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Resumen

La micosis fungoide foliculotropa (MFF) es considerada una variante rara de micosis fungoide con mala respuesta a la terapéutica, pronostico severo y
sobrevida mas corta . Incluye casos con y sin mucinosis folicular (Mf)

Material y método: Analisis de 6 casos de MFF que consultaron en la Division Dermatologia desde junio de 1994 a junio del 2010 incluyé el estudio
clinico, histopatologico, e inmunohistoquimico, respuesta terapeutica y evolucién de los mismos. Las biopsias de tres de los seis casos estudiados exhi-
bieron Mfy en otros tres este aspecto estuvo ausente.

Objetivo: Comunicar nuestros hallazgos, considerando para estimar la sobrevida, el periodo previo al diagnéstico de MF, a través de un nuevo exa-
men de las biopsias previas.

Resultados y conclusiones: En nuestra poblacion:

a) Estaforma de MF ofrecio dificultades diagndsticas presentando aspectos clinicos inusuales y hallazgos microscépicos inespecificos.

b) El estadio previo de Mf o los hallazgos microscopicos inespecificos pudo ser muy prolongado, hasta surgir los criterios diagnosticos de MF (2 a 11
anos).

¢) Los tapones cérneos foliculares tuvieron respuesta total al bexarotene. Placas y maculas respondieron temporalmente a la fototerapia. La eritroder-
mia persistié después de dos afos de tratamiento con IFNa 2b y bexarotene oral.

d) Aunque la muestra es pequena, estos datos parecen aseverar el peor pronéstico a 10 afos de esta variante si no se consideran los afos previos a la
confirmacion del diagnéstico de MF. La sobrevida a 5 afos fue 75% (3/4), y a 10 afos 25% (1/4) . Teniendo en cuenta la etapa previa de MF no
diagnosticada por otros observadores, la severidad se atentia 100% de sobrevida a 5 afios, y 60% a 10 afios. Ninguno experimento regresion
espontanea de las lesiones durante el tiempo de observacion.

Palabras clave: micosis fungoide foliculotropa, micosis fungoide pilotropa, mucinosis folicular.
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Summary

Folliculotropic mycosis fungoides is considered a rare variant of mycosis fungoides with a bad response to therapy, severe prognosis and shorter over-
life. It includes cases with and without follicular mucinosis

Material and method: We report the retrospective analysis of clinical, histopathological, and immunohistochemical aspects, therapeutic responses
and follow-up of six cases of folliculotropic mycosis fungoides studied in the Department of Dermatology from May 1994 to June 2010. Three of them
exhibited follicular mucinosis in cutaneous biopsies and other three failed to reveil this finding.

Objective: To report our findings taking into account the years previous to diagnosis of MF (by re-examination of previous biopsies) in order to stimate
the overlife.

Results and conclusions: In this population:

a) This variant of MIF was very difficult to be diagnosed presenting unusual clinical lesions and unspecific microscopic patterns.

b) Previous stage of primary follicular mucinosis or unspecific microscopic findings could be quite long (2 to 11 years) until MF criteria were fulfilled.
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¢) Comedo-like lesions had a good response to bexarotene. Therapeutic responses of plaques and macules to phototherapy and systemic a2blFN

were partial and brief.

d) Allthoug the significance was limited by the small number of the sample , these data seems to asses the worser prognosis to ten years of this variant
if the years previous to confirmation of MF diagnosis were not considered: The overlife at 5 years was 75%(3/4), at 10 years 25% (1/4). Taking into
account the period of undiagnosed MF the severity was atempered: overlife100% at 5 years (6/6), 60% at 10 years (4/6). Nobody experimented

the spontaneous remission of the lesions during the time of observation.

Key words: folliculotropic mycosis fungoides, pilotropic mycosis fungoides, follicular mucinosis.

La Micosis fungoide foliculotropa (MFF) es una variante rara
de MF, cuyos infiltrados afectan preferentemente los folicu-
los pilosos y respetan a menudo la epidermis. Las lesiones
comprometen en forma predominante la cabeza, cuelloy
cuero cabelludo. Esta denominacién engloba los casos cony
sin mucinosis folicular (Mf) y constituye menos del 10% de
los casos de micosis fungoide (MF)[1].

La Mf fue descripta como “alopecia mucinosa” por Pin-
kus en 1957[2] y denominada mucinosis folicular por
Jablonska en 1959, considerada actualmente una variante
de MF[3]. Consiste en la acumulacion de mucina en el epite-
lio del foliculo piloso ,infundibulo y glandula sebacea, con
espongiosis lo que le brinda en los casos mas tipicos ,un
aspecto de botellon. Coexiste con infiltrados de linfocitos,
histiocitos y eosinofilos en la dermis[4]

Se ha distinguido una forma primaria (sin evidencia his-
topatolégica de MF) y una forma secundaria , asociada a MF
o linfomas en general[5]. También se ha asignado a la m.f. el
significado de un desorden clonal con un prondstico
benigno[6] especialmente en nifios o menores de 40 afos,
atépicos, y con lesiones circunscriptas a cara, cuello y cuero
cabelludo. Para Cerroniy Kerl[7] su evolucién es impredeci-
ble y cuando las lesiones de mf son “primarias” debiera pre-
dominar el aspecto clinico tumoral para diagnosticar la pre-
sencia de un linfoma, ya que la clonalidad y el rearreglo
clonal podrian ser independientes de la evolucién posterior.

Lacour en 1993[8] describe la MFF en dos pacientes
como casos en los que se sospecha clinicamente la presen-
cia de m.f. sin hallarla. En cambio se observan comedones,
quistes foliculares y aspectos clinicos semejantes a los de la
Mf Esta forma se ha llamado “pilotropa”. Otros autores[9, 101
corroboraron esas descripciones.

Se ha asignado a la MFF reconocida en la Clasificacién
WHO-EORTC 2005[3] un prondstico méas severo, evolucion
mas répida al compromiso ganglionar, pobre respuesta tera-
péutica con tendencia a la recaida, y menor sobrevida a 10
afios[11] Sin embargo, Muniesa y Estrach en el 2010 estu-
dian 20 casos seguidos por 12 afios promedio, con Mf en el
60%, y no parecen hallar peor evolucién o pronéstico que en
el resto de las MF. No aclaran si incluyen casos de Mf apa-
rentemente primaria[15].
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Objetivo

Analizar seis casos de MFF teniendo en cuenta el periodo
previo al diagnostico de MF (estimado por la anamnesis y
revision de biopsias inicialmente no diagnosticadas como tal
) para medir la sobrevida.

Material y método

Se analizan 6 casos de MFF de inicio en el adulto, estudia-
dos entre Junio del 1994 y junio del 2010 en el Servicio de
Dermatologia del Hospital General de Agudos JM Ramos
Mejia, uno de ellos fue publicado en 1994[16], para definir
las caracteristicas diferenciales clinicopatolégicas y evoluti-
vas, asi como la respuesta terapéutica de ese grupo de

pacientes.

Resultados

Se estudiaron 3 pacientes de sexo femenino y 3 masculinos
cuyas edades oscilaron entre 37y 70 afios al realizar el diag-
nostico de MF y evolucion previa entre 4 y 15 afios (por
anamnesis y biopsias previas re-examinadas). Tres presen-
taron Mf en la histologia y tres sin ella. Los casos 1, 3,4 ,5y
6 fueron examinados por los autores en estadio Ill, Ib, lla, IV,

I

Figura 1. Caso 1. Alopecia y papulas corneas foliculares en
cuero cabelludo.
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Tabla 1. Micosis fungoide foliculotropa. Estudio de 6 casos

Sin mucinosis folicular

Con mucinosis folicular

C1 c2 c3 c4 C5 c6
Edad 65 50 5B 70 37 44
Sexo M F R F M M
Tcons 9 49 6 4.5 4 10
Sobrevida 101 6 7t 18t 7t 11
Lesiones Quistes Atrofia Tuberculo Placa Placa Placa
Placas Escama Placas Tumor Tumor Tumor
Alopecia Alopecia Alopecia Alopecia Alopecia Papula
Eritrodermia 4+ ++
FE = = et = = +4++
Granulomas - - + ++ - +
Fibrosis ++ - +H+ + + ++
Quistes ++ - + + - -
Siringotropismo - - - - - -
MF clésica Si No Si Si Si No
Tratamiento Bxt PUVA PUVA-IFN Corticoides IFN Minacilina
IFN Bxt Radioterapia tacrolimus topico
Rpt Rpt
SG desde inicio a 5 afos 6/6 100% Desde diagnéstico MF 3/4 75%
Desde inicioa 10 afios 35 60% Desde diagnostico MF 1/4 25%

T cons: Tiempo en afos desde inicio de lesiones hasta diagndstico. Sobrevida en afios o tiempa de evolucion hasta la actualidad en los que permanecen vivos; Rpt:

Respuesta parcial transitoria; Bxt: Bexaroteno; S.: sobrevida global de 6 MFF.

/b, Ilbdespués de 9, 4,5, 7 ,15,5, 2y 11 afios de evolucion
respectivamente (Tabla 1).

Se observaron aspectos clinicos inusuales: tubérculos
(lesiones semejantes a prurigo), tumores, papulas folicula-
res, papulas excoriadas, lesiones atréficas poiquilodérmi-
cas, escamas como espiculas blanquecinas, parches alopé-
cicos. Un paciente se presenté eritrodérmico (Caso 1) , otra
desarroll6 una alopecia areata (Caso 2), dos presentaron
mucinorrea (Casos 5y 6).

La microscopia optica revel6 infiltrados perifoliculares e
intrafoliculares de linfocitos T atipicos, pequefios y media-
nos mas o menos prominentes. Asimismo entre los foliculos
se pudo hallar focos de epidermotropismo. Las lesiones
quisticas no se asociaron con m.f. prominente (caso 1y 3).
Lesiones fibroéticas atribuibles al rascado y cronicidad y gra-
nulomas intersticiales con infiltrados profundos se vieron en
el Caso 3. Lesiones quisticas foliculares fueron notables en
el Caso 1, coexistiendo con eritrodermia, placas y alopecia
de cuero cabelludo con tapones foliculares. Lesiones atrofi-
cas poiquilodérmicas se observaron en el caso 2.

Algunas de estas lesiones pudieron ser identificadas ini-
cialmente, por su asociacion con otras lesiones histolégicas
tipicas de la MF en el mismo paciente. Los tumores con intenso
prurito y papulas excoriadas mas extendidas, ademas de la
alopecia y placas se observaron en el caso 5y 6. En forma
paraddjica la histologia ofrecié més dificultades que la clinica
para un correcto diagnéstico por su aspecto inespecifico: en el
Caso 3 ,pasaron 6 afios y se realizaron 7 biopsias en otros
ambitos, hasta ser diagnosticada correctamente, el Caso 6
llevod 11 afios y asocié Mf con foliculitis eosinofilica (FE). El
inmunofenotipo demostrd caracteristicas de MF clésica
(CD4+,CD8+,CD3+, CD30-) y no se observé MF transformada,
aunque el caso 4 fallecié con tumores por causa relacionada a
su afeccion de base, y el 5 presentd tumores dos afios después
de una Mf aparentemente primaria , se confirmé MF (estadio
IB), fue tratado con IFN 2b sistémico, y fallecié 5 afios des-
pués. Destacamos la asociacion de m.f. con FE (Caso 6),con
aspecto clinico tumoral desde el inicio, que después de 11
afios pudo diagnosticarse por histologia y confirmarse con
inumohistoquimicay PCR, demostrando ser clonal (Tabla 1).
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Figura 2. Caso 3: tubérculos.

Los tubérculos y lesiones quisticas (tapones cérneos foli-
culares, tipo comedoén) no respondieron a la terapéutica insti-
tuida (PUVA e IFN) y, en cambio estas Gltimas, remitieron
selectivamente con retinoides orales en un paciente (bexaro-
tene), persistiendo las placas, maculas y eritrodermia. Los tra-
tamientos con IFN intralesional y radioterapia localizada en los
tumores, e IFN sistémico no fueron efectivos, se observaron
respuestas transitorias o parciales (Rptr). El deterioro del
estado general en los Casos 1,3 y b impidieron la estacion de
pie para la realizacion de irradiacion total electrom beam indi-
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cada. El Caso 4 evoluciond a MF 4,5 afios a partir del diagnés-
tico inicial de Mfy sobrevivié 13 afios después de la confirma-
cién de MF con multiples tumores cutaneos.

El deterioro general tardio, complicaciones (infarto agudo
de miocardio) e infeccién sobreagregada (neumonia bilateral)
fueron causa de muerte en tres pacientes, después de 10, 7y
7 afios de evolucion conocida (Casos 1, 3y 5). Estas compli-
caciones impidieron la iniciacion o reanudacién de la terapéu-
tica (total electron-beam) contribuyendo al desenlace fatal. Se
diagndsticoé una linfadenitis dermatopatica, sin reordena-
miento del gen del receptor T en estos dos casos, en los cuales
no se pudo demostrar transformacién en la piel hacia un lin-
foma de alto grado. El Caso 5 se inici¢ a los 33 afios de edad
como m.f. no clonal, y progresé como MF con “tumores” cuta-
neos después de 2 afios de enfermedad.

En resumen: 4 de 6 pacientes de MFF fallecieron por
causa relacionada, después de 10, 7, 18, y 7 afios de evolu-
cion total. La sobrevida a 5 afios fue de 100%, a 10afios
60%. Si se considera la sobrevida a partir del diagnéstico de
MF: 4 fallecieron después de 1,1, 13,5y 5 afios .La sobre-
vida a 10 afios fue 25%(1/4) y a 5 afios 75% (3/4) (Tabla 1).

Comentario

Gomez Diez, et al [1] describen diferentes aspectos clinicos
de la MFF que dificultan su diagnéstico clinico e histopatolé-
gico: forma “superficial”, papulas foliculares, escamas como

Figura 3. Caso 6: a) Papulas
foliculares; b) Tumoraciones
. con mucinorrea.
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Tabla 2. Comparativo entre 32 pacientes con mucinosis folicular vs
277 MF sin mucinosis folicular

Tabla 3. Estudio en 42 pacientes con MF no foliculotropa. Duracién
de etapas a partir del inicio de la lesion en pacientes que
progresan hacia la transformacion en alto grado

Con Mf Sin Mf
- ~ - MF

Riesgo de progresion 89% Vs 32% (alos 10 afios
del diagndstico) Maculosa 7,2 afios
Sobrevida especificaa 5y 10 afios de la MMF en 51 pacientes Placas 2,3afos
Sobrevida 68% abafios Tumores* 1,8afios
26% al0afios Ganglios metastasicos 0,6afos
Citado por Van Doomy cols.[12, 13]. Organos 0,5 afios
Total 12,4 afos

espiculas blanquecinas (observadas en los casos 2 y 3), pla-
cas, poiquilodermia y atrofia (caso2), lesiones simil comedo-
nes y quistes (Caso 1) hiperqueratosis folicular (Casos 1-3),
nodulos, alopecia de cuero cabelludo en placas ,y cejas
(todos). En el estudio histopatoldgico se refieren los cambios
ya sefialados por Cerroniy Kerl[7]: aspectos como FE, hiper-
plasia siringolinfoide, reacciones granulomatosas, cambios
liguenoides, cambios quisticos, etc que tambien pueden
desorientar, si no se asocian a lesiones propias de una MF, y
fueron observadas tambien por otros autores[9, 10].

Se ha asignado a la MFF reconocida en la Clasificacion
WHO-EORTC 2005[8] un prondstico mas severo, evolucion méas
réapida al compromiso ganglionar, pobre respuesta terapéutica
con tendencia a la recaida, y menor sobrevida a 10 afios[11].

Van Doorn et al. en 2000 [12] sobre 32 pacientes con
MF y Mf hallan una progresion a 10 afios de 89% vs 32% en
277 MF sin Mf. El mismo autor en el 2002[13] encuentra

Figura 4. Caso 1. Cuero cabelludo: a) Queratosis folicular con
epidermotropismo de linfocitos polilobulados; b) aproximacion
de sector inferior izquierdo.

*85% de casos con transformacion blastica en estadio tumoral. 55% pacientes con
metéstasis ganglionar 0,5-1 afios hasta la metastasis en 6rganos internos.
Tomado de Kamarashev y cols.[14].

sobre 309 pacientes de MF, y 51 MFF una sobrevida especi-
fica a 5 afios de 68% y a 10 afios de 26% en los que tenian
MFF similar a la de la MF tumoral (Tabla 2). Consideran que
el prondstico de estos pacientes debe asimilarse al estadio
tumoral por la profundidad del infiltrado y el compromiso
folicular presente en las lesiones.

Se han hallado sobre 42 pacientes con MF estudiados
en el Hospital de Zurich por Kamarashev (Tabla 3)[14] que
las etapas de la MF tienen una duracién de: 7,2 afios en
etapa maculosa, 2,3 afios con placas, 1,8 afios tumores, con
aparicion de ganglios metastéaticos 0,6 afios mas tarde y
afectacion de 6rganos 0,5 afios después (total 12,4 afios).
Lehman([17] encuentra en promedio un periodo de 4 afios
para pasar de Mf a MF. Si se piensa en la Mf como una etapa
previa, semejante a la MF maculosa, se podria concluir que
la progresion estuvo acelerada en sus casos por no conside-
rar en la sobrevida ese estado previo.

Estamos de acuerdo con Cerroni[7] en que en los casos
de Mf la clinica puede ser mas demostrativa que la histolo-
gia,y la clonalidad no contribuyen demasiado, ya que puede
ser indistintamente positiva o negativa, Asi, numerosos
casos en la literatura muestran pacientes con tumores muy
significativos con el diagnostico de “alopecia mucinosa”
para separarlo de la MF, cuando exhiben aspecto clinico
francamente linfomatoso. Sélo en la infancia y juventud, en
atépicos, la Mf pareciera tener un comportamiento reactivo,
que tiende a la involucion (no poseemos experiencia a largo
plazo de dos casos recientes).

Siendo tan dificil definir los criterios de la MF maculosa,
la etapa premicética de la MF y la llamada parapsoriasis en
placas (interpretadas como etapas tempranas de la MF), es
aun mas dificil conocer el significado de la mf primaria que
lleva afios previos al diagnostico de la MF, méas aiin cuando
todas ellas pueden no ser clonales, y decidir si esos afios
previos se deben considerar en la sobrevida de la MFF, ya
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Figura 5. Caso 3. Tubérculos. a) Infiltrado mononuclear alrededor
del foliculo que llega hasta la hipodermis formando granulomas
intersticiales con fibrosis prominente; b) aproximacion de sector
inferior derecho: infiltrado polimorfo de eosindfilos, histiocitos,
plasmocitos, y linfocitos.

que ese periodo puede ser muy largol[7]1.Tampoco es facil
aplicar un nombre a estos estados intermedios o temporales,
que todavia no se han definidos, y mas aun decidir un trata-
miento[18, 19]y preferimos denominarlo “mucinosis folicu-
lar aparentemente primaria” y responderian al concepto
actual de discrasia cutanea de células T, previamente enun-
ciado para algunas paniculitis[20].

Di Luetal. en el 2001[21] hallan una alta expresion selec-
tiva de CXCR3 (receptor de quemoquinas del linfocito T) en
lesiones de MFF e iniciales de MF, supuestamente linfomas de
bajo grado.,casi inexistente, en los linfomas anaplésicos con
transformacion. Por el contrario, no se expresa en forma selec-
tiva el acl (antigeno comun leucocitario), ni CD30. La Mfy la
FE, podrian corresponder a etapas previas de la MF u otro des-
orden hematoldgico que, través de citoquinas y expresion de
receptores, atrae eosindfilos y /o produce dafio de los querati-
nocitos foliculares hasta su transicion hacia un grado mas alto
de malignidad, en donde cambia la expresion de esos recepto-
res, y aparecen los linfocitos neoplasicos.

Lehman et al. en 2010[17] estudian 53 pacientes de MFF
con seguimientoy especifican la sobrevida a partir del diagnos-
tico de MF, la sobrevida en ese caso es justificadamente menor,
ya que se ovbia toda la evolucion previa, y este hecho es sefia-
lado por Cerroni[19], ademas refieren la presencia de siringo-
tropismo ya referida por otros autores en la mayoria de los
casos presentados, que nosotros no hemos hallado.

En un reciente estudio retrospectivo de 20 casos de MFF
seguidos por 12 aflos promedio, 60% con Mf, Muniesa y
Estrach no hallan peor evolucién o prondéstico que el resto de
las MF, y aclaran considerar la evolucion a partir del diagnos-
ticode MF[15].

Med Cutan Iber Lat Am 2013;41(3):103-110

Figura 7. Caso 6: Histopatologia un afio después. a) micosis
fungoide folicular (presencia de linfocitos atipicos con epider-
motropismo y mayor densidad del infiltrado donde se aprecian
abundantes eosindfilos ); b) aproximacion de sector superior
izquierdo.

Se han descripto la remisioén de MF espontanea en uno o
dos afios[6], especialmente en nifios, atépicos o inicio antes
de los 33 afios de edad. Otros casos han tenido remisiones a
corto plazo con empleo de IFN[22] y minociclina[23]. La pri-
mer posibilidad no suele ser definitiva. Los casos iniciados a
los 33y 34 afios (5 y 6) fueron a la etapa tumoral luego de 2
anos de evolucion total, posibilidad ya sefialadal7, 16, 19].

Tambien confirmamos la respuesta selectiva de las lesio-
nes foliculares y quisticas al bexarotene (Caso 1)[24]y la
efectividad del PUVA en las lesiones superficiales, atréficas,
liquenoides y escamosas (Casos 2 y 3) , que no se observo
en los tubérculos o quistes (Caso 3 )[15].

La apariciéon de adenopatias, adn sin reordenamiento ni
clonalidad positiva ha demostrado tener peor pronéstico y



ML Hassan et al. Micosis fungoide foliculotropa. Analisis y evolucién de 6 casos

evolucion en la MF en general[25, 26], coincidente con la
evolucion de los casos 1y 3, con deterioro progresivo a partir
de su aparicion. No se pudo demostrar compromiso visceral
o0 nodal especifico en estos pacientes[27].

No pudimos confirmar la transformacién hp en linfoma
anaplasico de alto grado ,aun en el Caso 4, que fallecié con
tumores més de trece aflos después de confirmarse la MF.
Por ser este caso el mas antiguo no se estudié la clonalidad.

El Caso 5, de inicio a los 33 afios de edad se diagnosticd
como MF después de permanecer durante dos afios conside-
rado como Mf primaria. El reordenamiento del gen del receptor
T fue negativo tempranamente, presentd tumores cuténeos
extendidos, no viscerales, y fallecié cinco afios después. En la
histopatologia de los tumores cutaneos se constato la pérdida
del epidermotropismo y el compromiso dérmico con linfocitos
cerebriformes, sin transformacion en linfoma anaplasico En el
Caso 6, iniciado a los 34 afios, transcurrié 11 afios bajo el diag-
nostico de f.e., ocasional m.f., presentando papulas, tumores,
prurito, mucinorrea y alopecia universal hasta confirmarse el
diagndstico histopatolégico de MF, si bien el aspecto fue siem-
pre francamente tumoral, coincidiendo con la confirmacion
tardia de su naturaleza clonal. Hubo una respuesta parcial y
variable en el tiempo del prurito y los tumores a la administra-
cién de minociclina 200 mgy prednisona 20 mg/dia,y tacro-
limo topico. Ninguno de los dos remitid espontaneamente.

Conclusiones

a) Estavariante de MF puede ser de muy dificil diagnos-
tico clinico o histopatélogico, especialmente en las lesiones
de tipo tubérculo (que no vimos descriptas como tales) que
exhiben llamativa fibrosis y no parecen especificas por lo
cual dudamos en llamarlas “ tumores”. Fue dificultosa la
interpretacion de las mismas que se han atribuido al rascado
crénico por el prurito, semejantes al prurigo nodular. Asi-
mismo la presencia de granulomas intersticiales, quistes
foliculares, infiltrados profundos que llegan a la hipodermis
de linfocitos, histiocitos, plasmocitos y eosindfilos, etc.,
puede presentar mas dificultades que la clinica a la hora del
diagnéstico. Si hay lesiones tipicas de MF coexistentes con
MF clasica en la microscopia se facilita la ubicacién de las
mismas. No hallamos siringotropismo en ninglin caso.

b) Los casos 5y 6 (inicio a los 33 y 34 afios) tuvieron
una larga etapa de Mf previa a la confirmacion de la MF.
Dudamos sobre si la medida de la sobrevida debiera ini-
ciarse en la etapa previa a la confirmacion hp de MF e incluir
otros casos aparentemente primarios, como si ésta fuera el
Unico curso evolutivo posible de la Mf.

La asociacion de Mf y FE (Caso 6) con aspecto clinico
tumoral, si no coexiste con lesiones de MF, sélo pudo diagnosti-

carse en su evolucion. Tambien se ha descripto asociacion de
mf. y fe.con neoplasia mieloproliferativas (leucemia mielomo-
nocitica aguda, y leucemia mieloide aguda), con o sin MF.

c) Los tapones foliculares respondieron selectivamente al
Bexarotene (caso 1), y no se resolvieron con terapia PUVA en
otra paciente (Caso 3), en cambio remitieron placas y lesiones
superficiales (Casos 2,3). El deterioro del estado general ,impi-
di6 efectuar la terapia total electrombeam en tres pacientes
cuyas lesiones cutaneas persistieron (Casos 1y 3) después de
tratamiento con bexarotene e IFN por dos afios. en uno y foto-
terapia en el otro, o reaparecieron con IFN+ retinoides en otro
(Caso b). El tratamiento con IFN intralesional y Rx local no
tuvieron resultados duraderos (Casos 4y 5).

d) Entres casos se produjo un deterioro general tardio y
complicaciones e infeccion sobreagregada, que fueron
causa de muerte después de 10,7 y 7 afios de evolucion
conocida, sin poder confirmar el compromiso especifico
ganglionar ni visceral, ni MF transformada cutanea. Des-
pués de 5,5 afios de mf primaria surgioé el diagnostico de MF
en otra paciente y fallecio trece afios después con tumores .
El caso 5 tuvo 2 afios de mf. antes del diagnostico de MF y
fallecié cinco afios después con tumores cutaneos.

e) En base a estos datos la MFF si no se considera la
etapa inicial, previa al diagnostico de MF, pareceria tener
una mayor agresividad en etapas tardias (10 afios de evolu-
cion) , y menor sobrevida (25% a 10 afiosy 75% a 5 afios del
diagnostico de MF). Las causas de ese comportamiento
estarian dadas por:

1. Ladilacién en confirmar el diagndéstico por lo inespe-
cifico de sus patrones histolégicos.

2. La falta de respuesta duradera a las terapeuticas
habituales.

3. El deterioro del estado general que sobreviene con la
aparicion de tumores o adenopatias y dificulta la
opcién terapéutica (electrombeam), complicaciones
e infecciones.

5. Latransformacion en linfoma de alto grado que no
pudimos confirmar.

f) Sise considera la evolucion total de la enfermedad,
60% sobrevivieron a 10 afios 3/5 (ya que la sexta no se
incluyé por no haber alcanzado ese término) y 100% a 5
afios (6/6), lo cual mejora la evaluacién de su agresividad, y
creemos que hasta la fecha este dato no ha sido consignado.

Quizés debiera considerarse a esta variedad como
caracterizada por una etapa previa a la MF, con caracteres
clinicopatolégicos peculiares y posibilidad evolutiva hacia
ese linfoma en un periodo de tiempo, que puede ser muy
variable y prolongado.
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