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Casos Clinicos

Micosis fungoide invisible

Invisible mycosis fungoides
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Resumen.

Presentamos el caso de una mujer de 80 afios que acudio a la consulta por cuadro de prurito generalizado de 1 afio de evolucién, sin lesiones
cutaneas evidentes salvo signos de excoriacion. Una biopsia de piel sin lesiones fue compatible con una micosis fungoide. A los tres meses la
paciente desarroll6 unas placas de aspecto purpurico en tronco y muslos cuya biopsia evidencié una micosis fungoide asociada a extravasacion
eritrocitaria, cumpliendo las caracteristicas de la variante de MF purpura pigmentada-like.

(Aragoneses Fraile H ,Miranda Romero A. Micosis fungoide invisible. Med Cutan Iber Am 2005; 33(2): 69-72)
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Summary

A 80-year-old woman who complain for a persistent pruritus, which began a year before i’s reported. There were not evident lesions except
for excoriations on the upper back. A biopsy from normal-looking skin was compatible with mycosis fungoides . Three months after the patient
developed some purpuric patches on her trunk and thighs which also showed histopathological features of mycosis fungoides with hemorrhage,

clinically compatibe with the pigmented purpura-like variant of mycosis fungoides.

Key words: pruritus, mycosis fungoides, pigmented purpura-like.

El prurito es uno de los sintomas cutaneos mas frecuentes,
asociado a multiples enfermedades cuténeas. El prurito lo-
calizado o generalizado es una manifestacion frecuente de
micosis fungoide. En la mayoria de las ocasiones el prurito
se localiza en las areas afectas por la enfermedad, es raro
la presencia de prurito sin lesiones clinicamente evidentes.
Hasta el momento s6lo se ha descrito un caso de micosis
fungoide invisible, con prurito como Unica manifestacion
clinical1].

Caso clinico

Muijer de 80 afios, con antecedentes personales de hernia de
hiato, artrosis generalizada y colecistectomia, en tratamiento
habitual con naproxeno y omeprazol, que consulta por la
presencia de prurito generalizado, mas intenso en tronco,
de un afio de evolucion.

A la exploracion se observa unicamente excoriaciones en
ambas regiones escapulares, mas marcadas en lado dere-
cho (Figura 1). No se observa ninguna otra lesion cutanea.
No existen adenopatias palpables ni visceromegalias.

Se practica una bateria de pruebas complementarias,
entre las que se incluyen un sistematico de sangre y orina 'y
radiografia de térax que no mostraron alteracién alguna. El
estudio inmunolo6gico, determinacion de paréasitos en heces
y ecografia abdominal no mostraron resultados de interés.

Finalmente se practicé una biopsia cutanea de regién
dorsal (zona de mayor prurito), que demostrd un infiltrado
superficial de células de habito linfoide perivascular e inters-
ticial, con marcado epidermotropismo. Estas células tienden
a alinearse a lo largo de la interfase dermo-epidérmica y
originan degeneracién vacuolar de las células basales con
ocasionales cuerpos de Civatte. Se agrupan en pequefio
numero en epidermis formando microabscesos de Pautrier.
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Figura 1. Signos de excoriacion en region escapular dere-
cha sin otras lesiones cutdneas evidentes. Biopsia cutanea
en zona dorsal.

Dichas células son de pequefio tamafio y muestran nicleos
grandes y cerebriformes, con cromatina marginal (Figura 2).
El estudio inmunchistoquimico evidencié expresion de cé-
lulas linfoides fenotipo T (CD3 positivo) (Figura 3). También
se realiz6 tincién para descartar la presencia de mucina en
dermis (azul alcian), que resulté negativa.

Una segunda biopsia de térax, sin lesiones clinicamente
evidentes, demostré el mismo tipo de infiltrado que la pri-
mera biopsia.

Con el diagnéstico de micosis fungoide tipo liquenoide
en estadio inicial, la paciente fue tratada con PUVA durante
cuatro semanas, mejorando significativamente el prurito. Sin
embargo la paciente sufrié un importante eritema secundario
a la fototerapia que obligd a la suspension del tratamiento.

Se inicié entonces tratamiento con acitretino oral a dosis
de 25 mg/dia y antihistaminicos orales con buen control de la
sintomatologia. Pasados dos meses del inicio del tratamiento
con acitretino (y tres meses tras la primera consulta) la pa-
ciente desarrolla unas placas eritemato-purpuricas, que no
desaparecen a la vitropresion, no infiltradas, distribuidas en
abdomen, muslos y brazos (Figura 4). Se practica biopsia de
una de estas lesiones que demuestra un infiltrado linfocitario
superficial perivascular e intersticial, con tendencia a la in-
vasion de epidermis, con acimulos de linfocitos discretos en
epidermis, asociado a extravasacion eritrocitaria en dermis
superficial . Los datos clinicos y hallazgos histopatolégicos
de estas ultimas lesiones son compatibles con la variante
purpura pigmentada-like de micosis fungoide.

El prurito es uno de los sintomas cutaneos mas frecuentes,
asociado a multiples enfermedades cutédneas. En ocasiones
este sintoma precede a ciertas enfermedades cuténeas, pu-
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Figura 2. /nf//trado linfocitario con marcado epidermotropismo
y tendencia a la alineacion en la interfase dermo-epidérmica.
Degeneracion vacuolar de las células basales con ocasionales
cuerpos de Civatte.

Figura 3. Inmunohistoquimica. Células del infiltrado positivas
para CD3 con tendencia a la alineacidn en interfase dermo-
epidérmica originando degeneracion vacuolar de las células
basales. Marcado epidermotropismo y formacion de peque-
fios microabscesos de Pautrier.
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Figura 4. Placas eritemato-purpUricas en tronco que no desapa-
recen a la vitropresion.

Comentario

diendo ser la Unica manifestacion durante meses, incluso
anos.

El concepto de dermatosis invisible define aquella en-
fermedad que clinicamente no muestra lesiones evidentes
pero que por el contrario manifiesta los cambios histolégicos
caracteristicos de dicha enfermedad[2,3]. Este hecho se ha
descrito en algunas entidades cutaneas como la sarcoido-
sis[3], lepra lepromatosal4], liquen plano[5] y recientemente
en la MF[1]. Los primeros en comunicar que podia existir
un linfoma cutéaneo de células T en piel aparentemente sana
fueron Braverman et al. en 1987[6]. Estudiaron la piel asin-
tomatica de 9 pacientes diagnosticados de MF y observaron
que existian linfocitos aislados en epidermis en ausencia de
lesiones. Posteriormente, Bergman et al.[7] obtuvieron re-
sultados similares en 18 pacientes.

Pujol et al.[1] son los primeros en describir el caso de
una MF invisible. Se trata de una paciente que presentaba
prurito como Unica manifestacién clinica. Se practicé biop-
sia de la zona con mayor prurito y se evidencié un linfoma
cutédneo de células T. Una segunda biopsia del mismo area
confirmé el diagnostico. No sabemos si esta paciente desa-
rroll6 otra clinica distinta posteriormente.

Nuestra paciente es un caso muy similar al de Pujol et
al. sélo que tras quince meses del inicio del prurito y con el
diagnostico de MF, la paciente desarrolla una variante poco
frecuente de esta entidad, el tipo purpura pigmentada-like.

La micosis fungoide purpurica fue descrita por primera
vez por Bazin en la literatura francesa en 1876. Clinicamente

se caracteriza por la presencia de placas eritemato-purpuri-
cas con zonas de hiperpigmentacion amarillento-marrona-
ceas y ocasionales petequias. Puede existir descamacion su-
perficial. La histologia muestra un infiltrado denso en banda
en dermis papilar, con epidermotropismo focal y presencia
de linfocitos con nucleos cerebriformes e hipercromaticos.
También existe hemorragia y presencia de algin eosinéfilo
aislado.

En 1950, Gordon[8] describe el primer caso de MF
asociado a purpura. Posteriormente Farrington[91, en 1970,
describié el primer caso de liqguen adreus y Waisman y Wais-
man[10] observaron como el paciente que habfa descrito
Farrington desarroll6 después una micosis fungoide. Mas
tarde, Barnhill y Braverman[11] describen tres pacientes
que presentan erupciones purpura pigmentada-like y tras
una media de 8.4 afios desarrollan una MF. Toro et al[12],
en 1997, presentan dos pacientes con diagndéstico de MF y
purpura pigmentada simultdneamente. En el primer paciente
coinciden ambos diagnésticos en el tiempo, y el segundo
desarrolla la purpura previamente. Mas recientemente,
Georgala et al.[13] comunican el caso de una paciente que
presentaba una erupcion purpurica pigmentada pruriginosa
distribuida en tronco y extremidades que un afio después
desarroll6 una MF.

Nuestra paciente, a diferencia de la mayoria de casos co-
municados, desarrollé la purpura tras el diagnostico de MF.
El prurito era la Unica manifestacién clinica que la paciente
referia y al realizarse la biopsia sobre piel aparentemente
sana fue cuando se evidencié la enfermedad. Quince me-
ses después del inicio del prurito aparecieron las lesiones
purpuricas. El diagnéstico diferencial entre una dermatosis
purpurica pigmentada (DPP) y la variante purpura pigmenta-
da-like de MF incluye: (1) la localizacion preferentemente en
extremidades inferiores de la DPP, mientras que la segunda
no muestra una distribucién caracteristica; (2) el infiltrado
linfocitario en banda en dermis papilar junto a un alto grado
de exocitosis (epidermotropismo) y relativamente escasa
espongiosis caracteristico de la MF; y (3) la presencia de
células linfociticas cerebriformes en el infiltrado también
tipico de la MF.

Queremos destacar la importancia del prurito, especial-
mente en pacientes ancianos, ya que es un sintoma poco
valorado y a menudo no se realiza un estudio completo
de su causa. Creemos que la MF se deberia incluir en el
grupo de dermatosis invisibles y considerarla como uno de
los diagnésticos diferenciales del prurito. También, aunque
es poco frecuente, deberia considerarse como uno de los
diagnosticos diferenciales de las erupciones purpuricas
pigmentadas.
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