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Micose fungoide hipopigmentada: relato de dois casos

Hypopigmented mycosis fungoides: report of two cases
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Resumo

A micose fungoide hipopigmentada é uma variante da micose
fungoide cldssica, que acomete principalmente pacientes me-
lanodérmicos jovens e apresenta melhor prognéstico, quando
comparada a forma clssica. O objetivo do presente trabalho
é descrever dois casos de micose fungoide hipopigmentada,
entidade pouco relatada na literatura.

INTRODUGAO

micose fungoide (MF) é a forma mais
omum de linfoma cutdneo de células T
(LCCT). Acomete principalmente a populagao
adulta entre a 52 e a 62 décadas de vida e tem
predominio no sexo masculino.'*

A micose fungoide hipopigmentada (MFH)
é uma variante rara da micose fungoide,
descrita pela primeira vez por Ryan em
1973.%** A MFH geralmente é observada em
criancas e adolescentes melanodérmicos.?*5%
O diagnostico costuma ser tardio, pois as lesdes
podem se assemelhar tanto na clinica quanto
na histopatologia com doengas inflamatérias
benignas.>>* O progndstico é favoravel, porém
sua incidéncia é subestimada.'*

O diagnéstico é feito através da
correlagdo clinico-patolégica associada a
imunohistoquimica, porém nao existem
critérios diagndsticos definidos.’**

As principais opcoes de tratamento sao
corticosteroides tépicos em monoterapia ou
em associagdo com fototerapia com UVB-NB
ou PUVA.245

APRESENTAGAO DO CASO
Caso 1

Paciente masculino, 10 anos, negro, com relato
de mécula hipocrémica na regido glitea ha

ABstracT

Hypopigmented mycosis fungoides is a variant of classical
mycosis fungoides that mainly affects young melanodermic
patients. It has a better prognosis than the classical form. The aim
of the present study was to describe two cases of hypopigmented
mycosis fungoides, an entity that has seldom been reported in
the literature.

02 anos, com crescimento progressivo. Nega
prurido e outros sintomas associados. Ao
exame dermatoldgico, observou-se macula
hipocromica irregular com cerca de 4.0 cm
no maior didmetro, bem delimitada e sem
alteracao da sensibilidade, localizada na regido
sacra (Figura 1).

Abidpsia cutanea mostrou focos de linfécitos
permeando a epiderme, presenga de linfocitos
na derme com acometimento da juncao
dermoepidérmica e focos de borramento na
camada basal (Figura 2). A imunohistoquimica
evidenciou células CD3, CD5, CD7, CD4 e
CD8 positivas.

O tratamento instituido foi corticoterapia
topica de alta poténcia, com melhora
significativa do quadro. O paciente continua
em acompanhamento ambulatorial regular.

Caso 2

Paciente feminina, 35 anos, parda, apresentando
mécula hipocromica pruriginosa na face medial
da perna esquerda hd 18 meses. Ao exame
dermatoldgico, notou-se mécula hipocrémica
com bordas bem delimitadas medindo 10 cm de
didmetro, com presenca de papulas periféricas,
associada a eritema, liquenificagao e descamacao
na regiao central. Nao havia alteracdo da
sensibilidade ou linfonodomegalia palpével.

O exame histopatolégico evidenciou
epiderme com focos de espongiose, linfécitos
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de ndcleos irregulares borrando a jungdo dermo-
epidérmica, infiltrado linfocitico perivascular superficial
e médio, raros histiocitos (Figura 3) e um foliculo piloso
com discreto infiltrado com caracteristicas semelhantes as
descritas anteriormente. Os filetes nervosos encontravam-
se livres de acometimento. A imunohistoquimica
demonstrou células CD3, CD8 e CD68 positivas.

Foi iniciada corticoterapia topica de média poténcia por
um més (seguida de redugao gradual). Apés esse periodo,
foi associada fototerapia com UVB-NB 2x/semana.
Apbs a 312 sessao de fototerapia, houve melhora clinica
significativa (Figura 4). Nesse momento, foi realizada nova

Figura 1. Méacula hipocrémica bem delimitada na regido sacra.

Figura 2. Detalhe do grupamento intraepitelial de linfécitos atipicos.
HE 100x.

Caso cLiNIco / TERAPEUTICO

bidpsia cutanea, que mostrou epiderme e derme sem
alteragoes (Figura 5).

DISCUSSAO

A micose fungoide hipopigmentada (MFH) é um subtipo
raro da micose fungoide, que é mais comum em criangas
com fototipo alto."

Figura 3. Detalhe do epidermotropismo linfocitério atipico. HE 400x.

Figura 4. Paciente antes (A) e apds (B) o tratamento.
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Figura 5. Corte histolégico da pele sem alteragées significativas.

O quadro clinico caracteriza-se por lesdes de diversos
tamanhos, que variam de hipocromicas a acroémicas,
localizadas no tronco, extremidades proximais, regioes
glatea e pélvica e membros inferiores.” As lesdes
hipopigmentadas podem ocorrer de forma isolada ou
associada a maculas eritematosas, placas ou tumoragoes.”
Prurido, atrofia e telangiectasias, eventualmente, estao
presentes. Alteragao da sensibilidade ndao é comum e,
geralmente, nao ocorre evolugao para outros estagios da
neoplasia.’®

O diagnéstico diferencial inclui dermatite at6pica,
pitirfase alba, pitirfase liquenoide, pitiriase versicolor,
vitiligo, hipopigmentacao pés-inflamatéria e hanseniase.>*%

As caracteristicas histopatolégicas da MFH incluem
paraceratose focal, espongiose discreta ou ausente,
infiltrado linfocitico na derme superior, feixes de colageno
grosseiros, e intenso epidermotropismo com linfécitos
atipicos com ntcleo convoluto. Os microabscessos de
Pautrier (linfocitos atipicos agrupados) sao raramente
descritos.’

Os LCCT geralmente sdao caracterizados por
proliferagao maligna de linfécitos T auxiliadores CD4+. A
imunofenotipagem dos LCCT, com marcagao para CD2+,
CD3+, CD5+, indica maturagao periférica (pds-timica).'

Nas fases iniciais da MF classica, as células tumorais
sao indistinguiveis das células T maduras, com excegao

Caso cLiNico / TERAPEUTICO

da redugdo da expressao do CD7 nessas células. Além
disso, os LCCT apresentam perda de antigenos comuns
as células T, como CD2, CD3, CD5 e TCR de cadeia
beta. Nas fases mais avancadas, a MF cldssica apresenta
um infiltrado epidérmico constituido principalmente por
linfécitos T CD4+."° J& na MFH, o infiltrado epidérmico
é predominantemente de linfécitos T CD8+, o que
parece limitar a progressao da doenga para estagios mais
agressivos e inibir a melanogénese.’*” Nos poucos casos
de MFH em que o infiltrado é constituido por linfécitos T
CD4+, esse papel de inibicdo da melanogénese pode ser
desempenhado por linfécitos T CD8+ reativos."

A sobrevivéncia, o crescimento e a manutencao dos
melandcitos na epiderme sdo processos regulados pela
ligacao do fator de células tronco (stem cell fator — SCF),
produzido pelos queratinécitos, ao seu receptor CD-117
na membrana dos melandcitos. Os efeitos citotéxicos dos
linfocitos T neoplasicos CD8+ especificos para antigenos
melanossomicos levam a uma redugao na expressao
do CD-117 e nos eventos subsequentes da cascata nos
melandcitos, resultando em desestabilizacao do CD117
e levando a disfuncao e/ou perda de melandcitos. No
entanto, a patogénese das lesdes hipopigmentadas ainda
nao estd bem definida.”

O tratamento poder ser feito com corticosteroides
topicos ou fototerapia (UVB-NB, PUVA), ou ainda com
opgoes terapéuticas menos utilizadas, que incluem
corticosteroides sistémicos, mostarda nitrogenada,
carmustina tépica, retinoides tépicos, imiquimode,
radioterapia superficial ou irradiagao corporal total
com elétrons (electron beam therapy).*> No entanto,
nenhuma das opgoes terapéuticas é curativa e os pacientes
apresentam recorréncia das lesdes apés um periodo
varidvel de meses a anos.*?

CONCLUSOES

AMEF hipocrdémica parece ser uma doenga subdiagnosticada
em virtude da semelhanca clinica com outras dermatoses
benignas cujo diagnéstico é clinico. Portanto, para que esta
entidade seja diagnosticada corretamente, sdo necessarios
um alto grau de suspeicao clinica e a confirmacao do
diagndstico através do exame histopatoldgico.
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