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Caso clínico

RESUMEN

La micosis fungoide constituye el subtipo más común de linfoma cutáneo primario de células T (LCPCT); representa hasta el 
75% de todos los linfomas cutáneos primarios, con pronóstico variable según el estadio o fase cutánea al momento de ser 
detectado. Presentamos el caso de un adolescente con micosis fungoide en fase tumoral refractario a quimioterapia sistémica.
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ABSTRACT

Mycosis fungoides is the most common subtype of primary cutaneous T cell lymphomas (PCTCsL). Represents 75% of all 
primary cutaneous lymphomas with variable prognosis according to the stage or cutaneous phase onset. We present the case 
of a male teenage with mycosis fungoides in tumoral phase refractory to systemic chemotherapy.
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Introducción

El término linfoma cutáneo primario de células T se 
refiere a los linfomas que se presentan únicamente 
en la piel, sin evidencia de enfermedad extracutánea 
al momento del diagnóstico.1 Después del sistema 
digestivo, la piel es el segundo sitio más común de 
presentación del linfoma extranodal no Hodgkin, en 
un 18%. La micosis fungoide (MF) y sus variantes 

predominan en aproximadamente 75-80% de los 
casos.2

La MF se clasifica en tres estadios clínicos: 1.- 
Mancha: De tamaño variable y habitualmente bien 
delimitada,3 de color rojo salmón, con fina escama 
blanquecina en la superficie, fácilmente desprendible, 
diseminadas principalmente a las áreas no expuestas 
al sol y normalmente asintomáticas o levemente pru-
riginosas; la distribución clásica es sobre los glúteos, 
en las ingles y en las áreas submamaria y axilar.4 
Pueden pasar hasta 6.1 años entre la aparición de 
las lesiones cutáneas y el diagnóstico correcto.5,2 2.- 
Fase de placa: Se manifiesta como progresión del 
estadio de mancha, pero puede aparecer de novo. 
Son lesiones infiltradas, bien delimitadas, de forma 
irregular, oval o circular, de color púrpura, u oscuras, 
según el fototipo de piel del paciente. Frecuentemente 
adoptan una forma anular, con centro aplanado y 
bordes elevados.6 3.- Fase tumoral: Puede formarse a 
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partir de placas o manchas preexistentes, lo cual su-
giere el desarrollo de una fase vertical de desarrollo, 
aunque puede presentarse de novo, probablemente 
por diseminación metastásica de clones malignos 
de células T. Son neoformaciones de color rojizo 
o castaño purpúrico y con superficie lisa, que con 
frecuencia se ulceran y pueden infectarse de forma 
secundaria, aunque también se han descrito otras 
variantes clinicopatológicas.

Histológicamente se caracteriza por la presencia de 
infiltrado denso constituido por células mononucleares 
en la dermis papilar, aunque el dato más característico 
es la extensión de estas células hasta la epidermis 
(epidermotropismo), observado en un 75 a 100% de 
los casos.7

El perfil inmunohistoquímico habitual de las células 
de la MF es: CD2+, CD3+, CD4+, CD5+, CD7-, CD8- y 
CD45R0+.8 Casos poco frecuentes (aproximadamen-
te el 5%) exhiben un fenotipo de célula T citotóxica 
(CD3+, CD4-, CD8+ y CD56-).9

El tratamiento en etapas avanzadas es la quimio-
terapia sistémica como primera elección, incluyendo 
esquemas simples o combinados con: esteroides, 
metotrexate, clorambucil, vincristina, doxorrubicina, 
ciclofosfamida y agentes alquilantes; desafortunada-
mente ninguno mejora la supervivencia de manera 
notable.10

Se puede incluso emplear el esquema CHOP 
(ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristina y predniso-
na), en el mismo esquema que para los linfomas no 
Hodgkin.11,12

Caso clínico

Se presenta el caso de un paciente del sexo masculino, 
con 16 años de edad y antecedente de haber cursado 
con hepatitis tipo A a los 6 años, hospitalizado por una 
probable genodermatosis.

Refiere haber iniciado 2 años antes con la presencia 
de numerosas manchas eritematosas con leve escama 
en la cara, así como caída paulatina de cejas, pestañas 
y cabello; posteriormente las manchas se extendieron a 
todo el cuerpo, cursando con periodos de exacerbación 
y remisión incompletos. Las lesiones más eritematosas 
se empezaron a elevar sobre la superficie cutánea en 
algunas zonas. Dos meses previos a su consulta se 
agregó dolor y ulceración en las mismas. No refiere 
síntomas generales como pérdida de peso, fiebre, 
diaforesis, astenia o adinamia. Recibió tratamiento con 
antibióticos por vía oral sin mejoría.

Exploración física

Se observa dermatosis diseminada a cabeza, tronco 
y extremidades, tanto superiores como inferiores. De 
cabeza afecta piel cabelluda, cara en región frontal, 
superciliar, dorso de nariz, mejillas y pabellones auri-
culares (Figuras 1 y 2), de tronco y extremidades todas 
sus caras (Figura 3). Bilateral y asimétrica.

Se trata de una dermatosis de aspecto polimorfo, 
constituida por eritema difuso generalizado, áreas de 
alopecia, así como numerosas placas eritematoinfil-
tradas cubiertas con fina escama blanquecina que 
confluyen para formar lesiones de mayor tamaño y 
4 neoformaciones de aproximadamente 6 cm cada 
una (Figura 4), ulceradas con costras serohemáticas 
y necróticas en su superficie (Figura 5). De evolución 
subaguda y dolorosa.

En el resto de la piel y anexos se aprecia alopecia 
parcial de cejas y pestañas. Resto negativo.

Biopsia de piel

El estudio histológico muestra epidermis con paraquera-
tosis; a nivel de la unión dermoepidérmica se identifica 
un denso infiltrado linfoide en forma de banda, a lo largo 
de la misma, con extenso epidermotropismo, dermis 
media y profunda sin alteraciones (Figura 6).

Figura 1. Placas eritematoinfiltradas en cara con alopecia de 
cejas y pestañas.
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El infiltrado muestra células linfoides anguladas con 
atipia moderada, de tamaño pequeño a intermedio 
con cromatina granular densa y pleomorfismo nuclear 
moderado (Figura 7).

Inmunohistoquímica: En la población linfoide descrita 
se observa el siguiente resultado: CD2, CD3, CD4 y CD5 
positivo con CD20, CD7 y CD8 negativo (Figuras 8 a 11).

Estudios de extensión

Laboratorio clínico: Se realizan 3 biometrías durante 
la evolución del padecimiento, las cuales muestran 
un aumento progresivo de eosinófilos, con el resto de 
parámetros normales (Cuadro I). Química sanguínea y 
perfil inmunológico normales.

Tomografía axial computada cervico-toracoabdomi-
nal sin evidencia de ganglios anormales a nivel cervical, 
mediastinal ni retroperitoneal y sin afección visceral 
(pulmón, hígado, riñón y bazo).

Figura 2. Alopecia difusa con zonas eritematoinfiltradas en 
pabellones auriculares.

Figura 3. 
Placas 
eritemato-
violáceas 
disemi-
nadas, 
algunas 
ulceradas.

Figura 4. Tumoración con ulceración en cara lateral de tronco.

Figura 5. Placas eritematosas de diámetro variable, las más 
grandes con ulceración y costras hemáticas y serohemáticas.
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Aspirado de médula ósea: Negativo a infiltración por 
células neoplásicas.

Biopsia de hueso: Sin datos de infiltración por células 
neoplásicas.

Punción lumbar: Aspecto de agua de roca, Células: 
2/mm3, Glu: 21.4 mg/dL, Prot: 21.4 mg/dL.

Ultrasonido testicular bilateral sólo con varicocele 
izquierdo, resto normal.

Electrocardiograma con trastorno de conducción 
ventricular con bloqueo bifascicular (bloqueo de rama 
derecha incompleto y hemibloqueo de fascículo anterior 
izquierdo).

Ecocardiograma: Situs solitus, levocardia, concor-
dancia AV-VA, conexiones normales, FEVI: 88%, FA: 
50%, insuficiencia tricuspídea: 27 mmHg, PSAP: 37.

Colonoscopia: Se revisa desde margen anal hasta 
ciego encontrando únicamente prominencia de folí-
culos linfoides de recto, sin lesiones en sigmoides, 
descendente, transverso, ascendente y ciego.

No se detecta afección sistémica en los estudios de 
extensión, pero al encontrarse en fase tumoral a nivel 
cutáneo se inicia manejo con quimioterapia sistémica 
con vincristina, dexametasona, epirrubicina y ciclofos-
famida (CHOP) con evolución tórpida, sin disminución 
de lesiones cutáneas. 

Discusión

La Micosis Fungoide es el subtipo más común de los 
linfomas de células T. Se calcula que su incidencia 
es del 0.29% por cada 100,000 habitantes; es más 
frecuente en adultos jóvenes, con predominio hombre-
mujer de 2:1.13

Forma parte de los linfomas cutáneos epider-
motrópos, que inicialmente se localizan única y 
exclusivamente en la piel y que en realidad deberían 
llamarse linfomas cutáneos epiteliotrópos, ya que 
la epidermis está infiltrada en forma predominante 
en la micosis fungoide, y en forma casi exclusiva en 
el subtipo pagetoide. Los folículos pilosos también 
están afectados en la mucinosis folicular y lo están 
casi exclusivamente en los linfomas folículotropos.14

Es una entidad crónica, indolente, que inicia con 
la formación de manchas y placas que evolucionan 
lentamente a tumores, presentando en esta fase un 
infiltrado dérmico difuso y pérdida progresiva del epi-
dermotropismo.15

Se comunica este caso por las características 
clínicas e histológicas distintivas, la presentación a 
edad temprana, la progresión relativamente rápida 
de las lesiones en mancha a la fase tumoral, la alo-
pecia difusa y la sintomatología dolorosa que no es 
habitual; también por las características histológicas 
del epidermotropismo no presente en fase tumoral 
de la micosis fungoide y por la inadecuada respuesta 

Figura 7. Denso infiltrado constituido por células linfoides 
anguladas con atipia moderada, de tamaño pequeño a inter-
medio con cromatina granular densa y pleomorfismo nuclear 
moderado.

Figura 6. Histopatología H&E 25x. Se identifica un denso 
infiltrado linfoide, en forma de banda a lo largo de la unión 
dermoepidérmica con epidermotropismo.
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Figura 8. CD2 positivo +++	 Figura 9. CD3 positivo +++

Figura 10. CD4 positivo ++	 Figura 11. CD5 positivo ++

Figuras 8-11. Inmunohistoquímica: CD2, CD3, CD4 y CD5 positivos con CD20, CD7 y CD8 negativos.

a los regímenes de poliquimioterapia para alcanzar 
la remisión clínica completa, siendo necesario un 
trasplante autólogo o alogénico de médula ósea, 
que se utiliza con más frecuencia en los linfomas 
epidermotrópicos citotóxicos.16 Estos hallazgos nos 
sugieren la posibilidad de que estamos ante un lin-
foma cutáneo de características clinicopatológicas 
distintas.

La evolución de este paciente desafortunadamente 
fue mala, sin respuesta a la quimioterapia adminis-
trada, por lo que falleció después de 3 sesiones de 
la misma.

Cuadro I. Resultado de biometrías.

	 Parámetro	 05/07/08	 20/02/09	 05/03/09
 
	 Eritrocitos	 4.67	 4.84	 4.9
	 HG	 13.7	 14.4	 14.5 
	 HTC	 40.6	 42.9	 43.4 
	 VCM	 87	 88.6	 89.3 
	 LEU	 5,000	 7,900	 6,800 
	 NEU	 59%	 51%	 47.7% 
	 LINF	 29%	 30%	 25% 
	 MON	 10%	 6%	 6.3% 
	 EOS	 2%	 13%	 20% 
	 BAS	 1%	 1%	 0.7% 
	 PLT	 214,000	 304,000	 279,000
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