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Caso clinico

Hiperpigmentacion en pliegues como
manifestacion de micosis fungoide.
Comunicacion de dos casos

Maria Antonieta Dominguez-Gomez,* Gisela Navarrete-Franco,** Rosa Liliana Gonell-Torres

RESUMEN

*kk

La micosis fungoide (MF) constituye la forma mas comiin de manifestacion de todos los linfomas primarios cutaneos de
células T. La forma clasica presenta tres fases evolutivas: mancha, placa y tumoral. Existen otras variantes clinicas de la MF,
como la hiperpigmentada, de la cual, hasta el momento, sélo se tienen algunas comunicaciones. En este articulo se abordan

dos casos con esta variedad.
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ABSTRACT

Mycosis fungoides is the most common form of all cutaneous primary T-cell lymphomas. The classic form has three evolution-
ary phases: stain, plate and tumor. Other clinical variants are less frequent, as it is the case of the hyperpigmented variety, of
which only a few reports have been published so far. In this article we present two cases of MF with this variety.
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INTRODUCCION

Los linfomas cutaneos de células T se clasifican den-
tro de los linfomas no Hodgkin. Constituyen un grupo
heterogéneo de trastornos linfoproliferativos que se
presentan primariamente en la piel y estan constituidos
por una clona maligna de linfocitos T. El término «mi-
cosis fungoide» lo utilizé Alibert en 1832 luego de su
primera descripcion en 1806, en donde sefiala que se
trata de una afeccion cutdnea inusual que se manifiesta
con neoformaciones en forma de setas. Posteriormente,
se determind que este término era confuso, ya que no
existe asociacion con ningun hongo, sino que se trata
de una manifestacion cutanea de linfoma.'
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El término «linfoma cutaneo primario de células T»
se refiere a los linfomas que se presentan unicamente
en la piel, sin evidencia de enfermedad extracutanea
al momento del diagnéstico. Después del tracto gas-
trointestinal, la piel es el segundo sitio mas comun de
presentacion del linfoma extranodal no Hodgkin, en un
18%. La micosis fungoide (MF) y sus variantes se ob-
servan en aproximadamente 75-80% de los casos.?Su
causa es desconocida, aunque se ha sugerido el papel
de un antigeno cronico (posiblemente un retrovirus) que
condiciona la estimulacion de linfocitos T helper CD4 por
células de Langerhans intraepidérmicas. El inmunofe-
notipo de la MF corrobora que se trata de un linfoma
T periférico constituido por células T (CD3+), helper
cooperadoras (CD4+, CD8-), de memoria (CD45Ro+),
que pertenecen al tejido linfoide asociado con la piel
(SALT, CLA+) y que suelen ser CD7-. La existencia de
células CD30+ puede indicar transformacién maligna.®

Las variantes clinicas de la micosis fungoide son
foliculotrépica, cutis laxa granulomatosa y reticu-
losis pagetoide. Ademas de las formas clésicas, se
han publicado otras formas de presentacién, incluyendo
la hipopigmentada, hiperpigmentada, psoriasiforme,
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eritrodérmica, folicular, nédulo-ulcerativa, ictiosiforme,
poiquilodérmica, morfeiforme, vesiculo-ampollosa,
verrugosa, granulomatosa, purpurica y siringotropica.*

La variedad hiperpigmentada se manifiesta con man-
chas o placas hipercrémicas difusas que clinicamente
recuerdan a la dermatosis cenicienta, por lo que es
importante realizar diagnéstico diferencial con todas
las dermatosis que cursan con hiperpigmentacion en
pliegues.®

Esta variedad, aunque no reconocida como tal dentro
de la clasificacion de linfomas cutaneos primarios del
consenso entre la Organizacion Mundial de la Salud
(OMS) vy la European Organization Research and
Treatment of Cancer (EORTC), se encuentra ya men-
cionada en la literatura internacional, sin asociarla con
la poiquilodermia atréfica vascular ni con la regresion
de lesiones preexistentes.® Algunos estudios demues-
tran que esta forma de presentacion ocurre con mayor
frecuencia en individuos de piel oscura.”

Histolégicamente, se observa un infiltrado denso de
células mononucleares atipicas en la dermis papilar, con
la extension de éstas a la epidermis (epidermotropismo).
En la fase de mancha existe un infiltrado disperso de
linfocitos y otras células inflamatorias a lo largo de la
dermis papilar. La atipia de las células suele ser leve,
aunque pueden verse algunas mitosis en los linfocitos
de la dermis papilar. Otros cambios que se pueden

Figura 1. Caso 1. Imagen clinica de las lesiones.

presentar en este estadio incluyen el incremento del
colageno en la dermis papilar, adelgazamiento de la
epidermis —en especial en lesiones poiquilodérmicas 'y
atroficas—, acantosis leve e incontinencia del pigmento.

En la fase de placas, el infiltrado es mas denso y los
linfocitos atipicos son mas frecuentes; algunos llegan
a presentar alteraciones prominentes. Ademas de
linfocitos, el infiltrado contiene una pequefia cantidad
de eosindfilos y células plasmaticas. En mas del 50%
se observan microabscesos de Pautrier. Los cambios
epidérmicos incluyen paraqueratosis, hiperplasia pso-
riasiforme y mucinosis epidérmica.

En el estadio tumoral, el infiltrado es mas monomorfo,
predominando las células atipicas grandes. Las mitosis
son féciles de encontrar. Por lo general, la dermis se
afecta por completo y puede extenderse al tejido celular
subcutaneo. Es poco frecuente el observar epidermo-
tropismo y los microabscesos de Pautrier.®®

CASO 1

Paciente del sexo femenino, de 67 afios, originaria y re-
sidente de la Ciudad de México, dedicada a las labores
del hogar, de escolaridad primaria. Presenta dermatosis
diseminada a la cabeza, cuello y tronco. De la cabeza,
afecta la cara; de ésta, el mentdn y la region mandibu-
lar. Del cuello, la cara anterior y las caras laterales. Del
tronco, la region «V» del escote, pliegue inframamario
y abdomen, de predominio bilateral y simétrico. Dicha

Figura 2. Caso 1. Hiperpigmentacion difusa alternando con
dreas de piel sana.
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dermatosis esta constituida por manchas hiperpigmen-
tadas difusas entremezcladas con sitios con pequefnas
areas de piel sana (Figuras 1y 2).

Refiere haber iniciado su padecimiento hace mas
de 15 afos con prurito intenso en el cuello, brazos y
piernas, por periodos intermitentes durante tres afos (lo
atribuyé a los «nervios»; no recibié tratamiento).

Sefala que en otra unidad médica le realizaron una
biopsia, sin diagndstico definitivo, por lo que en este
centro se le realiza una en la cara lateral izquierda del
cuello, cuyo reporte histolégico sugiere MF (Figuras 3

e e SN e e R N e N ) DRy gy

Figura 3. Caso 1. Epidermis con presencia de microabsce-
sos de Pautrier. En la dermis, un infiltrado linfocitario que se
mezcla con melandfagos (H&E 10x).

Figura 4. Caso 1. Mayor aumento, que muestra los microabs-
cesos de Pautrier, asi como la caida del pigmento (H&E 40x).

y 4). Por ello, se solicita una revision de laminillas en el
Instituto Nacional de Cancerologia, donde se corrobora
que se trata de un linfoma cutaneo T epidermotrépico
tipo MF en etapa de placa. La inmunohistoquimica
mostré6 CD3+, CD4+, CD8-, CD20- y CD30-. Por lo
que se inicio tratamiento conservador con emolientes,
pimecrolimus dos veces al dia y protector solar. Evolu-
ciona favorablemente, con despigmentacion paulatina.

CASO 2

Paciente femenina de 49 afos, originaria de Michoacan y
residente en la Ciudad de México; escolaridad, licenciatu-
ra; ocupacion, abogada. Presenta dermatosis diseminada
alacaray cuello entodas sus caras, bilateral y simétrica.
Dicha dermatosis esté constituida por manchas hiperpig-
mentadas de limites mal definidos, ademas de algunas
otras hipopigmentadas, puntiformes. Su evolucién ha
sido cronica y asintomatica (Figura 5). El resto de piel y
anexos no presentan datos patoldgicos.

Los examenes de laboratorio, que incluyen BHC,
QS y PFH, se muestran dentro de los limites normales.

Tratamientos previos: hidroquinona, emolientes y
proteccién solar, sin respuesta a los mismos.

Se efectia una biopsia, cuyo reporte histologico
sugiere proceso linfoproliferativo (Figuras 6 a 8). Se
realiza un estudio de inmunohistoquimica, que muestra

Figura 5. Caso 2. Se observa hiperpigmentacion con algunas
dreas de manchas hipopigmentadas puntiformes.
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Figura 6. Caso 2. Epidermis con zonas de epidermotropis-
mo. En la dermis, abundante caida del pigmento e infiltrados
moderados focales (H&E 10x).

Figura 7. Caso 2. A mayor aumento, la presencia de linfocitos
atipicos en la epidermis y en la dermis supefficial, pigmento
y células del infiltrado (H&E 40x).

CD3+, linfocitos de epidermis/dermis, CD20+ focal en
linfocitos de dermis superficial, CD7-, CD4 y CD8+. Con
estos datos, se hace el diagndstico de linfoma de células
T tipo MF CD8+. Se inicia tratamiento con inhibidores
de calcineurina dos veces al dia, emolientes y protector
solar, con buena evolucién a un ano de tratamiento.

COMENTARIO
La clasificacién realizada por la OMS y la EORTC en

el afo 2005 menciona como variantes de MF a las
formas foliculotrépica, reticulosis pagetoide y cutis laxa

Figura 8. Caso 2. Presencia de microabscesos de Pautrier
a nivel de la epidermis (H&E 40x).

granulomatosa; sin embargo, existen en la literatura
publicaciones de casos que se mencionan como atipi-
cos, incluyendo la MF, que simula acantosis nigricans.®

Aunque estos ultimos son raros, pueden ser la Unica
manifestacion clinica de un padecimiento importante.
Los estudios ultraestructurales revelan la presencia
de linfocitos atipicos, queratinocitos, macroéfagos y
células de Langerhans que alternan con melanosomas
gigantes.

Consideramos de gran importancia la comunicacion
de estos casos, que inicialmente constituyeron un
desafio diagndstico, para evitar el uso de tratamientos
inadecuados que pudieran ocasionar mas dafio que
beneficio a los pacientes.
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