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Micosis fungoide hipopigmentada.
Reporte de un caso

Antonio Tirado-Motel'2, Juan Daniel Osorio-Barboza?®, Jesus Sebastian Rodriguez-Gutiérrez'®

Resumen

Introduccién: la micosis fungoide hipopigmentada (MFH)
es una variante rara del linfoma cutaneo de células T cuya
patogenia se desconoce. Es el linfoma cutdaneo mas comun
en la infancia. Se caracteriza por maculas hipopigmentadas
en zonas no fotoexpuestas, generalmente asintomaticas.
El diagnostico se confirma con estudio histopatoldgico e
inmunohistoquimica. El tratamiento dependera del estadio
clinico y las terapias dirigidas a la piel son el tratamiento de
primera linea.

Caso clinico: mujer de 69 afios, sin antecedentes persona-
les patolégicos de importancia. Fue atendida por dermatosis
de 7 afios de evolucion, diseminada a los 4 segmentos con
superficie corporal afectada del 35% que respetaba palmas y
plantas, caracterizada por manchas hipocrémicas polimorfas
de 1 a 10 cm de diametro que formaban lesiones de mayor
tamario, y algunas manchas hipercromicas postinflamatorias,
acompafadas de prurito. El estudio histopatolégico reportd
datos compatibles con micosis fungoides y la inmunohisto-
quimica con positividad para CD3, CD4, CD5y CD8. Se diag-
nostico MFH en estadio IB. Se administro tratamiento a base
de prednisona y fototerapia con buena respuesta.
Conclusion: este caso posibilita un panorama de los datos
demograficos de la MFH y permite tomarla en consideracion
para posibles diagndsticos diferenciales que no se contem-
plan debido a la limitada divulgacion del conocimiento sobre
esta enfermedad. Es importante hacer énfasis en el cono-
cimiento de la MFH, ya que un diagndstico temprano y un
tratamiento oportuno mejoraran el prondstico en nuestros
pacientes y evitara que sean tratados de manera errénea.

Abstract

Background: Hypopigmented mycosis fungoide (HMF) is
a rare variant of cutaneous T-cell lymphoma of unknown
pathogenesis. It is the most common cutaneous lymphoma
in childhood. It is characterized by hypopigmented macules
in non-photoexposed areas, generally asymptomatic. The
diagnosis is confirmed with histopathological study and im-
munohistochemistry. Treatment will depend on the clinical
stage, with topical therapies being the first-line treatment.
Clinic case: 69-year-old female, with no significant perso-
nal pathological history. She was treated for dermatosis of
7 years of evolution, spread to the 4 segments with affec-
ted body surface of 35% that respected palms and soles,
characterized by polymorphic hypochromic macules of 1 to
10 cm in diameter that converge to form larger lesions, and
some post-inflammatory hyperchromic macules, accompa-
nied by itching. The histopathological study reported data
compatible with mycosis fungoides and immunohistoche-
mistry with positivity for CD3, CD4, CD5 and CD8. It was
diagnosed stage IB HMF. It was administered treatment ba-
sed on prednisone and phototherapy with a good response.
Conclusions: This case makes possible an outlook of the
demographic data of HMF, and it allows this entity to be
taken into consideration for possible differential diagnoses
that are not contemplated due to the limited dissemination
of knowledge about this disease. It is important to emphasi-
ze the knowledge of HMF since early diagnosis and timely
treatment will improve the prognosis in our patients and pre-
vent them from being treated incorrectly.
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Introduccion

La micosis fungoide (MF) es el tipo mas comun de lin-
foma cutaneo de células T y representa aproximadamente
el 50% de los linfomas cutaneos primarios y el 60% de los
linfomas cutaneos de células T."2 La MF hipopigmentada,
una variante clinica poco frecuente, descrita por Ryan et al.
en 1973,% es una enfermedad con prevalencia e incidencia
desconocida;* sin embargo, tiene una alta prevalencia entre
pacientes jévenes, asi como en aquellos con fototipo cutaneo
alto.®

La patogenia no se conoce por completo; destaca la
importancia de los desencadenantes externos, incluidas las
toxinas de Staphylococcus aureus y la activacion de distin-
tas vias de sefalizacion.®” Se han considerado las infeccio-
nes virales como desencadenantes.®

Clinicamente se caracteriza por maculas o placas hipopig-
mentadas, con aspecto similar al vitiligo, mal definidas y de
tamafios variables, distribuidas en zonas no fotoexpuestas,
principalmente tronco y partes proximales de las extremida-
des, algunas con ligera atrofia central y poiquilodermia.*9:10

El estudio histopatoldgico es el estandar de oro para el
diagnostico. Se caracteriza por paraqueratosis focal, infil-
trado linfocitico dérmico y epidermotropismo intenso; rara
vez se observan microabscesos de Pautrier.'"2 E| patron
inmunofenotipico muestra disminucion de CD7, presen-
cia epidérmica de células de Langerhans y expresion de
CD30.18

Las terapias dirigidas a la piel siguen siendo el trata-
miento mas adecuado. Estas terapias incluyen corticoeste-
roides topicos, fototerapia, quimioterapia topica o retinoides
y radioterapia.'#15

Figura 1 Presentacion clinica inicial

Caso clinico

Paciente del sexo femenino de 69 afos, sin anteceden-
tes personales patoldgicos de importancia. Fue atendida
por dermatosis de 7 afios de evolucién, diseminada a los
4 segmentos con superficie corporal afectada del 35%, que
respetd palmas y plantas; asimismo, la dermatosis era bila-
teral con tendencia a la simetria, caracterizada por man-
chas hipocrémicas polimorfas de 1 a 10 cm de diametro que
confluian para formar lesiones de mayor tamafo, y algunas
manchas hipercrémicas postinflamatorias, con escama fina
en su superficie, acompanadas de prurito (figura 1).

De acuerdo con la topografia y morfologia de la dermato-
sis, asi como con la evolucion y el uso de multiples tratamien-
tos no especificados por la paciente sin mejoria, se decidio
tomar biopsia de muslo y brazo izquierdos, cuyo analisis
histopatoldgico reporté epidermis con escasa capa cornea en
red de canasta y acantosis irregular a expensas de procesos
interpapilares. En la unién dermoepidérmica se observaron
numerosos linfocitos con halo claro periférico, algunos de
ellos de nucleos pleomorficos y otros que tendian a confluir
y formar microabscesos. En la dermis superficial y media se
observé un denso infiltrado constituido por linfocitos, algunos
histiocitos y numerosos vasos dilatados; se apreci6 caida de
pigmento melanico, datos compatibles con micosis fungoi-
des (figura 2). Se hizo estudio de inmunohistoquimica, que
report6 positividad para CD3, CD4, CD5 y CD8.

Se diagnosticé linfoma cutaneo primario de tipo micosis
fungoide variedad hipopigmentada. Se decidié solicitar estu-
dios para valorar extension de la enfermedad en donde no se
identificaron hallazgos de relevancia y se clasificé en estadio
IB, por lo que se comenzo la administracion de tratamiento
a base de 50 mg de prednisona cada 24 horas, fototerapia
a base de PUVA a dosis de 0.6 mg/kg 2 veces por semana

Maculas hipocrémicas en tronco (A) y miembros inferiores (B) de formas y tamafios variables que confluyen y forman lesiones de mayor

tamafo
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Figura 2 Estudio histopatolégico de biopsia de piel

Hallazgos histoldgicos en tincién con hematoxilina y eosina (10 x), en la que se observa acantosis irregular, epidermotropismo y linfocitos

atipicos en la unién dermoepidérmica (recuadro, 100 x)

y medidas generales para el cuidado de la piel. La paciente
tuvo adecuada respuesta al tratamiento a las 4 semanas
(figura 3).

Discusion

La MF hipopigmentada es considerada una variante cli-
nica poco frecuente. En un estudio retrospectivo realizado
por Jayasinghe et al.,'® la mayoria de los casos reporta-
dos fueron pacientes en edad temprana, con un rango
de 0 a 14 afos, y con predominio del sexo femenino; sin
embargo, en el estudio de Shi et al., en el que se incluye-
ron 32 pacientes diagnosticados con MF hipopigmentada,
se reportd una edad media de 16.5 afios, y predomino el
sexo masculino con una relacién hombre mujer de 1.9:1.17
En una cohorte retrospectiva llevada a cabo en México,®
se incluyeron 290 pacientes con el diagnostico de MF, de

Figura 3 Respuesta clinica posterior a 4 semanas de tratamiento

los cuales 17.6% fue diagnosticado con la variante hipo-
pigmentada y predominé en el sexo femenino; en cambio,
en una cohorte retrospectiva de 48 pacientes hecha en un
centro de referencia de dermatologia en México, el 60%
eran hombres, con una edad media del diagnoéstico de 27.3
afos y el fototipo de Fitzpatrick tipo Il fue el mas prevalente
hasta en el 68.8% de los casos.' A pesar de que los datos
disponibles varian en relacion con el sexo y el grupo etario
de mayor incidencia, gran parte de los estudios coinciden
que esta variante es mas frecuente en hombres y la pobla-
cion pediatrica resulta ser la mas afectada. Es por ello que
consideramos importante el reporte de este caso, ya que se
trata de una paciente mexicana en la séptima década de la
vida. En el cuadro | se describen los datos de algunos casos
reportados de MF hipopigmentada en los ultimos afios.

En la literatura se reporta que la MF hipopigmentada cli-
nicamente se caracteriza por multiples maculas hipocromi-

A: dermatosis diseminada a cara posterior del tronco y B: extremidades inferiores 4 semanas después del inicio del tratamiento
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Cuadro | Casos de micosis fungoides hipopigmentada

Estudio retrospectivo de 20 pacientes con micosis fungoide hipopigmentada
con una mediana de edad de 43.85 afos. Se reporto la fotoquimioterapia
como la modalidad terapéutica predominante

Estudio retrospectivo de 93 pacientes con diagndstico de micosis fungoides.
2020 El 10.8% fueron diagnosticados con micosis fungoides hipopigmentada, con
una relacién hombre mujer de 1.5:1 y una mediana de edad de 10.5 afios

Reporte de caso de un paciente de sexo masculino de 53 afos con diag-

néstico confirmado por estudio histopatolégico e inumohistoquimica de
micosis fungoide hipopigmentada con mejoria clinica e histolégica después

de 17 meses de tratamiento con fototerapia

Amorin et al., 10 hombres,
Brasil* 2018 10 mujeres
Luo et al., 45 hombres,
China' 48 mujeres
Kim et al.,

metd 2021 Un hombre
Corea
Chen et al., 8 hombres,
China'! una mujer

Analisis clinico e histologico de 9 nifios con diagndstico de micosis fungoide
2021 hipopigmentada. Se reporté una mediana de edad al diagndstico de 10.5 afios
con una mediana de duracion para el diagnéstico de 24 meses

Cuarenta y ocho pacientes con diagnéstico de micosis fungoide hipopig-

mentada con una mediana de edad al diagndstico de 27.3 anos; predomino
el sexo masculino, y el tronco y las extremidades inferiores fueron los sitios

mas afectados

Dominguez et al., 2021 29 hombres,
México'® 19 mujeres
Shi et al. 21 hombres

§ 2022 ’
China'” 0 11 mujeres

cas con escama fina, las cuales confluyen formando placas
de mayor tamafio, principalmente en zonas no fotoexpues-
tas. Si bien algunos autores refieren un curso asintoma-
tico,%17 la paciente en cambio referia que las lesiones eran
muy pruriginosas. En un articulo de Martinez et al.® ademés
del prurito los autores refieren otros hallazgos, como atrofia
o telangiectasias, acompafnados de signos sistémicos como
linfadenopatia, los cuales no se encontraron presentes en
nuestra paciente durante la evolucién de su MF.

Para confirmar el diagndstico es necesario hacer biopsias
y un analisis histopatoldgico. Algunos autores refieren que
son necesarias de una a 5 biopsias para establecer el diag-
nostico.#?% En un estudio realizado por Landgrave et al., en
el que se incluyen 16 pacientes con el diagnéstico de MF
hipopigmentada, los hallazgos histolégicos mas predominan-
tes fueron: paraqueratosis leve (62.5%), densidad moderada
de infiltrado linfocitario (50%), epidermotropismo en el tercio
medio de la epidermis (62%), microabscesos de Pautrier
(87%), nucleos de forma cerebriforme y halo perinuclear (93
y 70%), fibroplasia dérmica y linfocitos de tamafio mediano
(81y30%),%" hallazgos compatibles con algunos datos repor-
tados en el estudio histopatoldgico del caso previamente
expuesto. En un estudio comparativo de las caracteristicas
histopatologicas e inmunofenotipicas entre MF clasica e
hipopigmentada,'® se observo que de los 19 pacientes con
el diagndstico de MF hipopigmentada, el 94.74% presenta-
ban un perfil CD4-/CD8+ y un solo caso fue CD4+/CD8+,
perfil el cual fue el reportado en la inmunohistoquimica rea-
lizada en nuestra paciente.

http://revistamedica.imss.gob.mx/

Estudio retrospectivo de las caracteristicas clinicas, histopatolégicas e inmu-
nohistoquimicas de 32 pacientes con micosis fungoide hipopigmentada

En relacién con el tratamiento, Rodney et al.?2 obser-
varon en su revision retrospectiva que aquellos pacientes
sometidos a fototerapia mostraron una respuesta inicial
completa; en otro estudio retrospectivo Dominguez et al.
observaron que 48 pacientes recibieron prednisona oral a
dosis de 0.5 mg/kg/dia, de los cuales se obtuvo una remi-
sién en el 47.9% de los casos y de los 31 pacientes some-
tidos a PUVA hubo una remisién en el 61.3%."% En nuestra
paciente decidimos comenzar con prednisona a 0.5 mg/kg/
dia con dosis reduccién y PUVA dos veces por semana,
con buena respuesta al tratamiento después de 4 semanas.

Conclusiones

La presentacion de este caso clinico abre un panorama
dirigido hacia los datos demograficos de la micosis fun-
goide hipopigmentada y de la misma manera permite tomar
en consideracién dicha entidad para posibles diagnésticos
diferenciales que no se contemplan debido a la limitada
divulgacion del conocimiento sobre esta enfermedad. Es
importante hacer énfasis en el conocimiento de la micosis
fungoide hipopigmentada, ya que un diagnoéstico temprano y
un tratamiento oportuno mejoraran el prondstico en nuestros
pacientes y evitaran que sean tratados de manera errénea.
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