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RESUMEN

La micosis fungoide, variedad cutis laxa granulomatosa, es una variedad muy infrecuente de  Palabras clave:

linfoma primario cutaneo de células T con una clinica e histologia caracteristicas. Se presenta

] . . . " , . linfoma cutdneo T,
una paciente de 53 afios de edad, con extensas dreas de piel atréfica y péndula en pliegues.

T ) ) ! ) o micosis fungoide,

Realizé tratamiento con interferén alfa subcutaneo y retinoides con muy buena respuesta . .
variedad cutis laxa

(Dermatol. Argent., 2012, 18(3): 221-224). granulomatosa.

ABSTRACT

Granulomatous slack skin is an extremely rare subtype of cutaneous T-cell lymphoma Keywords:

characterized by particular clinical and histologic changes. We report a 53 year old woman

cutaneous T-cell
who developed folds of loose skin in flexural areas. Treatment with subcutaneous injection of

lymphoma,
alpha interferon combined with retinoids showed disease improvement (Dermatol. Argent., i
' granulomatous slack
2012,18(3): 221-224). skin, mycosis fungoide.
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Caso clinico

Mujer de 53 afios, sin antecedentes patoldgicos, que consulté
por dermatosis generalizada y pruriginosa de 3 afos de evo-
lucién. Al examen fisico presentaba infiltracién del entrecejo,
en regién lumbar e infraumbilical (foto 1), lesiones de 1 a
2 cm de didmetro, atréficas y anetodérmicas, que a nivel de
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pliegues axilares e inguinales se agrupaban formando extensas
dreas de piel atréfica y fldccida (foto 2). Se acompanaba de
alopecia en cejas y axilas, y adenopatias en cuello, axilas e in-
gles. El estado general estaba conservado.

Se solicitaron los siguiente estudios complementarios: glé-
bulos blancos 12.400 cél/ul. con eosinofilia (2.300 cél/ul),
LDH 536 UI/l (VN 240-480U1/l), B2 microglobulina 6,7
mg/dl (VN 0,8-2,2 mg/dl), serologfas para HIV, hepatitis B
y C no reactivas, y para Epstein Barr: sin evidencias de reac-
tivacién. Fue evaluada junto con el Servicio de Hematologia
y se descarté el compromiso de sangre periférica y de médula
6sea. En la tomografia de térax, abdomen y pelvis se eviden-
ciaron adenomegalias cervicales, submandibulares, supracla-
viculares, axilares e inguinales bilaterales.

En la histologia se observé epidermis con ortoqueratosis y
exocitosis de linfocitos, que en sectores conformaban filas. En
una de ellas se encontré también microabscesos de Pautrier
(foto 3). En dermis, un infiltrado linfocitario difuso cons-
tituido por linfocitos de nucleos pequefios, con numerosos
histiocitos epitelioides y células gigantes multinucleadas de
disposicién intersticial, que formaban granulomas con fago-
citosis de fibras eldsticas (técnica de Verhoff) (foto 4). En la
histopatologia de ganglio axilar se evidenciaron abundantes
histiocitos epitelioides y algunas células gigantes multinuclea-
das que constitufan granulomas no necrotizantes, separados
en sectores por infiltrado de linfocitos de niicleos pequefios.
La inmunomarcacién de biopsias de piel y ganglio revelé un
60% de células CD3 (+), 20% CD4 (+) y 20% CD8 (+). No
se detecté monoclonalidad de células B y T por PCR.

Con estos hallazgos se arribé al diagnéstico de micosis fun-
goide cutis laxa granulomatosa.

Inicié tratamiento con interferén alfa 5 millones de Ul/dia
trisemanal, con dosis crecientes hasta llegar a 5 millones Ul/
dia combinado con UVB de banda angosta (dosis acumula-
da 33,7 j/cm? en 3 meses). Evolucioné sin mejoria, con apa-
ricién de nuevas lesiones, a las cuales se les realizé biopsia.
En la histopatologia se evidencié mayor epidermotropismo
que en las biopsias anteriores. En la nueva biopsia de ganglio
axilar, en la inmunomarcacién y reordenamiento de recep-
tores, como en la tomografia computada, no hubo cambios
respecto de los hallazgos previos. Dada la refractariedad al tra-
tamiento, se suspendid la fototerapia y se agregd bexarotene
525 mg/dia. Presenté muy buena evolucién sin aparicién de
nuevas lesiones y desinfiltracién de las preexistentes, a los 6
meses de seguimiento.

Comentarios

La micosis fungoide cutis laxa granulomatosa es una variedad
infrecuente de linfoma cutdneo de células T. Hay cerca de 60
casos publicados. El término cutis laxa granulomatosa (CLG)
fue empleado por primera vez por Ackerman en 1978.' Le



Micosis fungoide, variedad cutis laxa granulomatosa:

Boit ez dl." sugirieron que era una variedad infrecuente de
linfoma cutdneo de células T (CTCL) con gran semejanza
a la micosis fungoide (MF).? En 2005 fue calificada segtin la
WHO/EORTC como una variante de ME? El grupo etario
comprometido abarca desde la nifez a la adultez, con una
relacién hombre/mujer 2.9/1.!

Clinicamente se caracteriza por la presencia de dreas atréficas,
circunscriptas y asintomdticas de piel laxa y péndula, locali-
zada principalmente en axilas, ingles y abdomen. Las lesiones
iniciales pueden ser placas, nédulos o dreas poiquilodérmi-
cas’® y pueden ulcerarse en algunos casos.'”

La histologia muestra un infiltrado con granulomas no ca-
seificantes, linfocitos atipicos que pueden invadir epidermis
y células gigantes multinucleadas con fagocitosis de fibras
eldsticas. Esta tltima es una caracteristica distintiva de esta
entidad.® Con la tincién de Verhoeff-Van Gieson se eviden-
cia la ausencia de fibras eldsticas, responsable de la flaccidez
y atrofia clinica."*® Esta alteracién de fibras eldsticas se ob-
serva en las lesiones de mayor tiempo de evolucién.>* La
inmunomarcacién muestra linfocitos CD4+ y CD45RO+.
También han sido comunicados casos con positividad para
CD 30y pérdida de marcadores T."” Con técnica de PCR se
observa monoclonalidad de linfocitos T. Sélo un caso se ha
publicado sin evidencia de monoclonalidad,’ al igual que la
paciente presentada.

El compromiso extracutineo de CLG es excepcional. En es-
tos casos, los ganglios son la localizacién mds frecuente.">”
El principal diagnéstico diferencial es con la micosis fungoi-
de granulomatosa (MFG). Si bien la histopatologia puede
ser indistinguible, la presencia de dreas de piel laxa y pén-
dula estdn ausentes en la MFG.# Ambas modalidades clini-
cas integrarfan un espectro de una misma entidad.* Otro
diagnéstico diferencial es con el cutis laxa generalizado, pero
no tiende a comprometer pliegues® y en la histopatologia
no se evidencian granulomas ni infiltrado linfocitario. En
la llamada micosis fungoide anetodérmica las lesiones se
desarrollan sobre placas previas de micosis fungoide como
expresién de una anetodermia secundaria, con predominio
de un infiltrado linfocitario con aisladas células gigantes
multinucleadas y escasas dreas de elastofagocitosis.”

La causa de este tipo de MF se desconoce. Se la vincula, en
algunos casos, con alteraciones genéticas."*>!° Se postula
que la CLG serfa una variante de CTCL de bajo grado y
de mejor pronéstico que otras neoplasias por la gran res-
puesta granulomatosa.’

Esta variedad de MF presenta un curso benigno por si mismay
una lenta progresién."® Sin embargo, el 48% de estos pacientes
puede desarrollar un segundo proceso linfoproliferativo. Den-
tro de ellos, el linfoma de Hodgkin es el més frecuentes (1/3
de los casos)."*** El intervalo que media con el desarrollo de la
segunda neoplasia puede ser de afos a décadas, por lo cual se
aconseja el seguimiento durante toda la vida."**

comunicacion de un caso y revisién de la literatura
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No existe un tratamiento estdndar para la CLG, y habitual-
mente los resultados son desalentadores. Se han utilizado te-

rapias tdpicas (mostaza nitrogenada, esteroides) y sistémicas
(interferén alfa, azatioprina, esteroides, dapsona, rifampicina,
clorambucilo, busulfin, etretinato, carmustina, alemtuzu-
mab), fototerapia, radioterapia, radiacién con electron beam
y terapéuticas combinadas.’

El caso que motiva la comunicacién presenta las caracteristicas
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clinicas e histopatolégicas cldsicas de esta modalidad infrecuen-
te de MF La presencia de adenopatias con un patrén histo-
l6gico y de inmunomarcacién similar al cutdneo ubicarian
a esta paciente en un estadio IV A (T2B, N3, M0, BOA).
Ademds, la presencia de eosinofilia, leucocitosis, elevacién
de LDH y de B2 microglobulina serian elementos a tener
en cuenta para el prondstico, respuesta al tratamiento y se-
guimiento a largo plazo.

No hay consenso respecto del tratamiento de primera elec-
cién, pero dado el curso benigno que tiene habitualmente, no
deberia ser agresivo. Se destaca, en nuestra paciente, la buena
respuesta al interferén asociado a los retinoides sistémicos.
En pacientes con evolucién térpida, compromiso sistémico o
complicacién con una segunda neoplasia se deben considerar
opciones terapéuticas mds agresivas.
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PIENSE EN... QUERATOSIS SEBORREICA
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Queratosis actinica (QA)

« En dorso de nariz

- Eritematosa

« Asperaal tacto

- Bordes poco definidos

« Escamas blanquecinas

« Vasos finos y ondulados alrededor de los foliculos
pilosos

« En cuello

- Eritematosa

« Infiltracion leve

« Bordes irregulares

« Escamas adherentes
« Ulceraciones
- Vasos en hebilla en la periferia

Queratosis seborreica (QS)

RESPUEST,

Carcinoma basocelular (CBC)
« En dorso de nariz

« Bordes netos

« Escamas hiperqueratdsicas

- (onsistencia firme

« Vasos arboriformes

« Puntos grises en periferia




