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Micosis fungoide en estadio tumoral en un nifio

Mycosis fungoides in the tumor stage in a child.
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Summary
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Mycosis fungoides (MF) is the most frequent type of cutaneous T-cell lymphoma,
it has a frequency in children of 0.5 to 5% of the total number of cases, more

child patients having patch and plaque stage.
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Historia clinica

Paciente masculino de quince afos, quien refiere una
historia de tres afios de evolucién de lesiones descama-
tivas en el tronco y las extremidades. Se manej6é con
antimicéticos y esteroides tépicos con diagnésticos de
tifia corporis y eczema de contacto, sin mejorfa. Nunca
se solicité estudio histopatolégico de sus lesiones.

El paciente no tenfa antecedentes médicos de impor-

tancia. Al examen fisico se encontré:

* En el térax anterior y la espalda, maculas parduzcas
de bordes difusos y superficie descamativa de dife-
rentes tamafios sin alteraciones en la sensibilidad
(FiGura 1).

* En la escapula izquierda, placa infiltrada eritemato-
violacea de 8 cm de didmetro, de superficie lisa con
zonas erosionadas (FIGURA 1).

* En el hemitérax derecho y sobre el polo inferior de
una mécula presenta un tumor violdceo de 2.5 cm de
didmetro con halo eritematoso (FIGURA 2).

La dermatosis comprometia menos del 10% de superficie

corporal sin evidencia de ganglios linfaticos afectados.
Se plante6 un diagnhéstico clinico presuntivo de micosis

tungoide, y se ordené la toma de tres biopsias. Un primer
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informe de patologfa se interpreté con hallazgos com-
patibles de lepra indeterminada.

La revisién de la histologfa evidencié un infiltrado de
linfocitos grandes y atipicos en banda sobre la dermis
superficial, con exocitosis frecuente a la epidermis y con
compromiso a la dermis reticular y a la grasa hipodér-
mica, en un patrén perianexial y perineural (FIGURA 3).

La inmunohistoquimica mostré un infiltrado T (CD3+
CD5-) con marcacién predominante de CD4 sobre CD8
con escasa positividad celular. Marcacién CD7 positiva
en algunas células CD4. E1 CD30 fue negativo. Con estos
hallazgos se hizo un diagnéstico definitivo de micosis
fungoide en estadio tumoral. Se solicitaron exdmenes
complementarios y se remiti6 al Instituto Nacional de
Cancerologia con diagnéstico de linfoma cutaneo de cé-
lulas T tipo micosis fungoide en estadio tumoral, segtin
la clasificacién TNM, T3NOMO estadio I1B.

Discusion
La micosis fungoide es el subtipo més comin de los lin-
fomas cutdneos de células T; se considera responsable del

50% de todos los linfomas cutdneos primarios con una
incidencia de 0.36 por 100,000 habitantes por afio."***
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FiGuras 1 v 2: Micosis fungoide.

El inicio de la enfermedad antes de los veinte afos
ocurre en el 0.5% a 5% de todos los casos, con una edad
media de diagnédstico de 15.2 afios, siendo este el lin-
foma cutdneo con mayor frecuencia diagnosticado en la
infancia y la adolescencia. Entre los factores mas impor-
tantes que contribuyen a esta aparente baja incidencia en
la infancia est4 la falta de decisién en la toma de biopsias
en los nifios, que retarda su reconocimiento; de hecho se
ha visto que varios pacientes adultos con micosis fun-
goide ya tenfan manifestaciones de su enfermedad en su
adolescencia."*?

El prondstico de la enfermedad es mejor cuando se
compara con los adultos, con una supervivencia para
todos los estadios del 89% a cinco afios y del 75% a
diez afios. La presencia de adenopatias palpables en el
momento del diagnéstico tiene un impacto desfavorable
en el mismo.’

© 2008 Los Autores.

Moacosis Fungotde en Estadio Tumoral en un Nijio

La mayorifa de los pacientes pediatricos tienen una en-
fermedad limitada y es més frecuente la presentacién en
el estadio de mancha o parche, el cual se caracteriza por
manchas hipo o hipercrémicas con ligera descamacion,
solitarias o multiples, de diferentes tamarios, localizadas
en zonas cubiertas y generalmente asintomaticas o
acompafiadas de un leve prurito. Dentro de este estadio
los diagnésticos diferenciales mas importantes a tener en
cuenta son: dermatitis de contacto, psoriasis, dermatitis
atépica, tifa corporis y el vitiligo."**

Los estadios de placa y tumor como en el caso de nuestro
paciente, raramente se encuentran en la infancia y se carac-
terizan por placas eritemato-escamosas bien delimitadas
e infiltradas que pueden involucionar espontianeamente
o confluir hasta comprometer grandes extensiones.’ Los
tumores aparecen sobre manchas o placas preexistentes
tipicamente como lesiones rojo castafo o rojo purptireo de
superficie lisa acompanadas de ulceracién y sobreinfeccién
secundaria."’

Otras presentaciones como la forma hipopigmentada
se encuentra mas en jévenes que en adultos y es un im-
portante diagndstico diferencial de algunas dermatosis
benignas de la infancia como la pitiriasis alba disemi-
nada, la pitiriasis versicolor y la hipopigmentacion pos
inflamatoria.””

Dentro de la evaluacién del paciente se tiene que tener el
célculo de la superficie corporal afectada, realizar examen
fisico exhaustivo en busca de ganglios linfaticos palpables
y lamedicién de estos por TAC, cuadro hemético completo,
en casos avanzados frotis de sangre periférica y aspirado
de médula 6sea para determinacién de inmunofenotipo y
en ciertos casos estudios de PCR para el reordenamiento
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génico de receptores de linfocitos T.' El diagnéstico de la
enfermedad y la evaluacién de la recidiva se establecen
fundamentalmente por el estudio histopatolégico, que
requerird una descripcién inmunofenotipica e inmuno-
genotipica de las células atipicas. En etapas tempranas
con relativa frecuencia se presenta dificultad en el diag-
néstico, lo que puede llevar a la toma de mualtiples biop-
sias hasta encontrar el cuadro histolégico concluyente.’
El epidermotropismo de los linfocitos y el infiltrado en
banda de linfocitos atipicos con ntcleos hipercromaticos
y superenrollados (cerebriformes) con agrupacién en
micro abscesos en la epidermis (tipo Pautrier) son los
hallazgos caracteristicos."**

El estudio inmunohistoquimico revela un infiltrado de
linfocitos T en la epidermis con predominio del fenotipo
CD4 sobre el CD8. En la progresiéon de la enfermedad
se evidencia una pérdida de los antigenos CD2, CD3,
CDs5 y CD7.%° La estatificacién de la enfermedad con
el sistema de calificacién TNM modificado se realizard
en el momento del diagnéstico con la ayuda de los estu-
dios paraclinicos complementarios."** Gran variedad de
opciones terapéuticas existen para los nifios con micosis
fungoide, pero sin protocolos estandarizados. Los corti-
coesteroides tépicos potentes y la mostaza nitrogenada
han sido utilizados en etapas tempranas, as{ como la ad-
ministracién de psoralenos y la radiacién UVA (PUVA),
aunque con efectos limitantes secundarios en los nifos.
Otras opciones son la radiacién UVB convencional, la
carmustina tépica, la irradiacién con haz de electrones
del cuerpo entero, el bexaroteno y la quimioterapia, asf
como el imiquimod y los retinoides tépicos, todos con
poca experiencia en la poblacién pedidtrica.”” La PUVA,
terapia tépica, es considerada por algunos el tratamiento
apropiado para los nifos."*

Algunas instituciones tratan a pacientes con estadio
IA de la enfermedad con esteroides tépicos, retinoides
o imiquimod y usan UVB/PUVA para los estadios IB
oIIA’

Conclusion

La micosis fungoide en la edad pediatrica aumenta su ca-
tegorizacién de “la gran imitadora”. Su rara ocurrencia, su-
mada a una gran variedad de presentaciones clinicas, la hace
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confundir con otras dermatosis benignas, lo que ocasiona
un aplazamiento en la toma de la biopsia y un diagndstico
definitivo hasta etapas avanzadas de la enfermedad.
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