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RESUMEN

Describimos un caso de Poiquilodermia Atroficans Vasculare
(PAV), variante de Micosis Fungoides con cuadro clinico cla-
sico y confirmado por microscopia de luz y por técnicas in-
munohistoquimicas. (PALABRAS CLAVE: Poiquilodermia
Atroficans Vasculare, Micosis Fungoides y Anticuerpos mo-
noclonales).

INTRODUCCION

La poiquilodermia atroficans vasculare (PAV) es un sin-
drome descrito por primera vez por Jacoby en 1906,
caracterizado por eritema, pigmentacién moteada, telan-
giectasias y atrofia. Puede ser la manifestacién de una
genodermatosis (S, Rothmund Thompson, S. de Bloom,
Disqueratosis congénita), una Micosis fungoides o Der-
matomiositis.

HISTORIA CLINICA

Varén de 50 anos, natural y procedente de Bogota, de
ocupacién comerciante quien consulté a nuestra Institu-
cién por enfermedad cutanea pruriginosa de 15 afnos de
evolucién.

Se observaron lesiones poiquilodérmicas descamativas,
reticuladas que dejan éreas de piel sana, distribuidas en
cuello, tronco y miembros. El resto del examen fisico fue
normal.
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Estudios Hematolégicos

Se practicaron: cuadro hemético, extendido de sangre
periférica, pruebas de funcionamiento hepético y renal,
las cuales fueron nomnales.

HISTOPATOLOGIA

Se tomé biopsia de piel en lesién de tronco, que a la
HE mostré en un extremo franco aplanamiento epidér-
mico con hiperpigmentacién epitelial y en vecindad, mo-
derada acantosis, numerosos infiltrados linfociticos en
banda, con epidermotropismo y tendencia a formar mi-
croabscesos bajos de Pautrier; la arquitectura celular mos-
tré anisocromacia y anisocitosis. Ademas, habia prolife-
racion y dilatacién de capilares con abundantes melané-
fagos.

Estudio Inmuno-histoquimico

Estas pruebas demostraron un inmunogenotipo T ma-
duro, de predominio genotipo ayudador (leu3) con dis-
minucién importante de la expresiéon leu8 y leu9. Ade-
maés expresion aumentada de leu6é (Células de
Langerhans) en el drea comprometida.

Tratamiento

Actualmente el paciente se encuentra bajo manejo con
PUVA-TERAPIA.

COMENTARIOS

Anteriormente la PAV era considerada una pre- reticu-
losis, pero hoy los autores sostienen que es una mani-
festacion de linfoma cuténeo de células T.!. Esta neopla-
sia, originada en células T maduras, presenta 2 formas:
la epidermotrépica con sus 2 variantes (leucémica:
sindrome de Sezary y la no leucémica: micosis fungoi-
des), y la no epidermotrépica.
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En la etiopatogenia del linfoma cutdneo de células T se
han comprometido diferentes células:

Célula de Langerhans (CL): la cual seria responsable
de la persistencia cronica de antigenos presentados a la
célula T, conduciendo a una estimulacién proliferativa y
transformadora sobre esta tltima. Cabe mencionar que
se han encontrado particulas semejantes a retrovirus en
la CL, que podrian actuar como antigeno o producir
directamente fallas en la interaccion Cl/linfocito T. La
célula de Langerhans predomina en el infiltrado de las
lesiones de placa y parches pero estd ausente en las
lesiones tumorales de la micosis fungoides, lo que ha
llevado a plantear la presencia de un papel protector por
parte de esta célula®.

Célula Natural Killer: ésta se encuentra disminuida

un 50% en su actividad para eliminar células transforma-

das, haciéndola responsable del desarrollo de la neopla-
1.8

sia’.

Queratinocito: esta comprometido en el epidermo-tro-
pismo, liberando en primera instancia Interleuquina 1*
que es un potente quimioatractante para la célula T y
ademas, expresando ICAM-1 el cual es el ligando para
el antigeno de funcién linfocitaria 1 (LFA-1), expresado
por el linfocito T. De esta manera, ocurre que el quera-
tinocito acttie directamente sobre el linfocito T inducien-

do su transformacion®.

Finalmente queremos resaltar que la PAV es un verda-
dero linfoma cutdneo de células T cuya etiopatogenia
cada dia se esclarece mas gracias al concurso de nuevas
técnicas diagnosticas.

SUMMARY

We describe a case about poikylodermia atrophicans vas-
cularis, a variant of mycosis fungoides with typical clinical
features supported by light microscopy and immunohis-
tochemical studies.

Fig. No. 1: Lesiones poiquilodérmicas reticuladas con éareas
de piel sana.
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Fig. No. 2: Infiltrado linfocitico con epidermotropismo, mi-
croabscesos de Pautrier, anisocitosis y anisocromacia.
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Fig. No. 3: Pérdida del marcador leu 9.
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