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RESUMEN

A micosis fungoides (MF) en la infancia es una

L patologia relativamente rara. Su forma hipopig-

mentada, encontrada con mayor frecuencia en

jovenes que en adultos, puede confundirse con

dermatosis benignas, por lo que cualquier dermatitis cronica

en un nino o en un adolescente nos debe hacer descartar
esta enfermedad.
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SUMMARY

Mycosis fungoides in the childhood is a relatively
uncommon entity. Their hypopigmented form is more fre-
quently found in youngsters than in adults. Dermatologist
can mistake it for benign dermatoses, for this reason any
chronic dermatitis in children or teenagers must make us
disregard this condition.
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HISTORIA CLINICA

Presentamos el caso de un paciente de 12 anos de
edad, que desde el segundo ano de vida presenta lesiones
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tipo parches, hipopigmentadas, con discreta elevacion y
ligera descamacion, bordes irregulares y mal definidos en
el area glutea bilateral, refiriendo crecimiento insidioso pero
continuo, por lo cual se hasometido a multiples tratamientos
por médicos no dermatoélogos, con poca respuesta (Figura
1). El paciente consulté por diseminacion de su enfermedad
hacia el flanco y el muslo izquierdos, en los ultimos meses
(Figura 2). Era claro que no comprometia mas del 10% de la
superficie corporal y no habia compromiso de los ganglios
linfaticos.

Figura 1. Placas hipopigmentadas en los gliteos, discretamente
elevadas y con ligera descamacion.
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Figura 2. Extension de las lesiones de los gluteos hacia el
flanco izquierdo .

Desde la perspectiva de su clinica se plantedé un diag-
nostico presuntivo de micosis fungoides. La biopsia de piel
mostré un infiltrado linfocitario atipico ocasional, y epider-
motropismo marcado con formacion de microabscesos de
Pautrier (Figura 3).

Figura 3. Ascenso de linfocitos, formacion de microabscesos.

El estudio inmunohistoquimico para el marcador CD3
confirmod la presencia de linfocitos T en la epidermis, y
en cuanto a las subpoblaciones de CD8-CD4 mostro un
patron con predominio de CD8/CD4, y CD7 ligeramente
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disminuido. Se hizo un diagnostico histopatoldgico de
trastorno linfoproliferativo de células T, micosis fungoides
en estadio de parche.

Se practicaron los siguientes examenes de laboratorio
para determinar la extensién del compromiso cutaneoy sis-
témico: LDH, funcion hepatica y renal, serologicos (HTLV-1)
y radiografia de térax, los cuales fueron todos normales.

Pediatria oncologica considerd necesario realizar un
examen de medula 6sea, que fue negativo.

Con todos estos elementos se realizé diagnostico de
un linfoma cutaneo de células T tipo micosis fungoide, en
su variedad hipopigmentada; segun la clasificacion TNM,
un TINOMO estadio IA.

Se inicio fotoquimioterapia con UVA mas psoraleno 8-
MOP, como un fototipo de piel Il de Fitzpatrick. Se realizaron
60 sesiones con excelente respuesta y actualmente se en-
cuentra en control periodico mensual y en fotoquimioterapia
de mantenimiento, en muy estricto seguimiento (Figura 4).

Figura 4. Paciente después de 60 sesiones de PUVA

DISCUSION

La micosis fungoides es el linfoma cutaneo primario
mas frecuente en la poblacion general, con una incidencia
de 0.3 casos por 100.000 personas, por afio. Generalmente
se presenta mas en la poblacion adulta, precedida por afnos
de dermatitis y una evolucion lenta pero progresiva, con
diferentes y bien conocidos estadios. Si se acepta que la
poblacion infantil es también un blanco, un estimado del
0.5% al 5% de los casos se desarrollaran en la infancia; su
etiologia es desconocida.'
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La mayoria de los pacientes con micosis fungoides que
son diagnosticados durante la nifiez y la adolescencia tienen
una enfermedad limitada. La presentacion clinica frecuente
es en parches, localizada o generalizada, sin compromiso
de ganglios en un estadio temprano.'

La micosis fungoides hipopigmentada es una variedad
encontrada mas en jovenes que en adultos, y mas en pa-
cientes con piel oscura o de raza negra.Tiende a confundirse
con dermatosis benignas como la pitiriasis alba y la hipopig-
mentacion postinflamatoria, y cursa asintomatica, porlo que
comunmente la causa de consulta es cosmética.!

El mecanismo de hipopigmentacion no esta muy claro,
pero se cree que es por degeneracion melanocitica o por
una respuesta no especifica al dafo celular asociado con
inflamacion.?

El diagndstico se establece fundamentalmente por el es-
tudio histopatoldgico. En fases tempranas puede ser particu-
larmente dificil y ocasionalmente se deben realizar multiples
biopsias hasta que haya un cuadro histolégico concluyente,
lo cual puede llevar muchos anos. El epidermotropismo de
los linfocitos, el infiltrado en banda de linfocitos atipicos con
nucleos cerebriformes y los microabscesos de Pautrier son
los hallazgos histoldgicos caracteristicos de la MF.'

El estudio inmunohistoquimico de la MF revela una proli-
feracion de linfocitos T en la epidermis en el que, a diferencia
del patron usual de MF, predomina el fenotipo de supresores
(CDB8) sobre el de ayudadores (CD4), lo cual fue visto también
en nuestro paciente. Ademas, durante la progresion de la
enfermedad la pérdida de CD7, CD2 y CD5 puede verse espe-
cialmente en las células epidermo- tropicas cerebriformes.®

Otros estudios, como el reordenamiento del gen de TCR
por PCR, demuestran clonalidad como un hallazgo comun,
principalmente en los estadios de placa y tumor. Igualmente
también se han descrito pérdidas cromosomicas en 10q y
anormalidades en p15, p16 y p53.*
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No existen recomendaciones especificas para el
seguimiento de los pacientes pediatricos, pero es claro
que ellos deben ser clasificados y establecer su estadio
segun el TNM, con base en la clinica y en examenes que
evalien si hay compromiso sistémico. Se debe realizar un
hemograma completo, examenes para valorar la funcion
hepatica y renal, acido urico, valores de fosforo y calcio,
LDH y p2-microglobulina, serologia viral (CMV, EBV,
HTLV-1), determinacion de células de Sezary circulantes,
radiografia de torax o tomografia computarizada (TC) de
térax, ademas de una TC abdominopéivica. Dependiendo
de los hallazgos encontrados en la exploracion fisica y en
los paraclinicos, se solicitaran: biopsia de ganglio linfati-
co, biopsias de visceras afectadas y examen de médula
osea.’

El prondstico depende del estadio, en particular de la
extension de la enfermedad y de si hay o no compromiso
extracutaneo. En general, cuando esta limitada tiene un
curso favorable e indolente y el enfermo parece tener una
expectativa de vida igual a la de la poblacion general, pero
hay pocos trabajos y son necesarios estudios de supervi-
vencia a largo plazo.?

El tratamiento, cuando esta confinada a la piel y espe-
cialmente en la poblacion pediatrica, se realiza con PUVA o
en su defecto UVB-NB (con pocos estudios a largo plazo).
Hay algunos trabajos que evaluan la UVA-1, el IFN-q, la IL-
12 y la retinoides (bexarotene), con resultados variables y
sin obtener remisiones completas.*

En conclusion, presentamos este caso por ser una
entidad poco frecuente; por ser la forma de MF mas comun
en jovenes, con un diagnostico que se penso de inicio, con
una forma clinica en placa limitada, en general con buen
pronostico y una excelente respuesta al tratamiento; y para
ilustrar que es un diagnostico que hay que sospechar en la
poblacion pediatrica ante una dermatosis cronica que no
responde a tratamiento convencional.
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