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RESUMEN

awmicosis fungoides (MF) es el linfoma cutaneo mas

L frecuente en la poblacion general; la micosis fun-

goides hipopigmentada (MFH) es una variedad

poco frecuente de la MF, caracterizada por la pre-

sencia de parches hipopigmentados como principal hallaz-
go clinico de la enfermedad.

Se reporta una nina de cuatro afnos, con un cuadro cli-
nico de un ano de evolucion, consistente en parches hipo-
pigmentados en el abdomen, la region lumbar, los gliteos y
los muslos. La histopatologia revel6 en la dermis un infiltra-
do inflamatorio linfocitario perivascular superficial, con epi-
dermotropismo de linfocitos atipicos y microabscesos de
Pautrier. La inmunohistoquimica fue positiva para linfocitos
CD3, estos linfocitos T tuvieron predominio CD4 sobre CD8.
Con los hallazgos descritos se diagnostico una MFH y se
inicio tratamiento con UVB de banda amplia.
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CASO CLINICO

Nina de cuatro anos de edad, quien presentaba par-
ches hipopigmentados de un ano de evolucion, levemente
pruriginosos, localizados en la region lumbar, los gluteos y
los muslos. El diagndstico inicial fue una pitiriasis alba, para
la que recibié multiples tratamientos tépicos sin mejoria cli-
nica. Le realizaron entonces una biopsia de piel para des-
cartar una MFH, cuyo resultado fue sugestivo de una MF, y
por este motivo es remitida al Instituto Nacional de Cance-
rologia.

Al examen fisico se evidencio la presencia de parches
hipopigmentados, levemente descamativos, localizados en
el abdomen, la region lumbar, los gluteos y los muslos, que
comprometian mas del 10% de la superficie corporal (Figu-
ra 1). Con estos hallazgos se hizo la impresion diagndstica
de una MFH versus pitiriasis alba generalizada.

Figura 1. Presentacion clinica al ingreso
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Se realizé una nueva biopsia para estudio con hema-
toxilina — eosina, en donde se observo en la dermis un es-
caso infiltrado inflamatorio perivascular superficial, con epi-
dermotropismo de linfocitos atipicos y formacion de mi-
croabscesos de Pautrier (Figura 2). La inmunohistoquimica
en fresco fue positiva para CD43 y CD3, con predominio de
CD4 sobre CD8 en los linfocitos atipicos, y un alto indice de
proliferacion (Ki — 67) en linfocitos epidermotropos. EI CD20
y el CD79 fueron negativos.
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Figura 2. Se observan linfocitos atipicos en epidermis forman-
do un microabsceso de Pautrier, en la dermis se observa un
infiltrado perivascular superficial.

Con los hallazgos anteriores se realiz6 el diagndstico
de MFH. Se descarté compromiso sistémico, estadificando-
se como EIB (T2 — NO — MO).

Se inicio tratamiento con UVB de banda amplia, tres
veces por semana; a los seis meses se paso a la fase de
mantenimiento semanal debido a la mejoria clinica (Figura
3), y al resultado negativo de la biopsia de control. Después
de cuatromeses de tratamiento semanal se inicié tratamiento
quincenal; a los ocho meses de este tratamiento de mante-
nimiento quincenal,presenté de nuevo parches hipopigmen-
tados en los gluteos. Una nueva biopsia confirmo una re-
caida de MF en estadio de parche y por ello se reanudd una
nueva fase de aclaramiento con UVB tres veces por sema-
na con respuesta clinica completa.

Figura 3. Estado seis meses después de iniciar el tratamiento
con UVB.
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COMENTARIO

La MF es el linfoma mas frecuente en la poblacion ge-
neral, con una incidencia de 0,3 casos por 100,000 habitan-
tes por ano. Usualmente aparece en adultos, pero también
puede afectar la poblacién infantil; se estima que aproxima-
damente del 0,5 al 4,3% de todos los casos de MF se desa-
rrollarian en la infancia.’

Elinicio de la MF en la infancia es mas frecuente de lo
que se cree; generalmente se hace el diagndstico en forma
tardia dada la poca familiaridad con esta entidad y su se-
mejanza con otras dermatosis cronicas como pitiriasis alba,
eccemas cronicos, pitiriasis versicolor, vitiligo, lepra etc.;??
por esta razon, la MF debe considerarse dentro del diag-
nostico diferencial de las dermatosis cronicas de la infancia
y de la adolescencia que no responden a tratamiento con-
vencional.*

La MFH es una variante poco frecuente de la MF, ca-
racterizada por la presencia de parches hipopigmentados
como principal manifestacion de la enfermedad. El inicio
usual es en la infancia o en la adolescencia, pero el diag-
néstico usualmente se demora varios anos (entre dos y diez),
debido a la dificultad tanto clinica como histologica que plan-
tea la deteccion de MF en sus fases iniciales.® Ocurre en
ambos sexos y es mas frecuente en individuos de razas
oscuras, aunque también se ha descrito en raza blanca.*®
Las lesiones consisten en maculas o parches hipopigmen-
tados, asintomaticos, poco descamativos, sin atrofia y oca-
sionalmente pruriginosos, de predominio en el tronco y las
extremidades.?5

El diagnéstico diferencial se debe hacer con pitiriasis
alba, vitiligo, dermatitis atopica, tinea versicolor, hipopigmen-
tacion posinflamatoria, pitiriasis liquenoide cronica, liquen
escleroso y atrofico, sarcoidosis, lepra y oncocerquiasis.??

La histologia de la MFH es similar a la de otras MF en
parche. Se caracteriza por epidermotropismo de linfocitos
atipicos, con formacién de microabscesos de Pautrier. La
inmunohistoquimica de la MFH confirma su estirpe de linfo-
citos T: el infiltrado neoplastico es positivo para CD3; puede
haber pérdida de la expresion de CD5 y CD7. En la MFH, a
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diferencia de otras MF, usualmente hay un predominio de
linfocitos T CD8 / CD4,2lo cual difiere del caso que reporta-
mos en el que el predominio fue de CD4. También se han
descrito rearreglos monoclonales del gen de la cadena TCR-
[gamma], por técnicas de Southern blot y PCR.

La patogénesis de la hipopigmentacion no es clara.
Estudios ultraestructurales han documentado cambios de-
generativos en los melanocitos, alteracion en la transferen-
cia de los melanosomas e incremento en el numero de cé-
lulas de Langerhans intraepidérmicas, pero aun se desco-
noce la relevancia de estas observaciones.’

Las terapias utilizadas para las MFH incluyen las mis-
mas que para la MF clasica en estado de parche: esteroi-
des topicos, mecloretamina (mostaza nitrogenada), carmus-
tina (BCNU), PUVA, UVB de banda amplia y de banda es-
trecha.?5% La paciente fue tratada con UVB de banda am-
plia pues en el INC no se dispone de UVB de banda estre-
chay por la edad de la paciente no se decidio iniciar PUVA.

Actualmente se piensa que el prondstico es similar al
de otros pacientes con MF en parches;?°como conclusion,
la MFH es un diagnostico que se debe plantear en pacien-
tes con dermatosis hipopigmentadas, requiriéndose en oca-
siones de varias biopsias para poder establecer el diagnds-
tico.

SUMMARY

Mycosis fungoides is the most frequent Cutaneous lym-
phoma. Hypopigmented mycosis fungoides is an infrequent
subtype characterized by hypopigmented patches.

We report a 4- year- old girl with a 1 — year course of
hypopigmented patches in abdomen, back and buttocks.
Biopsy reported atypical lymphocytes in dermis and epider-
mis with Pautrier microabscesses. A diagnosis of hypopig-
mented mycosis fungoides was made and treatment with
UVB was begun.

Key words: cutaneous T cell lymphoma, hypopigmen-
ted mycosis fungoides, UVB
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