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RESUMEN

e presenta el caso de una poiquilodermia

vascular atréfica (PVA) en relacion con linfoma

cutaneo de ceélulas T o micosis fungoide. El
diagnostico se basé en la clinica, los hallazgos histolégicos
caracteristicos y los marcadores de inmunohistoquimica
pertinentes.
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HISTORIA CLIiNICA

Se trata de una mujer de 53 afios de edad, con
multiples maculas y placas reticuladas de 15 afos de
evolucion, con hiper e hipopigmentacion, telangiectasias
y atrofia de piel, localizadas en axilas, muslos, tronco y
extremidades (Figura 1), acompanadas de algunas placas
infiltradas eritematodescamativas en el tronco, prurigi-
nosas, sin otrasquejas(Figura 2). Se realizaron examenes
de laboratorio: glicemia, hemoleucograma, urea, creatinina,
transaminasas y fosfatasas alcalinas encontrados nor-
males.

La biopsia de piel mostré epidermis con discreta
acantosis e hiperqueratosis, ademas de exocitosis a
expensas de linfocitos no asociada con espongiosis, con
tendencia a conformar microabscesos de Pautrier. La
dermis muestra infiltrado linfocitario, melandfagos ocasio-
nales y fibroplasia (Figura 3).
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Figura 1. Se observan varias maculas reticuladas, hiper
e hipopigmentadas, con telangiectasias en zona intern-
a del brazo derecho.
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Figura 2. Placa eritematosa, descamativa, pruriginosa
e infiltrada en costado izquierdo.

Figura 3. Fotografia microscopica con coloracion de
hematoxilina-eosina y a gran aumento (100 x), donde
se aprecia la epidermis con ligera acantosis y
exocitosis de linfocitos, sin espongiosis con tendencia
a conformar microabscesos de Pautrier.

Se realizan marcadores de inmunohistoquimica
CD3 positivoy CD20 negativo, con lo cual se corrobo-
ra el diagnodstico de poiquilodermia vascular atréfica
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secundaria a micosis fungoides. Se inicia tratamiento
con psoralenos mas radiacion ultravioleta A (PUVA) con
buena respuesta clinica.

COMENTARIOS

La PVA es un término descriptivo, caracterizado
por pigmentacion reticular, macular, atrofia y telan-
giectasias.'?

Puede encontrarse esta caracteristica semiologica
en relacion con enfermedades congénitas o trastornos
adquiridos (Cuadro 1).

Los parches de PVA pueden permanecer sin cam-
bios, desaparecer o evolucionar a micosis fungoide o
mas raramente a otro linfoma.™*

Para algunos autores como el doctor Ackerman,
esta forma de presentacion representa una regresion
parcial del linfoma, debido a una respuesta activa del
huésped.? La edad de presentacion mas frecuente es
entre los 40-60 afnos. La clinica de los linfomas es evo-
lutiva, desde un estadio inicial de parches, pudiendo
continuar a placas, tumores y sindrome de Sézary. Con
mayor frecuencia afecta las areas del cuerpo cubiertas
por doble ropa, siendo mayor la probabilidad de linfoma
si se localiza en tronco o en cintura pélvica. Su evolu-
cion puede ser hacia la desaparicion espontanea o
perpetuarse por meses o0 anos.'® Sin embargo, en al-
gunas publicaciones se menciona que la relacion de la
PVA o su progresion a micosis fungoide oscila entre un
67-100% de los casos.®

La mayoria presenta un infiltrado linfocitario corres-
pondiente a linfocitos T CD,, o ayudadores, aun cuando
pueden encontrarse marcadores antigénicos diferentes
como CD,*, CD,*, CD,*, CD,, CD,, o células T gama
delta.
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Cuadro 1

A. Adquirida en relacion con:

Respuesta a la injuria (frio, calor, radiacion ionizante,
poiquilodermia de civatte).

Enfermedades del tejido conectivo (dermatomiositis,
LES, esclerosis sistémica, Sjogren).

Algunas dermatosis inflamatorias como el liquen rojo
plano.

Linfoma cutaneo de células T (micosis fungoides) en el
estadio de parche.

Poiquiloderma de Civatte.

Xeroderma pigmentoso.

B. Congeénita en relacién con:

Sindrome de Rothmund Thomson.

Disqueratosis congénita.

Sdr. de Mendes da Costa.

Poiquilodermia esclerosante hereditaria de Weary (AR).
Poiquilodermia acroqueratética hereditaria de Weary (AD).
Sdr. de Kindler.

Dermatosis atrofica benigna.

Sdr. de Degos Touraine.

Sdr. de Cockaine.

La clasificacion de los linfomas se basa en la exten-
sion del mismo en piel (T), el compromiso o no de ganglios
linfaticos (N) y la diseminacion a sitios mas distantes (M).

A la histologia se encuentra en la epidermis aumento
del numero de linfocitos unicos o en grupo, con un parche
de infiltrado liquenoide en dermis papilar y atrofia superficial,
epidermis adelgazada con pérdida de la red de crestas y
vasos sanguineos dilatados en la dermis papilar, con
colageno engrosado e irregularmente orientado.?

El diagndstico se basa en:

La clinica de las lesiones, la biopsia de piel, vista con
hematoxilina-eosina, inmunohistoquimica, Southern Blot
y reaccion en cadena de la polimerasa (PCR), para conocer
si hay monoclonalidad en el rearreglo genético del receptor
del linfocito T, biopsia de ganglios linfaticos y estudios de
sangre periférica midiendo la relaciéon de CD4 /CD8,
densitometria de flujo y PCR.

Los diagnésticosdiferenciales incluyen acrodermatitis
cronica atrofica, morfea y liquen escleroso y atréfico.!

El tratamiento de la poiquilodermia vascular atrofica,
secundaria a micosis fungoide, es el mismo de ésta ultima
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y podra realizarse con PUVA terapia. Si no hay respuesta
a ésta sola, podran adicionarse retinoides o interferon.

La quimioterapia tépica con mostaza nitrogenada o
carmustina y la radioterapia son otras alternativas
terapeuticas, obteniéndose remisiones en el 80-90% de
los casos y curaciones si el tratamiento se inicia tempra-
namente.2

El pronéstico depende del estadio al diagnostico,
siendo peor a mayor progresion de la enfermedad; para
un estadio en parches la sobrevida es 7-12 anos, y para
un estadio tumoral, eritrodérmico o con compromiso de
ganglios linfaticos la sobrevida es 2-3 afos. 2

SUMMARY

The case of a poikiloderma atrophicans vasculare in
relation to cutaneous T cell linfoma (mycosis fungoides) is
presented. The diagnosis was based on clinical
examination, characteristic histologic findings and the
corresponding inmunohistochemical features.

Key words: atrophic vascular poikiloderma, mycosis
fungoides, immunohistochemistry.
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