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Casos CLiNICOS

Micosis Fungoide Hiperpigmentada, una variante inusual, a
proposito de un caso

Fernando Millard', Mathias Yagnam', Victoria Fuentelsaz?, Claudia Morales’

RESUMEN

La Micosis Fungoide (MF) hiperpigmentada es un subtipo
de linfoma cutaneo de células T infrecuente, la cual podria
presentar un curso mas indolente y mejor pronostico que a
la MF clasica.Se reporta una caso de MI hiperpigmentada
en un sujeto adulto.Paciente masculino de 60 afios, con an-
tecedentes de hipertension arterial. Consulta por multiples
maculas pruriginosas, localizadas principalmente en tronco,
de quince afios de evolucion. Al examen fisico, paciente con
fototipo de piel Fitzpatrick IV, se observan maculas y placas
café oscuro, bien delimitadas en tronco y extremidades. Los
estudios histopatologicos, inmunohistoquimicos (IHQ) y de
clonalidad de linfocitos son concordantes con MF. El estudio
de diseminacién es negativo. El paciente es manejado fototera-
pia con UVB-nb con el diagnostico de MF Hiperpigmentada.
La MF hiperpigmentada afecta a sujetos de edad media y fo-
totipos altos. Clinicamente se caracteriza por parches y placas
hiperpigmentadas, localizadas en tronco y extremidades. En
la histopatologia (HP), ademas de los hallazgos de 1a MF cla-
sica, se describen abundantes melanéfagos en dermis superior
y granulos de melanina en queratinocitos. Los linfocitos T son
de predominio CD8 (+) a diferancia de la MF clasica. Dentro
de los diagnosticos diferenciales, se incluyen la hiperpigmenta-
cién postinflamatoria, eritema discromico persistente, pigmen-
tacion macular eruptiva idiopatica, entre otras. Se presenta
este caso de MI hiperpigmentada por su baja frecuencia. Esta
MTF podria presentar un mejor pronostico que a la MF clasica.
El diagnostico se realiza por sospecha clinica y se confirma con

estudio HP e IHQ),
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SUMMARY

Hyperpigmented Mycosis Fungoides (MF) is a subtype of an
uncommon cutancous T cell lymphoma. It may have an in-
dolent course and better prognosis than the classic MF.

Methods: A case of an adult patient with hyperpigmented
MF is reported Male patient of 60 years old, with hyperten-
sion history, presented with multiple itchy macules, located
mainly on the trunk, for the last fifteen years. On physical
examination, the patient has Fitzpatrick type IV skin phe-
notype; well defined dark brown macules and plaques, are
observed on the trunk and extremities. Histopathology (HP),
immunohistochemistry (IHC) and lymphocyte clonality
studies are consistent with MF. The dissemination study is
negative. The patient is treated with narrow-band ultravio-
let B (UVB-nb) phototherapy. Hyperpigmented MI affects
mid-aged adults and dark phototype skin. It is characteri-
zed by hyperpigmented patches and plaques, located on the
trunk and extremities. In addition to the classical findings of
MFE, HP adds abundant melanophages in the upper dermis
and melanin granules in keratinocytes. Unlike classical ML,
T lymphocytes are mainly CD8 (+). Differential diagnoses
include postinflamatory hyperpigmentation, erythema dys-
chromicum perstans, idiopathic eruptive macular pigmenta-
tion, and others. This case of hyperpigmented MF is presen-
ted for being infrequent. It may have a better prognosis than
the classic MI. The diagnosis is made by clinical examination
and confirmed with HP and IHC study.

Key words: Hyperpigmented Mycosis Fungoides; Diagno-
sis; Therapy.

a Micosis Fungoide (MF) hiperpigmentada es un
subtipo de linfoma cutaneo de células T infre-
cuente. A diferencia de la MF clésica, podria pre-
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sentar un curso mas indolente y de mejor prondstico que
la MF clésica'. Se presenta este caso por su baja frecuen-
cia e inusual presentacion, habiendo escasos reportes en
la literatura internacional.

REPORTE DEL CASO

Paciente de sexo masculino, de 60 afios de edad, con
antecedentes de hipertension arterial. Consulta por
aparicion progresiva de multiples maculas pruriginosas,



localizadas en tronco, de quince anos de evolucion. Las
lesiones aparecieron sobre piel sana, aumentando de ta-
mailo gradualmente y extendiéndose al resto del cuerpo,
sin compromiso facial.

Al examen fisico, destaca paciente fototipo de piel Fitz-
patrick IV, se observan maculas y placas café oscuro,
bien delimitadas, confluentes, con escasa descamacion,
ubicadas en torax anterior y posterior, hombros, region
lumbar, extremidades superiores e inferiores (Figura 1y
2). No se evidencia atrofia cutanea, linfoadenopatias ni
visceromegalias.

Se realizan biopsias de distintas maculas y placas, des-
tacando en el examen histopatologico un infiltrado lin-
foide atipico en banda subepidérmico, con epidermo-
tropismo focal acentuado y escasa espongiosis. Ademas
se aprecian abundantes melan6fagos en dermis papilar

(Figura 3).

En el estudio inmunohistoquimico (IHQ)), se observa
positividad para CD4 (55%) y CD8 (45%). Se solicita
estudio de clonalidad por reaccién en cadena de polime-
rasa, el cual evidencia un reordenamiento monoclonal
de linfocitos T. Estos hallazgos son compatibles con MF.

Se realiza estudio de etapificacién con hemograma,
perfil bioquimico, hepatico, lactato deshidrogenasa, ra-
diografia de térax, tomografia axial computarizada de
torax, abdomen y pelvis, los que resultan negativos para
diseminacion. El paciente ingresa a fototerapia con luz
ultravioleta B de banda angosta (UVB-nb) con el diag-
nostico de MF hiperpigmentada.

DiscusioN

Los linfomas cutaneos primarios corresponde a un gru-
po de desérdenes linfoproliferativos cuya primera mani-
festacion es la presencia de lesiones cutaneas sin existir
enfermedad extracutanea al momento del diagnostico®.
La MF es el linfoma cutaneo primario mas comun de
células T' (44% del total) y se clasifican segin la WHO-
EORTC (Worl Health Organization-European Organi-
zation of Research and Treatment of Cancer) en MF y
sus variantes clinicas como MF Folicular, Sindrome de
Piel Laxa Granulomatosa y la Reticulosis Pagetoide Lo-
calizada®. Sin embargo, se han descritos otros subtipos
como la MI" hiperpigmentada, hipopigmentada, ictio-
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siforme, folicular, pustular, poiquilodérmica, purptrica,
entre otros*. La MF hiperpigmentada afecta a ambos
sexos, siendo mas frecuente en varones de edad media y
fototipos altos (III-VI). Clinicamente se caracteriza por
multiples parches y placas hiperpigmentadas indolen-
tes o pruriginosas que pueden estar liquenificadas*. Se
distribuyen en forma difusa, afectando principalmente
tronco y extremidades (areas no fotoexpuestas). Pueden
asociarse a otras variantes de MF inusuales como la MF
hipopigmentadas, purptricas y poiquilodérmicas, que
nuestro paciente no presentaba’.

La histologia depende de la etapa clinica de la MF (ma-
cula, parche o tumoral) y es caracteristica la presencia
de linfocitos atipicos en epidermis (epidermotropismo) y
dermis superior, que a veces forman colecciones intrae-
pidérmicas denominadas microabscesos de Pautrier*. En
el estadio de parche, los linfocitos atipicos se localizan en
la membrana basal en forma aislada o en banda. Ade-
mas se asocian a la presencia de dermatitis de interfase
vacuolar, granulos de melanina gigantes en queratino-
citos del estrato espinoso y abundantes melanofagos en
dermis superior'*,

A diferencia de la MF clasica, la MF hiperpigmentada
presenta un predominio clonal de linfocitos citotéxicos

con marcadores de superficie CD8 y CD3 (+), CD4 (-) y

presenta un curso clinico mas lento'.

Dentro de los diagnosticos diferenciales, deben conside-
rarse las siguientes patologias’:

* Hiperpigmentaciéon Postinflamatoria’: Discro-
mia frecuente, secundaria a procesos inflamatorios como
dermatosis infecciosas, inflamatorias, reacciones medi-
camentosas o por traumas. Es mas frecuente y severa
en sujetos con fototipo alto. Clinicamente se caracteriza
por maculas que varian de café claro a azul grisaceo,
asintomaticas, de distribucion variable segtn la etiologia

de base.

* Eritema Discrémico Persistente o Dermatosis
Cenicienta’: Hipermelanosis cronica e idiopatica. Se
presenta principalmente en la segunda década de vida
en sujetos de piel oscura, con leve tendencia hacia las
mujeres. Se caracteriza por lesiones maculares asintoma-
ticas, de color azul grisiceo que posteriormente toman
un aspecto de cenizo. Inicialmente las lesiones pueden
tener un borde eritematoso delgado y sobreelevado, que
puede desaparecer o evolucionar hacia un borde hipo-
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Figura 1
Mdculas y placas hiperpigmentadas, confluentes, localizadas en tronco y ex-
tremidades.

pigmentado. Se localizan comtinmente en cara, cuello,
tronco y region proximal de los brazos.

* Pigmentacion Macular Eruptiva Idiopatica”
Discromia infrecuente, caracterizada por aparicién subi-
ta de multiples maculas azul pizarra o marrén, asinto-
maticas, no confluentes, localizadas en tronco, cuello y
region proximal de extremidades en ninos y adolescentes
sin antecedentes dermatosis inflamatorias y exposicion a

Figura 2
Acercamiento de las lesiones localizadas en dorso.

Figura 3
HP de lesion localizada en dorso. Hematoxilina-eosina, 40x.

farmacos. La lesiones presentan una resolucién esponta-
nea que puede ocurrir en meses a anos.

* Atrofodermia de Pasini-Pierini®: Dermatosis idio-
patica infrecuente caracterizada por una leve atrofia dér-
mica. Afecta principalmente a mujeres (6:1) durante la
segunda o tercera década de vida. Clinicamente se carac-
teriza por maculas o placas redondas u ovaladas, tinicas o
multiples y de color café grisaceo. Presenta una superficie



lisa, no indurada, con una depresion central y bordes
bien demarcados que dan un aspecto de “plato inverti-
do”. Se localizan en la region inferior del dorso, seguida
de la regién lumbo sacra, torax y abdomen.

* Amiloidosis Macular’: Subtipo de amiloidosis cu-
tanea primaria que afecta principalmente a mujeres de
40 a 50 anos. Clinicamente presenta lesiones maculares,
reticuladas, muy pruriginosas, de color café a gris, locali-
zadas en el area superior de la espalda y menos frecuente
en las superficies extensoras de las extremidades. Las le-
siones presentan una superficie irregular, muy caracteris-
tica de la amiloidosis macular.

En relacion al tratamiento de la MF hiperpigmentada,
existe escasa literatura. La mayoria son reportes aislados
o con tamafio muestral pequetio’ de MF en estadio pre-
coz, los cuales fueron tratados con fototerapia.

En nuestro caso, el paciente presenta multiples maculas
y placas con un compromiso cutaneo mayor al 10% y sin
evidencia de tumores, ni diseminacion, clasificandose en
un Estadio 1B.

Dentro de las alternativas de tratamiento de la MF clasi-
ca en este estadio precoz destacan®'":

* Corticoides topicos de alta o muy alta potencia, uti-
lizados de preferencia en MF en parche y localizada
(<10% de compromiso cutaneo).

* Fototerapia: Con luz ultravioleta mas psoraleno
(PUVA) es el tratamiento de eleccion enla MF en placay
extensa (>10% de compromiso cutaneo). La fototerapia
con UVB-nb es utilizada preferentemente en MF en par-
che, en niflos, embarazadas o en periodo de lactancia.

* Otras alternativas: son ¢l uso de quimioterapia to-
pica (mostaza nitrogenada al 0.01-0,02% o carmustina
al 0,01%), retinoides tépicos (Bexaroteno al 1%), ra-
dioterapia, electron beam corporal total o tratamientos
combinados como PUVA + corticoides topicos o Elec-
tron beam + corticoides topicos.

En este caso se opt6 por fototerapia UVB-nb, tres veces
por semana, con buena respuesta clinica.
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CONCLUSION

Se expone este caso por su baja frecuencia. La MF hi-
perpigmentada se presenta en sujetos mas jovenes, foto-
tipos altos y tiene un curso menos agresivo que la MF
clasica. El diagnostico se realiza por sospecha clinica y
se confirma con estudio HP e IHQ) en donde destaca la
presencia de dermatitis de interfase vacuolar, granulos
de melaninas gigantes en estrato corneo y abundantes
melanofagos en dermis superior.
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