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Resumen.—La presencia de granulomas en el estudio his-
tologico define una rara variante de micosis fungoide: la mi-
cosis fungoide granulomatosa.

Presentamos el caso de una mujer de 68 afios con una pla-
ca eritematoedematosa de 5 X 5 cm en regién mandibular,
estable durante 12 afios y biopsiada con resultados simila-
res en varias ocasiones.
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INTRODUCCION

Bajo la denominacién de micosis fungoide (MF) se
engloban muy diversas lesiones cutdneas con dife-
rentes matices clinicos e histolégicos'. Uno de elloses
la presencia de granulomas, lo cual define la micosis
fungoide granulomatosa (MFG), una rara forma de
MF de la que existen escasos casos publicados™* desde
su descripcién por Ackerman en 1970

Dada la poca frecuencia de esta variante de MF, pre-
sentamos aqui un caso de MFG con las particularida-
desde ser una lesién inica de mdsde 10 afios de evo-
lucidn.

DESCRIPCION DEL CASO

Se trata de una mujer de 68 afios sin antecedentes
de interés y sin ingesta habitual de medicacién. En
1995 consulté por presentar lesion asintomdtica man-
dibular de mds de 5 afios de evolucién. En la explo-
racién presentaba en lado derecho del mentén una
placa eritematoedematosa de 5 X 5 cm, con bordes
netos, superficie lisa e infiltrada al tacto (fig. 1). El
resto de la exploracion cutdnea era normal.

Esta lesién habia sido biopsiada en cuatro ocasio-
nes con similares hallazgos histolégicos. El principal
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UNILESIONAL GRANULOMATOUS
MYCOSIS FUNGOIDES

Abstract.—0One of the multiple variants of mycosis fungoi-
des is granulomatous mycosis fungoides, a rare form diffi-
cult to differenciate histologically from other conditions with
granulomatous features.

We report the case of a 68-year-old woman with an erythe-
mato-edematous plaque, 5 X 5 cm in size, on the chin; it was
unchanged during 12 years. Several biopsies showed the
same features.

Key words: mycosis fungoides, granuloma, cutaneous T cell
lymphoma.

Fig. 1. Placa eritematoedematosa de consistencia blanda en men-
ton. Lesion asintomatica de mas de 10 anos de evolucion.

hallazgo era la presencia en toda la dermis de un
denso infiltrado inflamatorio con granulomas consti-
tuidos por histiocitos epitelioides y células gigantes
multinucleadas en su parte mas central ylinfocitos en
periferia; en varios de ellos existian dreas de caseosis
(figs. 2 y 3). Los linfocitos del infiltrado eran mono-
morfos sin atipias. Se detectaron focos aislados de epi-
dermotropismo, sin franca atipia nuclear en los lin-
focitos; no se evidenciaron microabcesos de Pautrier;
en algunas dreas existia fibrosis laminar en dermis
papilar; en algunos cortes se evidenciaron areas de
mucinosis folicular; algunas células gigantes presen-
taban signos de linfofagocitosis. En el estudio inmuhis-
toquimico destacaba la expresion de CD3 y CD4 en
el 80% del infiltrado linfocitario, del CD68 en las célu-
las epiteloides del centro de los granulomas y de la
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Fig. 2. Infiltrado en dermis superficial y profunda con formacién
de granulomas; algunos de los granulomas presentan areas de
necrosis.

S100 en células dispersas dentro del infiltrado infla-
matorio (no en células gigantes). No se observaron sig-
nos de elastélisis con la tincidon de Van Gieson, ni cuer-
posextrafios con la luz polarizada, ni microorganismos
con las tinciones de ZiehlNeelsen y PAS. La visién
directa de leishmanias, el cultivo para microbacterias y
la PCR para Mycobacterium avium intracelulare, Mycobac-
terium tuberculosis y Mycobacterium leprae fueron negativas.
No pudo realizarse estudio de reordenamiento genético.

Ninguna de las siguientes pruebas complementarias
mostr6 datosrelevantes: hemograma, bioquimica, pro-
teinograma, calcemia-calciuria, inmunoglobulinas,
auto-AC, serologias (ldes, virus de la inmunodefi-
ciencia humana), enzima conversora de la angioten-
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Fig. 3. Detalle de los granulomas compuestos por linfocitos, célu-
las epiteliodes y células gigantes.

sina (ECA), proteina de Bence-Jones, radiografia de
térax y ortopantomografia. Se habian realizado tra-
tamientos sistémicos previos con corticosteroides,
tetracilinas, penicilina y claritromicina, asi como diver-
sas terapéuticas topicas sin mejoria alguna. Tras des-
cartar la sarcoidosis y la infeccién por micobacterias
se estableci6 el diagndstico de MFG.

Durante los 6 afios de control en nuestra consulta
(minima evolucién de 12 afios), la placa ha perma-
necido estable y no se han detectado otras lesiones
cutdneas, adenopatias, ni alteraciones sistémicas.
Dada la ausencia de sintomatologia y la nula reper-
cusion sistémica, la paciente se ha opuesto reiterada-
mente a larealizacion de los tratamientos locales pro-
puestos (radioterapia o quimioterapia con mostaza
nitrogenada).

DISCUSION

Desde el punto de vista clinico, la MFG puede pre-
sentarse con una clinica muy variada, tal y como se
refleja en las dos series mds recientes que recopilan
los casos publicados™”. La mayoria de las MFG se han
manifestado en forma de pdpulo-placas eritematosas,
y no tenemos conocimiento de MFG unilesionales,
salvo un caso (comunicacién oral) del Hospital de La
Princesa’.

Existe clara controversia en la bibliografia respecto
a si la MFG presenta un mejor o peor prondstico que
otras formas de MF. Varios articulos muestran su aso-
ciaciéon con una rédpida afectacidon extracutdnea, lo
cual conlleva un mal pronéstico®’. Por otra parte, la
presencia de granulomas se considera reflejo de una
buena respuesta inmunolégica frente a antigenos
tumorales, y asi parecen avalarlo casos con evolucién
crénica exclusivamente cutdnea e incluso con resolu-
cién espontdnea®*®. Nuestro caso se englobarfa den-
tro de las MF unilesionales, las cuales conllevan una
evoluciéon crénica y benigna. En este sentido hemos
encontrado una tnica referencia bibliogrédfica de una
«hipotética» variedad de MF, la «<MFG juvenil», que
apareceria en edades tempranas, con clinica muy
diversa, histologia sarcoidea y evolucién indolente
durante afios’.

Salvo en la enfermedad de Hodgkin, la presencia
de granulomas en procesos linfoproliferativos es rara,
pero se ha descrito en muy diversos linfomas cutdneos,
incluso en linfomas B con epidermotropismo'’. Como
dato genérico se estima que un 4% de las MF pueden
presentar granulomas en el estudio histolégico.
Cuando no existen signos histolégicos inequivocosde
MF, la presencia de granulomas complica y/ o retrasa
el diagnéstico de MFG. De hecho, un porcentaje
importante de estos casos se etiquetan inicialmente de
sarcoidosis'"* %, sobre todo por esta ausencia de alte-
raciones histoldgicas especificas de MF. La mayoria de
los granulomas en la MFG son linfohistiocitarios con
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células gigantes, pero también se han descrito gra-
nulomas sarcoideos y con necrobiosis'’. En nuestro
caso existian granulomas de estas tres variantes sefia-
ladas.

Por esta constante existencia de granulomas se ha
relacionado la MFG con el sindrome de la piel laxa
granulomatosa. Esta segunda entidad se presenta cli-
nicamente con dreas de piel péndula en las flexu-
ras y desde el punto de vista histolégico las células
gigantes, con signos de fagoelastdlisis, son el
hallazgo mds relevante'*. No obstante, a pesar de
estas tedricas diferencias, son entidades que pueden
superponerse'’.

En resumen, con este caso hemos querido, en pri-
mer lugar, recordar la dificultad del diagndstico cli-
nico-histolégico de la MFG y considerar la sospecha
de este cuadro ante infiltrados granulomatosos per-
sistentes que no rednen criterios diagndsticos de otras
dermatosis granulomatosas. En segundo lugar hemos
pretendido aportar un dato més a la ya compleja
expresividad clinica de la MF, en este caso un paciente
con una unica lesion de MFG de evolucién benigna
a lo largo de 10 afios.
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