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Resumen.—La forma acrémica de micosis fungoide es una
variante poco frecuente de linforna cuténeo de células T que
se ha descrito con mayor frecuencia en pacientes de piel os-
cura y nifios. Se presenta un caso de micosis fungoide acré-
mica en un varén de raza blanca de 23 afios cuyas lesiones
se caracterizaban por placas hipopigmentadas en la raiz de
las extremidades inferiores. Hasta el momento actual se han
descrito Unicamente 16 casos de micosis fungoide acrémica
en pacientes de raza blanca.

Palabras clave: acromica, micosis fungoide, linfoma cutéa-
neo.
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INTRODUCCION

La micosis fungoide es la forma mas frecuente de
linfoma cutdneo de células T. Las manifestaciones cu-
taneas tipicas incluyen las fases de mancha, placa, tu-
mor y eritrodermia, aunque se describen multiples
variantes clinicomorfolégicas atipicas, incluyendo for-
mas pustulosas, ampollosas, hiperpigmentadas, pur-
puricas, foliculares y verrugosas, entre otras'?.

Una de las formas menos frecuente de presentacion
es la denominada micosis fungoide acréomica, que se
ha descrito casi exclusivamente en pacientes de piel
oscura, fundamentalmente asiaticos, y sobre todo en
ninos de edades entre los 2 ylos 19 anos. Desde la des-
cripcidn inicial por Ryan et al en 197323, se han pu-
blicado 113 casos de pacientes de los que solamente
16 son de raza blanca?*!°,

DESCRIPCION DEL CASO

Un varén de 23 anos acudio al servicio de dermato-
logia por la presencia de unas lesiones asintomaticas
en los muslos, de unos 3 anos de evolucién, que su-
frian brotes de agudizacion, con extension centripeta
hacia los gliteos y la regién abdominal, que mejora-
ban parcialmente sin tratamiento. El paciente tenia
antecedentes de neumonia por aspiracién en el naci-
miento, convulsiones febriles en la infancia, rinocon-
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ACHROMIC MYCOSIS FUNGOIDES

Abstract.—The achromic form of mycosis fungoides is an in-
frequent variant of cutaneous T-cell lymphoma, which has
been more frequently described in dark-skinned patients and
in children. We present a case of achromic mycosis fungoides
in a 23-year-old Caucasian male, whose lesions were charac-
terized by hypopigmented plaques at the base of the lower
limbs. To date, only 16 cases of achromic mycosis fungoides
have been described in Caucasian patients.

Key words: achromic, mycosis fungoides, cutaneous lym-
phoma.
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Jjuntivitis alérgica y toma ocasional de alprazolam. En-
tre los antecedentes familiares de interés, cabe desta-
car la intolerancia materna al niquel.

Ala exploracion, en las caras anterior y posterior de
la raiz de los muslos, y extendiéndose hacia la zona su-
prapubica, se observaban multiples placas acrémicas,
algunas con superficie eritematosa, finamente desca-
mativa, con bordes hipocrémicos tenues, no infiltra-
das al tacto y confluentes en placas de mayor tamano,
algunas del tamano de la palma (figs. 1-3). No se pal-
paban visceromegalias o masas abdominales, ni tam-
poco adenopatias locorregionales. El tratamiento con
corticoides topicos de baja potencia y emolientes in-
dujo una mejoria con posterior reaparicion de las le-
siones en un periodo de 3 o 4 meses.

Se practicaron varias biopsias cutdneas, algunas de
ellas sin alteraciones significativas. En otras se obser-
v6 (figs. 4-6) una epidermis con hiperqueratosis y pa-
raqueratosis focal, elongacion de las crestas interpa-
pilares y focos de degeneracion hidrépica basal, con
algin cuerpo apoptoético aislado. En dermis superfi-
cial y media existia un infiltrado linfocitario perivas-
cular. Llamaba la atencién la exocitosis de linfocitos
atipicos intraepidérmicos, alguno de ellos con halo
claro perinuclear y en alguna zona incluso iniciando
la formacién de microabscesos de Pautrier.

Ante la conjuncién de los hallazgos clinicos e histo-
patolégicos descritos, se establecio el diagnoéstico de
micosis fungoide, en su variante acrémica, y se solicito
una serie de pruebas complementarias (hemograma,
bioquimica, coagulacion, orina, hormonas tiroideas y
radiografia de térax) que fue rigurosamente normal.
Los estudios de inmunohistoquimica para determinar
el inmunofenotipo demostraron la naturaleza T del
infiltrado linfocitario (CD3+), compuesto fundamen-
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A
Fig. 1.—Manchas acrémicas en tercio proximal de muslos.

Fig. 2.—Manchas acromicas de centro eritematoso descamativo.

talmente de células supresoras/citotoxicas (CD8+),
con un claro predominio sobre los linfocitos CD4. El
estudio de reordenamiento genético no mostré clo-
nalidad.

El paciente comenzo6 tratamiento con corticoides
topicos de mediana potencia y experiment6 una me-
joria parcial. Actualmente se encuentra asintomatico y
no ha presentado nuevas lesiones ni ninguna otra ma-
nifestacion sistémica, aunque se le realizan revisiones
periédicas para controlar su evolucion y esta pendien-
te de comenzar tratamiento con psoraleno y luz ultra-
violeta (PUVA), en caso de que se produzca un em-
peoramiento.

DISCUSION

La frecuencia real de la micosis fungoide hipopig-
mentada es aun desconocida y posiblemente esté in-
fradiagnosticada, ya que la mayoria de los pacientes
descritos hasta la actualidad tenia diagndsticos clini-
cos previos de vitiligo, dermatitis atépica, pitiriasis li-
quenoide crénica, hipopigmentacién postinflamato-
ria, lepra, tina versicolor, pitiriasis alba y sarcoidosis,

Fig. 3.—Imagen de detalle de las lesiones.

entre otros*!!. Con frecuencia, el diagnéstico definiti-
vo mediante estudio histolégico se retrasa una media
de 2 a 12 anos®!*?, por el curso lento, progresivo e
indolente de la enfermedad.

La forma mas habitual de presentacién clinica con-
siste en grandes mdculas hipopigmentadas en el tron-
coy en las extremidades, habitualmente asintomadticas,
aunque se puede asociar un prurito moderado!!!*15,
En ocasiones, las manchas aparecen perfectamente de-
limitadas?, lo cual facilita el diagnostico; sin embargo,
en muchos casos los bordes de las lesiones aparecen
muy poco definidos, lo cual dificulta la sospecha diag-
nostica, casos en los que se plantean los diagnoésticos
diferenciales previamente citados. Las lesiones hipo-
pigmentadas de la micosis fungoide pueden ser la ini-
ca manifestacion de la enfermedad, o bien se pueden
asociar con otras manchas, placas o tumores. En pa-
cientes de raza blanca se describe un patrén mixto,
con componente eritematoso sobreanadido a las pla-
cas acromicas. Probablemente, en pacientes de piel os-
cura, en los que esta forma es mds frecuente, el com-
ponente eritematoso también estd presente, pero su
identificacion resulta mas dificil.

Como ocurrié con nuestro paciente, el estudio his-
topatolégico en los estadios iniciales de la enferme-
dad puede ser muy inespecifico, lo que motiva ademas
el retraso diagnéstico. En las fases mas avanzadas re-
vela la presencia de epidermotropismo de linfocitos
anémalos, que a veces constituyen microabscesos de
Pautrier®681123 En contraste con la micosis fungoide
clasica, en esta variante parece que se observa un epi-
dermotropismo mas llamativo en contraste con un in-
filtrado linfocitario moderado en la dermis?!.

El paciente con micosis fungoide acrémica a me-
nudo muestra un fenotipo de linfocitos T supresores
(CD8+), al contrario de lo que sucede con la forma
clasica de micosis fungoide, que suele presentar un
predominio de positividad para CD4>.

Se ha senalado que la positividad para CD8 podria
ser caracteristica de la micosis fungoide hipopigmen-
tada en ninos y pacientes de piel oscura?.
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Fig. 4.—Paraqueratosis focal, elongacién de crestas interpapilares,
focos de degeneracion hidrdpica basal. (Hematoxilina-eosina, x40.)

La patogenia no estd clara>®, de forma que se plan-
tean diversas hipotesis. Asi, se cree que el efecto cito-
toxico de los linfocitos T supresores sobre los melano-
citos causaria la degeneracion de éstos con alteracion
de la melanogénesis, originando las placas acréomicas,
al menos en los casos con inmunofenotipo CD8+. Al-
gunos autores no encuentran bloqueo en la transfe-
rencia de los melanosomas desde los melanocitos a los
queratinocitos!>?*?%, mientras que otros sugieren que
este bloqueo seria el origen de las lesiones acroé-
micas!!4,

El diagnéstico de la micosis fungoide acromica se
basa en una buena correlacion clinicopatolégica, pues
el analisis de inmunohistoquimica puede poner de
manifiesto subpoblaciones linfocitarias T, tanto CD4
como CD8+.

El estudio de reordenamiento genético, en la mayo-
ria de los casos, al igual que en el nuestro, no demues-
tra monoclonalidad. En cualquier caso, la monoclona-
lidad no es sinébnimo de malignidad, pues numerosas
dermatosis benignas, incluyendo casos de vitiligo infla-
matorio, pueden presentar una proliferacién mono-
clonal de linfocitos T#%". El tratamiento de la variante
acrémica no difiere apenas de la forma clasica de mi-
cosis fungoide; la terapia con PUVA induce remisiones
completas y rapidas en la mayoria de los casos y puede
considerarse la primera linea de tratamiento”!213:16:1824,
También han resultado ttiles la radiacioén ultraviole-

Fig. 5.—Exocitosis intraepidérmica de linfocitos atipicos. (Hematoxi-
lina-eosina, x100.)

Fig. 6.—Exocitosis linfocitaria que muestra degeneracion hidrépica
basal. (Hematoxilina-eosina, x100.)
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ta B (UVB), la mostaza nitrogenada, la carmustina t6-
pical3?ty los corticoides topicos potentes* 28 en esta-
dios iniciales de la enfermedad®. Incluso sin trata-
miento, ésta parece seguir un curso benigno!’. En
ocasiones pueden producirse recidivas que respon-
den rapidamente a un nuevo ciclo de tratamiento®.
El seguimiento de los pacientes con este tipo de mico-
sis fungoide acromica demuestra que siguen un curso
similar al de la micosis fungoide tipica en estadio Ia.
Aunque existen casos de progresion hacia la enferme-
dad sistémica y la muerte del paciente®®, lo mas habi-
tual es que el curso del proceso no sea agresivo y no
exista afectacién ganglionar ni sistémica*%.

En los casos con inmunofenotipo CD8+, los resulta-
dos de la inmunohistoquimica deben ser analizados
con precaucion. Cribier et al?” describieron 4 casos de
vitiligo que simulaban una micosis fungoide. A pesar
de la existencia de linfocitos hipercromaticos con exo-
citosis, estos casos se diagnosticaron como vitiligo por
el predominio de CD8+ epidermotropos y la ausencia
de melanocitos*. Posiblemente sean precisos estudios
moleculares adicionales para diferenciar con precision
estos casos de micosis fungoide acrémica®.

El diagnéstico diferencial de manchas hipopigmen-
tadas en pacientes jovenes, no s6lo de piel oscura, sino
también en pacientes de raza blanca debe incluir la va-
riante acromica de la micosis fungoide. Ante lesiones
de estas caracteristicas y refractarias a los tratamientos,
debe realizarse siempre un estudio histopatolégico,
precisandose en ocasiones multiples biopsias para lle-
gar al diagnoéstico definitivo.
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