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Resumen.—La micosis fungoide folicular es una variante po-
co frecuente de micosis fungoide en la que los linfocitos ati-
picos muestran una predileccién por los foliculos pilosos (fo-
liculotropismo). E epidermotropismo de linfocitos y el depésito
de mucina pueden estar presentes en grados variables. Es-
te infiltrado de linfocitos malignos produce una disrupcién del
foliculo que se manifiesta tipicamente en forma de placas,
comedones, quistes epidérmicos y queratosis folicular, con
o sin alopecia.

Presentamos un hombre de 33 afos que mostraba desde
hacia 10 afios dos placas alopécicas localizadas en ante-
brazo izquierdo y en muslo derecho, estables desde el ini-
cio, con una gran adenopatia en region inguinal. En el estu-
dio histolégico de la placa destacaba un foliculotropismo de
linfocitos atipicos con formacién ocasional de microabsce-
sos de Pautrier, con ausencia de epidermotropismo y de
mucinosis folicular. La histologia de la adenopatia inguinal
reveld infiltraciéon por linfoma T Una tomografia axial com-
putarizada toracoabdominal demostré la existencia de mul-
tiples adenopatias. B paciente realiz6 tratamiento quimio-
terapico, que indujo una completa resolucién de las placas
y de las adenopatias.
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INTRODUCCION

La micosis fungoide (MF) es el tipo de linfoma cuté-
neo de células T més comun, caracterizado clinica-
mente por un curso indolente que afecta inicialmente
ala piel, en forma de maéculas, placas y tumores. His-
tolégicamente presenta una infiltraciéon de la epider-
mis por células T atipicas de mediano a gran tamafio
con nucleos cerebriformes. Se han identificado mul-
tiples tipos de MF (granulomatosa, hiperqueratdsica,
hipopigmetada, etc.), con distintas presentaciones cli-
nicas e histopatolégicas'*.

La MF folicular (MFF) es un tipo de MF descrita
recientemente, caracterizada porque los linfocitos
neoplésicos se localizan en el epitelio de los foliculos
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CUTANEOUS AND GANGLIONAR FOLLICULAR
MYCOSIS FUNGOIDES

Abstract.—Follicular mycosis fungoides is an unusual variant
of mycosis fungoides characterized by atypical lymphocytes
showing a predilection for hair follicles (folliculotropism). Epi-
dermotropism of lymphocytes and mucin deposition may be
present to varying degrees. This malignant lymphocytic infil-
trate results in follicular disruption, typically occuring as
plaques, comedo-ike lesions, epidermal cysts and follicular
keratoses with or without alopecia.

We report a 33-year-old man who presented two plaques
of alopecia located on his left arm and on his right thigh for
10 years and an enlarged lymph node on inguinal region. His-
tology of a plague showed an exclusive folliculotropism of aty-
pical lymphocytes sometimes forming follicular Pautrier’s
microabscesses, and the lack of epidermotropism and folli-
cular mucinosis. Histopathological study of the enlarged ingui-
nal lymph node revealed infiltration by T-cell ymphoma. A total
body CT scan demonstrated multiple enlarged lymph nodes.
The patient was treated with chemotherapy, which induced
a complete resolution of his patches and lymph nodes.
Key words: mycosis fungoides, follicular mycosis fungoides,
folliculotropism, lymphadenopathy.
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pilosos (foliculotropismo)’, generalmente sin evi-
dencia de afectacion epidérmica (epidermotropismo);
puede existir mucinosis folicular asociada®®’. Existen
pocos casos descritos de MFF*?, siendo excepcional la
existencia de afectacién ganglionar especifica® '*"!,
sobre todo en presencia de una afectacién cutdnea
escasa.

Presentamos un paciente con MFF de larga evolu-
cién, con leve expresion en piel y con afectacién gan-
glionar asociada (MF estadio IV A).

CASO CLINICO

Se trata de un hombre de 33 afios, ex adicto a dro-
gas por via parenteral en tratamiento con metadona,
no infectado por el virus de la inmunodeficiencia
humana (VIH), infectado por el virus de la hepatitis C
(VHC), que fue atendido en nuestra consulta por
unas lesiones cutdneas pruriginosas de 10 afios de evo-
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lucién en antebrazo izquierdo y en muslo derecho,
junto a una tumoracién en ingle derecha de creci-
miento progresivo yasintomaética. El paciente referia
astenia, anorexia y adelgazamiento en los dltimos
meses.

Ala exploracidn fisica presentaba dos placas alopé-
cicas de aproximadamente 12 cm en cara anterior de
muslo derecho y8 cm en antebrazo izquierdo (fig. 1),
con hiperqueratosis folicular y leve eritema en super-
ficie. En la ingle derecha se observé una masa de gran
tamafo, de consistencia aumentada e infiltrada a la
palpacion. También se objetivaron multiples pdpulas
costrosas en ambos miembros inferiores (MMII) y
algunas aisladas en tronco, que sugerian lesiones de
tipo prurigo.

Una biopsia tomada de una de las placas de alopecia
mostraba en dermis reticular un denso infiltrado lin-
foide atipico con células cerebriformes dispuestas exclu-
sivamente alrededor de foliculos pilosos, con permea-
cion folicular (figs. 2, 3 y 4). En estas estructuras se
advertian pequefios microabscesos, asi como células
atipicas aisladas con halos perinucleares. No existia
mucinosis folicular y la epidermis suprayacente no
mostraba epidermotropismo. El estudio inmunohis-
toquimico fue intensamente positivo para CD3, CD43
y negativo para CD79 alfa y CD20. Una biopsia de la
adenopatia inguinal demostr6 infiltracién ganglionar
especifica por linfoma cutdneo.

El reordenamiento del receptor de células T fue
monoclonal en piel. En una tomograffa axial com-
putarizada (TAC) se visualizaban adenopatias pélvicas,
iliacas e inguinales y hepatoesplenomegalia. El resto
de pruebas complementarias realizadas, incluyendo
una biopsia de médula 6sea, fueron normales o sin
alteraciones significativas.

Fig. 1.—Placa alopécica con hiperqueratosis folicular en muslo
derecho, junto a gran adenopatia inguinal.

Fig. 2.—Imagen panoramica donde se observa un infiltrado
linfoide denso, exclusivamente alrededor de los foliculos pilosos
(hematoxilina-eosina).

Con estos datos se establecié el diagndstico de MFF
cutdnea y ganglionar, estadio IV A, con lo que se ins-
tauré tratamiento con quimioterapia tipo CHOP
(ciclofosfamida, vincristina, procarbacina y predni-
sona). Tras el segundo ciclo se advirtié un claro des-
censo de la adenopatia inguinal, junto a un aclara-
miento de las placas. Se administré un total de 5 ciclos,

Fig. 3.—Detalle de la infiltracién linfoide perifolicular (hematoxilina-
eosina).
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Fig. 4—Imagen a gran aumento con los linfocitos atipicos distri-

buidos alrededor de restos de folict_JI_o, con_intensa permeacién
del mismo (hematoxilina-eosina).
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tras los cuales se realizé biopsia de la masa inguinal,
que no demostré signos de infiltracién, y una nueva
TAC, en la que no se advirtieron adenopatias toraci-
cas ni abdominopélvicas. Las lesiones de tipo pririgo
desaparecieron al mes del inicio, dejando hiperpig-
mentacion residual. Las placas cutdneas persistian con
alopecia, aunque desaparecié el componente de
hiperqueratosis y eritema. Una biopsia de una de estas
placas demostré ausencia de infiltraciéon tumoral.

COMENTARIOS

La MF es la forma mds comun de linfoma cutdneo
de células T, originada primariamente en piel y con
tendencia a permanecer en ella hasta estadios tardios,
en los que puede afectar a ganglios linfaticos y 6rga-
nosinternos. La MFF es una rara variante de MF des-
crita en 1985 por Kim?, en la que el infiltrado atipico
se localiza en los foliculos pilosos (foliculotropismo).
Su patogenia es desconocida; algunos autores la rela-
cionan con la expresion de moléculas de adhesiéon
intercelular tipo 1 (ICAM-1)'%. Clinicamente se mani-
fiesta en forma de comedones, quistes, hiperqueratosis
folicular con o sin alopecia, y en algunos casos como

placas con aspecto de «piel de naranja»'*. En contra
de lo que ocurre en la MF clésica, el prurito puede ser
intenso, lo que representa un pardmetro de actividad
de la enfermedad®.

Histolégicamente la MFF presenta un denso infil-
trado de linfocitos atipicosrodeando ypenetrando en
los foliculos pilosos, pero respetando generalmente la
epidermis. Las caracteristicas morfolégicas e inmu-
nohistoquimicas son indistinguibles a las de la MF cla-
sica®'> %15 Para algunos autores no debe existir muci-
nosis folicular asociada'®’®. Debido a la localizacién
perifolicular de los infiltrados dérmicos se considera
que los pacientes con MFF se encuentran en un esta-
dio tumoral de su enfermedad®.

El diagnéstico diferencial de la MFF se establece
principalmente con la papulosis linfomatoide folicu-
lar'®, en la que las lesiones tienden a resolverse espon-
tdneamente, y con la mucinosis folicular asociada a
MF*, que presenta un depésito de mucina en el folicu-
lo piloso, pero el infiltrado de linfocitos atipicos se
localiza en la epidermis. También debe plantearse con
procesos con lesiones comedonianas extensas, como
el cloracné, la foliculitis, u otros'.

Los pacientes con MFF, debido a la profundidad del
infiltrado, responden peor a los tratamientos habi-
tuales utilizados en la MF cldsica. Se han utilizado mul-
tiples opciones, como radioterapia local, bafio de elec-
trones, corticoides tépicos, mostaza nitrogenada, pso-
raleno y luz ultravioleta (PUVA) sola o asociada a
retinoides o interferdn alfa, etc. La poliquimioterapia
generalmente se reserva para pacientes que desarro-

llan enfermedad extracutidneaZ.

La afectacién ganglionar por la MFF es rara* '> ',

y cuando aparece suele coexistir con una afectaciéon
cutdnea extensa. Sin embargo, nuestro paciente, a
pesar de que la afectacion cutdnea es escasa en forma
de dos tnicas placas localizadas en miembros, pre-
sentaba afectacién ganglionar asociada. Ademas, aun-
que la MFF suele conllevar un peor prondstico y ser
mds resistente a los tratamientos habituales de la MF
clasica?, las lesiones de nuestro paciente, tanto cuté-
neas como ganglionares, permanecieron estables a
pesar de la larga evolucion del cuadro. Posteriormente
se obtuvo una buena respuesta al tratamiento, con
desapariciéon de la infiltracién por linfoma tanto a
nivel cutdneo como ganglionar.
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