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CASO PARA EL DIAGNOSTICO

Purpura extensa de largo tiempo
de evolucién

Long-Standing Widespread Purpura

Historia clinica

Un varén de 47 anos referia unas lesiones ligeramente
pruriginosas de 8 anos de evolucion. Estas lesiones se habian
iniciado en ambas axilas, posteriormente en el abdomen y
en los muslos, y en los Ultimos meses habian aparecido en el
dorso de los pies (figs. 1y 2). En tres ocasiones habian sido
biopsiadas con sucesivos diagnosticos de dermatosis purpu-
rica inespecifica, liqguen aureus y plrpura pigmentaria
créonica de tipo liquenoide. Se habian pautado multiples
tandas de tratamiento topico con corticoides y tacrélimus,
consiguiendo solo una mejoria parcial durante su uso y una
posterior progresion tras su suspension.

Exploracion fisica

Las lesiones incipientes del dorso de los pies eran pequehas
petequias purplricas que no blanqueaban a la presion y
tendian a la confluencia. Las lesiones plenamente estable-
cidas del abdomen eran manchas marrones sin descamacion

Figura 1

en superficie, bien delimitadas, y con respeto de la salida
folicular.

Exploraciones complementarias

La analitica no objetivo alteracion en el hemograma ni en
los parametros de coagulacion.

La histologia mostr6 en la dermis papilar un moderado
infiltrado linfocitario de tipo liquenoide, positivo para los
marcadores inmunohistoquimicos CD4 y CD8 y negativo para
CD20, y extravasacion hematica (fig. 3).

Figura 3 Hematoxilina-eosina ( x 40).

¢Cudl es su diagnoéstico?
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Micosis fungoide a tipo pUrpura pigmentaria.

PUVA.

La micosis fungoide (MF) a tipo plrpura pigmentaria es una
variante muy poco frecuente de MF que fue descrita
inicialmente por Bazin en 1876 y que comparte muchas
caracteristicas clinicas, histologicas y genotipicas con las
purpuras pigmentarias cronicas (PPC)'.

El diagnodstico de PPC engloba a varias entidades que, al
igual que la MF a tipo purpura pigmentaria, muestran
clinicamente petequias y discoloracion bronce en la piel de
inicio en miembros inferiores, e histologicamente un
infiltrado linfocitario con hematies extravasados y depdsitos
de hemosiderina.

La relacion entre la MF a tipo pUrpura pigmentaria y PPC
no esta del todo clara, y se han descrito en la literatura
multiples casos de pacientes que inicialmente fueron
diagnosticados de PPC y que con el paso del tiempo
evolucionaron a MF*™,

Por estas dificultades en el diagnéstico diferencial de las
dos entidades, diversos autores han buscado la presencia de
una serie de criterios clinicos, histologicos y genotipicos que
pudieran ayudar en su diferenciacion, o bien indicar cuales
son los pacientes que deberian de ser subsidiarios de un
seguimiento mas estrecho.

Clinicamente, Lipsker et al sugirieron que los casos de
PPC de distribucion extensa, de largo tiempo de evolucion
(mas de un ano), de morfologia reticular y en los cuales las
pruebas de parche para descartar otras causas hayan sido
negativas, deberian ser estrechamente vigilados por su
mayor riesgo de evolucion a MF°.

Histoldgicamente, Toro et al tras estudiar una serie de 56
pacientes diagnosticados de PPC, describieron como ha-
llazgo comun a ambas entidades tres patrones histoldgicos:
el psoriasiforme liquenoide, el psoriasiforme liquenoide y
con espongiosis y el atrofico liquenoide. Como hechos
diferenciales observaron que el edema en la dermis papilar
asi como la mayor extravasacién de hematies eran mas
propios de la PPC, y que la mayor presencia de linfocitos
atipicos y de epidermotropismo se asociaban a la MF°.

Desde el punto de vista molecular, se ha sugerido que los
casos monoclonales se asocian a MF y a PPC con afectacion
cutanea extensa y con infiltrado linfocitario atipico predo-
minantemente CD4 positivo. Por su parte, los casos policlo-
nales no se suelen asociar a MF y muestran un infiltrado
constituido predominantemente por linfocitos CD8 positivos®.

En el caso expuesto, el paciente no presentaba ninguno
de los factores de riesgo que se han asociado al desarrollo de
las PPC, como son la ingesta de determinados farmacos vy el
éstasis venoso, la clinica era mas extensa que la descrita
para esta entidad y el infiltrado que era compatible con MF
mostraba un reordenamiento monoclonal.

En conclusion, las purpuras pigmentarias extensas de
largo tiempo de evolucion, deben ser seguidas estrecha-
mente puesto que pueden ser la manifestacion inicial de una
micosis fungoide.

Los autores declaran no tener ningln conflicto de intereses.
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