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CARTAS CIENTIFICO-CLINICAS

Micosis fungoide foliculotropa
de presentacion grave y letal

ccccc

Severe and Lethal Presentation of
Folliculotropic Mycosis Fungoides

Sr. Director:

Los linfomas cutaneos son una alteracion neoplasica de la
piel que se presentan en el 4% de todos los linfomas. El
80% de los linfomas cutaneos se originan por linfocitos T
y de estos la mitad son una micosis fungoide. Su incidencia
se calcula en 0,4 casos/100.000 habitantes/ano, y aparece
principalmente en adultos mayores, con una edad promedio
de 60 anos. Aproximadamente el 70% de los casos son de
raza blanca y se presentan mas en el género masculino que
en el femenino. La micosis fungoide folicular o foliculotropa
es una variante poco comun de este tipo de linfoma cutaneo
de células T.

Un vardn de 28 aios de edad, nacido en la costa pacifica
colombiana, integrante de un grupo armado al margen de la
ley que residia en la selva, acude a urgencias por lesiones en
la piel de 4 aios de evolucion, que se habian generalizado.
No tenia diagnéstico previo ni habia recibido tratamiento
alguno. A la exploracion fisica presentaba multiples lesio-
nes tumorales infiltradas hiperqueratdsicas que confluian,
afectando cara, cuero cabelludo, tronco, espalda, brazos y
piernas. En la cara presentaba facies leonina con pérdida
de anejos, madarosis, pérdida de pestanas y vello corpo-
ral. En el cuero cabelludo presentaba lesiones cerebriformes

supurativas. No se evidencié compromiso de la mucosa oral
ni genital. No se palparon adenopatias ni organomegalias
(fig. 1). Se inici6 tratamiento empirico con ampicilina-
sulbactam y vancomicina, se tomaron biopsias cutaneas y se
realizaron estudios de extension. El paciente fallece por un
paro cardiorrespiratorio debido a la sepsis y a un fallo mul-
tiorganico. Post mortem se revisaron las biopsias de piel por
el servicio de dermatopatologia que demostraron hallazgos
sugestivos de micosis fungoide foliculotropa apoyado tam-
bién por pruebas de inmunohistoquimica (fig. 2). Debido a la
sospecha diagnostica se decide realizar una prueba molecu-
lar sobre el tejido incrustado en parafina, la cual confirma la
presencia de reordenamiento clonal de la cadena gamma del
TCR. Estos hallazgos apoyan el diagndstico de una neoplasia
linfoide (fig. 3). Las pruebas para infeccion por virus de la
inmunodeficiencia humana, sifilis y Leishmania fueron nega-
tivas. La prueba serologica y estudio de linfa descartaron
lepra. Los cultivos para micosis profundas y micobacterias
fueron también negativos. La tomografia computarizada de
torax y abdomen no evidencio alteraciones. El estudio de la
muestra de médula 6sea fue normal.

La micosis fungoide folicular o foliculotropa es una
variante rara de linfoma cutaneo de células T, que afecta
el foliculo piloso y generalmente respeta la epidermis’. La
Organizacion Mundial de la Salud y la Organizacion Europea
para la Investigacion y el Tratamiento del Cancer (WHO-
EORTC, por sus siglas en inglés) la consideran una variante de
micosis fungoide?. La micosis fungoide foliculotropa gene-
ralmente afecta la cabeza y el cuello en un 85% de los casos,
en forma de papulas foliculares, lesiones acneiformes o
quistes, pruriginosos, asociadas a alopecia con compromiso

Figura 1

Imagenes clinicas del paciente: A) Corresponde a la imagen del paciente a los 24 anos, 4 ainos antes del momento de la

consulta. B) Fotos al momento de consultar: lesiones tumorales en cara y cuero cabelludo asociado a facies leoninas. C) Compromiso
severo del pie izquierdo. D) Compromiso del cuero cabelludo con salida de material purulento.
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Figura 2 Imagenes de la histopatologia del paciente donde se evidencia en tincion con hematoxilina-eosina una epidermis
hiperplasica y nivel perifolicular e infiltrando el epitelio folicular numerosos linfocitos algunos de ellos atipicos. En la prueba
de inmunohistoquimica el inmunofenotipo de estos linfocitos es CD3*, con pérdida parcial del CD2 y CD7, y una relacion CD4:CD8
de 4:1.

E
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Figura 3  Evaluacion de reordenamientos de la cadena gamma del receptor de células T, mediante reaccion en cadena de la
polimerasa (PCR) multiple. Resultados visualizados en gel de poliacrilamida al 6%, de acuerdo con los protocolos BIOMED-2, asi:
A) Receptor células T Vy1-8 y Vy10. B) TCR Vy9 y Vy1. MP: marcador de peso. 1: control positivo InVivoScribe «0021»; 2: Mix PCR &
agua grado biologia molecular en lugar de ADN; 3: control policlonal «Pool de linfocitos de pacientes sanos», y 4: Caso del paciente

donde se observa producto monoclonal alrededor de 200 nucleétidos de las regiones receptor de células T Vy9 y Vy11.

cominmente de las cejas’. Las lesiones tienden a ser
localizadas y las formas generalizadas son extremadamente
raras*. La manifestacion de facies leonina se ha descrito en
la micosis fungoide foliculotropa, aunque es infrecuente,
una revision sistematica en el afio 2015 solo evidenci6
24 pacientes con esta asociacién®. Ishibashi et al. publica-
ron el caso de un paciente con esta misma entidad, también
de presentacion grave que presentaba facies leonina, cuyas
imagenes se semejan mucho al paciente reportado en este
articulo®. La variante foliculotropa tiende a ser mas agresiva
que la fase de placa en la micosis fungoide y su mortalidad se
asemeja mas a la fase tumoral’. El tratamiento también es
mas refractario en pacientes con micosis fungoide foliculo-
tropa. En casos de dificil diagndstico como este, las pruebas
moleculares de clonalidad ayudan notablemente a aclarar el
diagnostico. Se pueden realizar en muestras de piel, ganglio
linfatico, médula dsea y sangre periférica®. La deteccién de
uno o varios clones no implica necesariamente la presencia
de neoplasia por lo que estos deben valorarse junto a la
clinica, la histologia y el inmunofenotipo del paciente’.

En conclusion, se presenta el caso de un paciente con
micosis fungoide foliculotropa confirmada con biopsia de

piel, prueba de inmunohistoquimica y estudio de biologia
molecular, de presentacion grave y generalizada que com-
promete mas del 90% de la superficie corporal, asociado a
facies leonina. La alteracion en la piel llevo a una sobrein-
feccion bacteriana, algo cominmente reportado en esta
entidad, con posterior sepsis y fallecimiento del paciente.
Este caso es quizas una de las formas mas graves y agresi-
vas de esta enfermedad reportadas hasta el momento en la
literatura médica.
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Gheck for

Regresion espontanea de tres
nevus melanociticos congénitos
medianos

Spontaneous Regression of Medium-Sized
Congenital Melanocytic Nevi: Report of 3 New
Cases

Sr. Director:

Los nevus melanociticos congénitos (NMC) son proliferacio-
nes benignas, genéticamente determinadas, de células que
derivan de la cresta neural, presentes desde el nacimiento o
en las primeras semanas de vida'. Pueden permanecer sin
cambios o bien presentar un curso dinamico"3. El fenémeno
de regresion es un proceso poco frecuente que provoca la
pérdida progresiva del pigmento y puede ocurrir de diferen-
tes maneras'~. Frecuentemente se asocia a la formacion de
lesiones acromicas a distancia®“.

Caso 1

Un nino de 8 anos de edad fue evaluado por unos cambios en
su NMC de la pierna izquierda, de 3 afos de evolucion. Estos
se iniciaron con la presencia de un fendémeno de halo con la
posterior desaparicion del pigmento sobre su superficie y de
los pelos que lo recubrian. Concomitantemente, desarrollo
unas lesiones acromicas a distancia (en la fosa iliaca dere-
chay en la region occipital del cuero cabelludo) (fig. 1A-c).
Inicié un tratamiento topico con furoato de mometasona
durante 3 semanas seguido de tacrolimus 0,1% ungiento,
con lo que se logro la repigmentacion por sectores tanto
del nevus (fig. 1D) como de las lesiones acromicas distantes,
pero sin modificaciones en su poliosis.

Caso 2

Una nifa de 5 anos fue examinada por unos cambios en
su NMC de un mes de evolucion. En el examen fisico se

Figura 1

A) NMC, obsérvese la pérdida de pigmento y la persistencia del mismo en la zona central. B) Macula acromica en la fosa

iliaca derecha. C) Poliosis occipital. D) Areas de repigmentacion del NMC a los 4 meses de tratamiento.
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