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¥ Introduccién

Un paciente diabético de 51 afios es internado para el con-
trol de la cetoacidosis diabética. Presenta multiples nédulos en
toda la superficie cutanea, algunos ulcerados, y otros en forma
de placas, con sangre y secrecién purulenta. Previamente se ha-
bia establecido el diagndstico incorrecto de neurofibromatosis,
por lo que no fue tratado. El estudio histopatoldgico e inmu-
nohistoquimico reveld infiltrados linfociticos intraepidérmicos
y células linfoides atipicas, CD3 positivas y CD20 negativas,
hallazgos que sugirieron compromiso cutaneo de linfoma no
Hodgkin de células T. Finalmente se esta-
blecié el diagnoéstico de linfoma cutaneo
de células T (LCCT) en estadio Il (también
conocido como micosis fungoide), por lo
que fue tratado con gquimioterapia.

El diagndstico y el tratamiento del LCCT
siguen siendo tema de controversia. En
esta ocasion se describe un paciente con
LCCT tratado con quimioterapia por via
sistémica.

M Caso clinico

Un hombre, casado, de 51 anos,
granjero, con antecedentes de diabe-
tes de cinco afos de evolucién, consul-
t6 por vomitos recurrentes y debilidad
generalizada desde cuatro dfas antes.
La glucemia en una muestra aleatoria
de sangre estaba sumamente elevada
(496 mg%), por lo que fue internado
para el control de la hiperglucemia. En el
examen fisico se comprobaron multiples
nodulos en toda la superficie cutanea.
Las erupciones habfan comenzado diez
anos atras; progresaban lentamente des-
de excoriaciones hasta lesiones nodula-
res, de aparicion inicial en el rostro, pero
con compromiso de todo el cuerpo en el
Ultimo afio. Durante las consultas previas
realizadas en el hospital, las lesiones mo-
tivaron el diagnéstico de neurofibroma-
tosis y no fueron investigadas. Sin embar-
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go, al ser interrogado, el paciente refirid un incremento rapido
del tamafio de los nédulos en los Ultimos tres a cuatro meses.

El enfermo no tenia antecedentes de Ulceras orales o geni-
tales, compromiso de palmas o plantas, reduccién de la agu-
deza visual, fiebre, sudoracién nocturna, pérdida de peso, do-
lor abdominal o pérdida de la sensibilidad. Los antecedentes
personales y familiares no eran significativos.

El examen fisico fue normal; sélo se encontraron linfade-
nopatias cervicales. La evaluacion sistémica estuvo dentro de
los limites de la normalidad. El examen dermatolégico mos-
tré multiples nédulos de tamano variable, desde 0.5 a 6 cm
de didmetro, en el cuero cabelludo, el rostro, ambos oidos,
tronco y extremidades. Se constaté una lesién exofitica impor-
tante con ulceracién, de 7.5 cm, sobre la frente. Se observo
un nédulo en el dorso, de 6 cm, con costra hemorragica. Se
encontraron multiples nédulos ulcerados y placas con sangre
y secrecién purulenta e hiperpigmentacion en rostro, tronco y
extremidades (Figura 1A, 1By 1C). Las ufas y las mucosas oral
y ocular eran normales.

En ese momento se planted el diagnostico diferencial de
neurofibromatosis, linfoma cutdneo de células T, reticulohis-

Figura 1. Multiples nédulos de tamario variable en paciente de 51 afios con linfoma cutaneo de células T.
En A, By C se observan nédulos ulcerados y placas con sangre y secrecion purulenta e hiperpigmentacion
en rostro, tronco y extremidades.
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densas homogéneas de células linfoides atipicas con nucléolos prominentes.

tiocitosis difusa, sarcoidosis, enfermedad de Hansen y leish-
maniasis cutanea. El laboratorio de rutina, incluso el hemogra-
ma, las pruebas de funcion renal y hepatica, la serologia para
VIH y leishmaniasis y la VDRL fueron negativos. La radiologia
de torax también fue normal.

La biopsia de piel revelé aplanamiento de la red de las cres-
tas e infiltrados linfociticos intraepiteliales, leves y focalizados.
En la dermis se observaron infiltrados nodulares formados por
histiocitos, un numero variable de linfocitos y unas pocas célu-
las gigantes multinucleadas, anormalidades compatibles con
el diagndstico de reticulohistiocitosis cutanea difusa (Figura
2G). Sin embargo, la falta de expresién del marcador CD68
excluyé ese diagndstico. No se observaron elementos parasi-
tarios o micéticos.

El estudio inmunohistoquimico mostré infiltrados linfociti-
cos intraepidérmicos, agrupaciones densas homogéneas de
células linfoides atipicas, con nucléolos prominentes y expre-
sion homogénea de CD3, pero sin expresién de CD20. No se
observaron células de Reed Sternberg de linfoma de Hodgkin,
de modo que se considerd el compromiso cutaneo por linfo-
ma no Hodgkin de células T (Figura 2H y 2I).

La biopsia de médula 6sea no mostré infiltrados nodulares
o difusos. La ecografia abdominal fue normal. La tomogra-
fia computarizada de torax reveld linfadenopatias axilares
bilaterales. La citologia por aspiracién con aguja fina de las
linfadenopatias cervicales y axilares mostré linfadenitis reac-
tiva, sin hallazgos de malignidad. Por lo tanto, se establecié
el diagnostico final fue de linfoma cutdneo de células T en
estadio Ill.

El paciente fue inicialmente tratado con liquidos por via
intravenosa, antibidticos y terapia intravenosa con insulina
para controlar la hiperglucemia y la cetoacidosis. Luego de su
estabilizacion se comenzo el tratamiento con ciclofosfamida
en dosis de 1500 mg, vincristina en dosis de 2 mg por via

Figura 2. Biopsia de piel de paciente con linfoma cutaneo de células T. 2G: dermis con infiltrados nodula-
res formados por histiocitos, linfocitos y pocas células gigantes multinucleadas compatibles con diagnés-
tico de reticulohistiocitosis cutanea difusa. 2H y 2I: infiltrados linfociticos intraepidérmicos y agrupaciones
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intravenosa en bolo y prednisolona en
dosis de 100 mg diarios, durante cinco
dias (esquema CVP). El enfermo recibié
seis ciclos de quimioterapia, separados
por intervalos de tres semanas. Luego de
completados los seis ciclos de quimiote-
rapia se comprobd una resolucion muy
pronunciada de las lesiones cutaneas
(Figura 1D, 1E y 1F). Actualmente el en-
fermo es controlado de manera regular.

M Discusion

La micosis fungoide es la variante mas
comun del LCCT; se caracteriza por el
curso asintomdtico, con evolucién pos-
terior de las placas y los tumores; histo-
l6gicamente se comprueba infiltracion
de la epidermis con células T atipicas
con nucleo cerebriforme.” El LCCT por
lo general evoluciona lentamente, en el
transcurso de muchos afios. En los pri-
meros estadios, la piel se encuentra seca
y pruriginosa; posteriormente se forman
lesiones oscuras en parches y, mas tarde,
tumores. En este estadio, las lesiones se
denominan micosis fungoide.

El término micosis fungoide fue pro-
puesto por Alibert en 1806 para des-
cribir un tipo de erupcién cutdnea que
evoluciona con la formacion de tumoraciones, en forma de
hongos.? La denominacién de micosis fungoide es erronea, ya
que las lesiones no se asocian con la infeccion por hongos. En
la medida en que la enfermedad evoluciona se observa com-
promiso cutaneo con infeccion y hay diseminacién a los gan-
glios linfaticos, el bazo, los pulmones y el higado. En este esta-
dio avanzado, conocido como sindrome de Sézary, se observa
un numero importante de células tumorales en la sangre. La
piel se halla infiltrada por placas o tumoraciones formadas por
linfocitos. La enfermedad puede persistir en este estadio por
afnos y, a veces, décadas, con evolucién lenta a la fase siguien-
te (desde las lesiones en parches hasta la formacién de placas
induradas y, eventualmente, tumores).

El LCCT simula otras formas comunes de trastornos cuta-
neos, como el eccema, la psoriasis, la dermatofitosis, la sar-
coidosis y la neurofibromatosis, cuando la enfermedad esta
diseminada, de modo que el diagndstico suele demorarse. Se
dispone de diversas opciones terapéuticas, por ejemplo los
corticoides tdpicos, las mostazas nitrogenadas, la terapia con
PUVA, la fotoféresis extracorpérea y la inmunoterapia.® La qui-
mioterapia sistémica, con los esquemas CVP, CHOP o EPOCH,
por lo general, se reserva para la enfermedad avanzada.* El
alemtuzumab es un anticuerpo monoclonal que se fija a las
células tumorales y desencadena una respuesta inmunolégica
gue ataca y destruye las células anormales. Habitualmente se
lo administra en los pacientes con LCCT recurrente o cuando
la respuesta a otras alternativas terapéuticas no es exitosa. La
forodesina (un inhibidor de la nucledsido fosforilasa) y el pa-
nabinostat son nuevas drogas, actualmente en investigacion.

Los autores sugieren que el linfoma debe incluirse en el
diagnostico diferencial de cualquier enfermedad cuténea cré-
nica refractaria al tratamiento. El diagndstico temprano vy la
terapia rapida pueden evitar el compromiso cutdneo disemi-
nado y aumentar las probabilidades de curacion.
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Respecto al articulo

El linfoma cutaneo de células T debe incluirse en el diagnéstico diferencial de cualquier enfermedad cuténea
crénica refractaria al tratamiento.

La autora pregunta

La micosis fungoide es la variante mas comun de linfoma cuténeo de células Ty se caracteriza
por un curso asintomético con evolucién posterior de placas y tumores. A medida que la
enfermedad progresa se observa mayor compromiso cutaneo y diseminacién a ganglios

linfaticos, bazo, pulmones e higado.

Entre los diagndsticos diferenciales del linfoma cutaneo de células T, se encuentra:
5) Eccema.
E) Psoriasis.
Q Neurofibromatosis.
D) Sarcoidosis.

E) Todas son correctas.
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