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RESUMEN

Los linfomas primarios cutaneos (LPC) son un grupo de desérdenes caracterizados por la proliferacion monoclonal de linfocitos malignos en
la piel, sin evidencia de compromiso de otros 6rganos al momento del diagnéstico, Aproximadamente dos tercios de ellos se originan en las
células T, siendo el tipo mas frecuente el Linfoma primario de células T tipo Micosis Fungoide (MF).

La alta prevalencia, la escasa informacion sobre la epidemiologia y caracteristicas inmunohistolégicas de este tipo de Linfoma cutaneo en el
Perty Latinoamérica, motivaron el presente estudio.

Objetivo: Conocer las caracteristicas clinicas, histopatolégicas e inmunohistoquimicas del Linfoma cutaneo de células T tipo micosis fungoide
(MF) en el Hospital Alberto Sabogal Sologuren, durante el periodo 2006-2010.

Material y Métodos: Estudio de tipo retrospectivo, descriptivo, longitudinal y observacional realizado en el Hospital Alberto Sabogal
Sologuren, en el periodo 2006-2010. Se revisaron las historias clinicas de los pacientes con el diagnéstico de MF, para obtener los datos clinicos
y de laboratorio; ademas se revisaron las laminas histopatolégicas de cada paciente con un médico especializado en patologia cutanea del
Servicio de Patologia Quirurgica del Hospital Guillermo Almenara Essalud, lugar donde se procesan regularmente las muestras para el estudio
inmunohistoquimico..

Resultados: Se incluyeron 34 pacientes, con una mediana de 65 afios, siendo el mayor grupo etdreo el comprendido entre los 61y 70 afios. Sin
diferencia de géneros, 509% para cada uno de ellos. Los afios en que se registrd un mayor diagnostico de MF fueron el 2009y 2010, con 11 casos
en cada afio (32.3%). El tiempo de enfermedad previo al diagnostico fue de 1a 5afios en 12 pacientes (35.3%), la forma de presentacion clinica
mas frecuente fue el estadio de placa en 16 pacientes (47,1%) sequido de parches en 9 pacientes (26,5%). Las lesiones se localizaron con mayor
frecuencia en las extremidades presentandose en el 70,6% en las inferiores y en 55.9% en las superiores; otras localizaciones incluyeron tronco
(58,8%), gluteos (41,2%) y abdomen (38,2%). Las lesiones eritematosas se presentaron en la mayoria de los casos, correspondiendo al 76,5%
de los mismos. Dieciocho pacientes(52,9%) tuvieron un diagnéstico previo diferente al de MF dentro de los cuales los mas frecuentes fueron
5 casos de parapsoriasis (14,7%) , 4 casos de dermatitis inespecifica (11,8%) y 2 casos de psoriasis,urticaria y liquen plano respectivamente
(5,9%] . Los criterios morfoldgicos evaluados para el diagnéstico histopatologico de MF se encontro en el 100% de los casos a excepcion de la
formacion de microabscesos linfocitarios intraepidérmicos los que se presentaron en 26 pacientes (76,5%). Todos los pacientes presentaron
marcacion inmunohistoguimica positiva para linfocitos (CD45) y linfocitos T (CD3 y CD4)

Conclusiones: Se observé un incremento en el nimero de casos de MF al comparar nuestro estudio con otros similares lo cual se deberia a
que se esta teniendo mas en cuenta este diagnostico clinico durante los ultimos afios.

Las caracteristicas clinico-patoldgicas, en general, son similares a lo reportado en la literatura.
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ABSTRACT

AIM: To know the clinical, histopathological, and immune histochemical features of the mycosis fungoides (MF) variety of cutaneous T-cell
lymphoma at the "Alberto Sabogal Sologuren” Hospital during 2006-2010.

Material and methods: Retrospective, descriptive, longitudinal, observational study at the "Alberto Sabogal Sologuren” Hospital in the period
2006-2010.

We performed a revision of the Medical records of patients with the diagnosis of MF, to obtain clinical and laboratory data, and looked through
the Immuno histochemical archives of each patient at the Anatomo Pathology Department of the "Alberto Sabogal Sologuren” Hospital, with
the assessment of a pathologist specializing in skin pathology from the department of Surgical Pathology of the Guillermo Almenara Essalud
Hospital, where samples are processed regularly for inmunohistochemical study.

Results: We studied 34 patients, with an average of 65 years, being the oldest group the one between 61 and 70 years. There was no gender
difference, being 50% each one of them. The diagnosis of MF was greater between 2009 and 2010, with 11 (32.2%) of the cases in each year.
The time of sickness was mainly from 1 to 5 years in 12 (35.3%) patients. The most frequent clinical presentation was the plaque in 16 (47.1%)
of the patients, then the patches in 9 (26.5%) of patients. This lesions were most frequently localized in the legs and arms, 70.6% in legs and
55.9% inarms 9 (26.5%) of patients. Other presentations were: in the chest 58.8%, 41.2% and abdomen 38.2%. The erythematous lesions were
in the majority of patients, 76.5% of the cases.

18 cases ( 52.9%) had a previous diagnosis different of MF ,and the more prevalent were: Para-psoriasis ,5 { 14.7%),unspecific dermatitis in
4 (11.89%) and 2 cases of urticaria,2 of psoriasis and 2 of lichen planus The histopathology criteria was found in 100% of the patients, except
micro abscesses in 26 patients (76.5%) All patients had positive Lymphocytes T, CD 3, CD 4, CD 5.

Conclusion: We found an increase in the number of cases of MF when comparing our study with similar ones mainly because the diagnosis

is being taken more account during the last years.

The clinical pathological features in general are similar to those reported in the literature.

Key Words: Primary cutaneous T-cell lymphomas (LPC) cutaneous T-cell lymphoma (LCCT), Micosis Fungoides (MF)

INTRODUCCION

Los linfomas primarios cutaneos (LPC) son un grupo
de desérdenes caracterizados por la proliferacion oligo o
monoclonal de linfocitos malignos en la piel, sin evidencia de
compromiso de otros érganos al momento del diagnéstico'??.
A nivel mundial, el LPC es el sequndo tipo mas comun de
los linfomas extranodales con una incidencia anual estimada
de 0,5-1/100 000, aproximadamente dos tercios de ellos se
originan en las células T, siendo el tipo mas frecuente de LPC
de células T la micosis fungoides (MF)'*,

Se desconoce la incidencia de los LPC a nivel de
Latinoamérica. En nuestro pais la informacién sobre la
epidemiologia del LPC es limitada, sin embargo, en un
reporte de Ferrel, citado por Beltran, se dan a conocer 327
pacientes con linfoma no Hodgkin, donde 51% correspondian
a linfomas extranodales, siendo los linfomas cutaneos los
terceros en frecuencia después de los linfomas gastricos e
intestinales. Beltran encuentra que la MF representa el 44%
del total de LPC en el Peru's.

El linfoma cutdneo de células T tipo Micosis Fungoides
(LCCT tipo MF) es un linfoma no Hodgkin extranodal de
células T maduras con

compromiso primario cutdneo, el cual clinicamente
se presenta con lesiones polimorfas, las cuales pueden ser
maculas (eritematosas, hipo e hiperpigmentadas), placas
a veces poiquilodérmicas, nddulos o tumores que pueden
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ulcerarse, todos ellos tienen una evolucién crénica llegando
ocasionalmente a la eritrodermia*’®.

Esta variante eritrodérmica se debe diferenciar del
sindrome de Sézary (SS), caracterizado clinicamente por
eritrodermia  pruritica, linfadenopatia generalizada vy
presencia de linfocitos T malignos circulantes con una
evolucion agresiva 9101,

En la clasificacién actualizada de la European
Organization of Research and Treatment of Cancer (EORTC)
- World Health Organization (WHQ)'2"3'* y de la WHO para
linfomas cutaneos, el LCCT tipo MF es caracterizado como una
neoplasia indolente y el SS como una neoplasia agresiva'™. Sin
embargo, la transformacion de la MF a un linfoma de células
T grandes es posible en un subgrupo de pacientes, cuando la
biopsia muestra mas del 25% de células grandes'.

En base a lo expuesto, fue de nuestro interés conocer las
caracteristicas epidemiolégicas, clinicas e inmunohistolégicas
de la poblacion afectada por esta patologia y que se atiende
en un hospital general, ubicado en una zona cultural y
economica media/baja.

MATERIAL Y METODO

El disefio del estudio fue de tipo retrospectivo,
descriptivo, longitudinal y observacional, realizado en el
Servicio de Dermatologia del Hospital Alberto Sabogal
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Sologuren en el periodo 2006-2010, basado en la revision
de archivos del Servicio de Anatomia Patoldgica v,
posteriormente de las historias clinicas respectivas de todos
los pacientes diagnosticados de linfoma cutaneo tipo micosis
fungoides por coloracion convencional (HE) y por el método
inmunohistoquimico para tipificar linfocitos T.

No se consideraron aquellos casos con diagnéstico de
otro tipo de linfoma cutdneo, o los casos diagnésticados de
MF que, en la revisidn de |dmina, no correspondian a este
diagnostico (4 casos), que tuvieran serologia HTLV1 positiva
(7 casos), aguellos en los que no se tuviera la posibilidad
de revisar las laminas originales del diagndstico (1caso) vy,
finalmente, los que no tenian datos completos en su historia
clinica (5 casos).

El total de casos de linfoma cutdneo encontrados en
ese periodo, fue de 51; la muestra final del estudio quedd
reducida a 34 pacientes. Para tal fin, se elabord una ficha
de recoleccién de datos, donde se recogié la informacion
obtenida de la revisién de los archivos de Patologia y de las
historias clinicas, la cual fue validada por una Dermatéloga
del Servicio.

En cada caso, las |dminas histopatolégicas coloreadas
convencionalmente con hematoxilina/eosina asi  como
las del estudio inmunohistoquimico fueron revisadas con
el dermatopatélogo del Servicio de Patologia Quirurgica
del Hospital Guillermo Almenara, para confirmacion del
diagnéstico.

Los datos obtenidos fueron procesados utilizando el
programa SPSS 15.0. Para la evaluacién de las variables
cuantitativasy evaluar sila muestra tiene distribucién normal,
se usd la prueba de Shapiro Wilks. Se calcularon las medidas
de tendencia central: los datos cuantitativos se expresaron
como mediana y los cualitativos en porcentajes; asi, también,
se calculd las medidas de dispersion, utilizando la desviacion
quartil para los datos cuantitativos no normales y la
variabilidad de la mediana. Los datos ordinales se analizaron
con la prueba de Chi cuadrado, para hallar la relacién entre
los afios del periodo de estudio.

En el aspecto ético, al ser un estudio andnimo, se
siguieron los lineamientos de la Declaracién de Helsinki y del
Comité de Etica del Hospital Alberto Sabogal Sologuren.

RESULTADOS

El grupo etareo mas afectado fue el comprendido entre
61 a 70 afios de edad, con 10 pacientes, sequido del grupo de
71 a 80 afios, con 7 pacientes. El 58% (58,8%) de los pacientes
fueron mayores de 60 afios, siendo la edad promedio de 65
anos.(grafico n°1) La afectacion fue la misma en ambos sexos,
con 17 casos respectivamente.
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GRAFICO 1. GRUPO ETAREO DE LOS PACIENTES CON LINFOMA CUTANEO DE
CELULAS T, TIPO MICOSIS FUNGOIDES
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Fuente: Hospital Alberto Sabogal Sologuren Periodo 2006-2010

Los afios en los que hubo mas casos diagnosticados de
linfoma cutaneo de células T tipo micosis fungoide, fueron los
afios 2009 y 2010 con 11 casos, equivalente a 32,4% cada afio.

El tiempo de enfermedad antes del diagnéstico méas
predominante fue de 1 a 5 afios con 12 pacientes (353%);
seguido del tiempo menor de 12 meses e indeterminado con
7 pacientes (20,6%), respectivamente, en 5 pacientes (14.7%)
tuvieron un tiempo de enfermedad entre 5 a 10 afios, en 2
pacientes (59%) de 15 a 20 afios y en 1 paciente (2,9%)]se
encontrd que tenia mas de 25 afios.

La forma de presentacion clinica mas frecuente del
linfoma cutdneo de células T tipo de micosis fungoides fue
la placa en 16 pacientes (47,1%), sequido de parches en 9
¢asos ( 26,5%) vy las dos formas juntas en 2 casos, (5,9%), la
placa acompafiada de otro tipo de lesidon diferente a parches,
como : vesiculas, pdpulas, Ulceras y costras se presentd en 4
asos(11,8%), en 2 casos( 5,9%) se presentaron las lesiones
eritrodérmicas y en un solo caso se presentaron Unicamente
lesiones papulares (2,9%). (grafico n°2).

GRAFICO 2. FORMA DE PRESENTACI()N CLINICA EN LOS PACIENTES CON LINFOMA
CUTANEO DE CELULAS T, TIPO MICOSIS FUNGOIDES

otros
11.8
@

placay otros

eritrodermia

Presentacion

placay parches
26.5%
9
oo R ——— o
placa I '

5 10 15 20 25 30 35 40 45 50
PORCENTAJE (%)

Fuente: Hospital Alberto Sabogal Sologuren Periodo 2006-2010
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La coloracion de las lesiones fueron eritematosas en la
mayoria de los casos con 76,5% (26 pacientes). Las lesiones
poiquilodérmicas se presentaron en el 11,8% (4 pacientes),
seguida de las lesiones hipercrémicas con 8,8% (3 pacientes)
y las lesiones hipocrémicas con 2,9% (1 paciente).

Fotografia 1. Paciente con micosis fungoides, con lesiones en estadio placas eritematosas que
comprometen alrededor del 60-70% de la superficie corporal

Fotografia 2. Paciente con la forma de MF hiperpigmentada

El linfoma cutdneo de células T tipo micosis fungoides se
distribuyd con mayor frecuencia en las extremidades, siendo
mas frecuente en extremidades inferiores (70,6%) sequido de
tronco (58,8%), extremidades superiores (55,9%), regidn glutea
(41,2%), abdomen (38,2%) y en otras ubicaciones en un 5,9%.
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Mads del 50% de los pacientes tuvo un diagndstico previo
diferente a MF (52,9%, 18 casos)

Dentro de los diagndsticos previos mas frecuentes al
diagnéstico de linfoma cutaneo de células T tipo micosis
fungoides, fueron la parasoriasis (14,7%), la dermatitis
inespecifica (11,8%),la psoriasis (5,9%) , liquen plano (5,9%) y
urticaria (5,9%),presentandose ademas con menor frecuencia
otros diagndsticos como pitiriasis liquenoide cronica (2,9%),
tifia corporis y eccemas en igual porcentaje (2,9%). En el
47,1% de los pacientes existio la sospecha diagnéstica de MF
desde el inicio.

Los criterios histopatolégicos en las lesiones del linfoma
cutaneo de células T tipo micosis fungoide evaluados
fueron el infiltrado linfocitario perivascular, atipia citolégica
de linfocitos, presencia de linfocitos atipicos en la unién
dermoepidérmica, epidermotropismo linfocitario asociado
con espongiosis parcelar y la formacién de microabscesos
linfocitarios intraepidérmicos; los cuales se presentaron
en todos los casos, con excepcién de la formacién de
microabcesos que se presentd en el 76,5% de casos.

El estudio inmunohistoquimico de todos los casos
mostrd marcacion postiva para linfocitos (CD45) vy linfocitos
T (CD3 y CD4). Ningun paciente present6 marcacion positiva
para linfocitos CD20.

DISCUSION

En el presente estudio se encontraron 34 casos de LCCT
tipo MF en un periodo de 5 afios comprendido entre el 2006
y el 2010; Beltran B y col® en el hospital Edgardo Rebagliati
Martins reportaron 30 casos de LCCT tipo MF en 8 afios, es
decir 19 casos en un periodo de 5 afios, cifra menor a la
encontrada en esta investigacién. La edad promedio coincide
con nuestro estudio, 65 afos, porque ellos reportaron una
edad de 64 afios pero encontraron ligeramente mayor
frecuencia en las mujeres con 57% frente al 50% en nuestra
investigacion.

Lehman J. y col' revisaron los hallazgos clinicos e
histopatol6gicos en cincuenta pacientes durante doce afios
y medio, que fueron diagndésticados de micosis fungoides
foliculotrépica (FMF), es decir 20 pacientes como promedio
en 5 aflos, cifra menor a la reportada en nuestro estudio,
encontrando una edad promedio de presentacion de 58,8
afios, cifra ligeramente menor a la nuestra (65 afios) y una
enfermedad mds comdn en hombres (64%) que en mujeres
que a diferencia de nuestro estudio donde encontramos
igual frecuencia para ambos sexos, cabe resaltar que
Lehman solo analizd sus pacientes con MF foliculotropica
la cual se sabe que es una variante poco frecuente con lo
que se presume que tuvieron realmente mayor cantidad de
pacientes con MF.
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Collazo S.y col” encontraron 75 pacientes en once afios;
es decir 34 pacientes en 5 afios, cifra igual a la reportada en
nuestro estudio; donde si difiere con nosotros es en la edad
promedio, que es de 40 afios, y en el ligero predominio del
sexo femenino, siendo en nuestro estudio la edad promedio
de 65 afios, y afectando por igual a ambos sexos.

El tiempo de enfermedad en el presente estudio fue de
1 a 5 afos; ello coincide con Kim Y.y col.®, que reportaron
en sus casos un tiempo de enfermedad de 4,2 afios. Vasallo
C.y col™ encontraron en sus casos un tiempo de enfermedad
menor (2 afios).

La coloracion de las lesiones fueron eritematosas en la
mayoria de los casos, con 76,5% (26 pacientes). Las lesiones
poiquilodérmicas se presentaron en el 11,8% (4 casos), sequida
de las lesiones hipercrémicas con 8,8% e hipocrémicas con
2,9%. Ardigé M. y col.?® reportaron 7 casos, dos pacientes
tenian como Unica manifestacion parches hipopigmentados
y cinco pacientes lesiones hipopigmentadas y eritematosas,
predominando esta ultima. Collazo S. y col' encontraron en
el 14,6% lesiones con maculas hipocrémicas o acrémicas,
a diferencia de nuestro estudio que encontramos 2,9% de
lesiones hipocrémicas .

Se encontrd, como manifestaciones clinicas mas
frecuentes, a los parches con 26,5% vy de coloracion
eritematosa en el 76,5% de los casos.

En nuestro estudio, los diagnésticos previos al de LCCT
tipo MF mas frecuentes fueron la parasoriasis con 14,7%,
la dermatitis inespecifica con 11,8%, la psoriasis, urticaria
y liquen plano con 5,9% cada una, lo cual difiere con lo
reportado por Ardigé M. y col.° donde no encontraron signos
de atopia, psoriasis u otras lesiones inflamatorias previas
al diagnodstico de MF en sus pacientes. Sin embargo, en la
literatura se describe que los pacientes muchas veces tienen
diagnésticos clinicos diferentes al de MF por muchos afos,
como vitiligo, dermatitis atoépica, pitiriasis liquenoide crénica,
tifla versicolor, parapsoriasis, psoriasis entre otras, algunas de
las cudles se encuentran presentes en nuestro estudio?'.

Existen otros estudios, como el de Lehman J.y col'é, donde
encontraron en el 50% de los pacientes estudiados dermatitis
que al compararla con nuestros resultados es mayor (11,8%) y
2% psoriasis porcentaje menor que la nuestra (5,9%).

El aumento en la incidencia de LCCT tipo MF en los
ultimos afios, se deberia a que se tiene mas en cuenta este
diagnéstico y sus diversas formas de presentacién clinica,
por lo cual ante la sospecha clinica de MF se necesita realizar
la biopsia de las lesiones dérmicas, lo que nos permitiria
descubrirla tempranamente.

CONCLUSIONES

Se encontré igual porcentaje de Micosis Fungoides en
pacientes varones y mujeres.
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El grupo etareo mas frecuentemente afectado fue el de
mayor de 65 afios.

Mds del 50% de pacientes tuvieron un diagnéstico
inicial diferente a MF.

El tiempo de enfermedad, antes del diagnéstico de MF,
fue de 1 a 5 afios en 35,3%.

La forma de presentacién clinica mas frecuente, fueron
las placas eritematosas en miembros inferiores 70,6%.

Dentro de las caracteristicas histolégicas evaluadas,
el 100% de los casos presentaron: infiltrado linfocitario
perivascular, atipia citolégica de linfocitos, linfocitos atipicos
en unién dermoepidérmica y epidermotropismo linfocitario
asociado con espongiosis parcelar.

En el 76,5% de los casos, hubo formacidon de
microabscesos linfocitarios intra epidérmicos.

La inmunohistoquimica para linfocitos T fue positiva en
todos los casos: CD3,CD4.

En los afios 2009 y 2010, se observd un incremento en
el nimero de casos de MF, lo cual se deberia a que se est3
teniendo mas en cuenta este diagnéstico durante los dltimos
afos.

RECOMENDACIONES

Debido al aumento de la incidencia de MF en los ultimos
afios, seria adecuado realizar la biopsia tempranamente
y en forma seriada a los pacientes con sospecha de este
diagnéstico, asi como también a los casos con diagndsticos
de otras entidades, y que no responden al tratamiento, para
llegar asi a un diagndstico temprano y tratamiento oportuno,
teniendo en cuenta que la MF es una entidad muchas veces
dificil de diagnosticar por su polimorfismo lo cual le confiere
el apelativo de “gran simuladora”

Seria conveniente aplicar, a nivel nacional, las
recomendaciones del Consenso Peruano de Diagndstico y
Tratamiento de la Micosis Fungoides.
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