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Linfomas T cutaneos

M. Bagot

Los linfomas T son los linfomas cutdneos mds frecuentes; entre ellos, la micosis fungoide
es la que se presenta mds a menudo. Presenta una evolucién asintomdtica en varios
estadios sucesivos. El aspecto clinico y anatomopatolégico es muy polimérfico. El
diagnéstico puede ser dificil al principio de la enfermedad, aunque las técnicas de
inmunofenotipificacion y biologia molecular pueden facilitarlo. Los linfomas relacionados
con la micosis fungoide son la micosis fungoide foliculdtropa con o sin mucinosis, el
linfoma pagetoide y la chalazodermia granulomatosa. El sindrome de Sézary se
caracteriza por eritrodermia pruriginosa, adenopatias, linfocitos atipicos en sangre y una
evolucién mds agresiva. En los enfermos que presentan un linfoma T en estadio precoz, el
objetivo consiste en obtener la remision completa y duradera, asi como minimizar las
lesiones para que los enfermos dispongan de la mejor calidad de vida posible. Puede ser,
aunque no estd demostrado, que los tratamientos en este estadio impidan la evolucion
hacia una estadio mds agresivo. Es importante limitar la toxicidad a corto y largo plazo
de los sucesivos tratamientos. En los enfermos en un estadio avanzado, no existe un
tratamiento curativo reconocido. El objetivo terapéutico en este estadio consiste en la
utilizacién éptima de los distintos medios terapéuticos disponibles.
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H Introduccion

Los linfomas T cutaneos constituyen un grupo hete-

® Introduccién 1 . . .
rogéneo formado por diversas entidades que presentan
® Epidemiologia 1 cuadros clinicos, histolégicos, inmunohistolégicos y
® Etiologia 2 evqlutivos muy diferentes. Estas d_is,tintas en_tida.d,es
= Clinica 2 estan reconocidas en la Cla51f1c2}c10n Organizaciéon
e . Mundial de la Salud-Organizacién Europea para la
Micosis fungoide 2 Investigacion y el Tratamiento del Cancer (OMS-EORTC)
Formas clinicas de micosis fungoide y linfomas de los linfomas T cutaneos [l (Cuadro I). La micosis
relacionados 3 fungoide es el linfoma T cutdneo maés frecuente: consti-
Sindrome de Sézary 4 tuye alrededor de un 50% de todos los linfomas cuté-
® Diagnéstico 5 neos. Este articulo' se limita a la de;scripcién y el
Anatomfa patolégica 5 tratamiento de l.a micosis fupgmde, 1(?5 linfomas re!aCIO-
Inmunofenotipo 5 nados con la micosis fungoide y el sindrome de Sézary.
Biologia molecular 5
m Estadificacion y pronéstico 6 B Epidemiologia
" Fisiopatologia 6 La media de edad en el momento del diagndstico es
® Tratamiento 6 de 55-60 afios pero, de modo mas infrecuente, algunos
Objetivos del tratamiento 6 casos pueden presentarse en el adulto joven o incluso
Tratamientos locales 7 en el nifio.
Tratamientos sistémicos 7 La incidencia anual en Estados Unidos es de 6,4 casos
Algoritmos de tratamiento 9 por millon de habitantes. Esta incidencia aumenta en
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2,9 por millén y por década. Es mds elevada en las
personas de raza negra (9 por millén) que en los blancos
(6,1 por millébn) y mdas importante en varones (8,7 por
millén) que en mujeres (4,6 por milloén) 1?1,
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Cuadro I

Clasificacion OMS-EORTC (Organizacién Mundial de la Salud-
European Organization of Research and Treatment of Cancer) de
los linfomas T cutaneos (segun 1),

Micosis fungoide (MF)

Formas clinicas de micosis fungoide y linfomas relacionados:
- MF foliculétropa

- linfoma pagetoide

- chalazodermia granulomatosa

Sindrome de Sézary

Leucemia/linfoma de células T del adulto

Linfoproliferaciones cutaneas CD30™":

- linfoma anaplasico de células grandes

- papulosis linfomatoide

Sindrome de Sézary

Leucemia/linfoma de células T del adulto

Linfomas T cutédneos periféricos (entidades provisionales):

- linfoma cuténeo agresivo epidermétropo CD8*

- linfomas cutdneos y/3

- linfoma pleomorfico de células pequefias y medianas CD4*

H Etiologia

Se desconoce la etiologia de los linfomas T cutédneos.
Segun la concepcién actual, una activacién linfocitica
cronica debida a factores exdgenos podria constituir la
primera parte de un mecanismo multifactorial y crear
las condiciones favorables para mutaciones sucesivas de
genes con la apariciéon de un clon T mas agresivo.

El papel de los factores medioambientales ha sido
objeto de numerosos estudios. Datos recientes sugieren
que la exposicion laboral a hidrocarburos halogenados
aromaticos podria constituir un factor de riesgo en el
varon (odds ratio 4,6) mientras que la exposicién a
pesticidas, que pertenecen a la misma familia quimica,
constituiria un factor de riesgo en ambos sexos (odds
ratio 6,8 en el varén y 2,4 en la mujer) 3.

El papel de los virus ha sido objeto de numerosos
estudios. El virus HTLV-1 es el agente causal de
leucemias/linfomas vinculados al virus HTLV-1, pero el
cuadro clinicobiolégico, epidemioldgico y evolutivo de
estos linfomas es diferente del de la micosis fungoide;
ademas, el virus HTLV-1 no se encuentra en la mayoria
de enfermos con un linfoma T cutdneo. Sin embargo, se
han encontrado particulas retroviricas en estirpes
inmortalizadas de linfoma T cutdneo y se han identifi-
cado secuencias de HTLV en algunos pacientes mediante
Southern blot y PCR (reaccién en cadena de la polime-
rasa). No puede, por tanto, descartarse que algunos
retrovirus puedan estar asociados a algtn subtipo de
linfoma T cutaneo. Se ha encontrado el virus de
Epstein-Barr (VEB) en las lesiones cutdneas y también se
han comunicado tasas mas elevadas de anticuerpos anti-
VEB y de anticitomegalovirus (anti-CMV) en los enfer-
mos; sin embargo, estas reactivaciones viricas podrian
ser fendmenos secundarios. En cambio, el virus VHH-
7 no se asocia a los linfomas T cutdneos.

H Clinica

Micosis fungoide

La micosis fungoide clasica evoluciona en tres fases
(maculas, placas, tumores) inicialmente descritas por
Bazin en 1876. Forma madculas eritematosas no infiltra-
das (Fig. 1) o placas infiltradas de evolucién muy
lentamente progresiva a lo largo de varios afios o
décadas (Fig. 2). La persistencia de las lesiones o su
caracter recidivante, su localizacién en los senos (Fig. 3),
las nalgas y los grandes pliegues permiten sospechar el
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Figura 1. Macula eritematosa no infiltrada.

Figura 2. Maculas y placas infiltradas diseminadas.

i

Figura 3. Macula poiquilodérmica de la mama con espacios
respetados de la piel sana.

diagnéstico. Las placas infiltradas son de color rojo
oscuro, con bordes claros y espacios respetados de piel
sana. Pueden formar lesiones anulares o arciformes.

En el estadio inicial, los pacientes pueden presentar
lesiones eccematiformes o placas eritematoescamosas
psoriasiformes. La mayoria de autores considera la
parapsoriasis en grandes placas como una forma inicial
de micosis fungoide. Las lesiones también pueden ser
atréficas, poiquilodérmicas pigmentadas y telangiectési-
cas (Fig. 4). El prurito es evocador pero puede estar
completamente ausente al principio.

Existen formas clinicas de micosis fungoide que
tienen el mismo prondstico que la micosis fungoide
clésica, como la micosis fungoide hiperpigmentada o
hipopigmentada (Fig. 5), ampollosa, verrugosa, pustu-
losa o papulosa [4].

En el 15-20% de los enfermos pueden aparecer tumo-
res, a menudo ulcerados o necréticos, que proporcionan
un aspecto de facies leonina (Figs. 6 y 7), asociados de
forma secundaria a invasiéon ganglionar y luego visceral.
La evolucién también puede producirse hacia una
eritrodermia, con o sin células atipicas en sangre. En la
actualidad se considera que los enfermos con tumores
desde el inicio de la evoluciéon del cuadro, no asociados
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