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RESUMEN

La eritrodermia es una erupcién eritematosa mas o menos escamosa que afecte a mas del
90% de la superficie corporal. Se trata de una enfermedad capaz de comprometer el
prondstico vital y que puede complicarse con desequilibrios hidroelectroliticos, trastornos
de la termorregulacion, infecciones, asi como con fallo cardiovascular. En la presente
publicacidn referimos el caso de un paciente masculino de 72 afios con antecedentes de
hipertensidn arterial y de Lepra que recibié poliquimioterapia, es ingresado en el servicio
de dermatologia en el periodo de observacion, pues hace alrededor de un afio comenzé a
presentar enrojecimiento de la piel y multiples escamas. Al momento del examen se

observa paciente eritrodérmico, ectropion, distrofia ungueal importante, con adenopatias
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palpables axilares e inguinales, asociado un prurito intenso generalizado. Se realizan
estudios para el diagnostico incluyendo biopsia de ganglios inguinal y de piel, esta ultima
compatible con Micosis Fungoide. Actualmente se reconocen tres variantes eritrodérmicas
en el linfoma cutdneo de células T: el sindrome de Sézary, la Eritrodermia en micosis
fungoide y la Eritrodermia en linfomas cutaneos de células T:No Especificada. Si bien se
entiende al sindrome de Sézary como una expresidén leucémica del linfoma cutdneo de
células T eritrodérmico, con numerosas células de Sézary en piel, sangre y otros tejidos, la
Eritrodermia en micosis fungoide se determinaria ante la ausencia de estos mismos
hallazgos hematolégicos e histolégico ante un cuadro clinico eritrodérmico. Se hace
necesaria la publicacién del articulo por la forma de presentacidn de la micosis fungoide,
teniendo en cuenta que esta dermatosis tiene un sin nimero de diagndsticos diferenciales
que la hace la gran simuladora en la Dermatologia.

Palabras claves: Eritrodermia; Linfoma cutaneo, Micosis fungoide.

ABSTRACT

Erythroderma is a more or less scaly erythematous rash that affects more than 90% of the
body surface area. It is a disease capable of compromising the vital prognosis and that can
be complicated by hydroelectrolytic imbalances, thermoregulation disorders, infections, as
well as cardiovascular failure. In this publication we refer to the case of a 72-year-old male
patient with a history of high blood pressure and leprosy who received polychemotherapy,
is admitted to the dermatology service in the observation period, as about a year ago he
began to develop redness of the skin and multiple scales. At the time of the examination,
an erythrothermal patient, ectropion, important ungueal dystrophy, with axillary and
inguinal palpable adenopathies, associated with a widespread intense itching, is observed.
Studies are conducted for diagnosis including inguinal and skin node biopsy, the latter
compatible with Mycosis Fungoide. Three erythrodermal variants are currently recognized
in skin T-cell lymphoma: Sézary syndrome, Erythroderma in fungoid mycosis, and
Erythroderma in skin T-cell lymphomas: Undepede. While Sézary syndrome is understood
as a leukemia expression of erythrodermal T-cell skin lymphoma, with numerous Sézary

cells in skin, blood and other tissues, Erythroderma in fungoid mycosis would be
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determined in the absence of these same haematological and histological findings before
an erythrodermal clinical picture. It is necessary to publish the article by the form of
presentation of fungoid mycosis, taking into account that this dermatosis has a number of
differential diagnoses that makes it the great simulator in Dermatology.

Keywords: Erythroderma; Skin lymphoma, Fungoid mycosis.

RESUMO

Eritrodermia é uma erupgdo cutanea mais ou menos erethema que afeta mais de 90% da
superficie do corpo. E uma doenca capaz de comprometer o progndstico vital e que pode
ser complicada por desequilibrios hidroelegdticos, distlrbios termoreguladores, infeccdes,
bem como insuficiéncia cardiovascular. Nesta publicacdo, refere-se ao caso de um paciente
do sexo masculino de 72 anos com histérico de pressao alta e hanseniase que recebeu
poliquimoterapia, é internado no servico de dermatologia no periodo de observacdo, pois
ha cerca de um ano comegou a desenvolver vermelhidao da pele e multiplas escamas. No
momento do exame, observa-se um paciente eritrotermal, ectropion, importante distrofia
ungueal, com adenopatias palpdveis axilares e inguinais, associadas a uma coceira intensa
generalizada. S3o realizados estudos para diagndstico, incluindo bidpsia inguinal e nédulo
da pele, este ultimo compativel com Mycosis Fungoide. Trés variantes eritromicais sdo
atualmente reconhecidas em linfoma de células T da pele: sindrome de Sézary,
Erythroderma na micose fungoide, e Erythroderma em linfomas de células T da pele:
Undepede. Enquanto a sindrome de Sézary é entendida como uma expressao de leucemia
de linfoma de pele de células T eritorodérmica, com numerosas células Sézary na pele,
sangue e outros tecidos, eritrorgema em micose fungoide seria determinada na auséncia
desses mesmos achados haematoldgicos e histologicos diante de um quadro clinico
eritroxermal. E necessario publicar o artigo sob a forma de apresentacdo da micose
fungoide, tendo em vista que essa dermatose possui uma série de diagndsticos diferenciais
gue o torna o grande simulador em Dermatologia.

Palavras-chave: Erythroderma; Linfoma de pele, Micosefungoide.
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Introduccion

La eritrodermia fue descrita por primera vez en 1868 por Hebra, se caracteriza por eritema
y escama en mas del 90% de la superficie cutanea y es mds comun en hombres de 40 a 60
afos. Se divide en primaria y secundaria; la primera es menos comun, suele iniciar en el
tronco y se generaliza en un lapso que va de dias a semanas. La secundaria habitualmente
se presenta por diseminacion de una dermatosis previa; sin embargo, sus caracteristicas
usualmente se pierden, ya que la eritrodermia las enmascara.”

En esta dermatosis el reclutamiento masivo de células inflamatorias en la piel es de origen
desconocido y el mecanismo fisiopatolégico es diferente, dependiendo de la causa.
También se han demostrado células inflamatorias en la circulacidn. Este infiltrado
inflamatorio provoca un aumento en el recambio epidérmico con la consecuente
dermatosis eritematoescamosa que provoca pérdida de proteinas, liquidos, electrolitos y
acidos nucleicos. La eritrodermia tiene multiples etiologias y es un reto para el
dermatdlogo identificarlas. Las mas comunes se engloban en el acrénimo PALM (psoriasis,
dermatitis atdpica, linfoproliferativa, la mayoria por linfoma que es el caso que
presentamos y medicamentos).*?

Los linfomas cutaneos primarios consisten en una proliferacion anormal de linfocitos T o B
gue muestran tropismo por la piel, sin evidenciarse compromiso extracutdneo al momento
del diagnostico. Se dividen en linfomas de células T (75%-80%) y linfomas de células B
(20%-25%).

El linfoma cutdneo primario de células T abarca a diferentes variantes de linfomas no-
Hodgkin que se caracterizan por presentar linfocitos T atipicos con una presentacion
inicialmente cutanea y prondsticos diversos, dependiendo del subtipo y de la
estadificacidon, su variante mas frecuente, la micosis fungoide, constituye el 50% de todos

los linfomas primarios de piel, su presentacion clinica puede ser como maculas o placas de

formas irregulares, tumores cutaneos o como eritrodermia exfoliativa clasica, tiene ademas
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multiples variantes y un amplio diagndstico diferencial, por lo que para su diagndstico se
requiere una estricta correlacion entre la clinica y la histopatologia. El sindrome de Sézary,
por su parte, es considerado la variante leucémica de los linfomas cutdneos primarios y
forma parte del diagndstico diferencial de las eritrodermias, se caracteriza por la triada de
eritrodermia, linfadenopatia y linfocitos atipicos circulantes con nucleo cerebriforme
(células Sézary), es importante saber que en cualquier causa de eritrodermia se pueden
encontrar células de Sézary sin que cumplan con los criterios para este sindrome; sin
embargo> 20% de estas células circulantes si constituyen parte de la triada diagndstica y <
10% es un hallazgo inespecifico.(4'6)

En los linfomas cutaneos, la evaluacion de ganglios linfaticos es una parte importante para
el estadiaje, prondstico y seguimiento. La afeccion ganglionar marca la evolucion a
enfermedad sistémica y la evidencia de adenopatia clinica determina la evolucién de NO a
N1 en el caso del linfoma cutaneo de células T."?!

A continuacion, en este caso clinico mostraremos una de las variantes eritrodérmicas de los

linfomas cutdneos, la micosis fungoide, que se convierte en un motivo para su

presentacion, que, por su variabilidad clinica, con frecuencia simula otras dermatosis.

Presentacion del caso

Se presenta el caso de un paciente masculino de 72afos de edad, procedencia rural, con
antecedentes de hipertension arterial para la cual lleva tratamiento con captopril y lepra
lepromatosa multibacilar, ahora, en periodo de observacion acude al servicio de
dermatologia, porque hace 1 afio comenzé con enrojecimiento en toda la piel y le
comenzaron a salir multiples escamas en todo cuerpo con picazén intensa, por tal motivo
se decide su ingreso para mejor estudio y tratamiento.

En el examen dermatolégico presentaba lesiones universales eritemato escamosas, con
eritema violdceo, escamas pardas, gruesas, secas y en su mayoria adheridas sobre todo en
miembros inferiores y otras desprendibles, (Fig.1) ademas de exulceraciones postraumatica
en cara posterior de axila derecha con discreto exudado, como sintoma subjetivo prurito

intenso generalizado.

1201



VERSION ON-LINE: ISSN 1028-4818
Multimed. Revista Médica. Granma RPNS-
1853

Fig. 1. Eritema violdceo, escamas pardas, gruesas y secas.

A nivel de la cara, eversidén de parpados inferiores (ectropién), con edema de los parpados

de moderada intensidad y perdida de la cola de las cejas (Fig. 2).

Fig. 2. Ectropién y edema de los parpados de moderada intensidad y pérdida de cola de cejas.

En palma de manos se observa atrofia de la eminencia tenar e hipotenar (Fig. 3) y cierta

tendencia a la reabsorcion ésea de las falanges distales de algunos dedos. Ademas,

trastornos de la sensibilidad mostrando hipoestesia a nivel de manos y pies.
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Fig. 3. Atrofia de la eminencia tenar e hipotenar.

El pelo se observaba ralo, opaco, quebradizo, con implantacién y distribucion segin edad,
sexo y razay ausencia de bello a nivel corporal.

En las uias las placas ungueales hiperquetosicas, distréficas en su porcién distal, de color
blanco amarillento en manos y pies.

Enel examen de cadenas ganglionares encontramos adenopatias axilares y regiones
inguinales de aproximadamente 3 a4 cm, duras, firmes movibles, no dolorosas.

Ante la persistencia y caracteristicas de las lesiones se decididé realizar estudios
hemoquimicos, imaginoldgicos, biopsia cutanea y de ganglios linfaticos.

Laboratorio: HB: 10.5 g/I; Hto: 0.35;lec: 48 x 10°/L, Pol 0. 20; L: 0.71; E: 0.1; M: 0.4; VSG: 15;
Glu:4.2; Urea: 28; Crea: 61; Ac. Urico: 357; TGO: 22; TGP:32.8; Col: 4.7,FA: 73; BT: 0.73; BD:
0.2; BI: 0.71; VDRL: no reactiva; Orina simple: sin alteraciones, Coagulograma con coagulo
retractil, plaquetas 215 xlOg; Proteinas Totales 55.6 mm/L, lo cual indica una
hiperprotinemia ligera tipica de la enfermedad , ante la anemia se realizd estudio de la
misma, con Hb108 g/I, Hto0.35,CHCM 308, reticulocitos22 x10°, prueba de Hook negativa,
hipocromia x, plaguetas adecuada, lo que confirma una anemia por déficit de hierro por la
perdida folatos. En los estudios imaginoldgicos, el ultrasonido de cadenas ganglionar con
presencia de adenopatias inguinales bilaterales multiples con una de mayor de tamafio. La
radiografia de térax el drea cardiaca de limite maximo, aorta elongada, hilio engrosado de
aspecto vascular que se corresponde con su cardiopatia hipertensiva, no lesiones

pleuropulmonares senos costofrénicos libre.
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Se realizaron biopsias de ganglio mostrando ganglio linfatico inguinal linfadenitis
dermatopatica (reticulosis hipomelandtica) y en el caso de lapiel reflejando linfoma no
Hodgkin epidermotrdfico focal compatible micosis fungoide. Otros complementarios por
hematologia especial como el medulograma con hipocromia dos cruces,
anisopoiquilocitosis, leucocitosis con linfocitosis, plaquetas adecuada celularidad dos
cruces, concluyendo como médula reactiva no concluyente para diagndstico.

Durante el ingreso se vigilaron los signos vitales importantes en el paciente con
eritrodermia, como tensién arterial, frecuencia cardiaca, frecuencia respiratoria vy
temperatura, ademas se indicé tratamiento por via tépica con acido salicilico y fomentos
antiséptico en exulceraciones postraumatica en cara posterior de axila derecha y por via
sistémica con esteroides y antihistaminicos.

Teniendo en cuenta las manifestaciones clinicas y los hallazgos histoldgicos se concluye el
caso como una Micosis Fungoide, con seguimiento por Dermatdlogos, asi como internistas,

hematdlogos, oncélogos y médicos de atencion primaria de salud.

Discusion

Los linfomas cutaneos de células T se consideran una neoplasia linfatica crénica de la piel
gue puede afectar la sangre, los ganglios linfaticos y los érganos viscerales. Su diagnéstico
preciso es importante, porque tiene similitud con otros infiltrados cutaneos linfocitarios y
requiere un tratamiento especifico para su control prolongado. Los linfomas de células T
mas comunes de la piel son la micosis fungoide (MF)que es el caso que presentamos
dentro de su variabilidad clinica eritrodérmica y el sindrome de Sézary (SS). @7)

La incidencia de la MF es 0,2 a 0,4 de casos nuevos por cada 100 000 habitantes, con
predominio hombre-mujer de 2:1. Suele ser mas frecuente en el cuarto o quinto decenio
de la vida. La regla general es que se encuentra limitada a la piel durante muchos afios. La
causa es desconocida, pero han sugerido el papel de un antigeno crénico (posiblemente un
retrovirus), estimulacion de linfocitos T helper o CD4 por células de Langerhans
intraepidérmicas en su génesis. Esta teoria sugiere que la causa de la enfermedad puede

ser un proceso proinflamatorio o policlonal, hasta la bien desarrollada forma clonal de la
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enfermedad explicada por la persistencia inmunolégica del microambiente cutdneo. Otra
teoria ha sido en relacién al porqué de la progresién de la micosis fungoide. Esta teoria
trata de explicar que la enfermedad se inicia con una fase de exacerbacién en la cual los
linfocitos T de ayudas circulantes son reclutados en la dermis papilar. Posteriormente
ocurre una seleccion de linfocitos T CD4 por citoquinas, la cual ademas promueve su
proliferacién hasta determinadas poblaciones clonales causantes de la neoplasia.(s'm

La MF se caracteriza por presentar una progresion lenta y un curso prolongado de afios a
décadas generalmente indolente, con menos del 10% de los pacientes afectados
evolucionando a etapas avanzadas de la enfermedad. El prurito es un sintoma prominente
y el compromiso extra cutaneo, en caso de existir, generalmente solo se presenta en
etapas tardias.

Se han descrito mas de 30 variantes clinico patolégicas de la MF, dentro de las mas
frecuentes se presentan la clasica, foliculotrépica, reticulosis pagetoide, piel laxa
granulomatosa, hipopigmentada y eritrodérmica, esta uUltima puede presentarse de novo o
como progresion de las distintas etapas de la MF clasica, con eritema rojo brillante y
descamacion que compromete mas del 80%-90%de la superficie corporal total, con prurito
intenso y frecuentemente asociado a hiperqueratosis palmoplantar severa. A diferencia del
sindrome de Sézary, no presenta adenopatias generalizadas ni células de Sézary
circulantes. Otros sintomas y signos que pueden observarse en MF, particularmente en
etapas avanzadas, son: compromiso del estado general, baja de peso, fiebre, insomnio
(secundario a prurito), hiperqueratosis, descamacion, fisuras en palmas y plantas, alopecia,
ectropion. Cuando aparece compromiso extra cutaneo los drganos que con frecuencia
estan comprometidos son linfonodos, visceras (particularmente pulmones, bazo e higado)
y sangre. La médula dsea usualmente no se afecta.l>*?

El diagndstico de este tipo de linfoma cutdneo de células T (MF) se hace por medio de una
adecuada correlacidon clinico- histolégica, utilizandose ademadas otros métodos de
laboratorio como la inmunohistoquimica que son una herramienta crucial, ya que permite
establecer el inmunofenotipo, estudiando asi los marcadores de superficie de los infiltrados

linfociticos. Los linfocitos atipicos de la MF clasica se caracterizan por ser CD3+ (marcador

de linfocito T), CD4+(marcador de linfocitos T helper), CD8- y CD45R0O+ (marcador de
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linfocitos T de memoria maduros). También puede presentar otros marcadores de células T
para otras formas como (CD2, CD5 y CD7)que conforme avanza la enfermedad pueden ir
perdiendo su expresién; particularmente la pérdida de CD7 se considera un hallazgo
sensible y especifico de MF. (13,14)

El estudio de Etapificacion de todo paciente con MF se considera esencial, en él se
contemplan el examen fisico completo: especial énfasis en el tipo de lesiones, porcentaje
de superficie corporal total (SCT) comprometida y la busqueda dirigida de adenopatias,
organomegalias y masas. Otros estudios como Hemograma con determinacién de células
de Sézary, Citometria de flujo para células de Sézary: opcional en los casos con compromiso
cutaneo menor al 10% de SCT; Andlisis de reordenamiento del gen TCR en linfocitos
desangre periférica: en caso de sospecha de compromiso sanguineo; Panel metabdlico;
LDH; Tomografia axial computarizada (TAC) con contraste detdrax, abdomen y pelvis o PET-
CT: cuando hay compromiso cutaneo mayor al 10% de SCT, adenopatias palpables,
examenes de laboratorio anormales, transformacién a células grandes o MF foliculotrdpica.
(6,15)

Los objetivos del tratamiento de la MF son alcanzar y mantener la remisién, reducir la
morbilidad y prevenir la progresién. Sin embargo, dado la naturaleza recurrente de la
enfermedad, las respuestas suelen ser de corta duracidn, con recaidas frecuentes. Previo a
indicar un tratamiento debemos considerar en primer lugar la etapa clinica de la
enfermedad, ya que pacientes con etapas tempranas probablemente requeriran terapias
tépicas, mientras aquellos en etapas mas avanzadas se beneficiaran de tratamientos
sistémicos. También es importante considerar determinados factores prondsticos
especificos tales como la transformacion a células grandes (requerird terapias mas
agresivas) o el compromiso foliculotropico (refractario a tratamientos topicos por la
profundidad y grosor del infiltrado). Ademads, hay que tener en cuenta la edad,
comorbilidades, severidad de los sintomas y disponibilidad de terapias segun recursos del
centro y/o del paciente. (2,11, 16)

Las guias de la National Comprehensive Cancer Network (NCCN) clasifica las distintas

opciones terapéuticas en 3 grandes grupos: terapias con efecto cutaneo directo:

Corticoesteroides tdpicos, Mostaza nitrogenada tépica (mecloretamina), Carmustina
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(BCNU), Retinoides topicos, Fototerapia con el uso de 8-metoxipsoraleno oral + fototerapia
UVA(PUVA) y Radioterapia, el segundo grupoque esta basado en terapias sistémicas que se
incluyen los Retinoides sistémicos, Interferones, Inhibidores de histonas de acetilasas como
el vorinostat se administra via oral mientras la romidepsina es de uso endovenoso, también
este grupo los Antifolatos como el metotrexato por via oral a dosis bajas; intramuscular o
endovenoso a dosis altas y pralatrexato de forma endovenoso, los Quimioterapéuticos
como gemcitabina, doxorrubicina liposomal, clorambucilo, pentostatina, etopdsido,
ciclofosfamida y temozolomida , los anticuerpo monoclonal humanizado contra CD52 que
estan presente en la superficie de células inmunes y Fotoforesis extracorpérea. El tercer
grupo terapias combinadas muchas veces la combinacion de terapias con efecto cutaneo
directo con terapias sistémicas, o de 2 terapias sistémicas, es una estrategia util en
recaidas, casos refractarios, enfermedad extra cutanea o para potenciar las respuestas
individuales de cada una. A su vez, no deben olvidarse las terapias de soporte tales como el

manejo del prurito, control de infecciones, uso de emolientes, entre otros. 78

Conclusiones

Este caso clinico demuestra la importancia del diagndstico diferencial y del estudio
histoldgico de la micosis fungoide, ya que el espectro del diagndstico diferencial es muy

amplio, por tal motivo es considerada como la gran imitadora en la Dermatologia.
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