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RESUMEN

Introduccion: La micosis fungoide o sindrome de Alibert-Bazines es el linfoma primario cutaneo de
células T mas frecuente. La enfermedad progresa desde la aparicién de maculas eritematosas hasta la

formacién de tumores, los que resulta poco comun.
Objetivo: Describir las particularidades de una serie de casos diagnosticados con el sindrome de Alibert-
Bazines en fase tumoral.

Casos clinicos: Se presentaron cuatro pacientes con lesiones tumorales y adenopatias causadas por
micosis fungoide, que fueron atendidos en el Hospital Universitario "Manuel Ascunce Domenech" de
Camagitiey, en los ultimos 10 afios. En relacidn con al género, tres correspondieron al masculino y uno al
femenino. Las edades oscilaron entre los 52 y 78 afios, mientras la totalidad de los casos eran de tez
blanca. El 75 % recibieron el esquema de tratamiento de quimioterapia, conformado por ciclofosfamida,
doxorrubicina, vincristina y prednisona, mas radioterapia adyuvante, mientras en los restantes casos se
aplicé terapia con radiaciones. El paciente de mayor edad fallecid por sepsis generalizada y los demas se
mantuvieron asintomaticos.
Conclusiones: La micosis fungoide es una enfermedad que, aunque afecta la piel debe ser conocida por
otras especialidades médicas, pues el diagndstico precoz y el tratamiento oportuno resultan elementos
a tener en cuenta en el prondstico. Aunque aun se desconoce la etiologia, queda claro que el estudio
histopatoldgico es fundamental para el dictamen médico, una vez instaurada la enfermedad.

Palabras clave: Micosis fungoide; informes de casos; linfoma de células T; quimioterapia; radioterapia.

ABSTRACT

Introduction: Mycosis fungoides or Alibert-Bazin syndrome is the most common primary cutaneous T-
cell lymphoma. The disease progresses from the appearance of erythematous macules to the formation

of tumors, which are rare.
Objective: To describe the particularities of a case series diagnosed with Alibert-Bazin syndrome in the
tumor phase.

Clinical cases: Four patients with tumor lesions and lymphadenopathy caused by mycosis fungoides who
were treated at the "Manuel Ascunce Domenech" University Hospital of Camaguey in the last 10 years
were presented. In relation to sex, three patients corresponded to the male sex and one to the female
sex. The ages ranged between 52 and 78 years, while all the cases were white. In addition, 75 % received
the chemotherapy treatment scheme consisting of cyclophosphamide, doxorubicin, vincristine and
prednisone, plus adjuvant radiotherapy, while the remaining cases only received radiation therapy. The
oldest patient died from generalized sepsis and the others remained asymptomatic.
Conclusions: Mycosis fungoides is a disease that, although it affects the skin, must be known by other
medical specialties since early diagnosis and timely treatment must be taken into account for the
prognosis. Although the etiology is still unknown, it is clear that the histopathological study is essential
for the medical opinion, once the disease has been established.
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INTRODUCCION

La micosis fungoide o sindrome de Alibert-Bazines es el linfoma primario cutaneo de células T mas
frecuente, de manera que representa entre el 50y 70 % de los casos. En términos conceptuales, el 75 %
de su composicidn corresponde a células Ty el 25 % restante a células B. Aunque el proceso se origina
en la piel, en fase avanzada de la enfermedad puede extenderse a los ganglios linfaticos y a las visceras
internas. Incluso puede ocasionar una lesién tumoral, aunque es poco frecuente.(1-?)

Se trata de una enfermedad que reporta una incidencia global de 0,2 a 0,4 casos por cada 100 mil
habitantes por afio, lo cual constituye una proporcidon pequefia de los linfomas no Hodgkin. Es
infrecuente en pacientes menores de 20 afios y las probabilidades de padecerla aumentan con la edad.
El mayor mayor nimero de casos se diagnostica entre los 50 y 60 anos. Es dos veces mas comun en el
sexo masculino y en pacientes que superan los 70 afios la presentacidn es cuatro veces mayor. 34

La etiologia de este sindrome se desconoce hasta la fecha, aunque, en la mayoria de los casos no se
considera como de origen genético o hereditario. La infeccidn por el retrovirus linfotrépico de células T
humanas (VLTH) se ha sospechado como una de las posibles causas. No obstante, aun no existen las
evidencias convincentes para corroborar la relacidn entre la exposicion a agentes quimicos y los linfomas
cutdneos de células T, entre los que se encuentra la micosis fungoide.®)

Los signos y sintomas clinicos incluyen la presencia de manchas redondas que pueden ser elevadas,
escamosas o pruriginosas, con protuberancias, adenopatias y pérdida del cabello. Ademas, en el examen
fisico también se puede encontrar engrosamiento de la piel de la palma de las manos, de la planta de los
pies, ademas de una erupcion enrojecida en todo el cuerpo, que produce un prurito intenso.®

El sindrome de Alibert-Bazines o micosis fungoide -como se le conoce de manera comun- se diagnostica
a través de una biopsia de piel. Sin embargo, se debe tener en cuenta que en la fase temprana de la
enfermedad, la histologia puede ser dudosa. Después del diagndstico, se determina el estadio para
orientar el tratamiento.”)

Con los métodos de tratamiento recomendados, en los estadios | y Il se logra una resolucién completa
de las lesiones cutaneas. Las opciones de tratamiento son la terapia fotodinamica, la radioterapia, la
terapia bioldgica, la quimioterapia, la terapia dirigida y otras terapias dermatoldgicas. En los estadios |
y IV se recomienda radioterapia con psoraleno y radiacidn ultravioleta, fotoaféresis, radioterapia total
de la piel con haz de electrones, quimioterapia, asi como terapias con esteroides y otros agentes
quimicos. &2

En el afno 2016 se diagnosticd un caso de micosis fungoide, también llamado sindrome de Alibert-
Bazines, en el Hospital Universitario "Manuel Ascunce Domenech", de la provincia de Camagiiey.©
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Al considerar la importancia del diagndstico precoz y el tratamiento oportuno de la enfermedad en
cuestion, se decide realizar la presente investigacion. El objetivo consiste en describir las particularidades
de una serie de casos diagnosticados con el sindrome de Alibert-Bazines en fase tumoral.

CASOS CLiNICOS
Caso clinico No. 1

Paciente masculino, de tez blanca, con 69 afios de edad, jubilado, sin antecedentes patoldgicos
personales ni familiares, que presentd maculas y papulas eritematosas en la regidn de la cara, cuello y
térax, seis afios antes. La mayor alcanzdé los dos centimetros de didmetro y de forma general, adquirieron
una coloracion violacea y aspecto tumoral (Fig. 1a). En los tres meses previos, aparecieron adenopatias
supraclaviculares en la region lateral del cuello y se consolidaron tres tumores en la cara. El prurito
estuvo presente desde el comienzo de las lesiones.

Lo antes descrito resulté motivo de asistencia a varias consultas médicas con especialistas de Medicina
General Integral y Oncologia. Este ultimo planted el diagndstico presuntivo de linfoma no Hodgking.

Los principales hallazgos en los examenes de laboratorio fueron: eosinofilia del 12 %, velocidad de
sedimentacion globular de 90 mm/horay un lactato deshidrogenasa (LDH) de 780 UI/L. Arrojaron valores
normales: la radiografia de térax, el ultrasonido abdominal, la tomografia axial computarizada (TAC) de
abdomen, los estudios enzimaticos hepaticos y los de la funcidn renal. El estudio histopatolédgico enuncid
infiltrado linfoide en banda liqguemoide extenso, tipico de la micosis fungoide (Fig. 1b).

Fig. 1a. Lesiones dermatolégicas en la regién anterior del torax.
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Fig. 1b. Imagen panoramica del corte histolégico (HE 10X).

El paciente fue asistido durante seis meses por el Departamento de Oncologia, donde le fueron aplicados
seis ciclos del esquema de quimioterapia, conformado por ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristina y
prednisona (CHOP), mas radioterapia adyuvante en la regién del cuello, axilas y mediastino. Con
posterioridad a los 18 meses de seguimiento, se encontraba con adecuada evolucion médica.

Caso clinico No. 2

Paciente masculino, de tez blanca, con 57 afos, maestro de profesidn, fumador, con antecedentes
patolégicos personales de 15 anos con hipertension arterial grado |, tratada con captopril e
hidroclorotiazida, ambas de 25 mg (una tableta al dia). En esta ocasién acudié por primera vez a consulta,
por presentar lesiones tumorales (Fig. 2a) de dos afios de evolucion, en region del térax y abdomen, de
tres centimetros, con coloracién grisdcea, no dolorosas y pruginosas, acompafiadas de alopecia.

Los examenes de laboratorio resultaron normales, excepto la velocidad de sedimentacion globular que
fue de 70 mm/horay la LDH de 690 UI/L. Se mostraron sin alteraciones: la radiografia de térax, el examen
6seo, la TAC de abdomen, térax y retroperitoneo, el electrocardiograma (ECG) y el ultrasonido
abdominal. La biopsia informd el epidermotrofismo caracteristico de la micosis fungoide (Fig. 2b)
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Fig. 2b. Imagen histoldgica anterior a un campo de mayor aumento (HE 20X).

Durante dos afos de tratamiento, se emplearon antihistaminicos, esteroides tépicos y radioterapia en
multiples ciclos. Las lesiones se ocultaban por periodos y volvian a aparecer, hasta que no existieron
recaidas, después de pasado 10 meses de recibir un nuevo ciclo con radioterapia.

Caso clinico No. 3
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Paciente masculino, de tez blanca, con 78 afios, dedicado a las labores agricolas, fumador y alcohdlico
cronico, sin antecedentes patoldgicos personales ni familiares de enfermedad oncoldgica. Asistid a
consulta por presentar lesiones tumorales (Fig. 3a), que aparecieron desde hacian tres afios, en regién
de la cara, cuello, axilas y térax, de entre tres y cuatro centimetros, coloracién rojiza, dolorosas y algunas
pruriginosas. Se acompaiaron de adenopatias en la region lateral del cuello, de las axilas y en el area
inguinal, no dolorosas, de entre tres y cuatro centimetros, en nimero de 2-3, en cada cadena ganglionar.

El estudio hematoldgico y de quimica analitica reveld una leucocitosis de 18,500 x 109/L con predominio
de neutrdfilos y una eosinofilia de 21 %. La velocidad de sedimentacion globular alcanzé valores de 110
mm/hora, mientras la LDH fue de 795 U/I/L. Resultaron normales los restantes examenes, que
incluyeron: radiografia de térax, ultrasonido abdominal, TAC de térax, mediastino y abdomen. La biopsia
de la lesion muestra los linfocitos cerebriformes tipicos de una micosis fungoide. (Fig. 3b).

Fig. 3a. Lesiones dermatoldgicas infiltrantes en la region de la cara.
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Fig. 3b. Microfotografia de varios microabcesos de Pautrier (HE 40X).

Se aplicod terapia oncoldgica con el esquema CHOP, hasta completar seis ciclos, mas radioterapia
adyuvante en varias regiones. El paciente presentd un cuadro infeccioso respiratorio que desencadend
una sepsis generalizada y luego un choque séptico que le produjo la muerte.

Caso clinico No. 4

Paciente femenina, de tez blanca, con 54 afios, maestra de nivel primario, fumadora de una cajetilla de
cigarrillos al dia, con antecedentes de 10 afios con hipertension arterial grado |, tratada con amlodipino
de 10 mg (una tableta al dia), e hidroclorotiazida de 25 mg (una tableta al dia). Fue interconsultada por
el médico de familia por presentar tumores (Fig. 4a) en la regién de la cadera y del abdomen, con mas
de dos anos de evolucion. Durante el examen fisico se constaron cuatro tumores, de entre tres y cinco
centimetros, coloracién violacea, no dolorosas, y algunas pruginosas. Se acomparfaron de adenopatias
axilares derechas, de entre dos y tres centimetros, en nimero de dos, de consistencia dura, no dolorosas,
adheridas a planos profundos. De igual manera, en la regién inguinal derecha se encontraron tres
adenopatias con similares caracteristicas.

Los exdmenes complementarios estuvieron normales, excepto la velocidad de sedimentacién globular
que alcanzd cifras de 84 mm/hora y la LDH de 650 UI/L. Fueron interpretados dentro de los limites
normales: la radiografia de térax, el ultrasonido abdominal, la TAC de térax, mediastino, abdomen vy
retroperitoneo. La biopsia de la region del abdomen muestra un infiltrado linfoide en banda liquemoide
extenso, propio de la micosis fungoide. (Fig. 4b)

Pagina 8

Este es un articulo en Acceso Abierto distribuido segun los términos de la Licencia Creative Commons
Atribucion—No Comercial 4.0 que permite el uso, distribucién y reproduccidon no comerciales y sin
BY _NC restricciones en cualquier medio, siempre que sea debidamente citada la fuente primaria de publicacion.



https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es
https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es
https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es

4

Arch Hosp Univ "Gen Calixto Garcia” ISSN 2707-9120

Se administraron seis ciclos de tratamiento con el esquema CHOP y radioterapia adyuvante. La paciente
evoluciond de manera satisfactoria y luego no volvié a consulta por traslado a otra provincia.

DISCUSION

Los linfomas cutaneos de células T, en los que se encuentra las micosis fungoide, representan un grupo
heterogéneo de entidades, cuyo diagndstico se realiza en base a criterios clinicos, histopatolégicos y de
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inmunofenotipo celular. Se presentan en pacientes con cualquier color de piel, y fueron diagnosticadas
de manera general con una frecuencia aproximada de 10 casos por millén de habitantes, cada afio. No
obstante, en EE.UU. se estima una incidencia menor en hispanos y asidticos que en la poblacién
clasificada como blanca.*®

El sindrome de Alibert-Bazines o micosis fungoide, es el tipo mads frecuente de linfomas cutaneos de
células T y corresponde al 10 % de todos los linfomas no Hodgkin. Se trata de una proliferaciéon de
linfocitos de tamafio mediano a pequefio, con nucleo cerebriforme y marcado epidermotropismo.
Durante la evolucién de la enfermedad, esta alteracidn linfocitaria da lugar a una sucesion de lesiones
que se caracterizan por presentar manchas, placas y tumores.®°)

Se trata de una afeccién que se presenta con mayor frecuencia en hombres que en mujeres. Es poco
comun en menores de 20 afios y se consideran signos de mal pronéstico, la edad avanzada del paciente,
asi como el diagnéstico tardio.(?)

Los tumores se pueden originar sobre la base de un aumento en el nimero de linfocitos pequefios
atipicos, cuyo infiltrado alcanza profundidad en la dermis, o por la transformacién de los linfocitos en
células grandes. En atencién a lo antes referido, resulta necesario el estudio histoldgico de toda lesidon
tumoral en un paciente con micosis fungoide. El incremento marcado de determinadas interleucinas
presentes en la piel y en la sangre periférica, son producidas por los linfocitos atipicos, responsables del
proceso de formacién tumoral.(1213)

Con respecto a la etiologia de la micosis fungoide, hasta el momento se desconoce. No obstante, se han
dado a conocer diversas hipdtesis no corroboradas, sobre la implicacidn de algunos virus, tales como el
virus linfotrépico humano de células T, tipo 1 y 2 (HTLV-1-2), los herpes virus y el virus de Epstein-Barr.
De igual forma, se estudia la accion de determinados contaminantes ambientales, las dermatosis
inflamatorias crénicas, asi como la predisposicion genética. )

Desde el punto de vista clinico, las lesiones iniciales aparecen a menudo en la regién de los gluteos y en
las dreas no expuestas. Le sigue un patrén evolutivo de manchas-placas-tumor, con un curso indoloro y
lento a lo largo de meses o afios, en la mayoria de los casos. Pueden encontrarse en un mismo paciente
lesiones en distintos estadios evolutivos. Si solo se detectan tumores, es necesario indagar en la
presentacidn previa de manchas o placas y considerar otros tipos de linfomas cutaneos de células T.(314)

El criterio histopatoldgico mas especifico para definir una micosis fungoide o Sindrome de Alibert-
Bazines lo constituyen los microabscesos de Pautrier, observados en el 10 % de los casos. Otros hallazgos
tipicos, pero no especificos, son la constatacion de linfocitos de tamafio medio/grande en epidermis, de
mayor tamafio que los linfocitos dérmicos. Los linfocitos alineados "en fila india" en la unién
dermoepidérmica y los agrupados en "nidos", también suponen elementos histopatoldgicos
caracteristicos. (%)

Existen subtipos de micosis fungoide que presentan hallazgos clinicos y patolégicos particulares, asi
como una evolucidon distinta. En este sentido, se puede hacer referencia a las formas ampollosas,
granulomatosas, hiperpigmentadas o hipopigmentadas, foliculotrépica, entre otras.®12)
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El diagndstico de la micosis fungoide en estadios tempranos es de suma importancia (sobre todo en
términos de prondstico y de planteamiento terapéutico). A menudo, en estadios iniciales, la enfermedad
se confunde con otras dermatosis y llegan a existir discordancias clinicopatoldgicas. El principal
diagndstico diferencial se debe hacer con la psoriasis porque en estadios iniciales ocurre en las mismas
zonas del cuerpo afectadas por la micosis fungoide.”:19

La mayor parte de los casos se diagnostican en la etapa T3, de acuerdo al sistema de estadificacion
tumor, ganglio linfatico, metdstasis (TNM), del linfoma cutaneo de células T, |. Asimismo, se reconocen
cuatro marcadores independientes de peores prondsticos de supervivencia: el estadio, la edad, el
foliculotropismo y los niveles elevados de LDH sérica.(%15)

La supervivencia como prondstico es independiente del estadio. En el estadio I-A se ha confirmado una
sobrevida de hasta 10 afios, en el 83 % de los casos. En pacientes con lesiones de tipo mancha o placa -

con extensién tumoral-, la supervivencia es del 42 % y en los que existe afectacién ganglionar, es del 20
%.(9,14)

El aumento en la calidad de vida es el principal objetivo, determinado por la capacidad de curar y
maximizar los periodos de remisidn o de estabilizacidn de la enfermedad. En esa misma linea, se procura
reducir al minimo los efectos del tratamiento y de la toxicidad, que son las preocupaciones centrales en
la atencién médica. La terapia se considera paliativa para la mayoria de los pacientes, debido a lo cual,
con frecuencia se logran grandes mejorias en los sintomas. (24

CONCLUSIONES

La micosis fungoide es una enfermedad que, aunque afecta la piel, debe ser conocida por otras
especialidades médicas, pues el diagndstico precoz y el tratamiento oportuno resultan elementos a tener
en cuenta en el prondstico. Aunque aun se desconoce la etiologia, queda claro que el estudio
histopatoldgico es fundamental para el dictamen médico, una vez instaurada la enfermedad.
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