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Juslific.:sc16n. 

Las neopl.!situ1 de la piel ocupan un capitulo aparte dentro del 

cc1r.ipo de la dermatolocJ!a, de c:special intcrus resultan los linfomas cútaneas 

d<: chulas '!'., los cuales han sido ya bastante Cllt'ácU-d?.ados d~ qu~ ~~ ltat..an 

de proliferad enes anor1nales de estirpe linfoide Cl ,3}. 

con un amplio rango de manifestaciones 6 presen.tac1ones cl!nicds, caracteriz~ 

dos por su lar9a evoluc!.6n y n au rt!la.tJ.va. resp..iesLJl e. los rer.;lrocnes terapeu_ 

ticos conservado.res, excepciones han sido las nuevas cnUdades como acn la -

Lcucemia/linforaa de chulas T d~l adulto (6,14) cuyo pron6sUco es malo a eo!: 

to plszo. 

r_n los ul timos 2 anos en éste hcspi tal hemos observado 4 cas~;., 3 de ellos ~ 

t::i~ntes que con·esponden a ~ste ti[Y.) de ncoi-15.sias, que al P3recer se ha incr; 

mentado su 1nc1dencia. en las Ultimas decádas (7,9). Por lo qt1e se caisidero 

conveniente efectuar una rcv1si6n de 1.:i literatura, enfocada sobre todo a los 

aspectos de diagnóstico y tratamiento los cuale~ son vitales ante la nab.lrale..i 

za de ~stos padecimientos. En cuanto al prirrero la hiÓle>..Jia moleci.1lar ~3ta rnos 

trando su ÚUlidad en el reconocimiento temprano de dichos transtornos(22,55): 

Ubjetivos. 

1.- presentac16n de 4 casos clínicos, diaqn6sticados y observados 

por ~1 serv1cio,menc1onar su seguimieno y esbdo acb.tal. 

ii.- efectuar una revisi6n de l"J litrrab.Jra sobr::· todo de los as -

pectos relacionados en el campo del diagn5st1co y tratamiento. 



CA~O tlo. 1 

Nombre:~ :.G .. !-' .. r.. 
Edad: 61 ar.os. 

uo. ,\filiación: 0151 29 0434 

::::;exo: E'err.en!no. 

Re51.im6n cllnico: 

AHF; sin ant~cedentes de interes .. 

PnoP; Originaria y residente JrJ la Cd. de '4xico DF', jubill1da.. 

tox!cor:vmias negadas, <lnteo~dentcs de rinitis vus001otora y colecistecto _ 

mla d los 30 arios de edad. 

PI\; La cual a la explorucl.Sn de:::natologica presentaOO; 

Topograf'!a~ dermato!li5 mon~ci:fa, bilatf'ral, ccn tendencia u. 1.:1 simc.•tria, 

disemindda a la cara, nuca, torax y gluteo izquierdo. 

Y.orfolog!a: constituida por placas erltemato-descamativ4s 1 di.sc~tarcnte 1~ 

filtradas y de forrM y tamaño variable, siendo de 4XS cm. de die.metro en pro 

medio. Evoluc16n: 10 años, la cual se inicio con una lesi6n similar a nivel 

de lo frente, tratandose como un cuadru urUcarlfot"f'nl'!. 

Seguimiento del caso: 

La paciente .túe vista en Junio/1986, una biopsia se ~porto r:omo 

paropsoriasis en placas, 7 meses despues pres1?nta exten.!116n de la mislTl<l a nivel 

de; cuero cabelludo, tronci:i posterior y extremidades superior!?s, acornpañanrjose 

de prurito en grado mOderado, alqun~!': de las lesiones tenian un aspecto psorias~ 

forme. Un año despues el cuadro correspondia a una ~icosis fumrid~, para enton_ 

ces algurw.s le~iorws tenian un aspecto tumoral, al mismo tiempo se detecto cree~ 

miento ganglionar .s nivel suprachvicul3r y axilar derecha, una biopsia a dic:ho 

nivel se reporto como: llnfaóenilis inespecit!ca. 

El servicio, de hematolog!a ha.b!a iniciado manejo a base de: mostaza nitrogenada 

en forma t6pica e intreilesional mas predn.lsona obtenienclose una pobre rosp.iesta. 

En Mt!lrzo/1988, es sometida a quimioterapia sistcmica a btrn= de; ARA e, Methotre_ 

xatc y MN ( mosu.z.a nitrogenada) t6pica 1 repitier.dose en 3 ciclos, con una res_ 

puesta de un 75'%. 3 meses mas tarde se inicia Interfor6n alfa 2o ( IF'} t!O forma 

intralesional con 650 1 000 u! esparcido entre las lesiones cada Ja d!a. sin ember 

!JO el achramientn c1e la dr-rrnatos1s es pard1'l 'J muestra reactivaci6r. de alguna~ 
lesiones a nivel de tronco y extremidades, por lo que se decide rel.""liclar qulmi~ 

terapia a ba:1e de: Cet<U.A, ,\RA e, VincristiM, MN tópica e IF intrc.lesional, 30 

dias :na~ tarde la pa.cient.e se mue.'>tru asinlo"'aUca y con lUlil lesl6n re~idual en 

parpado y anl.l!brazo izquierdo. r~n ~n~co/1989 h dosl!:: d!? t·:N er.:i dt 10 mg/d.Ía e 

¡¡ 2 a de :. millont!s cada semam r•.:; ... irtidos entre las lesiones, 5 meses despu.c-.:!_ 
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-la remisi6n era del 95'.t'., pero 1 mee p0sterior a la sUspenci6n del medicamen 

to presenta reca!da del padecimiento, con lo que de nueva cuen b se modifica eÍ 

trat:amiento ¡:ar lo que recibe; MN 10 mg/cada 3D d!á. e Ir alfa 2a 6 millones ui. 

eemanalmente, para Agosto del mismo año la remisi6n es completa y se mantiene 

as! por espacio de 8 meaes sin recibir tratamiento. 

Entre Agosto/1990 y Enero/9t la pACiente experimenta de nueva cuenta lesiones ,:: 

en el dorso de dedo indice izquierdo, tora:c anterior y pierna derecha, manifes 

tadas por placas eritemato.-infiltradeis y de aspecto twnoral, al haber pobre re! 

puesto con el tratamiento arriba mencionado, se decide quimioterapia a base de 

C-MOPP, en dos ciclos, observando a la pñcicnte en el roos de Febrero/91 solo .~ 

maculas pigmentadas post-lesionales y asintomatica. 

caso No. 1 Micosis fungoide (fase de placas) 

Caso No. 1 üesi6n blmoral (Enero/91) 



CASO No. 2 

ncnibre: z.:.:o!.H.A. 
Edad: sa afio~ 

No. Afili".'lci6n: 6486 58 0442 

.Sexo: f'lasculino. 

Resu~n el lnico: 
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~IF: sin ant-ecedentes de importancia. 

FnoP: Originario de Vcracruz, ver. reside en Mo&xico desde su juventud, escolar! 

minima, com~rciante, rintcs: zapatero con exposición a sustancias m1elot6_ 

x1cas a.prox. por 10 ª"os, tabaquismo 1.tnporlante a base de 15 cJ.garrillos 

por dÍB desde los 15 afias de edad. 

P.P.: Insuficiencia veno!:>a pcrifedca de miembros inferiores, desde hace 10 años 

catardta congt;ni t..a de ojo izquierdo. 

P.A.: A lu expl0tdci6n dermatol09ica prt..sentaba: 

Topoqraffo: dermatosisdiseminada a lu cabeza, tronco y extremidadus es b:. 

lateral y de aspecto polimorfo, cot'l tendencia a ser &1Jnetr1ca. 

•orfología: en cara presentaba: edema y/Ó 1nf1l traciÓn de un color eri b: _ 

mato-violaceo que no desapat'1!:cia a la digito-presi6n. 

En codos placas mal definidas de 3 a S cm. ~l color d(' l.:. ¡.'it 1 y superfi 

cie aspera. en tronco con lesiones p.Sp..ilares p..ir¡.urica.11 diseminadas :r naal

deflnidas de aprox • • 4 ero pcedomi.nilndo ~n el dorso. En extremidades p&pulas 

y placas eritellato-descamtivau mal definidas, en palm.as y plantas con hipe_: 

qucratosis difusa y cnic0<1i:i:trÓfi~ de l.::.s plüCdti unqueales. 

Evoluc!Ón: al parect!r desde hace 10 años, pero 16 meses antes de su lnqreso re_ 

fiere engrosamiento de manos y pies asociado a cxtans16n de manchas eri te_ 

matosa& de piernas acompañado de prurito intenso. 

Seguimil!nto del Cd:so: 

El pacien~ fÚe estudiado en Agosto/1989, la biopsi<'! 7771/89 repo!'. 

to Micosis F'Ungoide estlld!o en ple.ca. 1(1 biornetria herMticn reporto: Leucocito_ 

sis de 14,600, linfocitos de 61 1 reticulo:;ito:;: J.~, plauqtl·as: normales. 

Trigliceridos 482 mc¡/dl, glucosa; 137 mg/dl, Urea; SO, BUN:23, crcuUnina 1.21ng 

TG0:46, TGP:76, DHL: 495, ,\e Ur!co O.·~ 

Una nueva BH y el frotis de sangre p.:iriferico.: con la pri:sencia de c~lulas de 

sézacy, la m6dula Ós.ea: fGr· notmeil, no pre nen taba adenopdUas, pero el paciente 

rehuso biops!a de ganglio cervical. t:l ~ch:ntr: fÚ~ hospitali:r.ado recibiendo MN' 

tópica mas prcdnisoo.-1, 1 mes det>µies la respue!>l:a es pobre y se decide aplicar 

IF alfu 2a ~ m!llone~ ui :;! veces/sem:inct, pero el paciente se ausent.!! de la con 

sulta, ignorandosu su est-Jdo y cvoludón ucluo.l .. 



Caeo No. 2 aspecto de la facies. 

c61uld de si$zary, microfotogt:rlf{a 

kRSO 2). 

Ir.siones p...irpuricas distr1bJ1das a nivel 

del dorso ( caso 2}. 



CASO NO. 3 

Nombre: R.H.J • 

Edad: 79 años. 

No. Af llioci6n: 0145 11 0105 

Sexo: Masculino. 

Re~n clÍnico: 

AHF; p.J.dre fallecido par accidente vascular cerebral, rDddre fallec.ida por Ca._ 

m.:imario, una hermana con enfermcdaé de Alzhí!imer. 

PnoP; Originario de Oriza.ba 1 Ver., reside en el DF de:::de hace 55 años. Licen 

ciado en derecho, tabaquismo en ~u juventud y negativo desde hace 26 años 

alcoholismo de tipo socia 1. 

P.P.: hepatitis a los 35 años sin especificar tipo, sinusitis cr6n1ca 1 antece_ 

dente de ulcera duodenal y hernia d1afr&gmatica 1 hlpcrtenso de tiempo no 

especificado y controlado a rusc do vasodilatadores y diureUcos. 

cuadro de neuroderma.Utls de 10 af\os de evoluc.f6n, sin inencionar tratar"! 

ento especifico. 

P.A.: Lo inicia en C::nero/1990 al referir ardor y prurito on e!Jpaldn, acmpaMda 

de enrojecimiento y descamad6n mode.t"ada con disem.inaci6n a el ruto del 

tronco y extremidades, tornandose mas pruriginosa. 

E.o.; termatoeis monomorfa, bilateral con tendencia a la qeneralizªci6n, respe_ 

tando palmas y plantas de pies asi como cara, consti blidt1: basicarrente en 

eritema y descarnaci6n mOderada, acc:xnpañada de huellas de rasl..ado y escor! 

aciones, aqueja prurito importonte, sin predominio de horarip. recibiendo 

~ las ultimas setn?!nas m.::inejo .:i base de beta~tasona oral y lubricantes. 

A su ingreso Ge hace el dia9n6stico de"eritrodermia~ se efecbm estudios de labo 

ra torio y biopsia de piel. 

28 06 90: BHC¡ G. blancos:32,600 Hto¡SO, Hb: 1s.e, L1nfos:70, plac¡uetas1 nls. 

FSP; con 14% de c~lulas de s&z.a.ry, el resto es normal. 

18 10 90: nueva BHC; o. blancos:. 61 1000 Hb 16.4, Hto 49.9, Linfos:BS, plaquetas 

dentro de la normalidad. 

Biopsia 9982/90: reportada cano; dermatitis linfociUca inespecifica. 

Seguimiento del caso1 

el 25 10 90 !Úe sometido a quimioterapia a base de C-HOPP a¡;lican_ 

do&e 3 ciclos con 1nterv1ilos de 1 mes, con lo que refirio disminución del prur_: 

to asi cerno de su derr...atf').:;is, despues de Dic!t•u.br~ de ~se alio, el paci1::nte no 

se había presentado en el ::-.i:::>cvicio. 



CASO No. 4 

Nombr:e: r.. • .5.J.A. 

Edndt 52 a~os. 

No. Afiliaci6n: 0173 38 0638 

Sexo: Masc:ulino. 

Res~n clínico; 

AHF: 11c descon0cen. 

PnoP.: se desconocen. 

P.P.: portador de parap::ior1asis de grandes placas de largn evoluc16n 

ignorandose s! hob!a recibido tratamiento especifico alguno. 

P.A.: su padecimiento lo había iniciado hace 31 años, por la presencia de pl! 

cas caf&roj1zas dt:JOCamtiva.s, planas, algunas de forma ovalada y bien 

definidas, afectando a tronco y extremidades, se mantenia al parecer 

as1ntomat.1..co1 hasta ha.ce algunos meses on donde se refería prurito de 

grado variable. 

E.D.1 A la exploraci6n el paci~nte mostraba una denMtosb JDOOCXJl!X'fa, bila _ 

teral con tendencia a la simetria, constib.Jida basicamente por placas 

eritemato-caf,s, superficie desc:amativa, de bordes bien definidos y di! 

cretarnente sobre..-elevados, t!stas lesiones confluian abarcando ~andos 

extensiones de piel. 

con los datos clinicos se hace el diagn6aUco de Ferapsoria.s!s da greindes pl! 

cas a. descartar M.lcosi fungo1~. 

Se efctuo biopsia 8679-90 1 reportandose como con cambioa compatibles de tnic2 

sis fungoide. 

Seguim!P.nto: Gran parte de los antecedentes del paciente so ignoran debido 

a que dejo de asistir a sus consultas subsecuentes, llevandose 

el expediente cl!nico.1 hasta &ste momento se tratab!I de loc:a. -

lizar. 
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Caso No. 3 mul tiples placas er!.~to-marrén 

Mismas lesiones a nivel de extremidades. 

:aso No.4 Eritema y desezunaci6n 

en tronco ( eri troder.n.14). 



Antecedentes historicos. 

Al1b1u ... t es quien introduce el termino de m.kosl!i fungoide en 1806 

para describir el caso de un hombre de 56 años d•! e~d, ,ue presento en la piel 

tumores semejantes a hongos, " partir Oe Urld erupci6n dcsc.:i.:r.:1liva .. 

Bazin en 1870 augiri.S una progres16n 6rdenada de la enfe1.medad a troves de una 

"~ase pt'Cmicot1ca11 , para luego evolucionar a placas y posteriormente tumores., 

en 1885 Vida.l y BrOcq describen um1 vnriantt! l~ CÚal dcnominar&i 11 d'embl~ 11 , 

donde la faee tumoral preaede a la premicotica. 1 en 1892 Hallopeu y Besnier 

identificac6n una forma er1trodemica de la cmfenaedad. 

s&zary y Bourain (1938) ~nclcnar6n la triada: erit_~rmia,linf! 

dene>patla y pc-esencio de c'lulas mononuclearos qi'J<intes con un nucleo convoluto 

y serp1nginoso. i::s 'I"aswcly y Wnk~lman en 1961 quienes nmibcen a ~sta entidad 

como a!ndroroe de S'zary 1 para 1968 Lutznery, y Jordan mediante micrbscop!a elec

trCW'lica reafiriM las ceiracter!sticas serpinglnosas del nucleo de ~stas d:lula.a .. 

llGJDad~s tamblen de ~:r:ary c1,2,3,19). 

81 conoclaiento de ástCJs transtornos provenía de descripciones 

cl!nicae d• casos aislados., con el advenimiento de nuevas tecnicas de laborat,e· 

rio es a partir de 1975 cuando se adopta el termino de "Li.nforMa cG bmeos de -

c:~lulas 'l"' (CTCL) 1 distinguiendoac del resto de neopl&!'lhs, por au marcada af'~ 

dad por la piel (epidermotro?!a:mo) siendo originados por una proliferación neo

plasica monoclonal de c~lulas T con Caracteristicas funci::inales y fenotípicas 

de linfocitos T cooperadores 1 apreciandO&G en la mayot·ía de lo& infiltrados de~ 

micos que un 90-90% •xpr~san al fenotipo cooperador y el restante 10-20'.t el U

po aupresor/citotoxico (20tsin embargo es conaiderll.da como Wla enfertnl!dad de 

curso cr6n1co e indolente Ct,2 1 3,12). 

L! enfermedad de Worinqer-Kolopp descrita en 1939 1 en un joven de 13 a~o11 mani

featada coruo una placa descamativa de evoluci6n cr6nica, considerada al inicio 

como una entidad diferente, pero en la actualidad se oo~la tambien como una 

displasia linfoproliferat!va de c~lulas T (4,5 112). 

Takatsuld ( 1977) report6 por pri.mera vez la presencia de un pro_ 

ceso linfoproliferntivo en pacientes Jovenes con manifestaciones sistemicrts y 

c:Gtanerss similares a: ;:i,quellos afec:U..dos por CTCL, pero con un curso fatal .. 1 

Gallo y colaboradores en 1980 ~muestra la c¿rcano asoc1aci6n entre ~sta neo

plasia y el retrovirus e (HTLV-1) sugir!end':.' a ~stc ccxoo el agente etiológico 

los primeros casos se detl:ctri.rón en el Jeip6n, sin ein~rgo actualmente se ha 

observado en ~reas e:ndf."micn.!J r,ituc1das en islas del CariOC, suroeste de E:E.UU .. 

y Olguno!l paises sudamericanos (6,12:,14). 
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Epidemiología. 

No existen est.'ldisticas confiables en nuestro pa!s acerca d~ la inci -

dencia de éste tipo de n<:oplasies.' sin embargo en los EE. UU. la incidencia 

se incremento a mas del doble d~ 1973 o 1984 (de 0.19 a 0.42 casos/100,000_ 

poblaci6n/año) ( 7), afectando ligeramente ros a los hembrea en relaci6n a las 

mujeres (2¡1)., la raza negra y los ancionoG son mas susct:ptibles. 

$in embargo es posible que el incremento en el numero de casos refleje una me

jor eflciencla en la deteccifu de este::; neoplasia!!!, mas que un verdadero incl:! 
mento de la enfermedad misma <a> .. Algunos autores reportan 400 nuevos casos 

por año y entre 100 y 200 muertes/afio en los EE. uu. por CTCL adotnas el ptsdec!, 

miento involucra a sujetos maduros (40 a 60 ai'\os de edadH2), pese a ello ex.1! 

ten reportes de C'OCL desde los 5 a los lS años de edad (9,10,11,12). 

otros repOrtes mencionan una incidencia similar 6 mayor a la enfermedad rje Ho

dglcin (12). 

Etiolog!o. 

La patoqienia de estos transtornos es hasta hoy desconocida (t,3,10). 

por lo que no eStil claro •! un aqente 6 un numero de insultos celulares se 

requieren ¡:.ara iniciar y promoveer el desarrollo de estas ncoplesias. 

Algunos estudios retrospectivos no controlados suc;ieren como posible papel eti_e 

logico o ciertos factores ambientales como son: poluci6n ambiental• insecUc:i_ 

das , solventes, desinfectantes, analqesicos., CNlCluyen que la exposic16n pro_ 

longada a una combinaci6n de 'stos factores aunados a UM infecciÓn por herpes 

simple recurrente as! como tabaqui&tRo intenso son factores de riesgo p:ira eil d! 

aarrollo de CTCL <11,12>. 

Asi mismo se ha relacionado la presentaci6n de estas enfermedades CM la 

i.OOustri.e ~canica, textil y petroqu!mic:a. adicionad<i a una historia de fotose?? 

sibilidad, infecciones virales, funqic.es y t.tler9ic3s (11). 

En un estudio retrospecUvo no controlado de 53 pacientes (33 hombrea y 20 muj;_ 

res), no logro confirmar dicha!: asociaciones anteriormente ltK"ncionadas (13~. 

La relaci6n entre eccerM. de contacto cr6nico (con niveles elevados de IgE y p~ 

ebas de parche positivas o sen!liblliumtes como: niquel,cromo 1 cobalto y para-f! 

niledediarnina)y el desarrollo de éstas neoplasias. suelen reiterar el concepto 

de irununorr.a; es decir que la persistencia de un anÚgeno extrai'o puede resul 

tar en un desequilibrio inmunol6gico y en algunos casos evolucionar hacia un_ 



- un franco linfoma (11). Estos antígenos son prr·sP.nlados " los linfocitos T 

a traves de le.s c~lulas de Langerhans, que una vez u~vaJo a cabu la idcntif! 

c:ac16n ant!gen~spec:1fica, 1htos proliferan probnblemente rujo la influencia 

de interlcucina 1 (It.-1) 6 bien del E'l'hF (factor actlvador Umocit1c:o de las

c:~lulas epidermicaa) que se ha visto pas~c propiedades !.imilar~s a la IL-1 y 

que al parecer es sintetizado tanto por el queratlnocito corno por las c~Slulas 

de LangerhansC1, 3) (esquema 1) .-

Estas ultimas tienen un lugar importante dentro de la patogeni.1 de los CTCL .. 

ya que han nido observadas en estrecho contacto con las c6lulas 'J en los te -

jidoo ofect.ados., e5tudios recientes sin embargo desmienten ~eta teoria al 

demostror que c&lull!!ls 1nterd1gitales de la epidernús juegan un papel mas im

portante dentro de le patogenia de lo que se cre!a (19). 

La 1nfecc16n por retrovlrus pedrlo contribuir a acelerar el pro 

ceso 6 la evoluci6n de estas neoplasia::;; ya sea por 1nfecc:i6n secundaria de 

las c&lulas T 6 bien al te:rando la func16n de hs c'lulas presentadoras del 

ant!QCno, debido a que ellas ~eden servir de reservor-io par8 dichos virus()). 

La prolif'eraci6n de receptores para IL-1, estimula tambien la formacl6n de -

II,,...2 1 ya que &ata ea necesaria pera la expansión cl0081., posteriormente au_e 

clonas de c~lulas T malignas pOdrian adquiriC' la capacidad de producir su _ 

propia IL-2, sin ser indispensable eu proximidaid a la epidermi:I explicando 

con ello, su diseminaci6n y crecimiento en tejidos extraditaneos. 

Interes particular reviste la rt'lllc:i6n directa entn el virus un.v-1 y la 

reciente¡ leucem.1.a/llnfoma de cthulas T del adulto, la cucl se ha conf1C'll8do 

serologicall'll!nte por la presencia de anticuerpos antl-HTLV-1 C 3,6, 12, 14). 

En cuanto a CTCL solo un 11.41. de los casos sn ha dcmostrodo 

anticuarpOs centro dicho virus. actualmente llmc.a la atenc16n las llam.aidaa: 

moleC"1Jlas de adhes16n celular, pues algunos de ellas como1 LFA-1,LFA-3 y 

484 1 hón sido descubiert.aa en la superficie de las cl!lulas de s&:.ary as! co

mo en el endotelio del plexo vascular superficial de la piel, atribuyendo 

a ~ata observaci6n el ep{dermotropismo que suele llegar a observarse. 

Manifestaciones clínicas. 

Las lesiones en parche 6 maculils representan las manifes

tociones clínica& ro.as tempranas, pero los hallazgos histologicos no son es~ 

cificos, ya que puede esta fase esta precedida de una dermatitis inespccif_!; 

ca de duruci6n variable., estas lesiones iniciale3 se presentan a m~nudo en 

tronco, una variantes es la poiquilodermatosa ld día l tiene un mejor prono!_ 
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-.tico y menor probabilidcid de progresar a fases avanza.d4D ( 12). 

Desp.tes del trmco las Mlgas,rouslos y abdomen as! corno las lt\8tnaS en el caso de 

las nujieres son las localizaciones comunes. el progreso d~ le enfermedad se ob

serva por la pn:sl!nci<.l de nuevas lesiones con engrosardenlo gradual. 

Fase de placas: ~stns se desarrollan df! novo 6 siguen o la prcsen

tac16n anterior, pudiendo existir ambos tipos de les1cnes 1 la coloración es rosa 

a rojo-violaceo, la superfieie es lisa y deacanutivil 6 eccematosa e ind1Jrad1'!I 

¡:wero bien definida, en cuaro cabelludo oril')in~n zomss de alopecia., otras formas 

de pr1?sentac16n aunqu~ siendo atípicas y poco observadas inclu~n: OOlas, pustu

las,verrucosas y placas solitarias semejando reticulosis pa~toide(12,15 1 16 1 17). 

El prurito es un rdsgo muy promirn!nte. NodUlOlls y tumorea pueden apBr<'!'cer den

tro de las lesiones en placa comOJ 1Msas lobuhdeis,blandas de color caf'-rojizo 

a violaceas de crecimiento 6xof1tico1 invadiendo y destruyendo el tejido subdi• 

diaoenl:.e «=rosionandose y ulcerdndose posteriormente revelando una superficie hÚ 

meda a veces secretl!lndo un exudado purulento secundarlo a la infecc16n. 

En la variclnte "d" emt>leé" los tumores pueden desarrollarfle en la pittl de aspec-

to nor>Ml (2 1 3 1 12). E:l :J!ndr~ de S~zery conoideradd 1' forrnn leuce.Jdca de 

CTCL con una ina.yor morbi-mort.:tl!dad, cuya preaentación est.tt m.aniftu;tada por 

erltrodermla generalizada, edeme. y prurito en el 100% de los cesos incluyendo 

adenopot!a, hi!~tomegalia, alopecia y onicodistrofia as! como queratodermia pa,! 
mo plantar y con mas del 10% de c~lulas circulantes dt! slzary., sin embargo l:s

tos elementos ooee tambien suelen observarse en:der1Mtos1s crónicas, dermatitis 

at6pica, psoriasis, liquen plano, papulosia linfc:cnatoidca y vasculitis (1B) 

WinkolllMltl considera como indice d1agn6stico por arriba de 1000 chulas/DIDJ. 

La micosis funipide sin un eleV1!1do nGmero de c'lulas de séz.ary se ha consider~ 

do como pre-aézary ( 12 • 18). 

La reUculosis paqetoide ó enfermedad de ~.'oringer-ltolopp es cena,! 

derada como la forma epidermotro!ca localiz.odo de CTCL (4,5,12), ya que esta 

se manifiesta cano placas eritematosas solitarias de bordes policicUeoa, algo 

descaia.ative 7 tendencia a aclat·arse centralmente, la histol~Ía es caracteris

Uco. y en ninguno de loe casos r~portados ha existido evidencia de afecci6n a 

distancia (4,12). La o.lopecia mucinosa coexiste en el 15% de los casos de 

CICL mostrando una pit: l. coir.o .:n Cdscara ae naranja \ 3j. 

La afecccicSn a ganglios linf~ticos; traducida por un3 linf&denopatia palpable 

es frecuente sobre bJdo en los casos avanzados, los nodulos varian en tamatl.o y 

forma, la histol~Ía :revela una linfadenopotie dermop!tica, la cual es uha var~ 

ante de hiperplasia re:act111a que ~cde originar una franca 0::,11 teC"oclÓn de 18 

arquitectura non:ial (12,20) la diseminación a Órganos en Órden de frecuencia ea 
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-11ndticos 1 bazo, pulm6n 1 h19ado 1 hueso y dño:ies., l ·j afecc16n vioceral es 

difusa y semeja infiltrados l~ucémicos. los Gignos y lu »int~rras vurian de 

acuerdo al 6r9ano afectadc.. ya que comunment:e la afecc16:i vi!>cf"rol no es cl!n!, 

cemente evidente ( 12). 

Linfcma/Leucemia de '"'lulas T del adulto: ,~s una ~ntlUad relaU_ 

Vl!ID!nte nueva de linfoma de c&lulas T, la cÚal fue descrit:.o"l en 1977 en jove 

nea japoneses (6 1121, las lesiones cútaneas semejan a l<i lesiones de micosis 

fungoide 1 por lo que suele observarse desde porches 6 maculas hasta eri trOde!: 

mia., algunos no son apidecmotrÓp.icos pero Jtros muestran los caracter!nticos 

m.icroabceaos de ~utrier. E:l curso clínico e:¡ r.;,pido y a9r'f.'sivo incluyendo 

crecindento lindtico a nivel perif~r1co, hiliar, rctroperitoneal, 1nvasi6n a 

SNC, pil111one:s y tracto 913stroint.esU001. 1nf.:cc.:1ones por ~anene:J oportunistas 

del tipo de P. carini1 1 citomegalovirus, os! como sintoma.s relacionados con 

hlpercalcemia como: debilidad, let:a.rgia, poliuria, polidipsia y lesiones 1Ít1-

ces suelen observarse en estos pacientes (7,14). 

La qu1.mioterap1a produc"'.' una pra-ita mejoría clínica pero de corta durac16n. 

su relación eXllcta con CTCL "" ha sido bien establ::cida. 1 pero sin umbargo la 

esti.rpe celular corresponde a linfocitos T <2,J,6 112,14). 

Laboratorio. 

Los hallaz90A de laboratorio mas consistentes son; eosinof111a 

en un 6 a 50% de los casos, los nhelea de IgA e IgE p.leden mostrar incremen

toa. ocacionalmente 11nfoc1tosis1 anemia, granulocito~nia y tr?.l.boc!.topenia 

sobre todo en estadios tardios del padiec1mientoC1 12). 

La hipercalcemia sobre tO<lo en casos de leucemia/linfoma. de células T, el resto 

de los ex&menea se encuentra dentro de los limi te:s normales. Un nivel conds -

tenteinente elevado de Igg, podria S()r condicionado por actividad policlonal 

de c&lulas plasmat.1cas que suelen observarse en el inEil trado dcrm.ico (25). 

Histología. 

Al igual que es iispecto clÍnic-:i la histolo9Ía ~·! micosis fungoide 

se divide en J estadios• 

Fase de ~rche 6 m<1cula; t':sta se subdivJ.do:: o::n tllóC\.Jlas at.r6fJ.c1:1s y no atróficas 

en la primera su aspecto asemeja ol de la poiquilOdermia atr6fica vascular con 

aplonamiento de le eriderm1s 1 vacuoUzaciÓn de la his.il e infilt..cc~do mononuCl!_ 

or r.:n banda, adosado a lri dennis e invadi'!!ndJ alrp..n<1s J.;rc..ts,ademas de tclangi..; 

"!Ctasitis 1 extruvasación de e: itrocitos e incontincn-:!"1 del pig"ento • 

. n la:s no atr6ficas¡ H1 dccmb muc;:;tra un 1nf1ltr'3do inflamatorio p;lpllar y -
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-subpópilar pcedomincmd;:, linfocitos con cahtida¿es variables de histiocitos 

agrupados en un ~tr6n de epidermotro;:ismo. 

Fase de plac.H en esta etapa la histología habitualmr:·nt.e es diagnóstica y se 

caracteriza bas!cdmente por; 1.- la presencia de células de micosis (l!nfoci -

t,,s de nucleos h1P'.:-rcr6maticos e irregulares) con algunas mitosis aisladae. 

2.- infiltrado celular dispuesto en parc~s 0t.:upor.dc.. gran pai..•tt.. ¡,;<.. lo darmi• 'J 

constituido por; cl;lulas de micosis, h1stiocitos 1 linfocitos, eosin6f1los y 

c&lulas pleisrnaUcas. 

3.- presencb i:!c lo.s microer.bcesos d~ Pautrier (grupos intraepidl!rrnicos de c~l~ 

las aiononucleares condensados en una vacuola), en esta etapa la epldermis rev! 

la aceintosis, el epiderrnotropismo es pronunciado y las c~lulas mononuclearea 

infiltran a la epidermis de manera difu!la. algunas veces las lesiones en pla

Cd revel;;i.n eicÚmulos de mucopolis~carldos acldos en los foliculos pilosos y gla!! 

dulas sebé.c:eas en el sitio de deC)Cnraci6n de las c:~lulns epiteliales con un CU! 

dro histolog!co de alopecia DJcinosa.(20). 

Peise tumoral: •n estos casos el infiltrado consiste en grandes 

m.!sa.a de c&lulas que ocupan áreas exwnsas de la dermis y a menudo ele TCS. 

el infiltrado p.1cde comprimir y destruir a la epidermis y causar ulc•raci6n. 

pr~dominan las c&lulas de micosis ~on nucleos pleoro6rf1cos 1 hipercr6maUcos y 

de tamaño variable, algunas parecen sufrir transformaci6n blástica que recuer -

¿anal linfom!I hislioc!tico, los figuras mitoticas son habituales (20) 

Síndrome de ~~zary: en dermis :JUpE<rior se encuentra un infiltrado 

denso a ~:.o de; lin!"oc!to!;, h1.!ltl~ito:1 y canUdad~5 variebl"~ ele ~lulas deo 

~zary 1 lns cueiles son indistinquibll!s de las células de micosis, a menudo en 

la epidermis coexisten microabe:esos de Pautrier con células de &~zary y otras 

del infiltrado d~rmic:o (20) 

La c~luh de .§ez.ary mu~stran un nucleo acanaladorgrande que ocupa 4/5 partas 

de la superficie dejando un anillo estrecho de citoplasma. Se dl?'scubren 2 tipoll 

de Estos elementos un:i peque!\;-, con dia~tro de 8-11 um. y otra grande de 12 a 

1.4 um. (1 ,:>O). los infiltrados viscerales son identicos a los de micosis fun -

goide. 

Ganglios p?tlpables: !SOO comúnes en lt. micosis fungoid~, poes se enC\Jentra en 

1/4 lle los c~sos iniciales, t!O el 70-75).. de los avan~dos 'i an ..:l ,~. i&ri fa3e 

eritrodermicm. en el caso de la micosis fungoidc SE: d1aqn6st1ca por la presen

cia de grumos 6 capns de c:lilulas con nuc\eos hi~rcránaticos y de forma irre -

gular, sin cmb..rgo la linfadenopat!ü dermor...!tica no asociada a neoplnsia tam -

bien s~ encuentran c1hulas con estas mismas c~rclcleristicas. heici~ndosc dificil 

el diag:n6stic:o en la fase inicial, ya en etapa t..ardia los linfocitos ~empl<tzan 

la arquitectura g;;i.nglionar. 
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01agn6st1co. 

Se debe de hacer uso de las pruebas hab1tu.:iles de laboratorio in

cluyendo pruebes de inmunidad celular con el fin de evaluar el nivel de canpe

tench de las c&lulas T,. sin er.iMrgo lo mas in.portLmte es el ostudio histopa

tolo;iico en los casos sospechosos 6 en aquellos pacientes con riesgo a evoluc:i~ 

nar hacia CTCL, ae recomiendan biopsias seriadas e incluso cada 3 Dlt&es (2). 

Eo las dermaUUs cr6nicas 1 a veces in~speciticas, por lft simple inicrosco¡)ia de 

luz, se hace dificil establ•cer s! un infiltrado inflümatorio os de origen te -

nigno 6 maligno. al igual COJ\O sucede con la afección a ganglios Unf,ticos. 

Debido a que ~:sto tiene conoecuencias terapéutica• y proo6st1cas, pUea la ptt ·

Mncia de ~lulas de 11icos1s mas all& de l~ piel indicara h presencia de una 

enfermedad anas ac¡J:{:siva y la prob5blidad dt: una superv!Vt"ncie. man corta. 

La de:teminac16n del estado de los gan9lios llnf.!Ucos es 1.sip0rta!? 

te en la evaluación clínica, yf!J que alc¡unos de los n6dulos rf:!tirados de peicien

tes afectad'.Js aon claoificados como: Unf.5denopa t!a dermop& tic a J que es una fo! 

iM, de hiperplasla linfoide reactivf!J c'*l.lnmente asociada al deposito 1ntranodol 

de molanina que ae libera de la eplderivJ.s dal'iada, ésta podbllidad su9iere que 

ll'IUchos de los n6dulos contienen cantidt1des pequef\as de tumor que son obscureci

dos por lo& cambios derm6p:iUcos reactivos sobreimpuestos. (21 ). 

Efectuando esfuerzos con la finalidad de documentar una afecci6ft.. temprana en 

el diaqn6stico de C"ICI. se Mn empleado diversas t&cnicas de gabinete ecuo laa 

que a cc:nt1nuaci6n •• enumenran. 

CITCH:TRIA DEL ONAa La actividad ;'naUca ao! corno la funcH:n de una c'lule 

ae det:.ciraino. por la presencia del CHA en el nucleo, todos ellos en diversos t!: 
jidoa en el aismo individuo contienen la mis;~.a cantidad de DNA, que viene a ~ 

flejar el número de cr&nosocnas. En base a ~sto la determ1nnc1Ón directa del 

contenido de DNA Puede ser biol6gica y fUnc::ionalmente un peirametro importante 

de malignldad(12). Tecnicas para det:eadnar la cantidad de DNA, incluyen: 

la m.icroespectofotomctr!a de FeUlqen y la citometria ~e flujo en suspenciones 

celull!ires. 

En el ~todo de ~ulgen; su baaa en llll abaorci6n de luz del nucleo previamente 

tetudo, de 'ªte inodo las preparaciones de piel 6 de ganglio linfático son fij!_ 

das ; hidrolizada• r coloreadas con una tinci6n DNA cuantitativa., la absorci_ 

6n total por nGcleo celular dara la canUdad total de cror.16forocn el campo r! 

flejando el contenido de nN.; en el núcleo., las mecUcior.es fot~tricas de el 

núcleo sai hechas con un micr6scopio explorador con>:?ctado a una comp.itadora. 

donde un histograma de DNA con células aneuploides 6 hiperletraploides son -
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--c:onsidct"ados anormal~s. 

En la cltometda de flujo: una suspenci6n d~ c~lulas son hech,\s fluir "' alta _ 

velocidad a traves de un;; .Srea sensori,¡jl, un donde sel'idl~s opticas 6 eloctr6ni

cas son analiZo?idas y cuantificadas., taz c~luH1s son generalrr.entP. coloreadas 

con tincioncs fluo:escentes 1 por medio de ~sta técnicd se pu~den obtenec medi -

clones cuantitativas t!O el contenido de DNA. 

Clonas de c~lulas hiperdiploides son demostredas en p:lCientes con sospechn de 

CTCL, valores normales c!e DNA son detectados durante 1<1 fase de remisión, mien

tras que eineuploidia fLie apres!ada duNnte per!Odos de ."3Ctivid<ld. pero obs~rva

ciones mas recientes indicas que las ID!!diciones del DNA soo de uso lW tado en 

el dia9n6stico temprano de C'I'CL (12 1 26). 

ANALISI3 CITCG.:M:TICO: Combios f!sicos en los cromosonas como son; roturas, d;: 

leciones, tr!somias y rearre9los sen regula~nte not:.rido3 en células malignas. 

El origen monoclonal de C'!CL1 !Ge originalmente de!T'ostrado 1 por el hallazgo CO!! 

sistente de cambios crccios&ú.cos estcucturales. Otros estudios revelan q1.1e 13'1. 

de pacientes con muestras sa.nguineas normüles y 35% de n6dulos UnfSUcos hist2 

logicamente 1>e9aUvoa poseén cario tipos anormales ( 12). 

MICROSCOPIA E:LECTRONICA C'iJANTIT!,TlVA: 
L:t utilidad de la microscopia rolectr6ni

ca en el diaqn6stico temprano de CTCL, se deOO a la presencie. de chulas mono -

nucleares cerebriformes 1 pero como éstas pl .den estar presentea en algunas coo

dicionea benignas. en base a esto diversos par&metro:.:> para diferenciar a las de 

origen maligno incluyen: Indice de contorno ooclear (Ncl), indice de superficie 

nuclear {NSI), llamado tambien factor F y el diametro nuclear máximo. 

El NCI se defino mejor como el grado de identaci6n nuclear, para éste ~todo se 

emplean microfotografías., el circulo perfecto tiene un NCI de 3.54, un indice 

mayor de 6.5 es sospechoso de C'ICL. 

Iwahari y Hashimoto efecb.Jando una cat.binaci6n de este ~todo e in:runohistoqui -

mica concluyen que 251. .:6 mas .je chulas l.ZU-1 (+), en Wla lesi6n y con un indi_ 

ce mayor de 6.5 el d1agn6stlco es bastabte probdble (2). 

ANTIOJERPOS MONO.::LOlt\lLSt• 
Desde la intro·.lucc16n de la t~nlca de hibridoma en 

1975, anticuerpo5 monoclonales esped!ico!"> '""':~ sido prod·Jo::idos en detectar c~l~ 

les '!'. as! como ot:·as linc.'ls celul<.Jres. 

Su valor se limita en recon'X.• -'3lg1mas clon~s dt: cGlulas T.t los anticuerpos 



19 

--monoclonal~s OKI 3/Leu 4, OF.T 1/Lcu 1, 01<.T 11/úeU 5 1 OKT 4/~u JA y OKT 8 -

/Leu 2A !!Ion ~rco"Jdores de c~lulas T madu.clts (3), ].os infiltrados en placarte 

CTCL contienen principalmente c~lul;,s T fenot!picamcnte cooperadoras/inductoras 

~stas cl!lulas neoplallicas en 1<1 fase tumoral son mucho mas hetcrC>Cjl~neas en fo_ 

notlpo compc¡r"1.<Jo con la fase previa de la enfermedad, apoyando ::oa ello l<!:. fo! 

mac16n de sube lonas (12). 

Una funci6n clave del sistt'.! 

inmune es el de recooocer y producir una r.;-spu•?sta 8 diversos detez:ninantes 

anti~n.ic::os, ~stas sustancias son entonces reconocidas por las moleculas rece,e 

to.ra!i del anti~no ( en el caso de las c~lulas T) 6 por anticuerpos en el caso 

de linfocitos B. iara t.ll idenlificac:16r. l.:is proteinas del ruceptor requieren 

de una potc16n variable de sus moleculas para reconocer la uni6n con el anU9!, 

no y de estructuras constantes para llevar a cabo func!COl!:s P.fcetora:;. (e.i;:que

ma 2)., los receptores de c~lulas T usualmente r•,conocen antig~nos extrarios 

q1Jt- le son expuestos por células presentadoras ele cntigénos. 

Hay dos tipos de moleculas de TCR ( receptor de ~lulas T) que -

son: el Upo alfa/beta 6 clas!co, que se expresa en 111as del 95% de las celu -

las perif'éricas, ~ste complejo reconoee ilntigtfoos asociados a productos del 

complejo de histoc:ompatibilidad mayor, y el tipo gamma/delta 6 TCj¡ altcrncltiva 

que se expreSl'I Pn ~1 2-5'l'.. del. rc:.lo Uc lüs c~lu.las. 
t:;l locus de la clldena 13 (beta), del TCR se encuentra. en el brazo largo del 

cromosana 7 en los humanos, { 55). 

La detecci6n de clonalidad en especimenes de tejido linfoide ayuda grandemente 

en separar proco:.:sos reactivos de las lesiones neoplasicas auton6micas ., sin 

embar90 anticuerpos monoclonales que recon02can a antig~nos asociados a las 

cthulas T 1 no h..,n sido aGn es t.::J.blec!do11 como indicador:!s 6tilie5 para detectar 

clot'l.alidad de c&lul11s T1 por lo que ahora el uso de" sondas" moleculares para 

los genes de inmunoglobulinas y TCR permiten ser herramientzis Útiles P<'ra su

peraq estas limitaciones (21,22,S~i). 

De esta fortr.o cada ciilula T Ó 9 en formu individual sintetiza 

un receptor antigen1co de especificidad unica, con lo qu~ su progenie cxpt"'"!' -

aara una inmunoglobul!n,1 identica 6 un patrón de reocomOdo <6 reilcreglo) del 

gen TCR 1 similar lll de la células progenitora, oeurriendo ésto en la fase tem_ 

prana de maduración de dichdz c~lulas., éstos hechos proporcionan el ra=ona -

miento p..,ra efectu¿¡r t>l analids th !.J. tl-nica del ''Southern Blot" de los pa 

t.:onei;; de ruacomodo del gen TC;.., p.ira li1 detecci6n de clonalid~d tt>mpranJ 
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Orgnni..:ac:íon ge:lomica "1 looelizacíon oromoeomioa do los gones 
del TCR (..:,p, :t, ), (55 ). 
V= porcíon VfU'iablo C= regiones conDta::ites 
Je regiones da uníon. 

Autorradiog:rafios da la piel do un individuo 
atectndo por la en!. do \t:orlnt;ar-Kolopp. 
m. I!U ha sido erlrnido y 8Ilalizado por la 
mezcla de pro botas J}' + Jb"" y Jk" , las no 
abas indican la posiai&n da la banda da rlJ_ 
acomodo Ólo:ial, los números muasti;'an las 
posicione.o y kilobases do los fregmen.toa 
anolizadoo (5 ). 
L::i muestra do piel 
B= muestra da sangre periférica 
Anal.u!.. de Soutber Bloot. 
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-- en la mayorÍ!!!i de los cattos dm le.alones de lineJe linfoprollferativo. 

para éste prop6sito el ~todo consiat:e en extraer el DNA de dichl!l.s ~luhs 

para ser digerido por endonucleasas de re~tricción, las cuales cortan pedl.lzoe 

de ONA en dobles caden<'!.s en ei tios espec:ificos a lo li!!irgo del genoma, produ _ 

ciendo muchos fragmentos loa cuales son separados en base a. su tamaño por ·

electrÓforesis en qel l!lgarosa, de ahI son transferidos e inmovilizados encima 

de una membrana de nylÓn ó ni tr0celulos1;1., uno vez. hecho ~ato las niembranas son 

entonces hlbridiaadas ccn sondas de DNA previamente clasificaidtlis para loa ge -

nes TCR y seguido por la demostrac16n de patr6neo de hibridizaci6n por auto 

rradioqraf!a., dicho en otra fori.1a el DNA que es d19flr1do (de <:'lulas noraiolaa) 

produc!ra invariablemente secuencias de fragmentos de ONA de t.amaE.o caracteri! 

tico,. pero como resultado del proceso de relicomodo del gen 'ICR 1 la línea ger

minal del DNA se perdera y dora lugar a nuevos fragmentos de ttnMflo diferentes 

6stos cientos de frag¡nentos reflejara la heteroqeneidad nabJra.l del nuevo rea_ 

ccaodo que se traducira por una mancha vertical que apl!!lrecera sobre la autorra 

diograf!a 1 indicando la ~nda c:lonal, (esquema J)., (55) 

Un numero tan pequeño como el t-2% de las c&lulas clonales auehn MC detecta_ 

da•, <21,ss>. 

La apl1cae16n de estudios i.nmunogenót!picoa ha producido impacto en la capaci

dad para determinar la nab.Jraleza aligo 6 policlonal de las poblaciones de 

chulas 11ntoidea 1 sin embargo su 1nterpretac16n debe hacer.a en conjunto con 

loa datos hhtologicos convencJ.onalas y la relevante información cl!nica 1 (21 1 22) 

Ya que alqu_nas leai6nes en placa de micosis fungoide presenta diversas fa .. s de 

inonoclcnalidad que son detectables en las d:lulaa infil tradaa ( 29). 

Tratamiento. 

Una vez que se ha establecido el diaqn6eUco debt!ra de evaluarse 

la. magnitud del compromiso pa to16Qico., la identif1caci6n de la extenl!l16n y la 

nabJraleza del linfoma permJ.tiran entonces seleccionar el trata.miento adecuado. 

El tratamiento 1ntans1vo podr!a ser administrado tanto a la piel como a focos 

sospechosos de enfermedad extracú.tanea, ejemplos de tratamiento agresivo incl~ 

yen; al tas dosis de rad1aci6n con electrones ( bañCJ de electrones), combinodo 

con radloterapir1 convencional total a n&tul~s lindtJ.cos 6 poliqulmioterapia 

sisteinica. Podrfa esperarse que tal teC"apia resulte en intervalos lelrqos de 

sobt'evivoncia 6 U.b.res de recaidas sugiriendo un incremento en la tasa de cut'! 

c16n. requiriendoae de un seguimiento en dichos pacientes p!lra determinar •Í 

la cura ha sido realmente alcanzada 6 si laa reeaidas simplem!tnte ae han re -

tardado., pero si la erradicaci6n de la enfernM!dad no se logro, &sto puede -
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... - P'-iede 'í"ede tener un ':!'!'ecto det.ci~ntc sobr~ e1 curs"' del padecimiento d!; 

bido a que otras alternativas de tratr>miento par<' lt:i!,: c.;:,:')o; recurrentes a ruenQ 

do son pobrei:r,ento tolerados por el p.:iciente, quien h;.i :;i-:o tr·J.tudo vigorosame~ 

te en forma inicial. La decisi6n de tratar a un p-·,::-i""n~ en !'orma .Jr¡resivn con 

el intento de curación completa debe ser contc: .. ;..~'11~ ~ljo juicios concernientes 

a: edad, estado de Sllllud 1 fase de- lii enfen-iede.d y la epa::~nt..e agresividad biol2 

gica de la enfermedad. 

La clasit"jc::nci6n TNM. (~gi.nJ. 30) 1 det!)r.r,.ins l·~ ":.'"t+ms;Ón de la enfermed~rl y n1'.ls 

provee de informllción pron6stica y una base: p.iru la scl~cción de los diferentes 

esquemas de tratar.it!nta; sin embdrgo i:l hecho dt! cl..iE!ficar a los paci•·nt~s no 

refleja por s{ sola la agcesivlda:d biolO';!ica del r.i1s; .. o., poc lo gue llctualr.ente 

el mejor indicador es la valorllción fisica ,; ... nu•!stro~ pucicntE~s. 

A cont1nuaci6n se describen diversas modalidades t~rapr.!Úticas, las cuales f.ln e°'! 

bincaci6n 6 en foi:rr.a de rnonotera¡:ia fA1cder1 indUcir periodos de- rer.iisiÓn por me -

ses 6 años, ~ro desafortunadaiw!nte sin curaci6n cetnple tn. 

In(jependlentemen~ del grado de afect.-1c1Ón .se deben de mejorar las 

condiciones generales de l.:i piel, en forma local y sintomatica, pUes ~stn se en

cuentra secu y escamosa asociada a prurito intenso que suele originer transtor -

nos del sueño (2,3) 1 por lo que el uso de emolit:?ntes y esteroides t6picos auna -

dos a dosis crecientes de antlhi:Jtam.inicos eslan lnd1cados en asociac16n con el 

resto de la terapia empleada. 

MOSTA?__.\ NITHO$N\DA (HN 21 • Aunr¡ue ~dntet1zoda en 1654 {27) su :.tilidad en CTCL 

se conoce desde hoce 25 años, los efectos citotoxicos de estos ag1mtes alquilan_ 

tes, tienen relaci6n directa con la alquit;1c16n de los c·.:mpane11tt-s del ~NA, d1s 

rumplcndo el delo celular usualw-Jnte en la fose r· 6 Gl (1~ 1 27). 

Aplicada sobre la piel en pincelaciones diadaioontc Ó 3 V[:ces a la s.eir.ana en di_ 

luciones de 10 mg/50 inls. de aguo dc:Jtiladt.1, rnuestJ:a .:lClarai:ücnto completo en_ 

aproximadal'!'tnt.e 90'.(. de los casos en ra:;c de.- pnrche ( Ó :r.a.cula) y placa (12)• 

Algunos p-Jciente!J con s!ndrome de si:?zaC"1 p..tt:·den rt=i:;pandcr en for:r.a vcdable pE:rO 

lt1 duraci6n d<;.> la remisión no SI? C':?Wlla (1'1),. ~n un s~guimiento de 331 pacie~ 

tes 65 de ellos ( 20':J'.), se documento r(.•misi.!in corr.plrt....'\ que duro de <. a H afios 

Pn fast- dr macula 6 plac~ sin •.!Vid~.!ncia d•.: linfo~enop.:it!c. palpablf;-1 peto las 

recaidas se observar6n f'n un 17',I. dentro de los 8 afio6 des~es de suspender el 

medica~nto (2.'3). Una rcmisiÜi-1 cont i.nua dt• B. .1Jios ~ rn.-J.s provee P.Videncia de 

que CTCL pui:::de ser crr.::di .. -~do ca-, un"1 qllimi'."Jt!..·r.::>pb ;-;\."'IS agresiva, ~ir. 1~mb.J.rgo 

el riesgo p-1ra el desarroli'~ '· C.1. t~~·:ir.-oso os d~· ·? ·;eco::.s mas que el resto de 

la poblGci!.n( 2!3)., nlgurv1s v.,~.<'<:'.~ ,~1 s en ~: r~glmen de apl icac1..:n !.ncluyen:-
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- la <lpl!cac16n intennitcr.le, con el Ein de disminuir el riesgo de resis

tencia ó bien conccntr.:iciont'.!s ~~ dUui~s pera pacientes alerqicos. 

Alguno;; efectos coluter.:iles como; dermatitis reacciona! ('1(}'.l',}, hiperpigmentan

c16n, telangiectdsis, prurito, urticarJa, xerosis, en rM.s del 501. de los casos 

desarrollan uno reacción de hipersensibilidad re~rdada, que puede ser prc>ve -

nida usa:ndo una tecnica de dcscmsibilizac16n (12,19 1 29). 

CARMUSTINA. Abreviad<l como HCNU fÚt! el primer derivado de las ni trosouceas, 

con capacidad terapeutica como alquilante bifuncional¡ es capaz de inhibi;: la 

sinteds de DNA,RNA y proteinas en forma casi identico a.l resto de los alquila!! 

tes inhibiendo de ~eta fonua al ciclo celular, pero en cuya fase aún no se es -

pecifica. .'.iu 1ntr0ducc16n P3C., el tratamiento de C'ICL ea debida a P.akcheim y 

colal>or4dorea en 1993., a dosis de 10-60 mg/60 mls. en alcohol 6 bien en unquo~ 

to a 4 rng/gr. mostrando buena res~sto. en un 65-70% en las etapas de macula 6 
pl.ac;;1. t.a rcm1&i6n canpleta se ha rep0rtado en 5.5 años, su principel indica -

c16n es en pacientes que son incap.:ices de tolerar a la mostaza nitrogenada. 

sus efectos adversos incluyen: eritema y dolor en ~rea::. de aplicaci6n 1 telang1~ 
tasias, reaccicnes de hipersensibilidad rl!tardado'!I e h1perp19mentaci6n as! como 

riesgo de carcin~ne:sis, la supresi6n a nivel de médUla 6sea puede evitarse al 

usar dosis menores de 600 mg/curao (12,19,29,27). 

PSDP.ALE:NOS KAS WA (PWA). La 1ntroducci6n de éste tretam1ento se deba a Gil -

chrest en 1976. y consiste en la adminJ straci6n &:i G-<iiethoxypsoralenos (0.6 mg

Kg de peso), seguido 2 hrn. desp.Jea de exposic16n a fuente de !NA en dosis cui

dadosamente modidd.s. ~sto resulta en la ligadura de psoralenos fotoexltados a 

bases pirimidinas de DNA. 1 su Útilidad se limita a infiltrados de c.§lulas T -

localiz.a.dos a epidermis y dermis superficial. 

La Eotoquimioterapia ofrece resultados satisfactorios en las primeras fases de 

la enfermedad, manteniendo al paciente libre de la enfermedad hasl:.il por S anos 

despue& de suspendida la terapéutlcai 1 siendo un ~todo de elecc16n y no a gres! ..... 

vo en las primera:; fases de la micosis fun~oide. su mayor efecto secundario eo 

la aceleración de daño act1nico preexistente y fotocarcinoglinesis as! cano hi -

perpigroentac16n 1 cataratas y a.ctivaci6n de herpes simple (12,31). 

RePUVA,. 
A diferencia del anterior, solo se agt-ega el uso de retinoides orales 

como el ü1otretinoin .. 
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- en fase de plr:ca 69 pnclentes fuer6n tratados con •!:>VI 1nod,')lidad, distri

buidos en 2 grupo.; uno recibio fUVA y el otro Rc-n . .rvA, la l:.oSti de resp..ieota 

fGe 19'U'l presentando reatis16n completa en 72-73% ~SfJ'..!Ctivamentt:i. 

En el grupo de RcPUVA las dosis de UVA y psor.Jlenon fuorón mas bajas y las re

misiones tend1er6n a ser prolon9adas sí los re t!noides se continuaban en forma 

de mantenimiento (32). 

DISPERSAOOR [E EILCTRONElS (baño de electrcnes). 
PÚ'! intcoducido en el trata 

miento de CTCL desde 1950, su mecanismo implica la &l terac16n del ONA nuclear 

que resulta en un.a subsecuente inviabilidad de las células anormales. 

A. diferencia de la radioterapia convencional, el ~f\o de electrones este. limi -

tado en prOfundidad, por lo que: es de Gtilidcd en las fases tempranas de CTCL 

En algunos casos la enfermedad ha sido "curada" en paci11?ntes en fase pretumoral 

dosis bajas de 2,000 rads aclaran un 56% de los caso~ y dosis altlls como 3,000 

rads logran un 97'J.. 

un 40';r. de los peic1entes quedan libres de la enfermedad en forma 1.ndefinida 1 pe_ 

ro no hay acuerdo en cuanto a la preferencia de utilizar dosis bajas 6 al tos. 

En etapas avanzadas de ln enfermedad se han observado rem.1.slonea completas, sin 

embargo las reca!das aparecen pr<Xlto 6 tan luego que la terapia termina { 33). 

Los efectos adversos son dosis-dependientes e incluyem edema, ampollas, perdi_ 

da f)3.rc:ial Ó temporal de pelo y uñas, a.rtralgies, ginecOCMstia 1 disminución en 

la funci6n ecrlna (12 1 19). 

RADIO'It:RAPIA. 
Las lesiones de C'IC'L son muy sensibles a radiaciones ioni:zant.ea 

y casi siempre invohlcran desde do:lis relativamente pequeñas de rayo:¡ x. 

dosis tumor de al menos 3,000 rads y 200 rad:s por frdcci.Sn., 5 fracciones por 

semana son necesarios para prevenir subsecuonttts recurrcncias en campos tratados 

La rad1ac16n loealizada es ·Útil en placas infiltradas, tumor•.~s 6 lesiones en 

&reas dificilos cano: cuero cabelludo, parpados, muco::;a::;, palmas y plantas, -

(12,19). 

QUIMIO'l'E:RAPIA. 
Utilizando quimioterapia sist~mlca, se alcanzan reaús1ones com

pletas 6 parciales en un 60-70% de? los caso~; tJe CTCL, entre los agentes mas C?m

pleados tenemos: ciclOfosflwida, clor.Jmbucil y methotreX1ite, re¡:;ortandose un~ 
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- Una respuest<l completa en 20-2'J';t de los casos, con una duroc~ ,fm me din de 

6 meses (2). 

otros c1totox1cos cornoi Adrinmicina, bleom1c1na 1 pred11in.ust1nc. de los cuales 

le bleomicina parece concentrars~ m~Jor en lo p~el '1'-1'-· el ro.;slo d~ los ag~ntes 

(12,19). La comh1nac16n de agentes quimioterapeuticos son utili:'/\dus p:ira inhi

bir diferentes fases del ciclo celulnr, virtualmente su t'Ítilidad es en cnsos 

avanzado:i de CTCL., no obstante pese a la cOlllbJMci6n do:! drog,Js la superviven

cia no se ha visto que mejore 1 pues la dUraciór. mcc!io. tiene un rungo de 12· 16. 

mesea similar a la de los pacler.tcs no tratados (19). 

~tasevich lnfot'IM.\ de la utilidad del regimen cOlllpucsto por: c1clofoofamida-v1~ 

cr1st1na-bleOld.cina-predn1solona pOr su acc16n mas intenSd y por que olcanza una 

remis16n clínica incluso en ceans con severa afecci6n ( :n). 
La 2!deoxycoformlcina en forma de monoterapla a dosis de 4-10 rrt:J/m.2sc dada en 

un programa de 28 dias mostro reniisiones parciales y ccmpletas en algunos casos 

de CTa.. al perecer la eicción de esta droga se debe a que es un potente inhibi _ 

dor de la adenosina- deaminasa (34). 

Recientemente incluidos er. el tratamiento de CTCL se encm:mtran; el etoposlde 

(VP 16-213) y teniposide (VH- 26), ambos son derivados semislnt~Ucos de la pod~ 

filotox.ina que ha mostrado actividad en el tre.tamlento de diversos trllnstornos 

neoplas1cos 1 au actividad citotoxica ha sido observada. en el tratamiento de can_ 

cer de s-.i1m6n 1 teaticular, linfoma., lr!ucem.ia y sarcoma de kllposi (37). 

&n base a ~sto el etop0side asociado a rnethotrexato - blecn1cina- preidnimustlna 

para la micosis fungoide en fase II- IV 1 tiene una tasa da resptJ~sta compare.ble 

al resto de 1<'9 regiinenies ya conocidos (35). 

El tenlpeside (VM- 26) • en fases avanz.adas de C'lX:L. a dosis de 100 mg/m
2 

semanal 

mente por 3 semanas se logro una resp.iesta objetiva en 401. de 15 paci1Jntes y en 

2 con respu1.:sta coropleta con una duraci6n de 26- 46 meses. ln droga fÚe bien to 

lerada, sin eniliargo el estudio se encuf!ntra en su fase II {36). 

RETINOICES. 
Los retlnoidea han demostrado actividad antiprolifer.ativ~ en un 

numero de malignidades y coodiciones preinaligr.as, in vitro estos agentes inc:!Uc::en 

la maduroci6n celular en leucemia premie.lociticll y <?n c~lulas de neuroblaatoma 

en cultivo (38)1 En base a &sto lsotretinoin t6e administrado a .25 pacientes ll 

dosis de .2 mg/Yq de peso/d!a, en fas.es av.:inzadas de: CTCL. 11 de ellos presen~ 

r6n una respUesta objct.iva con una duración media de 8 meses (38,39). 

Un nuevo i:etinoide p0liarocna~1co (Fto- 13- 6298) en un estudio piloto mastro ser 

~tll en micosis fung.::iide fose 18,IIB y IVa, <!cbido a su mayor acUvidad antipr~ 
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-!if1:r.ltiva y <'lnlineoplásJca, siu err.b.lrgo la rm.wstra fÚe rnuy pequeñ.l plC•l 

poder concluir su vcrdi\dera utilidad ( 40), pero pa~cc ser que es eh el SÍndro 

nie de sé:z..iry el que mejor resultado prenenta (19). 

IN'IBIU'ERON. 
Los 1nterferones (IF), son glicoproteinas r:¡ue constltuyem una e°'! 

pleja familia de molecules ~recidas a las hormones, recientes inV•!stlgaclones 

les atrit:uyen una actividad antivirnl y antineoplásica. 

Las Uneu.s celulares de leucocllos pcoducen el lf' alfa, los fibroblastos el IF 

beta y los linfocitos Tal IF' gamma. ~rui y colaboradores han mostrado la ut! 

lidad del If' alfa 2a recombinante en el trc:at:.aml<!nto de CTCL en fase avanzad.:i 6 

refrecta.rios a quimioterapia y/6 otros tratamientos st.:3nda~., dosis de sox106u1. 

/ rr?sc. aplicados en forma IM 3 veces ala semana hd condicionado remisione& P''! 
ele.les y eompletas con una dur.Jcii;n d•• 3 me!;es a 3 ar:os (41,42). 

Dosis escalonadas de 31 36 y 50 millone.r;: u1/ IM Mn sido propuestas por algunos 

autores en donde las remisiones durarbn al ~nos 4 a 27.5 meses (43,44}. 

Los síntomas colatt!rales mus fr1:!cu~ntuioonte vistos incluyer6n; sin

tomas parecidos a la influenza, malestar general, deprc.:si&l, anorexh, perdida 

de peso, elevaeibn transitoria de enzimas hepaticu y leucopenia. 

Aunque el mecanismo de acción del IF' es hasta hoy es~culativo, es posible que_ 

el Ir incr•mente la exposic!Ón de ciertos antiqhios· de- superficie celular, ªS 
tuando como modificadores de la .t'C!Dpue!lta inmune 6 bien sean tumorostaUcos y 

causan disminución de\ RNA mensajero dentro de las &lulas tumorales (19). 

En los c"1sos de respuesta parcial los pacientes p..ieden benefici<Jrse con la com_ 

binnc16n de otros agentes quimioterapeuticos ( 43). 

El IP garrmJ recombinante para ser de utilidad l!n los C•'lsos refractarios, inlcuso 

al uso de IF alfa 2a. (44) 

CICLOSPCRINA. 
E.sta droga es utilizada regularmenle en pacientes t.ran.splant.ados 

es un agente !nmuno~upresor, con un efecto selectivo sobre la.s células T coope

radoms. estudios experimentales hun mostrado que la droga inhi~ la prolif@ra

c16n de éstas c~lul,,.9 inr~ucidas par fi tohe1r..:1•1lutinina y disminuye lci proc!ucc16n 

de int~rleucina 2 1 • En cl!J.ulns dt: paci"-nbo.S con a!ndrome de sézary la dosis e~ 

pleada es de 10 a 17.5 mg/Kg/dÍa de 2 o 14 r.cscs 6 mas, ~t"o la duración de las 

rem1~1oncs es c6laUvar.cnt•:: corta y ::inl]UOO üisminuc:Ón en el numero de cl!lulas 

atlpk.is c1rc11l!lntt>:"J 6 en 'E!l tn!iltr.J.do tisular fÚe ob5crvildo, lo& ncyor"'.:; efes_ 

tos toxicas son nefrotoxiciddd y hepitotoxicidad1 lo que conllevan a una dism1-
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--nuct6n o;n la d·)S!s, sin ernb.:i.r']o los pacicmlt~s e".<~ri~ntan alivio del ~ 

rito asi coc.10 de la edtrode.rin.ia, ~ro otros dutorcs mencionan progres16n de 

b enfer:tnedtld D,12 1 19). 

REGULA.DOru;S [)E LA HESPlJES'l'A INMUNE. 
Globulina antitimocito (A.'I'G). ~sta sus 

tancia se une a antig6nos identificables sobre la superficie de las chulas ; 

cuya acc16n se cOMpleta mediante la lis!s de las c~lulas T por el complemento 

las res¡:uestas han sido µarc1flles en los pacientes tratados pero no se define 

le duracibn de la rem1Gi5n, sin embargo la toxicidad por ETG incluye: episod_! 

os de fiebi.:e, escalosfrios, nausea, angioedema, enfermedad del suero e inmuno 

supr.:!sión ( 12 1 19). 

Anticuerpos mocioclonales; son uraai alternativa e.tracUva P3ra el tratamiento de 

CTCL, debido en toor1a a sU especificidad ya qUe ectuan direct.!ll~nte contra a~ 

ti~nos tumorales, sin embargo pocos son los pacientes tratados y la remlsi6n 

no dura mas de 1 semanas( 19). 

inconvenientes en su uso cano son; a.- der!von de fuentes no l1umanas, b.- es 

castt espacificidad, c.- lis!s n\c!lsiva que puede resultar en el s!ndrccne de 11 _ 

s!s-tuinor, d.- la producci6n de anti-anticuerpos bloquean su acci6n, e.- en 

las fases avanzadas de C'I'CL la hctcrogen~idiJd fenotipica de la neoplasia hace 

necesaria una g:¡czcla de anticucrpas monoclonales, lo qut! pradispone a un cun 

dro de anafilaxia y f.- tienen pobre nivel de penetraci6n en las lesiones tUmO 

ralos sólidas ( 3, 38) • 

El uso de factoc de transferencia, timopoyetinü y levi!lmizol dan resultndos muy 

pObz:es e incluso en algunos casos aceleran la progres16n de la neoplasia sobre 

todo e 1 levamizol ( 12 119) • 

Acicloviri Resnick y colaboradores, observ.3r6n el aclarnrr.iento de lesiones tu_ 

rooralos en un p.'1cir.nte con 1nlco9ls fu:ngoide la cu&l í~e tr.:ttada por um infec _ 

c!Ón p0r herpes simple (confirmado por ~todos diagn6sticos de rutina), dejon_ 

do entrever su pasible uUlldud 1 pt!rO al plrecer es el unico reporte e:n la u_ 
tera tura ( 45). 

Un nuevo antiviral es el; hldrocloclde de Tilorona con pt:opiedodes para indu _ 

cir la s!ntesis de int•-!rferón ha sido proh1do en ~cientes cai enfermedad do 

Up0 p~-~zary { 3 p11cicntes solau-ente), de los cuales solo uno respond1o, re_ 

quiriendosc de un estudio mayor parc1 verificar su Vt!rdndero uso (19). 
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L~UCOH:RESIS. Edelson y colaboradores en 1974 reportarán el uso de lcuc0fcr1_ 

sis en un paciente con s!ndrome de s~zary (12)., este procediroit?nto remueve 

las c&lul.eis T anor1n.:iles L"espon.sablcs de l~ enfermedad y supri(llC la mJ.grac16n 

de los linfocitos T entre el com~rtim!ento va.sculer y la piel( 19). 

En la ma.yor!a de ¡os casos la leucOferesis seriada re.3ultd en uu mejci.uuniento 

inicial como lo demuestra el conteo sanguin6o y la aclaracicSn cl!nica de las 

lesiones, sin embargo estos resultados son transitorio:i ya retornan diversos 

meses despues de suspendido el tratamiento, el uso combinado con otros agentes 

como qu!Jnioterapia resulta en remia!ones mas prolonqada5 <3,i2J. 

POTOFERESIS EXTRACORPOREA. 
Es una innovaci6n relativamente nueva de tratanaien 

to, tarr.bien propuesta por Edelson y col:1. em 1907 (12). 

el procedimiento consiste: en administrar psoralenos (6-mcthoxipsoralenos) a d~ 

sis de 0.6 mg/Xg y 2 hrs. despues se efectua eferesis y centrifuqac16n de fra~ 

cienes sa.nguineas enriquesidas de linfocitos, que luego son expuestos a radia_ 

c16n UVA in vivo. con esto el psoraleno se acUva y forma fotoaducto• con el 

DNA llevando a la n.Jcrte celular, la re1nfusi6n de i&stos linfocitos dañados 

conlleva una reacc16n lruaunologica por el paciente contra las ohulas neopl&s~ 

caa. 27 de 37 pacientes tratados por el autor mejorac6n comdderabbmente te 

niendo Wla tnl!jor respuesta nq~Jlos con !!!ndrcrne de :,;tuiry, la durt1c1611 de la

remia16n no f~e reportada, pero 2 pe.cien tes quedar6o libres de la en!erirV!dad 

por espacio de 21 y 29 meses respectivamente (3 112). 

Eata forrM de treta.miento puede aplicarse en fose de macula 6 placa e incluso 

en casos b.Jmorales en quienen tienan tanto respuestas parciales como canplet.as 

ae coocluye que es una modalidad efectiva de tratamiento, que ~ede esociarse 

a otras forrr.as de terapia(12 1 46). 

'IERAPIA CCMBINAOA. • 
En tcoda la combinación de mOdalidades que tienen alqdn 

efecto ben'fico 1 cuanr.10 se administran individualmente pcxlrian tener un sine! 

gismo cuando son cc:mb.tMdas. de esta forme diversos roqi.menes han sido pues_ 

tos en e.cci6n 1 pero en general cada reqimen parece proveer alguna respuesta 

clínica positiva, parti-=ularmente en aqu~llos con enfermedad avanzada. 

Baño de electrones mas quimioterapia s!stemlco1 al analizar la comblnac16n de 

~sta radiación a dosis ellas ( 3,600 rads) mas quimioterapia (ciclofosfarnida -

-bleomicJna-rr.ethotcexate-arabinos!do de e! tociM y doxorubic:in) versus dosis_ 
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-sis bajas de la mis ·.a radiaci6n sola. con al primer tratamiento &e mostro 

una rem1.si6n cl!nicn completa en la fase I-II de micisls fun901de, sin emba.rgo 

en los estl!ldios IIl - IV ninguna diferencia estadbt.ica fCie demostrada. 

Aunque el 60t, de los P'Cientes eetuvicr6n en remisión clínica canplet.a por mas 

de 75 meses., todos continuar6n mo:J.tranda anorrralidades cnc!oÚpicas de linfcx:! 

tos circulantes y 7Cfl. tcnian intermitentemente niveles elevados de ~lulacs de 

s~zary 1 coocluyendose que la terapia agresiva en fases tempranas puede llevar 

a una mt:jor!a notable e incluso a la ~uraci6~ de CTCL ('17). 

Dispersador de electrones roas mostaza nitrogenada, quimioterapia m38 et.retine_ 

te con estas modalidades pocos pacientes han sido tratados no observandose me_ 

jor!a ya sea en la remis!OO 6 en la supervlvenciil. 

Un reciente reporte sugiere leucoferesis intermitente con dosis bnjasde clora!!! 

~cil y prednisona que resulta en una respuesta t.un efectivd po m<?jor que la 

quimiot.erepia sola ( 12). 

Una canbinaci6n de baño de electrones (3 000 cGy) asociado a ciclofosfamida

doxorubicin-etoposide-vincristi.na. comp·irado con tratamiento t6pico aocuencial 

103 p.JCientes tratados cai terapio canbinada b.lvierón una t.:i.sa significativa -

mente mas alta de respuesta completa documentada par biopsia que aquellos con 

trata.miento conservador, pese a que 19 de ellos { terapia combinada) presenta_ 

r6n considerable toxlcidad s!stemica 1 un seguimiento de 75 meses no mostro _

signific.:itiva diferencia entre los grupos tratados, est s autores concluyen 

que la terapia agresiva temprana con radieic.lón y quimioterapia no mejora el pr~ 

n63Uco como compdrado con el grupo tratado en forma conservadora (48). 

curso y pron6s Uco. 

.::1 padecimiento en general tiene un c:urso cr6nico 1 mien 

trds que el pron.SsUco dependera del est8dio en que el paciente sea diagn6sti= 

cado y reciba el tratamiento adecuado, sin embargo en fases terminales micosis 

fungoide puede sufrir la transic16n hacia diversas neopl&sias como: sarccmo de 

&lulas reticulares, Linfosarcoma, Leucemia y Enfermedad de Hodgkin (49). 

El riesgo para una segunda malignidad primaria fúe valorado en 

544 pacientes reportados como portadores de CTCL en quienes un segundo cancer 

se desarrollo en 6% de ellos, produciendose un riesgo rclaUva~nte elevado de 

1.7 aunque el riesgo de linfoma puede ester relacionado a la evoluci6n de C'ICL 

a Wl linfana menos diferenciado, esb.ldios para aclarar que factores pueden c~ 

trib.Jir al desarrollo dt! un segundo c..incer , uon necesarios {50). 

L.'l frecuerr-ia de afecc:ibn &anguin~a esta directamente corr1:lacionada con el 
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Se ha demostrado que los pacientes con CTCL con mas del 20'X. de c~luhs de tipo 

lnixto (v.Jdedad grande y pequeña de c&lula& de s~:r.oryJ, tienen unrt sobrcvida _ 

mas corta que aquellos con afecc16n predominantemente dC' cél1,.1las pequei\as, el 

Upo mixto esta fuectemente asociado a caractc.rlstlca.;; d~ ~gres1 vhlnd ( 53). 

Determinantes pron6stico!!I bag¿,dos er1 q r11;>Qi:ltros de poblaciones 

mostrar6n que en 650 casos; la sobrevida CBediol fúe de 7.B años, la edad avan_ 

z.adai, la raza negro y algún antecedente de rMlignidad anterior, as! cocno la 

presencia de s!nclrome de 1~zary estuv1er6n independientemente asociados con 

un pron6etico rMs pobre ( 51). Una leve variaci6n en el sis teme de clasifica 

ci6n 'l'N1"J M sido la modificaciOO de a..inn y Lamberg (52), que al parecer es mas 

practico. 

E:fectuado a traves de un analisis m..iltivariante en 152 pacientes, con la fina_ 

lidad de efectuar una valorac16n opt.1.rM al IDOO'ICnto del diagn6sUco de CTCL ~s _ 

te concluyo con la formac16n de 3 grupos quedando as!; Grupo I ( estadio Ia,re 

IIa) con una sobrevida de 12 años y un 90'I. a los 5 años, Grupo II ( IIb,III 1 

IVa) con una supervivencia de 60 meses y por ultimo el Grupo tII (IVb) con 2.5 

años de sobrevida (52). 

Clasit1caci6n 'IWM 1 estadios y pronóstico. 

'l'Wftor primario (T). 

T11 pleicas eccematoslls, p.!pUlas 6 plllcas limitadas que cubren menos del 10'.L se 

T2: mismas lesiones que T1 1 pero cubren mas del 101. de euperficie corporal (SC) 

T3: Presencia de ti.unores uno 6 mas. 

T4: eritrodermia generalizada. 

Mecci6n a los nÓdulos linfáticos (N). 

NO: cl!nica11~nte sin afecc::iá:i a linf&ticos perifericos. 

Nl; crecin;iento 6 no, 1a biopsia con un nÓdulo reactivo 

N2: la biopsia con: n6dulo dermopatico, peque~o acumulo de c~lulas convolutas. 

?13: n6dulos crecidos, mayor acumulo de c61ulas convolutas. 

N4: nÓdulo linfático, completarr11:-nte afectado ( biopsia). 

He tas ta sis (H). 

HO: sin afección a visccca5. 

Mt: compromi50 visceral, confirrodo p:ir biopsia. 
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Zstadios. 

Estadio 1: 5 años de sobrevida en 94% 

Estadio la: Tl,NO,HO. 

Estadio tb: T2,tm 1 ~0. 

Estadio IX sobrcvida a 5 afias¡ 40-60% 

t;stadlo IIa: T1 6 T2, Nl,MO. 

Estadio !lb: TJ,NO 6 tn, MO. 

Estadio III sobrevida a 5 ai'los; 50% 

T4 1 NO 6 111 1 Ml. 

sobre vida a 10 años; 65% 

sobrevlda 4 10 at\os; 40% 

sobrevtda a 10 añosi. 2Ct.I. 

Estadio IV sobrevida a 5 años:20-40%,sobrevida a 10 años: OX. 

Estadio IVa: T1-T4, N2 Ó NJ,HO. 

Estadio IVb: T1-T4 1 NO 6 N3 1M1. 

causas de f'allecimlento. 
Las causas por las cuales los pacientes afectados 

de ero.. han lleqado a fallecer hen sido enumerados as!: progres16n del padeci _ 

miento por su propio canportamiento biol6gico, canplicacione:s secundllrias a le 

terapeuUca empleada Urvnunosupres16n) 1 inf'ecci~s, septicemia y la presencia 

de ..,lgunas otra· necplflsia (?. 149). 

Conclusiones. 
Los linfomas cútaneos de celulas T (CTCL), forman un amplio e!:, 

pectro de neoplasias de h piel, c:aracteristicamente epidermotr6picas en su 

inicio e indolentes y cr6nicos en su evoluci6n para algunos de elloa.; 

Pero a IJl(.;dida en qu<? se avanza en el r:ampo de la 1nvestigaci6n se descubrf':m 

verdaderas sorpresas co:uo es el caso d~ la asoeiac16n del rctrovirus e 6 HT_ 

LV-1 y la leucemia/linforr.a de c~lulas T del adulto, que en alg(tnos paises se 

pr~sent.l como epidernia(14). De igual forma al parecer una nueva entidad vi~ 

ne a acrecentltr a estP. grupo de padl!cimientos como es el caso dO?l Linf('.)!M- _ 

Xi-1 (+) t con1:1iderado cano un lin:f'omo. de cl!lulas grandes que procede de c~l!:!: 

las linfobl"lsticas activadas y que expresan al ant!géno Ki-1 1 el CÚal se haya 

asociado a la enfermedad de HOOgJdn (54). 

Un as~cto i.Jnporta.nte y digno de mencionar es en cuanto al ~rea 

de diagn6s.tico1 donde la icgen!erla inolecular esto mostrando sus frutos en rtt 
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-lac16n al conocimiento tempranCJ de estos pa.dec!milC'ntos. tt:cnica:; de hlbrid,! 

zac16n empleados en la ~cnica del 11 SCAJthcrn Blot11
1 h.ln sido aplicado:> en los 

ultimos 3 anos, le metodolog!a es un tanto compleja co'?'lo p.Jdo apreaiarse en es_ 

ta revlsi6n pero es una herremlento 6t11 y alen~dora para O?l r·.conocimier.to 

precoz de &stas entidades y probablemente sean rus ref iJ.,Jdas como sucede con 

la PCR (23), como se sabe &sto ultimo es muy importantt! pu~ ... s co•1'0 en la mayor la 

de las neopl&sias, mientras mas tempro3nO sean r':!cono.:-ld1ts y fie rlir1ja el rn.:inejo 

oportuno, mejoraremos el Índic:e de sobrevida en nuestros pacientes. 

En cuanto a la ""lecci6n terclpeuUca, cano pudo ser observado a lo largo de la 

revis16n, a<ín- ·no My un acuerdo geni:r.:il en cuanto iniciar con un manejo agre 

sivo desde el inicio 6 bien continuar con los regimenes claslcam'O.'nte ya conoci_ 

dos, conduciendo al pi:sciente por las ~tapas propias de la evolución. 

Lo cierto es que en alqunos casos la mortalidad puede incrementarse, ya sea por 

el grado de toxicidad alcanzado por los propios medicamentos 6 bien por la na~ 

raleza biolbgica de la enfermedad. 

Algunos estudios <los recientes en fase II de investiqaci6n) (34, 

35,36) 1 que han sido llevados a cabo en form~ agresiva en fases temprcmas de 1§ 

enfermedad, necesitan do un mayor tiempo de obaerveci6n. por lo que probablerne~ 

te dentro de algunos anos podra establecerse una conducta mas apropiada en cu~ 

to a como y CQ'l que terapia iniciar ya sea en una fasf'l temprana 6 a .. anzada de 

estas entidades. 
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