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RESUMEN

Objetivo.- Conocer la incidencia de micosis fungoides en los ditimos diez afos en
el Departamento de Dermatologia del Hospital de Especialidades de! Centro
Médico Nacional La Raza.

Material y métodos.- Se revisaron los expedientes clinicos de los pacientes de
primera vez atendidos en el Deparlamento de Dermatologia durante ef periodo
comprendido entre el 1 de mayo de 1990 y el 31 de mayo del 2000. Se registraron
los que tuvieron diagnéstico clinico de micosis fungoides y de todos elles se
recabd la siguiente informacién: afio en que se realiz6 el diagndstico, sexo, edad y
diagndéstico histopatolégico. Se determind la incidencia de micosis fungoides, la
distribucién temporal, la distribucion por sexo, la distribucidn por edad y el
diagnéstico histopatoldgico, asi como [a correlacion entre el diagndstico clinico y el
histopatoldgico.

Resuitados.- Un total de 17,964 pacientes de primera vez fueron atendidos
durants la década de estudio. De ellos, el diagndstico clinico se establecidé en 107,
para una incidencia de 0.59. El afio de mayor incidencia fue 1998 (0.12). De los
107, 47 (43.92%) pacientes fueron mujeres y 60 (50.07%) hombres, la edad
promedio fue de 54.94 + 15.63 afos y la mayor incidencia ocurridé en la séptima
década de la vida (0.17). En 51 (47.66%) pacientes se corrobord
histopatologicamente el diagnéstico clinico.



Conclusiones.- La incidencia de micosis fungoides continua siendo baja, afecta
principalmente al sexo masculino y la década de la vida de mayor incidencia es la
séptima. En menos de la mitad de los pacientes el diagndstico clinico logra
corroborarse histopatolégicamente suponemos que por encontrarse en estadios
iniciales de la enfermedad.

Palabras clave.- Micosis fungoides, incidencia.



ABSTRACT

Objective: To know the incidence of mycosis fungoides in the Department of
Dermatology of the National Medical Center “La Raza” for the last ten years

Methods: We checked out the medical files of all the patients that were seen as
initial consult in the Dermatology Department during the pericd of May 1% 1990 to
May 31% 2000. We registered all patients who had the diagnosis of mycosis
fungoides and from each of them we recoltected the next information: year of
diagnosis, sex, age, histolegical diagnosis and the correlation between the clinical
and the histological diagnosis.

Results: A total of 17,964 patients of initial consult were attended during this
study; from all of them the clinical diagnosis of mycosis fungoides were made in
107 patients with an incidence of .59 and the mayer incidence in this study was in
1988 {0.12). From the 107 patients, 47 (43.92%) were women and 60 (50.07%)
were men. The average age was 54.94 + 15.63 years, and the major incidence
was in the 7" decade of life (0.17). In 50 patients (47.66%) the histological
diagnosis was corroborated.

Conclusions: The incidence of mycosis fungoides still being low, affects the male
sex in most of the cases and the most affected decade of life is the 7" one. The
histological diagnosis is confirmed in less than half the patients. We supposed this
happens because they are in the initial stages of the disease.

Key words: Mycosis fungoides , incidence.



INTRODUCCION

Los linfomas cutdneos de células T representan un espectro de enfermedades
compuestas de linfocilos T malignos'; son neoplasias del sistema inmunitario, con
datos clinicos e histolégicos variados. La micosis fungoides (MF} y el sindrome de
Sésary (SS) representan linfomas cutdneos de células T, las diferencias
histopatolégicas distintivas en éstos son los infitrados epidermotropicos de clones
de linfocitos T malignos con nlcleos cerebriformes. La enfermedad usualmente
inicia en uno o mas focos tegumentarios y progresa hasta involucrar multiples
areas de la piel con placas induradas, tumores o eritrodermia generalizada. En
algunos pacientes la diseminacion extracutanea a nddulos linfaticos, médula dsea

o visceral puede ocurrir.?

La micosis fungoides fue descrita por primera vez por Alibert en 1835, y ha sido
. sujeta a varias revisiones®; en 1962 Bazin clasificé por primera vez la micosis
fungoides en base a la apariencia de las lesiones en 3 estadios: estadio
premicdtico: eritematoso o eccematoso;estadio de placas infiltrativas y estadio
tumoral.* Tumores cutaneos, Ulceras y nodulos linfaticos aumentados de tamafio y
palpables se mostrd que son indicadores de mal prondstico y disminucion del
periodo de sobrevivencia® . Es la hematodermia mas frecuente, predomina en
varones de 40 a 60 aflos de edad y la sobrevida sin tratamiento es de 9-10 afos.
El linfoma cutaneo representa un poco mas de! 2% de todos los iinfomas en los
Estados Unidos, con una incidencia ajustada de cerca del 0.3 por 100,000
habitantes por anoc. Aunque afecta a la edad senil mas frecuentemente, es dos
veces mas comun en hombres; y las personas de raza negra son afectadas mas

frecuentemente que las de raza blanca.®




Por razones que no-estan claras su incidencia ha incrementado durante las
recientes décadas. La heterogeneidad en el Linfoma Cutaneo de Ceélulas T en su
incidencia sugiere una causa ambiental.® Sin embargo en blsquedas
epidemiolégicas sobre factores de riesgo, factores ocupacionales y asociacion
genética, asi como virus ha sido poco concisa. Investigaciones sobre el posible rol
etiolégico de la inmunosupresicn, radiacion, dermatitis cronica y estimulacion

antigénica cronica también han sido dtiles.”®

La micosis fungoides es un linfoma cutaneo poco frecuente que se disemina a
otros drganos y eventualmente es fatal. En la mayoria de los pacientes la lesion
inicial s una erupcion descamativa no especifica que progresa a placas, tumores
y ulceras. La linfadenopatia y diseminacién eventual frecuente ocurre en estos
pacientes y 50% muere en los 3.5 anos después del diagnostico por biopsia.® Los
multiples sistemas para estadificacion que incluyen al Grupo de Cooperacion de
micosis fungoides de 1979 han adoptado la clasificacion TNM. Dado cue la
extension cutanea de la enfermedad predice sobrevida, una modificacién para la
estadificacion se ha propuesto para identificar 3 grupos prondsticos:

1) Pacientes con enfermedad cutanea limitada (IA-1IA): tienen la sobrevida mas
larga de 10-12 afios.

2} Pacientes con compromiso nodular © visceral {IV A-B): tiesnen pobre prondstico,
con sobrevida media menor de 2 afios.

3) Un grupo intermedio (lI-111B): tienen una sobrevida media de 5 anos.5



Tanto la micosis fungoides como el sindrome de Sésary representan
proliferaciones monoclonales de células T malignas mostrada por la evidencia de
anormalidades citogénicas de clones y rearreglo clonal del gen para la cadena
betha dei receptor de células T. Esto es importante ya que se cree que la MF
puede representar una proliferacién policlonal de células T en respuesta a un
cambio antigénico. La exposiciéon con solventes industriales ha sido asociado con
el desarroflo de micosis fungoides y sindrome de Sésary; adicionalmente se ha
sugefido que un nuevo retrovirus de células T puede estar involucrado en el
desarrollo de estas dos entidades, pero no esta claro.’

La quimioterapta comun para el tratamiento de linfoma cutaneo de células T
incluye antimetabolitos tales como metotrexate, andlogos de las purinas tales
como la 2-clorodeoxiadenosina y fludarabina, agentes alquilantes, interferdn,
retinoides y agentes miscelaneos que incluyen bleomicina y etopésido. No hay
datos que apoyen aurmento en la supervivencia independientemente del estadio
de la enfermedad en pacientes tratados con tratamientos quimioterdpicos (inicos

versus tratamientos multiples.'®"!

El tratamiento directo a la piel ha mostrado mejorar y curar el linfoma cutaneo de
células T en estadios tempranos ya que en las fases inciales del linfoma hay una
linfoacumulacidn mas que una linfoproliferacién, y el dirigir una terapia directa a la

piel es una estrategia de tratamiento exitosa."?



Los tralamientos comunmente usados para estadios tempranos {parche/placa) de
micosis fungoides incluye esteroides tdpicos, mecloretamina, carmustina, UVB y
PUVA. La emision de electrones a la superficie culdnea completa (TSEB) esta
indicada para placas diseminadas e infitradas y en estadio tumoral. Las dosis
bajas de metotrexate (MTX) son usualmente (tiles para estadio en parche/placa
resistentes y eritrodermia. El IFN-alpha esta indicado cuando el MTX falla y en
tumores recurrentes postericres a tratamiento con TSEB. La fotoforesis puede ser
0til en el estadio tempranoc de eritrodermia, pero muy costoso. Los relinoides
pueden ser de valor en los linfomas cutdneos de células T en estadio temprano y
moderadamente avanzado en combinacion con otros tratamientos tales como IFN-
alpha y PUVA. La enfermedad sistémica usualmente requiere de combinacion de
quimioterapia, como la usada en linfomas no-Hodgkin, sin embargo la respuesta

es comunmente poca.'?




MATERIAL Y METODOS

Se realizé un estudio retrospectivo, observacional, transversal y descriptivo para
conocer la incidencia de micosis fungoides en el Departamento de Dermatologia
del Hospitai de Especialidades del Centro Médico Nacional La Raza, durante la
década comprendida entre el 1 de mayo de 1990 y el 31 de mayo del 2000.

Se revisaron los expedientes clinicos de los pacientes de primera vez atendidos
an el Departamento durante la década de estudio y se registraron aquellos con
diagndstico clinico de micosis fungoides en cualquier estadio, de los cuales se
consideraron los siguientes criterios: a) fase preinfiltrativa: eritematosa o
eccematosa, b) fase infiltrativa o pretumaral, c) fase tumoral, d) fase eritrodérmica
y &) afeccion extracuténea.

En todos los pacientes con diagndstico clinico de micosis fungoides encontrados
se recabd la siguiente informacién: ano en que se realizé el diagndstico, sexo,
edad y diagndstico histopatologico. Para conocer el diagnéstico histopatoldgico se
revisaron los archivos del Departamento de Anatomia Patoldgica y se registré el
resultado de la biopsia de piel. Los criterios histopaloldgicos para el diagnéstico
fueron los siguientes: a) células de micosis fungoides, b} infiitrado de linfocitos
atipicos en dermis papilar, ¢) exocitosis seca y d) abscesos de Pautrier. No se
incluyeron en el estudio pacientes con menos de 2 de los 5 criterios clinicos y/o

menos de 2 de los 4 criterios histopatoldgicos.

Se calculd la incidencia de micosis fungoides en la década de estudio, su
distribucion temporal, su distribucion por sexo y edad y se determind la
compatibilidad entre el diagndstico clinico y el diagnostico histopatoldgico.



RESULTADOS

Durante la década del 1 de mayo de 1990 al 31 de mayo del 2000 fueron
atendidos 17,964 pacientes de primera vez en el Departaménlo de Dermatologia
del Hospital de Especialidades del Centro Médico Nacional La Raza. De ellos, en
107 se establecié el diagnéstico clinico de micosis fungoides, para una incidencia
global de 0.59 por cada 100 pacientes. La tabla | y la gréfica 1 muestran la
incidencia de casos por aiio, siendo el afio de 1998 el de mayor incidencia (0.12
por cada 100 pacientes).

De los 107 pacientes, 47 {43.93%) fueron mujeres y 60 (50.07%) hormbres (gréafica
2), la frecuencia de casos por sexo en cada ano de estudio se muestra en la
gréfica 3. La edad promedio fue de 54.94+15.63 afios y la distribucién de casos
por década de edad se muestra en la tabla |l y en la grafica 4, La séptima década
fue la que presentd mayor incidencia {0.17 por cada 100 pacientes), mientras que
en la décima década sélo se presentd un caso (incidencia de 0.01 por cada 100
pacientes).

En 51 (46.36%} de los 107 pacientes con diagndstico clinico de micosis fungoides
se encontrd compalibilidad entre el diagnostico establecido clinicamente vy el
diagnéstico histopatoldgico (gréfica 5), la grafica 6 muestra el nimero de casos
por aho en que se presenté compatibilidad clinica e histopatolégica. La tabia i

muestra los diagndsticos histopatologicos de los otros 56 (53.64%) pacientes.



Incidencia Anual de Micasis Fungoides

Tabla |

Afg No. de Casos % Incidencia
1990 3 5.61 0.03
1591 B8 7.48 0.04
1992 13 12,15 0.07
1993 7 6.54 0.04
1694 10 9.35 0.06
1995 5 4,67 0.03
1996 ] 841 0.05
597 11 10.28 0.06
998 21 19.63 0.12
989 13 12.15 0.07
2600 4 3.74 0.02
T
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Tabia H

Incidencia de Micosis Fungoides por Década de Edad

Décadas de Edad No. de Casos % Incidencia
Za [ 5.61 0.03
3a 18 16.62 0.10
) 15 14.02 0.08
6a 25 23.36 0.14
7a 30 28.04 0,17
Ba 8 7.48 0.04
Ta B 3.74 0.02
10a 1 0.93 0.01
Gritica 4 1

Incidencia de Micosis Fungoides por Década de Bdad
0.18 BT
0.16
0.14
012
010
0.08
0.064

0.04

0.024 ﬁ
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Gratica 5
Compatibilidad entre Diagnastico Clinico e
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Tabla il
Otras Diagnésticos Histopatoldgicos

Diagnéstico Histopatolégico

Niamero de Casos

nespaciticos

27
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Erupcion por FArmacos
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DISCUSION

La micosis fungoides continia siendo una enfermedad linfoproliferativa cutanea
rara y con una incidencia baja, hecho que se corrobord en este estudio llevado
durante diez ahos y en el cual la incidencia resulté aun méas baja (0.59% por 100
habitantes) segun lo reportado en la literatura (0.3% por 100 mil habitantes).® Asi
mismo observamos que igual a lo reportad05 la incidencia continta siendo mayor
en hombres que en mujeres; aunque no pudimos determinar si ha habido un
aumento real en la incidencia en el sexo femenino dado que no contamos con los

datos suficientes para poder determinarlo.

De igual manera la década de la vida mayormente afectada continda siendo la
séptima. Es de mencionar que aunque no es lo habitual, se observd Ia
presentacion de micosis fungoides en pacientes jdvenes (2% y 3? décadas de la
vida) y a pesar de que la incidencia en estas etapas de la vida no es significativa
(0.03 y 0.10 respectivamente) finalmente observamos que los pacientes afectados
de la 3% década representan una 6° parte de la incidencia total y un dato
importante a considerar en subsecuentes estudios. Segun los reportes el nimero
de casos de la enfermedad ha aumentado,’ hecho que ne pudimos corroborar en
este estudio, tal vez por la identificacion mas temprana y por consiguiente esto
favorece una supervivencia mas larga, sugiriendo que la terapéutica por
intervencion puede evitar la evolucién de neoplasias y prolongar la

supervivencia.'®




La compatibilidad del diagnéstico clinico con el histopatologico es bajo en nuestro
estudio, ya que fue de menos de mitad de los pacientes estudiados y esto muy
probablemente por encontrarse en etapas iniciales de la enfermedad en las cuales
el diagndstico histopatoldgico puede ser inespecifico y dificil de establecer.?

En las elapas iniciales de la enfermedad el diagndstico histolégico puede ser
inespecifico o presentarse como enfermedades a las cuales se les considera
como estadios iniciales de la misma ¢ padecimientos que pueden llegar a
evolucionar a micosis fungoides. Del diagnéstico de los pacientes que no fueron
compatibles el clinico con el histopatoldgico encontramos los padecimientos no
considerados efapas iniciales o premicoticas de la enfermedad como son:
erupcion por medicamentos, liquen plano, psoriasis, eccema numular, enfermedad
de Bowen, granuloma anular, y metastasis de prdstata. Aunque es de mencionar
que algunos pacientes pueden también debutar como etapa eccematosa,

simulando un eccema numular sin serlo realmente.

También tenemos las enfermedades las cuales pueden considerarse etapas
iniciales o premicéticas de la misma como lo son: la parapsoriasis (en grandes
placas), la poiquilodermia vascular atrdfica, y la pitiriasis liquenoide crénica; asi
como los inespecificos que como taies no confirman el diagnostico pero tampoco
lo descarlan, ya que estos pacienles pueden permanecer anos con este
diagndstico y posteriormente virar a etapas bien definidas de la enfermedad.



Consideramos conveniente continuar con estudios scbre este padecimiento en
anos posleriores y vigilar si la incidencia va en aumento o si semeja ser asi por
llevar a cabo una deteccién mas temprana, segun se comenta en la literatura

I.'* También debemos tomar en cuenta a la poblacidn en mayor riesgo (72

actual
década) que se encuentra en etapas inespecificas de la enfermedad o que cursan
con padecimientos que se consideran premicdticos; llevar a cabo mapeos
frecuentes de eslos pacientes para determinar cuando llegan a evoiucionar a
estadios especificos del padecimiento, realizar un diagndstico y tratamiento
tempranos, para asi favorecer una mejor calidad de vida. Finalmente
consideramos no daspreciable la incidencia de pacientes jovenes afectados en los
cuales el diagnéstico temprane implica de igual manera, mejor calidad de vida y
baja frecuencia de incapacidades secundarias a la enfermedad.



CONCLUSIONES

1. La incidencia de micosis fungoides continta siendo baja

2. El sexo mayormente afectado continda siendo el masculino.

3. No se pudo determinar si la afeccion en el sexo femenino ha aumentade ya

que no contamos con los datos suficientes para descartario o confirmarlo.

4. La edad de mayor incidencia sigue siendo la séplima década de la vida.

. El diagnéstico histopatoldgico continta siendo un reto en etapas iniciales de
la enfermedad ya que es inespecifico y puede permanecer asi por anos.

. £n este estudio en menos de la mitad de los pacientes con diagndstico
clinico de micosis fungoides se logré corroborar histopatolégicamente {muy
probablemente por encontrarse en etapas iniciales de la enfermedad).
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