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RESUMO

Introducédo: A Micose Fungoide é uma rara entidade neoplasiomy ema incidéncia de menos de 0,3 casos por
100.000 habitantes por ano, representando, poréorrea mais comum de linfomas cutaneos primarigeesenta
uma terapéutica responsiva nos estagios iniciaifdaca, com uma sobrevida de 10 a 35 anos, notemtératamento
pode variar dependendo do estadiamento da doetieaséo das lesdes cutdneas e o desenvolvimepiatalagia em
outros orgaosDesenvolvimento:Paciente do sexo feminino, 36 anos de idade afieaseplaca eritematosa em regido
anterior de hemitérax esquerdo ha 1 ano, com awnm@ogressivo neste periodo. Uma bidpsia realizadelou, no
histopatoldgico, tratar-se de um linfoma cuténeadlalas T ou Micose Fungéide. Paciente foi sulataedi fototerapia
com UVB de banda estreita, tendo apresentado resplisica muito favoravelConsiderac8es FinaisPela raridade
dos casos e pelo excelente prognéstico em estifipcas da doenca, torna-se justificado a impari@nla divulgacéo

e estudo de casos semelhantes.
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MYCOSIS FUNGOIDES: REPORT OF A CASE
ABSTRACT

Introduction: Mycosis Fungoides is a rare neopdastitity with an incidence of less than 0.3 cases 100,000
inhabitants per year, but it is the most commomfof primary cutaneous lymphomas. It presents poresive therapy
in the early stages of the disease, with a suna¥dl0 to 35 years, however the treatment can dapending on the
staging of the disease, extension of the cutanéssiens and the development of the pathology iremthrgans.

Development: A 36-year-old female presented erytdtens plagues in the anterior region of the lefhitieorax 1 year
ago, with a progressive increase in this periothiépsy revealed, in the histopathology, to be amebus T-cell
lymphoma or Mycosis Fungoides. The patient was $iidnto phototherapy with narrow band UVB, pregsant very

favorable clinical response. Final Consideratidscause of the rarity of the cases and the exdgilegnosis in the
early stages of the disease, the importance ofiodisie and study of similar cases is justified.

KEYWORDS: Mycosis Fungoides, UVB Phototherapy, Cutaneous ITi{genphoma.

1. INTRODUCAO

Considerado uma forma de linfoma cutaneo de céllles Micose Fungoide (MF), é na
maioria das vezes diagnosticada por dermatologigtasapresentar-se como lesbes cutaneas
eczematosas em fases iniciais da doenca. A MF pecheanecer nesse estagio por anos sem que o
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diagnéstico seja feito, mesmo o paciente tendoupaolo ajuda médica nesse periodo (LON@O,
al., 2013). A MF costuma ter uma incidéncia maior tenmo dos 55 anos de idade, sendo mais
frequente em homens e da raga negra.

Segundo WILLEMZEet al. (2005), os linfomas cutaneos primarios, ou smjaeles que se
apresentam na pele sem evidéncia de envolvimertracexaneo no momento do diagnéstico
possuem uma incidéncia anual de 1:100.000, sendaduF é a causadora de pouco menos da
metade de todos esses linfomas.

Esse estudo tem o objetivo de apresentar o casmdeaciente diagnosticada com MF, cuja
apresentacao clinica simulava dermatoses maislpnt®s como eczema e morfeia, dentre outros.
Pela gravidade da doenca, com possibilidade de &tiél, e pela ampla gama de diagnésticos
diferenciais, acreditamos ser esse relato relevaot@o alerta para a possibilidade desse

diagnéstico.

2 DESENVOLVIMENTO

2.1 MICOSE FUNGOIDE

Conhecida também como linfoma de células T cutdamedlicose Fungoide (MF) €&, na
maioria das vezes, diagnosticada por dermatol@gipta apresentar-se como lesbes cutaneas
eczematosas no inicio da doenca, podendo permamesse estagio por anos sem que O
diagnéstico seja estabelecido (LONG#al., 2013).

Segundo Willemzeet al. (2005), os linfomas cutaneos primarios, ou sejaek®s que se
apresentam na pele sem evidéncia de envolvimerttacexaneo no momento do diagndstico,
representados pelos linfomas de células T cutéménfomas de células B cutaneos.

A MF é uma doenga com evolugdo muito lenta e indelgpodendo demorar anos e por vezes
décadas para evoluir de um estagio de papula/pfera lesdes invasoras e tumores.
Ocasionalmente, a doenca pode apresentar-se enstagioede infiltracdo de 6rgaos viscerais e
linfonodos (WILLEMZE, et al,. 2005). De acordo com Scarisbratlal. (2014apud CHASE, et al.,
2015), pacientes que se apresentam nos estagi@srda doenca, possuem um prognostico mais
favoravel, com uma sobrevida média de 10 a 35 anos.

O atraso ou o erro no diagnostico da doenca podmssado, muitas vezes, pela similaridade

das lesbes da MF com as de outras afec¢Bes comagesovitiligo, dermatite de contato crénica,
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dermatoses purpuricas pigmentadas e pitiriaseri@de, podendo levar a um incorreto tratamento
da doenca e ao agravo dessa (ZACKHEIM e MCCALMOROD2 apud CHASE, et al., 2015).
Segundo Eklundef al., 2016), os mais comuns diagnosticos preceden#s séo a dermatite nao-

especifica e a parapsoriase.

2.2 Diagnéstico da Micose Fungoide

O diagnéstico definitivo da MF €, na maioria dages dificil de ser feito, principalmente
nos estagios de papula/placa da doenga, por suasterésticas clinicas e patologicas serem
bastante inespecificas (WILCOX, 2016). O autorreef@inda que o tempo médio, desde o inicio
dos sintomas até o diagnaostico, € de 3 a 4 ano&npgoode ultrapassar quatro décadas.

Isto posto, Wilcox, (2016) reforca a importancia darrelacdo clinica e patologica no
diagnostico da doenca, sendo que, ndo raramemédatério da bidpsia apresenta-se inconclusivo
nessa patologia. Aléem disso, o autor afirma quesapeale o diagndstico poder ser feito
exclusivamente com a avaliacdo clinica aliada aeldahistopatolégico, a analise imuno-
histoquimica evidenciando grande perda da exprefsantigenos das células T CD2, CD3, CD5 e
CD7 e a demarcacao de clones de células T podegnasetes adjuvantes.

Clinicamente, a MF classica no estagio de papae#plcaracteriza-se como lesdes
persistentes e progressivas que se desenvolvemdistribuicdo em “traje de banho” e que variam
em forma, tamanho e cor. Estas lesdes geralmentaa@@res que 5 cm, pruriginosas e multifocais.
Contudo, foram descritas uma ampla gama de varsdaa apresentacdo das lesdes, tanto em seu
tropismo quanto em sua distribuicdo, pigmentacideaidade (WILCOX, 2016).

2.3 Tratamento da Micose Fungoide

De acordo com ADAMNSKAEgt al. (2015) pelo fato de os linfomas de célula T cetén
serem raros, até o momento houve poucos estudososlirandomizados realizados no intuito de
definir o melhor tratamento para a doenca. O aemdatiza que ainda ndo hd nenhum algoritmo
aceito unanimemente que direcione a escolha dpidenportanto a escolha depende de fatores
como o estadiamento da doenca e de outros quezemedd prognostico, como a extensdo das

lesdes cutaneas e o desenvolvimento da patolog@gins extracutaneos.
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Em concordancia com Polakiewicz-Gilows#taal.(2010apud ADAMNSKA et al., 2015),a
doenca pode ser classificada em 4 estagios, podmmdmquadrada em fases iniciais (la, Ib e 11A)
e fases avancadas (llb, Ill, IV). A partir de umséo mais detalhada sobre a literatura disponivel,
Sokotowska-Wojdytoet al. (2010apud ADAMNSKA, et al. (2015) afirmam existir duas escolhas
para o tratamento da MF em estagios iniciais: gdicoides tépicos, em monoterapia até o
estagio IIA ou como adjuvante em estdgios mais@ados, ou fototerapia.

Em um estudo clinico randomizado que comparou aatitzdie de terapia combinada
precoce, que inclui radiacdo e quimioterapia comltiphds agentes, com a terapia tépica
sequencial, demonstrou-se que enquanto a terapibitada associou-se a uma taxa superior de
resposta, ela ndo transpds uma maior sobrevidai@ue; ademais, estd associada a uma elevada
toxicidade (KAYEet al., 1989apud WILCOX, 2016).

Assim sendo, as modalidades terapéuticas existemies podem ser empregadas no
tratamento de fases iniciais da patologia, segURIWUTINGER et al. (2006) s&o: corticosteroides
tépicos, mostarda nitrogenada topica gl armustina topica, psoraleno mais UVA (PUVA), BV
irradiacdo total da pele com feixes de elétronsaesr X superficiais. Em concordancia,
ADAMNSKA et al. (2015) define como padréo para o tratamentojcoasteroides topicos ou
fototerapia com UVB ou PUVA.

Um estudo retrospectivo com 56 pessoas em estamoigis da MF, o uso de UVB banda
estreita como fototerapia apresentou resultad@sgsendo maiores, do que a com fototerapia com
PUVA, em termos de responsividade e tempo livreddenca (DIADERENet al., 2003 apud
TRAUTINGER, et al., 2006). Isto posto, o tratamento com fototer&pvd3, além de n&o requerer
a ingestao de psoraleno, apresenta ainda um risoormade carcinogénese cutanea do que com a
fototerapia PUVA, porém pode ser menos efetiva amentes de pele escura (TRAUTINGER,
al., 2006).

3. MATERIAL E METODO

O presente trabalho se encontra em cumprimento a&dresolucdo 196/96 do Conselho
Nacional de Saude, visto se tratar de pesquisasesrhumano. Previamente a sua realizacéo, este
foi aprovado pelo Comité de Etica e Pesquisa da p&Gneio do Parecer n° 912.404.

O relato trata-se de uma pesquisa aplicada, qusdite descritiva realizada de maneira
longitudinal, sendo a coleta de dados realizadav@$r da analise dos prontuarios da paciente, na

Clinica Dermatoldgica Dr. Empinotti. A técnica bdgrafica teve como base cientifica artigos
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encontrados em banco de dados do PUBMED, MEDLINED®CAPE, BIREME e SCIELO, dos
ultimos 11 anos, bem como literaturas atualizadasdgscrevem a citada patologia.

4. DESCRICAO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 36 anos, parda, pra@ssmcaminhada por apresentar placa
eritematosa em regido anterior de hemitorax esquaidl ano, com aumento progressivo da lesao
neste periodo, manifestando ainda les6es hipoca@mitn regido cervical. Realizado exame
histopatoldgico de fragmento de pele que mostrélirado linfocitico atipico em faixa em derme
superficial, com epidermotropismo e microabscedsoBautrier caracteristicos do Linfoma cutaneo
de células T ou MF. Investigacao adicional mostréa ter havido acometimento de outros 6rgaos e
tecidos. Desta forma, foi optado pela realizacad&ateterapia UVB; no caso, foram realizadas 20
sessfes num periodo de 7 semanas, tendo a paapmetentado resposta muito favoravel ao
tratamento. A paciente permanece em remissao dacaopor 2 anos apoés interrupcdo da

Fototerapia.

5. DISCUSSAO

No caso descrito, a paciente apresentava multipifes pleomorficas, algumas lesbes em
placa eritematosas, sobretudo a maior lesdo em tdrami esquerdo e diversas maculas
hipopigmentadas em regido cervical anterior.

Além da forma classica em placa, como no caso api@o, a doenca também pode
apresentar-se na forma nodular ou na forma tumpoeal,quais denotam-se um nodulo ou tumor
como primomanifestacdo, sem passar pelas faseaisnie macula/placa. Ademais, a MF pode
evoluir para a Sindrome de Sézari, a qual é defipiela triade de eritrodermia, linfadenopatia
generalizada e presenca de células T neoplasiglatade Sézary) na pele, linfonodos e no sangue
periférico. Neste caso, 0 paciente apresentarapapalacdo aumentada de células T com nucleos
cerebriformes no sangue periférico, interferindorelacdo CD4/CD8, a qual se encontrara maior
que 10 (RAMOS-E-SILVA e CASTRO, 2009).

O atraso no diagnéstico da doenca pode ser causadtas vezes, pela similaridade das
lesbes da MF com as de outras dermatoses com@gesovitiligo, dermatite de contato crénica,

dermatoses purpuricas pigmentadas e pitiriase ri@de, podendo levar a um diagndstico
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incorreto, permitindo a evolugéo da doenca (GIRARIEALD, & WILSON, 2004apud CHASE,
et al., 2015). O tempo médio do inicio dos sintomasaléagnostico de MF é de 3 a 4 anos, porém
com possibilidade do diagnéstico ser retardadapod décadas (WILCOX, 2016).

Sabe-se que algumas dermatoses apresentam o pbtEnevolucdo para MF, especialmente
a Parapsoriase e alguns tipos de Dermatites (EKLEND, 2016).

A andlise histopatoldgica de lesdes nao infiltesie dificultada pelos achados inespecificos
caracteristicos dessa fase evolutiva da doencaleEdes infiltratiavas, o estudo histopatolégico
demonstra infiltrado linfocitario atipico em faira derme, com epidermotropismo, sendo que este
infiltrado € composto por células mononuclearespdqueno a médio tamanho, com ndcleos
hipercromaticos com circunvolungdes (cerebriformé&)na epiderme, é possivel encontrar grupos
ou ninhos de linfocitos neoplasicos, chamados d&rtrabscessos” de Pautrier, os quais sao
caracteristicos da doenca, porém nem sempre s@mteos (RAMOS-E-SILVA e CASTRO,
2009).

A MF exige, portanto, para seu diagnostico, a tagé® clinica e histopatologica, porque
nem sempre os achados na lamina permitirdo o dstign@onclusivo dessa patologia. Além disso,
apesar de haver a possibilidade de o diagndsticdege apenas com os achados clinicos e
histopatolégicos, o estudo de imunofenotipagem emdhindo grande perda da expressdo de
antigenos das células T CD2, CD3, CD5 e CD7 e aad=mao de clones de células T podem de
utiidade diagnodstica (WILCOX, 2016). No caso emscdssdo, a correlagdo clinica e
histopatolégica permitiram o diagnostico de MF, nmdslizmente néo foi possivel a realizacédo de
imunofenotipagem devido ao seu custo elevado.

De acordo com ADAMNSKAget al., (2015) pelo fato de os linfomas cutaneos delagll
serem raros, até o momento houveram poucos endéass realizados no intuito de definir o
melhor tratamento para a doenca. O autor enfatizaagqnda ndo ha nenhum algoritmo totalmente
aceito que direcione a escolha da terapia, portantescolha depende de fatores como o
estadiamento da doenca e de preditores progngstioos a extensdo das lesbes cutaneas e o
acometimento extracutaneo.

A MF pode ser classificada em 4 estagios, send® api estagios la, Ib e IIA sdo
considerados fases iniciais da doenca e os estiigjdH, IV sdo considerados estagios avancados
da doenca (ZACKHEIMet al., apud ADAMNSKA, et al., 2015).

Quanto ao tratamento, para as fases iniciais pedepsar pelo uso de glicocorticoides
topicos, em monoterapia até o estagio IIA ou comjjovante em estagios mais avancados, ou

fototerapia. Outras possibilidades terapéuticatuéme mostarda nitrogenada tépica, carmustina
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topica, irradiacdo total da pele com feixes derehst e raios X superficiais (ZACKHEIMgt al.,
apud ADAMNSKA, et al., 2015).

O uso de tratamentos mais agressivos como ragipiéee quimioterapia com multiplos
agentes, com a terapia topica sequencial, demongtre a terapia combinada associou-se a uma
taxa superior de resposta, entretanto ela nagpidangna maior sobrevida ou cura e, ademais, ela é
associada a maior risco de toxicidades (KA®EI., 1989apud WILCOX, 2016).

O uso de fototerapia com UVB banda estreita, mesna@éutica utilizada pela paciente do
relato, apresentou resultados semelhantes ao deerfgtia com UVA associado a Psoralénico
(PUVA), em termos de responsividade e tempo liweddenca (DIADERENt al., 2003 apud
TRAUTINGER, et al., 2006). Além disso a fototerapia com UVB, aléenndio requerer a ingestao
de psoraleno, apresenta ainda menor risco de ogmmitidade cutanea quando comparado ao
PUVA (TRAUTINGER, et al., 2006).

A paciente descrita nesse relato apresentava MEEstagio la, ou seja, estagio inicial da
doenca, o que indicava prognoéstico bastante faebr@ptou-se pela realizacao de fototerapia com
UVB de banda estreita pela disponibilidade e peigdindice de efeitos colaterais e complicacbes
dessa terapia. Considera-se a resposta clinica rhad, tendo a paciente entrado em remissao

clinica da doenca poucas semanas apos o inicia tlFapia.

6. CONSIDERACOES FINAIS

A MF é um linfoma cutaneo de células T raro, qustuwnma apresentar bom prognéstico se o
diagnostico for realizado em estagios iniciais dang¢a. Apresentou-se o caso de uma paciente do
sexo feminino com caracteristicas clinicas e hatbpgicas compativeis com MF que mostrou

excelente resposta clinica com uso de fototerapia te banda estreita.
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