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RESUMO

Introducido: A Micose Fungoide é uma rara entidade neopldsica, com uma incidéncia de menos de 0,3 casos por
100.000 habitantes por ano, representando, porém, a forma mais comum de linfomas cutineos primdrios. Apresenta
uma terapéutica responsiva nos estdgios iniciais da doenca, com uma sobrevida de 10 a 35 anos, no entanto o tratamento
pode variar dependendo do estadiamento da doenca, extensdo das lesdes cutdneas e o desenvolvimento da patologia em
outros 6rgdos. Desenvolvimento: Paciente do sexo feminino, 36 anos de idade apresentava placa eritematosa em regido
anterior de hemitérax esquerdo hda 1 ano, com aumento progressivo neste periodo. Uma bidpsia realizada revelou, no
histopatolégico, tratar-se de um linfoma cutineo de células T ou Micose Fungéide. Paciente foi submetida a fototerapia
com UVB de banda estreita, tendo apresentado resposta clinica muito favordvel. Consideracoes Finais: Pela raridade
dos casos e pelo excelente progndstico em estdgios iniciais da doenga, torna-se justificado a importancia da divulgacdo
e estudo de casos semelhantes.
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MYCOSIS FUNGOIDES: REPORT OF A CASE
ABSTRACT

Introduction: Mycosis Fungoides is a rare neoplastic entity with an incidence of less than 0.3 cases per 100,000
inhabitants per year, but it is the most common form of primary cutaneous lymphomas. It presents a responsive therapy
in the early stages of the disease, with a survival of 10 to 35 years, however the treatment can vary depending on the
staging of the disease, extension of the cutaneous lesions and the development of the pathology in other organs.
Development: A 36-year-old female presented erythematous plaques in the anterior region of the left hemithorax 1 year
ago, with a progressive increase in this period. A biopsy revealed, in the histopathology, to be a cutaneous T-cell
lymphoma or Mycosis Fungoides. The patient was submitted to phototherapy with narrow band UVB, presenting a very
favorable clinical response. Final Considerations: Because of the rarity of the cases and the excellent prognosis in the
early stages of the disease, the importance of disclosure and study of similar cases is justified.

KEYWORDS: Mycosis Fungoides, UVB Phototherapy, Cutaneous T-Cell Lymphoma.

1. INTRODUCAO

Considerado uma forma de linfoma cutaneo de células T, a Micose Fungoide (MF), é na
maioria das vezes diagnosticada por dermatologistas por apresentar-se como lesdes cutineas

eczematosas em fases iniciais da doenca. A MF pode permanecer nesse estdgio por anos sem que o
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diagnéstico seja feito, mesmo o paciente tendo procurado ajuda médica nesse periodo (LONGO, et
al, 2013). A MF costuma ter uma incidéncia maior em torno dos 55 anos de idade, sendo mais
frequente em homens e da raga negra.

Segundo WILLEMZE et al (2005), os linfomas cutaneos primdrios, ou seja, aqueles que se
apresentam na pele sem evidéncia de envolvimento extracutdneo no momento do diagndstico
possuem uma incidéncia anual de 1:100.000, sendo que a MF € a causadora de pouco menos da
metade de todos esses linfomas.

Esse estudo tem o objetivo de apresentar o caso de uma paciente diagnosticada com MF, cuja
apresentacdo clinica simulava dermatoses mais prevalentes como eczema e morfeia, dentre outros.
Pela gravidade da doenca, com possibilidade de éxito letal, e pela ampla gama de diagndsticos
diferenciais, acreditamos ser esse relato relevante como alerta para a possibilidade desse

diagnostico.

2 DESENVOLVIMENTO

2.1 MICOSE FUNGOIDE

Conhecida também como linfoma de células T cutidneo, a Micose Fungoide (MF) €, na
maioria das vezes, diagnosticada por dermatologistas por apresentar-se como lesdes cutaneas
eczematosas no inicio da doenga, podendo permanecer nesse estigio por anos sem que O
diagndstico seja estabelecido (LONGO, et al, 2013).

Segundo Willemze et al (2005), os linfomas cutaneos primérios, ou seja, aqueles que se
apresentam na pele sem evidéncia de envolvimento extracutaneo no momento do diagndstico,
representados pelos linfomas de células T cutineos e linfomas de células B cutaneos.

A MF € uma doenca com evolu¢do muito lenta e indolente, podendo demorar anos e por vezes
décadas para evoluir de um estigio de pdpula/placa para lesdes invasoras e tumores.
Ocasionalmente, a doenga pode apresentar-se em um estdgio de infiltracio de 6rgdos viscerais e
linfonodos (WILLEMZE, et al, 2005). De acordo com Scarisbrick et al (2014 apud CHASE, et al,
2015), pacientes que se apresentam nos estdgios iniciais da doenga, possuem um progndstico mais
favoravel, com uma sobrevida média de 10 a 35 anos.

O atraso ou o erro no diagndstico da doenca pode ser causado, muitas vezes, pela similaridade

das lesdes da MF com as de outras afec¢des como psoriase, vitiligo, dermatite de contato cronica,
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dermatoses purptricas pigmentadas e pitiriase liquendide, podendo levar a um incorreto tratamento
da doenca e ao agravo dessa (ZACKHEIM e MCCALMONT, 2002 apud CHASE, et al, 2015).
Segundo Eklund (et al, 2016), os mais comuns diagndsticos precedentes a MF sdo a dermatite nao-

especifica e a parapsoriase.

2.2 Diagnéstico da Micose Fungoide

O diagnéstico definitivo da MF €, na maioria das vezes, dificil de ser feito, principalmente
nos estdgios de pdpula/placa da doenca, por suas caracteristicas clinicas e patoldgicas serem
bastante inespecificas (WILCOX, 2016). O autor refere ainda que o tempo médio, desde o inicio
dos sintomas até o diagndstico, € de 3 a 4 anos, porém pode ultrapassar quatro décadas.

Isto posto, Wilcox, (2016) reforca a importancia da correlacdo clinica e patoldgica no
diagnéstico da doenga, sendo que, ndo raramente, o relatério da bidpsia apresenta-se inconclusivo
nessa patologia. Além disso, o autor afirma que apesar de o diagnéstico poder ser feito
exclusivamente com a avaliagdo clinica aliada ao laudo histopatolégico, a andlise imuno-
histoquimica evidenciando grande perda da expressao de antigenos das células T CD2, CD3, CD5 e
CD7 e a demarcacgdo de clones de células T podem ser grandes adjuvantes.

Clinicamente, a MF clédssica no estdgio de pdpula/placa caracteriza-se como lesdes
persistentes e progressivas que se desenvolvem numa distribui¢cao em “traje de banho” e que variam
em forma, tamanho e cor. Estas lesdes geralmente sdo maiores que 5 cm, pruriginosas e multifocais.
Contudo, foram descritas uma ampla gama de variedades na apresentacdo das lesdes, tanto em seu

tropismo quanto em sua distribui¢c@o, pigmentacao e focalidade (WILCOX, 2016).

2.3 Tratamento da Micose Fungoide

De acordo com ADAMNSKA, et al (2015) pelo fato de os linfomas de célula T cutaneos
serem raros, até o momento houve poucos estudos clinicos randomizados realizados no intuito de
definir o melhor tratamento para a doenca. O autor enfatiza que ainda ndo ha nenhum algoritmo
aceito unanimemente que direcione a escolha da terapia, portanto a escolha depende de fatores
como o estadiamento da doenga e de outros que predizem o progndstico, como a extensdo das

lesdes cutaneas e o desenvolvimento da patologia em 6rgdos extracutaneos.
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Em concordancia com Polakiewicz-Gilowska et al(2010 apud ADAMNSKA et al, 2015), a
doenca pode ser classificada em 4 estdgios, podendo ser enquadrada em fases iniciais (Ia, Ib e IIA)
e fases avangadas (IIb, III, IV). A partir de uma visao mais detalhada sobre a literatura disponivel,
Sokotowska-Wojdyto et al (2010 apud ADAMNSKA, et al (2015) afirmam existir duas escolhas
para o tratamento da MF em estdgios iniciais: glicocorticoides topicos, em monoterapia até o
estagio IIA ou como adjuvante em estdgios mais avangados, ou fototerapia.

Em um estudo clinico randomizado que comparou a modalidade de terapia combinada
precoce, que inclui radiacdo e quimioterapia com multiplos agentes, com a terapia tdpica
sequencial, demonstrou-se que enquanto a terapia combinada associou-se a uma taxa superior de
resposta, ela ndo transpds uma maior sobrevida ou cura e, ademais, estd associada a uma elevada
toxicidade (KAYE et al, 1989 apud WILCOX, 2016).

Assim sendo, as modalidades terapéuticas existentes que podem ser empregadas no
tratamento de fases iniciais da patologia, segundo TRAUTINGER et al (2006) sdo: corticosteroides
topicos, mostarda nitrogenada tépica (HN2), carmustina topica, psoraleno mais UVA (PUVA), UVB,
irradiacdo total da pele com feixes de elétrons e raios X superficiais. Em concordancia,
ADAMNSKA et al (2015) define como padrdao para o tratamento, corticoesteroides topicos ou
fototerapia com UVB ou PUVA.

Um estudo retrospectivo com 56 pessoas em estdgios iniciais da MF, o uso de UVB banda
estreita como fototerapia apresentou resultados iguais, sendo maiores, do que a com fototerapia com
PUVA, em termos de responsividade e tempo livre de doenca (DIADEREN et al, 2003 apud
TRAUTINGER, et al, 2006). Isto posto, o tratamento com fototerapia UVB, além de nado requerer
a ingestdo de psoraleno, apresenta ainda um risco menor de carcinogénese cutanea do que com a
fototerapia PUVA, porém pode ser menos efetiva em pacientes de pele escura (TRAUTINGER, et
al, 2006).

3. MATERIAL E METODO

O presente trabalho se encontra em cumprimento com a Resolu¢do 196/96 do Conselho
Nacional de Satde, visto se tratar de pesquisa com ser humano. Previamente a sua realizacdo, este
foi aprovado pelo Comité de FEtica e Pesquisa da FAG por meio do Parecer n°
60339316.4.0000.5219.

O relato trata-se de uma pesquisa aplicada, qualitativa e descritiva realizada de maneira

longitudinal, sendo a coleta de dados realizada através da andlise dos prontudrios da paciente, na

106 Revista Théma et Scientia — Vol. 8, n° 1E, jan/jun, 2018 — Edicdo Especial Medicina



Micose Fungdide: relato de um caso

Clinica Dermatoldgica Dr. Empinotti. A técnica bibliografica teve como base cientifica artigos
encontrados em banco de dados do PUBMED, MEDLINE, MEDSCAPE, BIREME e SCIELO, dos

ultimos 11 anos, bem como literaturas atualizadas que descrevem a citada patologia.

4. DESCRICAO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 36 anos, parda, professora, encaminhada por apresentar placa
eritematosa em regido anterior de hemitérax esquerdo hd 1 ano, com aumento progressivo da lesdo
neste periodo, manifestando ainda lesdes hipocromicas em regido cervical. Realizado exame
histopatolégico de fragmento de pele que mostrou infiltrado linfocitico atipico em faixa em derme
superficial, com epidermotropismo e microabscessos de Pautrier caracteristicos do Linfoma cutaneo
de células T ou MF. Investigacdo adicional mostrou ndo ter havido acometimento de outros 6rgaos e
tecidos. Desta forma, foi optado pela realizacdo de Fototerapia UVB; no caso, foram realizadas 20
sessoes num periodo de 7 semanas, tendo a paciente apresentado resposta muito favordvel ao
tratamento. A paciente permanece em remissdo da doenga por 2 anos apds interrup¢do da

Fototerapia.

5. DISCUSSAO

No caso descrito, a paciente apresentava multiplas lesdes pleomorficas, algumas lesdes em
placa eritematosas, sobretudo a maior lesdao em hemitérax esquerdo e diversas maculas
hipopigmentadas em regido cervical anterior.

Além da forma cldssica em placa, como no caso apresentado, a doenga também pode
apresentar-se na forma nodular ou na forma tumoral, nas quais denotam-se um nédulo ou tumor
como primomanifestacdo, sem passar pelas fases iniciais de macula/placa. Ademais, a MF pode
evoluir para a Sindrome de Sézari, a qual é definida pela triade de eritrodermia, linfadenopatia
generalizada e presencga de células T neopldsicas (células de Sézary) na pele, linfonodos e no sangue
periférico. Neste caso, o paciente apresentard uma populacdo aumentada de células T com nicleos
cerebriformes no sangue periférico, interferindo na relacdo CD4/CDS8, a qual se encontrard maior
que 10 (RAMOS-E-SILVA e CASTRO, 2009).

O atraso no diagndstico da doenca pode ser causado, muitas vezes, pela similaridade das

lesdes da MF com as de outras dermatoses como psoriase, vitiligo, dermatite de contato cronica,
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dermatoses purptricas pigmentadas e pitiriase liquendide, podendo levar a um diagnéstico
incorreto, permitindo a evolucdo da doenga (GIRARDI, HEALD, & WILSON, 2004 apud CHASE,
et al, 2015). O tempo médio do inicio dos sintomas até o diagndstico de MF é de 3 a 4 anos, porém
com possibilidade do diagndstico ser retardado por até 4 décadas (WILCOX, 2016).

Sabe-se que algumas dermatoses apresentam o potencial de evolu¢do para MF, especialmente
a Parapsoriase e alguns tipos de Dermatites (EKLUND et al, 2016).

A andlise histopatoldgica de lesdes ndo infiltrativas € dificultada pelos achados inespecificos
caracteristicos dessa fase evolutiva da doenca. Em lesodes infiltratiavas, o estudo histopatolégico
demonstra infiltrado linfocitario atipico em faixa na derme, com epidermotropismo, sendo que este
infiltrado € composto por células mononucleares de pequeno a médio tamanho, com ntcleos
hipercromadticos com circunvolungdes (cerebriformes). Ja na epiderme, € possivel encontrar grupos
ou ninhos de linfécitos neoplédsicos, chamados de “microabscessos” de Pautrier, os quais sdo
caracteristicos da doenca, porém nem sempre sdao encontrados (RAMOS-E-SILVA e CASTRO,
2009).

A MF exige, portanto, para seu diagndstico, a correlacdo clinica e histopatolégica, porque
nem sempre os achados na lamina permitirdo o diagnéstico conclusivo dessa patologia. Além disso,
apesar de haver a possibilidade de o diagnéstico ser feito apenas com os achados clinicos e
histopatolégicos, o estudo de imunofenotipagem evidenciando grande perda da expressdo de
antigenos das células T CD2, CD3, CD5 e CD7 e a demarcagdo de clones de células T podem de
utilidade diagnéstica (WILCOX, 2016). No caso em discussdao, a correlagdo clinica e
histopatolégica permitiram o diagnéstico de MF, mas infelizmente nao foi possivel a realizacao de
imunofenotipagem devido ao seu custo elevado.

De acordo com ADAMNSKA, et al, (2015) pelo fato de os linfomas cutineos de células T
serem raros, até o momento houveram poucos ensaios clinicos realizados no intuito de definir o
melhor tratamento para a doenga. O autor enfatiza que ainda nao ha nenhum algoritmo totalmente
aceito que direcione a escolha da terapia, portanto a escolha depende de fatores como o
estadiamento da doenca e de preditores progndsticos, como a extensdo das lesdes cutaneas e o
acometimento extracutaneo.

A MF pode ser classificada em 4 estdgios, sendo que os estidgios Ia, Ib e IIA sao
considerados fases iniciais da doenca e os estagios IIb, III, IV sdo considerados estdgios avancados
da doenca (ZACKHEIM, et al, apud ADAMNSKA, et al, 2015).

Quanto ao tratamento, para as fases iniciais pode-se optar pelo uso de glicocorticoides
topicos, em monoterapia até o estdgio IIA ou como adjuvante em estigios mais avancados, ou

fototerapia. Outras possibilidades terapéuticas incluem mostarda nitrogenada tépica, carmustina
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topica, irradiacdo total da pele com feixes de elétrons e raios X superficiais (ZACKHEIM, et al,
apud ADAMNSKA, et al, 2015).

O uso de tratamentos mais agressivos como radioterapia e quimioterapia com multiplos
agentes, com a terapia topica sequencial, demonstrou que a terapia combinada associou-se a uma
taxa superior de resposta, entretanto ela ndo transpds uma maior sobrevida ou cura e, ademais, ela é
associada a maior risco de toxicidades (KAYE, et al, 1989 apud WILCOX, 2016).

O uso de fototerapia com UVB banda estreita, mesma terapéutica utilizada pela paciente do
relato, apresentou resultados semelhantes ao da fototerapia com UVA associado a Psoralénico
(PUVA), em termos de responsividade e tempo livre de doenga (DIADEREN et al, 2003 apud
TRAUTINGER, et al, 2006). Além disso a fototerapia com UVB, além de ndo requerer a ingestao
de psoraleno, apresenta ainda menor risco de carcinogenicidade cutinea quando comparado ao
PUVA (TRAUTINGER, et al, 2006).

A paciente descrita nesse relato apresentava MF em estagio la, ou seja, estdgio inicial da
doenca, o que indicava progndstico bastante favoravel. Optou-se pela realizacdo de fototerapia com
UVB de banda estreita pela disponibilidade e pelo baixo indice de efeitos colaterais e complicagcdes
dessa terapia. Considera-se a resposta clinica muito boa, tendo a paciente entrado em remissao

clinica da doencga poucas semanas apds o inicio dessa terapia.

6. CONSIDERACOES FINAIS

A MF € um linfoma cutaneo de células T raro, que costuma apresentar bom progndstico se o
diagnéstico for realizado em estdgios iniciais da doenga. Apresentou-se o caso de uma paciente do
sexo feminino com caracteristicas clinicas e histopatoldgicas compativeis com MF que mostrou

excelente resposta clinica com uso de fototerapia UVB de banda estreita.
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