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RESUMO

Relato de um caso de Micose Fungéide — Forma Invertida, devido a raridade e a dificuldade diagnostica do caso e revisido

bibliografica sobre o assunto.

1. INTRODUCAO

Micose Fungdide descrita pela pri-
meira vez por Alibert em 1806, é um
linfoma primario de pele, que caracte-
risticamente possui um curso lentamen-
te progressivo de multiplas placas infil-
tradas até atingir a fase tumoral. Em
poucos casos a doenga evolui rapida-
mente para a fase tumoral e, mais rara-
mente a doenga inicia-se pela tumora-
¢ao. O nome Micose Fungoide ¢ devido
a semelhanga com cogumelos dos tumo-
res nas fases finais da doenga e ndo indi-
ca qualquer etiologia micética.

A Micose Fungo6ide ocorre com
maior freqiéncia no sexo masculino
(2:1) e seu tipo de incidéncia estd na Sa.
a 6a. décadas de vida.

As lesoes cutaneas da Micose Fungoi-
de geralmente desenvolvem-se em tres
fases sucessivas:

— Fase pré-micotica.

— Fase de placa infiltrativa.

— Fase tumoral.

Na fase pré-micotica as lesdes podem
ser (ipo psoriase, eczema ou liquen,
usualmente ndo respondem ao tratamen-
to habitual. Prurido de intensidade va-
ridvel pode estar presente nesta fase ou
mesmo precedendo as lesdes da pele.
A fase pré-micOtica persistc por meses
ou anos antes que apare¢am as placas
infittradas. A média de duragao do ini-
cio dos sinais e sintomas até o diagnosti-
co histologico da Micose Fungoide é de
cerca de 10 anos (FUKS et ulii%(’)).

Na fase de placa as lesces podem ser
bem delimitadas afetando menos de
50% da drea da pele; podem infiltrar
mais de 50%, porém menos de 75% da
area da pele ou apresentar-s¢ como um
eritema generalizado. As infiltra¢des na
face ddo ao paciente uma facies leonina.
Pode ocorrer uma dermatite esfoliativa,
alopécia e hiperqueratose nas palmas das
maos e pés.

O aparecimento de tumores de di-
mensdes varidveis e que freqiientemente
se ulceram caracterizam a 3a. fase da
doenga. Quando surgem os tumores, ge-
ralmente hd diminui¢do ou desapareci-
mento do prurido.

Apos atingir a fase tumoral, a doenga
envolve os linfonodos periféricos e de-
pois, rapidamente, dissemina-se para 0s
linfonodos viscerais e outros Orgaos.

O intervalo entre a fase tumoral ¢ a
morte do paciente € de aproximada-
mente 2 anos, entretanto se o paciente
apresenta o envolvimento extracutaneo,
a sobrevivéncia reduz-se para uma mé-
dia de 7 meses e meio (FUKS et 3111(6))

A histopatologia da Micose Fungoide
mostra um denso infiltrado na derme
constituido por linfocitos, células mo-
nonucleares, histiocitos e poucos eosind-
filos, contendo também células atipicas,
grandes, com nucleos volumosos e pleo-
morficos. Hd infiltragdo da epiderme
com formagdo dos microabscessos de
Pautrier (FISHER et alii(3)),

O estadiamento da Micose Fungoide
¢ baseado nos sinais clinicos, histologi-

COs € em exames complementares con-
vencionais para avaliagdo de possivel
dissemina¢do da doenga (urinalise, pro-
vas de fungdo hepatica, hemograma,
mielograma, biopsia de linfonodos, ra-
diografia do esqueleto, linfografia).

H4d varios esquemas de estadiamento,
sendo o dltimo e mais completo de Van
Scott e¢ Kalmanson, apresentado em
seguida.

O envolvimento extracutineo da Mi-
cose Fungbide é um assunto controver-
tido na literatura, principalmente no
que se refere aos caracteres hlStOlOglCOS

RAPPAPORT et alii(12) estudando
45 autdpsias de Micose Fungoide, en-
contraram envolvimento extracutdneo
em 32 casos (71%). Os linfonodos mos-
traram infiltragdo em 24 dos 32 casos
(75%). As visceras mais comumente en-
volvidas foram, em ordem de freqiién-
cia: Pulmio (66%); Bago (60%) e Figa-
do (53%).

Contrariamente do que € relatado na
literatura de que quando a Micose Fun-
goide infiltra a viscera evolui para lin-
fossarcoma, reticulossarcoma ou Doen-
¢a de Hodgkin, a observagdo de Rappa-
port é que a proliferagdo em tecidos ex-
tracutaneos, diferem histologicamente
de outros tipos de linfomas.

2. RELATO DE CASO

J.C.S., 65 anos, reg. 49.774, masc.,
br., natural da Bahia, procedente do Si-
tio Agua do Jacutinga - Pr., aposentado.

{1) Professores do Servigo de Dermatologia do Hospital Universitario Regional do Norte do Parané, da Universidade Estadual de Londrina.
(2} Do Servigo de Hematologia Clinica do H.U.R.N.Pr., da UEL.

(3) Chefe do Servico de Dermatologia do 170. Distrito Sanitario do Estado do Parana.
(4) Professoras do Servigo de Analomia Patolégicado H.U.R.N.Pr., da UEL.

{5) Médico Patologista do Servico de Anatomia Patolégica do Hospital Antdnio Prudente de Londrina.
(6) Residente do Servico de Dermatologia do H.U.R.N.Pr., da UEL.

{7) Internos do H.U.R.N.Pr,, da UEL.
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ESTADIAMENTO (VAN SCOTT & KALMANSON(16))

ESTADIC  HISTOLOGIA DA CLINICA
LESAQ CUTANEA
0 0 0
| compativel com placa eritematosa ou
M.F. eritema generalizado

I M.F, placas infiliradas com
ou sem eritema generalizado

11 M.F. tumor, com ou sem papulas,

placas ou eritema generalizado

v M.F. placas, pipulas ou tumores

com ou sem eritema genera-
lizado
v M.F. placas, papulas ou tumores

O paciente procurou o Hospital Uni-
versitirio Regional do Norte do Parand
no dia 07/04/80, com historia que ha 6
meses houve aparecimento de tumora-
¢do em regido {rontal que vinha aumen-
tando gradativamente de famanho. Hd 3
meses aparecimento de placas eritema-
tosas, em face, tronco e membros e con-
comitante ulceragdo em tumor de regido
fronial.

Negava prundo, febre, emagrecimen
to ¢ anorexia. Sem outras queixas.

COIT Ou sem eritema genera-
lizado

2.1. Exames
2.1.1. Fisico

BEG — eupneico, anictérico, corado,
semn adenomegalia periférica, afebril.

FC — 80 /min. -- p-80/min, — FR-24/
min.

PA — 140/90

PELE — tumoragdo em regido frontal di-
reita de 10cm. de diametro, uicerada
no centro, frigvel, comn crostas sero
hemadticas, tumoragdo em regido pa-
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GANGLIOS OUTROS

ORGAOS
0 0
0 0
0 0
0 0
+ 0
+ +

rietal direita com drea de necrose de
10cm. de didmetro. Placas infiltrati-
vas, eritematosas, com discreta des
camagdo na superlicie, com fama-
nho de 1 2 3cm. de didmetro, locali-
zadas em todo corpo, inclusive derso
nasal ¢ orelhas, conferindo um aspec-
to infiltrativo a face.

2.1.2. De scnsibilidade

Térmica — dolorosa normal.

TORAX — BRNF, sem sopros — PUL-
MOES — livres

ABDOME — semigioboso, normo-tenso,
indolor,

BACO — nao percutivel e nfo palpa-
vel.

FIGADO — percutivel do 6o, EIC até
RCD, nio palpdvel.

RHA — normais.

GENITAIS — sp.

EXTREMIDADES — sp,

2.1.3. De laboratorio
HEMOGRAMA

HEMACIAS — 4.800.000mm3
HB — [4,7g/100ml,

HTC - 44%
VCM - 92%
HCM - 31%

CHCM - 33%
LEUCOCITOS — 5400/mm3



PIRAINO et alii

Semina, 7(2): 161-164, 1981

SEGMENTADOS — 64%
EOSINOFILOS —~ 1%

LINFOCITOS — 29%

MONOCITOS — 6%

PLAQUETAS — 280.000

URINA I — normal

RAIOS X DE TORAX — alongamento

e ectasia de aorta toracica. Placas

de Ateroma na aorta toricica.
GLICEMIA - 92mg/dl
UREIA — 16mg/di
CREATININA - 0,6mg/d!

F. ALCALINA — 53uds (20-48)
TGO — 20uds (4-36)

TGP - 20uds (4-32)

TAP — 13" — 86%
FIBRINOGENIO — 560 (200-535)

As primeiras bibpsias realizadas nas
placas infiltradas da regido abdominal
mostraram rea¢do granulomatosa com
células epitelidides e células gigantes
multinucleadas, assemelhando-se muito
a Hanseniase forma tuberculoide.

No entanto, a biopsia da regido
tumoral e outras biopsias das lesoes
mostraram derme com denso infiltrado
composto por lintdcitos, células mono-
nucleares, histiécitos e poucos easinoli-
los contendo também células com na-
cleos volumosos e pleomorficos, densos,
esparsos.

A epiderme ¢ focalmente comprome-
tida pela infiltracdo das células na epi-
derme, com formagdo dos microabsces-
sos de Pautrier. Sendo confirmado o
diagnostico de Micose Fungoide associa-
da a reagdo granulomatosa.

2.2. Tratamento e evolu¢do

Com a confirmagdo diagnostica, foi
iniciado o tratamento topico com mos
tarda nitrogenada e radioterapia na tu-
moragdo frontal.

O paciente evoluiu todo o periodo da
internagdo com picos febris de 380C. A
tumora¢do em regido frontal apresentou
extensa necrose com infec¢do secunda-
ria que ndo respondeu a antibioticotera-
pia ampla, indo a 6Obito em 20/06/80.

2.3. Necropsia

A necropsia mostrou, além das lesdes
extensas cutaneas ja descritas, as seguin-
tes alteragoes:

1) Areas extensas de pneumonia em or-
ganiza¢do, hemorragia, edema e fo-
cos necroticos sem exsudag¢ao neutro-
filica.

2) Tubo digestivo com tlceras: trés na
mucosa gastrica, uma duodenal e ou-
tra jejunal, sobre as quais havia exem-
plares de Monilia sp, com reagdo ex-
sudativa minima.

3) Ganglios aumentados no epiplon,
cujo exame microscopico foi compa-
tivel com linfossarcoma tipo linfoci-
tico, sem evidéncias de células da Mi-
cose Fungoide.

A infiltragdo de células neopldsicas

de visceras foi comprovada de ma-

neira discreta em pancreas, glandula
salivar e miocdrdio.

Chamou a atengdo o nao comprome-

timento do figado e bago. Como acha-
dos ndo diretamente relacionados havia
ainda: amolecimento cerebral cicatriza-

do em lobo parietal direito, ateroscle /

rose, hidronefrose e calculose renal, hi- ;
perplasia modular da préstata, infarto
esplénico, esofagite ulcerativa e traquei-
te.

Em vista da infec¢do secunddria das
lesGes cutineas e a falta de rea¢do neu-
trofilica tecidual leva a suposicdo de
que o Obito se deu por septicemia.

3. DISCUSSAO E CONCLUSAO

A associagdo de lesGes granulomato-
sas a neoplasias malignas é bem conhe-
cido, tanto na linhagem epitelial quanto
linforreticular.

Ginglios axilares drenando carcino-
ma de mama ou ganglios abdominais
drenando cancer gastrico podem apre-
sentar histiocitose sinusoidal com for-
ma¢ao de granulomas tuberco6ide ou sar-
coide.

As lesdes granulomatosas associam-se
a linfomas em 17% dos casos na Doenca
de Hodgkin (KADIN et alii(8)); 0,9%
dos linfomas (BRINKER et alii )) eem
10% dos aspirados de medula Ossea
(PETTET et alii(1 1)),

KAHN(?) relata um caso onde as le-
soes granulomatosas correspondiam a le-
sOes macroscopicas, inclusive com curso
de dois anos antes do aparecimento de
linfossarcoma. Na Micose Fungobide foi
relatado em 1966 por Attwood e cols.

ACKERMAN(1) em 1970 relata dois
casos com remissdo espontanea de pla-
cas para poiquiloderma associadas a lin-
foma maligno granulomatosa.

No caso em apresentagio, o granulo-
ma era isolado na derme, em drea onde
nao se podia fazer o diagnoéstico de lin-
foma ou de Micose Fungoide. Poste-
riormente na bidpsia de area tumoral
houve repeticdo dos granulomas além da
presenga de células gigantes isoladas, em
meio a neoplasia.

A discussdo se orienta no sentido de
pesquisar o agente etiolégico para os
granulomas ou interpreta-los como res-
posta do hospedeiro a neoplasia. A pri-
meira idéia € mais provavel inclusive
porque jid se comprovou regressio es-
pontdnea de lesdes granulomatosas.

Em nosso meio, frente a informagao
clinica de lesBes inliltrativas de face,
orelha e placas disseminadas, o encontro
de granuloma em uma bidpsia levaria a
vdrias hipobteses quanto a etiologia:
leishmaniose, hanseniase, tuberculose,
histoplasmose.

Assim, o conhecimento da associa¢io
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de rea¢do granulomatosa tuberculéide um diagnoéstico levando a supor que ca-
e neoplasias malignas e a avaliagdo cli- sos relatados anteriormente na literatu-
nica correta do paciente orientam para

ra, de sarcoidose e neoplasias, foram er-
ros de interpretagdo.

ABSTRACT

Auctors presente a case-study of Micosis Fungoidal invert form. The case is reported as rare and of difficult diagnosis.

Literature on the subject is reviewd.
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