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RESUMO

INTRODUCAO: Micose fungoide (MF) é um tipo de linfoma cutdneo de células T com incidéncia aproximada de
0,41/100.000 individuos anualmente. O presente relato ressalta os impactos do atraso diagnéstico na evolucdo da doenca.
RELATO DO CASQO: Paciente do sexo feminino buscou assisténcia médica no servico de dermatologia da Universidade
do Estado do Paré (UEPA), em novembro de 2017, apresentando trés placas eritemato-hipercrémicas infiltradas, duas
no abdébmen e uma descamativa no membro inferior esquerdo, e linfonodo palpével na regido inguinal esquerda com
crescimento progressivo que iniciou em 201 1. A paciente relatou que havia sido submetida a vdrios exames e tratamentos,
assistida por seis profissionais médicos de diferentes especialidades e realizado quatro exames histopatolégicos. O caso
foi investigado no servico de dermatologia, tendo sido realizado estudo imunohistoquimico e concluido o diagnéstico
de MF. A paciente iniciou tratamento com metotrexato 15 mg e dcido félico 5 mg, em dose Unica semanal, e fototerapia
com PUVA, tendo apresentado melhora significativa, porém, com extensa drea de atrofia e infeccoées secunddrias.
CONCLUSAO: O presente caso é um problema de satde publica que reforca a necessidade de capacitacéo adequada
de médicos para identificacéo e tratamento precoce de MF.

Palavras-chave: Micose Fungoide; Perfil de Impacto da Doenca; Diagnéstico Tardio; Acesso aos Servicos de
Satde.

ABSTRACT

INTRODUCTION: Mycosis fungoides (MF) is a cutaneous T-cell lymphoma with an incidence of approximately 0.41/100,000
individuals annually. This report highlights the impacts of delayed diagnosis on the evolution of the disease. CASE REPORT:
A female patient sought medical assistance at the dermatology service of the Universidade do Estado do Pard (UEPA), Brazil,
on November 2017, due to three infiltrated erythematous-hyperchromic plagues, two on the abdomen and one scaly on
the left lower limb, and a palpable lymph node in the left inguinal region with progressive growth which started in 2011.
The patient reported that she had undergone several tests and treatments and was seen by six medical doctors of different
specialties and underwent four histopathological exams. The patient's case was investigated in the dermatology service of
UEPA; an immunohistochemical study was performed, concluding the diagnosis of MF. She was treated with methotrexate
15 mg and folic acid 5 mg in a single weekly dose and phototherapy with PUVA, showing significant improvement after
treatment, but with an extensive area of atrophy and secondary infections. CONCLUSION: The present case is a public
health issue that reinforces the need for adequate medical training for early identification and treatment of MF.
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INTRODUCAO

A micose fungoide (MF), juntamente com a sindrome
de Sezary, é classificada como o tipo mais comum de
linfoma cuténeo de células T (LCCT), por representar de
44 a 54% dos casos. A doenca acomete principalmente
adultos, com idade média entre 55 e 60 anos,
mas também pode ser encontrada em criancas e
adolescentes. Ocorre na proporcéo de 1,6-2,0 homens
para 1,0 mulher'2.

A causa da MF ainda ndo estd totalmente
esclarecida, mas evidéncias sugerem que ocorra
devido & estimulagéo antigénica crénica que pode
gerar proliferacdo e acimulo de células T na pele. Esse
estimulo sofre grande influéncia do microambiente
cuténeo, incluindo células dendriticas e células T
reativas citotéxicas ou regulatérias®. Os linfécitos T
envolvidos na etfiopatogenia da MF sdo as células T
CD4+ que apresentam moléculas de adesdo, como
CCR4 e CLA. Antigenos como CD7, ou eventualmente
CD5 ou CD2, estdo reduzidos ou ausentes nas células
patogénicas®.

Clinicamente, os pacientes com MF apresentam,
no inicio, lesdes discretas que se assemelham ao
eczema ou eritema difuso, podendo evoluir para o
estédgio tumoral, no qual decorre maior infiltracdo das
lesdes e, normalmente, ulceracdo. Essas lesdes muitas
vezes ocorrem em dreas que ndo sdo normalmente
expostas ao sol, como o tronco, e podem se
manifestar com hipocromia ou hipercromia®. Vale
ressaltar que o diagndstico da presente patologia é
realizado considerando tanto critérios clinicos quanto
histopatolégicos®.

O tratamento ¢é feito de acordo com o estadiamento
da doenca, de modo que, em estégio inicial (A até 1IA),
sGo utilizadas terapias direcionadas & pele (TDP), como
corticosteroides tépicos, radioterapia e fototerapia,
e, em estdgio avancado (lIB até IVB), é aplicada
a terapia sistémica com retfinoides, interferons ou
imunobiolégicos, aliada as TDP”2.

DESCRICAO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 56 anos de idade, do
lar, natural e procedente de Belém, estado do Parg,
procurou o servico de dermatologia da Universidade do
Estado do Paré (UEPA), em novembro de 2017, devido
ao aparecimento de mancha escura de crescimento
progressivo em membro inferior esquerdo (MIE), que
se iniciara em maio de 2011. A paciente também
relatou episédios de 'inchaco" e dor local, além do
aparecimento de duas novas manchas no abdémen
e "ingua" na regido inguinal esquerda. Informou ter
sido submetida a vdrios exames e tratamentos, porém
sem melhora e sem conclusdo diagnéstica. Nesse
contexto, a paciente foi atendida por trés médicos
generalistas, um oncologista e dois dermatologistas,
sendo o primeiro atendimento um més apds o inicio
da sintomatologia, porém sem conclusdo diagndstica
até ser encaminhada ao servico de dermatologia
em 16/11/2017 e chegar ao diagndstico final em
18/12/2017, depois de seis anos e sete meses de

evoluco. O exame dermatolégico constatou duas
placas eritemato-hipercrémicas infiliradas no abdémen,
uma placa eritemato-hipercrémica descamativa com
infiltracdo no MIE e um linfonodo palpdvel na regido
inguinal esquerda sob pele eritematosa (Figuras 1 e 2).
Desde o inicio do quadro, foram realizados quatro

exames histopatolégicos e um  imuno-histoquimico
da lesdo, evidenciando, por fim, infiltrado
linfoide dérmico atipico com epidermotropismo,

imunofenétipo T CD4 predominante, e com perda
de expressdo de CD7, sugerindo o diagnéstico de
MF. Foram realizados tomografias computadorizadas
de térax e abdémen, que ndo apresentaram alteracdes
significativas, e  acompanhamento  concomitante
com a hematologia. Além do linfonodo clinicamente
palpavel, foi verificada linfonodomegalia na regido
inguinal direita, apds ultrassonografia  de partes
moles, com mdltiplos linfonodos acometidos, tendo
o maior deles 3,2 x 1 cm, além de espessamento de
pele e densificaco de gordura. Apds avaliacdo, o
estadiamento  foi estabelecido como  T2NxMOBO.
Com isso, o tratamento proposto foi de metotrexato
15 mg e d4cido félico 5 mg, em dose Unica semanal,
e fototerapia com PUVA, iniciado em 22/02/2018.
A paciente apresentfou  melhora significativa  das
lesdes apds o tratamento instituido, com regresséo da
infiltracéo, do eritema, da descamacéo e do génglio,
porém, com extensa drea de atrofia (Figura 3) e
infeccées secundérias, apresentando dois episédios de
erisipela e um de impetigo no membro afetado, com
intervalos de quatro a seis meses entre eles. Os quadros
de erisipela foram tratados com cefalexina 500 mg, via
oral, de 6 em 6 h, por 14 dias, e o de impetigo, com
4cido fusidico tépico, duas vezes ao dia, com melhora
completa apés a administragdo da antibioticoterapia.

DISCUSSAO

A incidéncia anual de LCCT é extremamente raraq,
sendo de 0,77/100.000 individuos, e a MF, o tipo mais
comum desse linfoma, possui incidéncia aproximada de

0,41/100.000 individuos?.

A MF pode apresentar semelhanca considerdvel
com diversas dermatoses inflamatérias  benignas,
como eczema, psoriase e pitiriase liquenoide crénica,
e suas caracteristicas histolégicas cléssicas podem
estar ausentes mesmo em mdltiplas bidpsias de pele,
principalmente em seus estdgios iniciais, como foi
observado neste caso. Por conseguinte, o diagnéstico
tardio pode resultar na evolugdo e agravamento
do quadro do paciente, incluindo a piora em sua
qualidade de vida, a necessidade de tratamentos
mais agressivos, a ocorréncia de sequelas e uma
possivel iatrogenia decorrente de exames e tratamentos
anteriores®**8, Tal questdo foi observada no presente
relato, pois, em seis anos, a paciente consultou-se
com seis médicos de diferentes especialidades até ser
encaminhada ao servico de dermatologia da UEPA e
receber o diagnéstico definitivo. Essa demora resultou
no agravamento do quadro e maior dificuldade
terapéutica, além de grande despendimento de tempo
e dinheiro. O atraso diagnéstico observado foi ainda
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maior do que o encontrado em estudos realizados
por Skov e Gniadecki’ e Scarisbrick et al.’®, em que
o tempo médio do diagnéstico foi de dois anos e trés
meses e de trés anos, respectivamente. Esses pontos

reforcam o entendimento da MF como um problema de
satude publica, e a importancia do profissional médico
treinado para rastrear os casos antes de gerar maiores
complicacées.

Foto: Brena Andrade de Lima Lobato.

Figura 1 - Placa  eritemato-hipercrémica infilirada
com descamacdo e dreas exulceradas em
membro inferior esquerdo

Foto: Brena Andrade de Lima Lobato.

Figura 3 — Mdcula hipercrébmica e drea de atrofia
em pele xerética do membro inferior
esquerdo, apresentando regresséo da
infiltracdo e do edema

Foto: Brena Andrade de Lima Lobato.

Figura 2 — Nodulo endurecido e palpavel sob pele eritematosa na regido

inguinal esquerda
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O estadiamento foi definido como T2NxMOBO pelo
método tumor-node-metastasis (TNM) staging system,
adaptado aos pardmetros especificos dos LCCT'.
Assim, foi instituido o tratamento com metotrexato
15 mg e 4cido félico 5 mg, em dose Unica por semana,
associados & fototerapia com PUVA, ndo tendo sido
observados efeitos adversos. O tratamento com
fototerapia PUVA possui amplo beneficio na remissdo da
MF, penetrando de forma profunda na derme e podendo
ser utilizado em conjuntfo com agentes sistémicos em
casos mais graves” '3, O metotrexato, um andlogo
do é4cido félico que faz parte do grupo de drogas
antimetabdlicas, apresenta beneficios comprovados
mesmo em baixas doses; porém, estudos comprovando
sua utilizacdo em ampla escala ainda sdo escassos'*'°.
Ademais, a associacdo do metorexato com a fototerapia
apresentou resultados promissores no presente caso,
reforcando o possibilidade de sua utilizacdo como
escolha terapéutica e objeto de estudos futuros.

CONCLUSAO

A MF é uma doenca linfoproliferativa cuténea
de dificil diagnéstico, principalmente em estdgios
iniciais. O presente relato ressalta os impactos do
atraso no diagnéstico e da dificuldade de profissionais
médicos, de diferentes especialidades, em estabelecer
esse diagnéstico, fatores que impactam na progresséo
do quadro, pioram o prognéstico, e podem gerar
sequelas apds o tratamento. Adicionalmente, mostra o
dispéndio de tempo e recursos financeiros do paciente,
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