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Importancia

. Dificil diagnostico
. Rara vez o nunca son curables
. Tratamiento enfermedades cronicas




Jean Louis Alibert

. Primera descripcion
. Tumores cutaneos similares a hongos




Historia

Jean Louis Alibert Bazin describio la Besnier y Hallopeau Woringer y Kolopp LeLT
ler caso - pian fungoide progresion Forma eritrodérmica reticulosis pagetoide
1835 1885 1938 1968
1806 1870 1892 1939 1975
Micosis fungoide Vidal y Brocq Sézary y Bouvrain Macaulay

Mycosis fungoides d’emblée sindrome de Sézary  Papulosis linfomatoide (PL)

Lutzner y Jordan
Rein Willemze. Linfoma cutdneo de linfocitos T. Dermatologia Bolognia. 42 edicion. 2019;120:2131-45 células atl'picas circulantes en el SS



Cutaneous lymphomas
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Bagot, Martine y Rudolf Stadler. "Linfoma cutaneo". Dermatologia de Fitzpatrick, 9e Eds. Sewon Kang y col. McGraw-Hill, 2019




Mas
frecgente

Vv

Infrecuente

LCLT

* Micosis fungoide (MF) y variantes
» Sindrome de Sézary (SS)

Espectro de trastornos linfoproliferativos (TLP)
cutaneos CD30+ (v. fig. 120-10)

* Papulosis linfomatoide
* Linfoma anaplésico de células grandes cutaneo

LCLT, otros (no MF/SS/TLP CD30%)
* Leucemia/linfoma de linfocitos T del adulto
* Linfoma subcutaneo de linfocitos T de tipo paniculitis
« Linfoma de linfocitos T/NK extraganglionar tipo nasal
* LCLT epidermétropo agresivo CD8*
* Linfoma cutaneo de linfocitos T y/6
« Trastorno linfoproliferativo cutdaneo de linfocitos T
pequefios/medianos CD4-positivo
* Linfoma cutaneo primario acro de linfocitos
T CD8-positivo
* Linfoma de linfocitos T periférico, NOS

Rein Willemze. Linfoma cutdneo de linfocitos T. Dermatologia Bolognia. 42 edicion. 2019;120:2131-45

65% de
los LCLT

25% de
los LCLT

10% de
los LCLT



Micosis fungoides

. Linfoma no Hodgkin de células T maduras con presentacion en la piel
. Potencial afectacion de ganglios, sangre y érganos solidos

. Lesiones caracteristicas:
. Parches
. Placas
. Tumores
. Eritrodermia

Localizadas o diseminadas

Actas Dermosifiliogr. 2017;108(3):192-2



Epidemiologia

. Incidencia de CTCL ™

. Estados Unidos
. 6,4 casos/millon de personas entre 1973 - 2002 [~ 759 ME
. 7,7 casos/millon de personas entre 2001 - 2005 | 2,5% SS

. Incidencia aumenta con la edad

. Mediana 50 anos al momento del diagnostico
. I 4 veces la incidencia en > 70 afios

. Afecta 2 veces mas a hombres

. > fototipos altos

Semin Cutan Med Surg. 2018 Mar; 37 (1): 2-10.
Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.



Clasificacion

WHO-EORTC Classification 2018 Frequency, %* 5-y DSS, %*

MF variants

Folliculotropic MF 5 75

Pagetoid reticulosis =1 100

Granulomatous slack skin =1 100

Z 36

Adult T-cell leukemia/lymphoma =<1 MDA
Primary cutaneous CD30° LPDs

C-ALCL 8 95

LyP 12 99
Subcutaneous panniculitis-like T-cell lymphoma 1 87
Extranadal NK/T-cell lymphoma, nasal type <1 14
Chronic active EBV infection <1 NDA
Frimary cutaneous peripheral T-cell lymphoma, rare subtypes

Primary cutaneous /& T-cell lymphoma =1 11

CD8* AECTCL (provisional) <1 31

Primary cutaneous CD4* small/medium T-cell & 100

lymphoproliferative disorder (provisional)

Primary cutaneous acral CD8" T-cell lymphoma (provisional) =<1 100

Frimary cutaneous peripheral T-cell lymphoma, NOS 2 15
CBCL

PCMZL 9 99
PCFCL 12 95
PCDLELC, LT 4 56
EBV™ mucocutaneous ulcer (provisional) =1 100
Intravascular large B-cell lymphoma =1 72

Blood. 2019 Apr 18;133(16):1703-1714.



Etiologia

Percentage affected
p16 (INK4a) 18-73%
pis (NKat 527+
p14 (ARF) 0-18%
PTEN 10-45%
p53 0-66%
JunB 50-91%
HLA-G 0-28%
Fas 14-59%
Fas ligand 50-83%
Nav3 S0-85%

Table 1: Molecular changes associated with mycosis fungoides and
Sézary syndrome by genetic lesion'***

Lancet 2008; 371: 945-57



Factores predisponentes

Endogenous and exogenous factors that predispose
to cutaneous T-cell lymphoma

f -
Exogenous Factors
(Infectious) - :
« Bacterial: Exogenous
Staphylococcus aureus (Environmental/
. N (S VIR EITLV: EOV J | Occupational)
Endogenous
» Glass formers
Factors « Potters
*HLA DRB1*11 * Paper factory
» Wood factory

| *HLA DQB1°03

Lymphoma

Bagot, Martine y Rudolf Stadler. "Linfoma cutaneo". Dermatologia de Fitzpatrick, 9e Eds. Sewon Kang y col. McGraw-Hill, 2019



CCR4+
Kiioosk Resident CLA+

funéoides Vismary CCR7-
(Tam) L Selectin -

Migratory ‘C:E:?

MF/SS Mgmo)ry CCR7+

- L Selectin +/-

Séza Central CCR4+

Syn drorr\:we Memory CCR7+
(T CM) L Selectin +

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.

Clinical presentation

Malignant T cells:
Confined to fixed plaques
in skin

Malignant T cells:
-Found in all areas of skin

-Accumulate in blood and
lymph nodes



Skin-draining lymph node

Antigen

O 0 '
Presenting T effector (Teff) O Oo OO O © OO OO OOO
cel . CD45RO+ /O 4 o _ o
o 3 CCR4+ Resident memory (Tgy) T migratory memory (T,,,,)
{ . CLA+

T central memory (T,,)
LORIRAE CDA5RO+

CCR4+
CCR7+

L Selectin+
CLA+

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.



Epidermal chemokines

CCL17
CoLay

Epidermis

8

Expression by MF cells
CHCR4

CCR7

CCR4
CCR10
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Early Stage

Advanced Stage
Patch — Tumor
Overall 3=
immune- _\-&“\-h*_ : Thz
phenotype SR
_ Tumor associated macrophages (M2),
Immune -
infiltrate — Ms
: IL4, IL13, IL15, IL 23, IL5, IL16, IL17A,
Cytokines IL17F, 1122, IL25
|

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.



Clinica

. Lesiones cutdneas persistentes y/o de progresion lenta

( Meses a décadas A

. Lesiones inespecificas

. . Parches
. Biopsias no
: e . Placas
diagnosticas
. Tumores

. Eritrodermia

\ Periodo L y
premicético

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.




MF cldsica

Parches Placas Tumores

Asintomaticos prurito intenso >1cm

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.



< 10% SCT en 30% de los pacientes

Fa Se pa go h €S Compromiso generalizado 35% pacientes

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.



Fase placas

Hematol Oncol Clin North Am. 2 Feb;33(1):103-120.
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Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.




Histopatoldgico

Atypical lymphocytes |

Bagot, Martine y Rudolf Stadler. "Linfoma cutaneo". Dermatologia de Fitzpatrick, 9e Eds. Sewon Kang y col. McGraw-Hill, 2019



MF en parches

Histopatoldgico

Cassarino, David S. “Diagnostic pathology: Neoplastic dermatopathology”.



MF en placa

Histopatologia

Cassarino, David S. “Diagnostic pathology: Neoplastic dermatopathology”.
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Cassarino, David S. “Diagnostic pathology: Neoplastic dermatopathology”.



Inmunohistoquimica

Cassarino, David S. “Diagnostic pathology: Neoplastic dermatopathology”.



Inmunohistoquimica

Cassarino, David S. “Diagnostic pathology: Neoplastic dermatopathology”.



Variantes reconocidas por la WHO-EORTC

* MF foliculotropica (FMF)
* Reticulosis pagetoide
* Piel laxa granulomatosa



° ° (] V 4 (] ° V 4 ° _
Variante clinicopatologica: foliculotrépica

Presentacion clinica Inmunofenotipo Histologia
Placas induradas, eritematosas, LT CD4+CD3+CD8- «Foliculotropismo»
asociadas con papulas foliculares y Mezclado con Infiltrado inflamatorio dérmico perivasculary
lesiones acneiformes CD30 + vy blastos perianexia

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.



Actas Dermosifiliogr. 2017;108(3):192-2
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asociadas con papulas foliculares y

lesiones acnheiformes

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.



B
The spectrum of hair loss in patients with mycosis
fungoides and Sézary syndrome

Ming Yang Bi, AB," Jonathan L. Curry, MD,™ Angela M. Christiano, PhD," Maria K. Hordinsky, MD,*
David A. Norris, MD," Vera H. Price, MD,* and Madeleine Duvic, MD*
Houston, Texas, New York, New York; Minneapolis, Minnesota, Denver, Colorado,
and San Francisco, California

1550 pacientes con MF/SS

38 pacientes con parches alopécicos total o universal del cuero cabelludo
13 de 38 (34%) tenian alopecia irregular

Biopsia de cuero cabelludo en 5 de 13 pacientes

* 4 tenian linfocitos T atipicos dentro del epitelio folicular o la epidermis
e 2 pacientes tenian histologia de mucinosis folicular.

25 de 38 (66%) con MF/SS
e 20 alopecia en placa discreta o lesiones foliculares de MF
* 5 pérdida total del cabello (eritrodermia generalizada y SS)

J Am Acad Dermatol. Enero de 2011; 64 (1): 53-63
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Variante: piel laxa granulomatosa

Presentacion clinica

Predileccion por las axilas
Indoloro

Inmunofenotipo

LT CD4+CD3+
LT CD8+CD3+
en ocasiones CD30+

Histologia

Infiltrado linfohistiocitico denso que se
extiende a la dermis profunda

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.




Variante: piel laxa granulomatosa

Presentacion clinica

Predileccion por las axilas
Indoloro

Inmunofenotipo

LT CD4+CD3+
LT CD8+CD3+
en ocasiones CD30+

Histologia

Infiltrado linfohistiocitico denso que se
extiende a la dermis profunda

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.




Variante: reticulosis pagetoide

Presentacion clinica Inmunofenotipo Histologia
Predileccion por las extremidades T CD8+CD3+ Epitelio hiperplasico con linfocitos atipicos
Placa o parche psoriasiforme CD30+ marcados de tipo pagetoide; dermis con
Indoloro linfocitos e histiocitos reactivos mixtos

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.



Variante: reticulosis pagetoide

Presentacion clinica Inmunofenotipo Histologia

Predileccion por las extremidades T CD8+CD3+ Epitelio hiperplasico con linfocitos atipicos
Placa o parche psoriasiforme CD30+ marcados de tipo pagetoide; dermis con
Indoloro linfocitos e histiocitos reactivos mixtos

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.



Variante clinica: eritrodérmica

Presentacion clinica

Piel atréfica o liquenificada
Placas o tumores
Prurito y descamacion

Inmunofenotipo

CD2, CD3, CD4 y CD5

Histologia

MF clasica

Eritrodermia -- >80% SCT

Signo de enfermedad leucémica

Eritrodermia
Linfadenopatias generalizadas
Presencia de celulas de sezary en piel, NLy SP

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.




Variantes clinicas

. MF hipopigmentada

. MF eritrodérmica

. MF ictiosiforme

. MF palmar vy plantar

. MF papilomatosa

. MF papular

. MF solitaria o unilesional
. MF invisible



Variante clinica: hipopigmentada

Presentacion clinica Inmunofenotipo Histologia

CD8+
< expresion de CD7
> presencia epidérmica de células de Langerhans CD1a+

Maculas y placas hipopigmentadas MF parches

con ausencia de atrofia cutanea

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.



Variante clinica: ictiosiforme

Presentacion clinica Inmunofenotipo Histologia

MF parches
Paraqueratosis y ortoqueratosis focalmente compacta
con adelgazamiento o ausencia de la capa granular

Placas geométricas
Patron adoquinado CD3*, CD4 *
Afecta extremidades

Dermatol Argent 2008;14(2):124-133).



Variante clinica: palmar y plantar




Variante clinica: papilomatosa

Presentacion clinica Histologia

Lesiones que recuerdan a la acantosis nigricans o queratosis
seborreicas

Localizadas en areas flexurales como cuello, axilas y pliegues
inguinales

Acantosis, papilomatosis, infiltrado difuso en
banda, compuesto por linfocitos atipicos, y
presencia de epidermotropismo

Actas Dermosifiliogr. 2017;108(3):192-2



Variante clinica: papular

Presentacion clinica Inmunofenotipo Histologia

Papulas de pequeio

. i , . Similares a MF clasica
tamano no foliculocéntricas

Clinics in Dermatology (2019) 37, 255-267



Variante clinica: solitaria o unilesional

Presentacion clinica Histologia

Macula, placa o nédulo aislada
Buen prondstico
Raro evolucion a formas avanzadas de la enfermedad

Similares a los de la MF clasica

Actas Dermosifiliogr. 2017;108(3):192-2



Variante clinica: invisible

Presentacion clinica Histologia

Sin lesiones cutaneas visibles Similares a los de la MF clasica
Prurito el Unico sintoma

Actas Dermosifiliogr. 2017;108(3):192-2



Variantes clinicopatologicas

* MF siringotrodpica

* MF poiquilodérmica (poiquilodermia atrofica vascular)
* MF ampollosa y MF dishidrotica

* MF anetodérmica

 MF hiperpigmentada

* MF purpdurica

* MF pustulosa

* MF verrucosa

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.



Variante clinicopatologica: siringotropica

Presentacion clinica Histologia

La afectacion de las glandulas y los conductos ecrinos
Infiltrado denso de linfocitos atipicos
Presencia de un grado variable de siringometaplasia

Papulas y placas eritematosas
tamano no foliculocéntricas

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.



Variante: poiquilodérmica

Presentacion clinica Inmunofenotipo Histologia

Atrofia epidérmica

Aplanamiento de la union dermoepidérmica

hiperpigmentacion, LT CD8+ Degeneracion vacuolar de la hilera basal Infiltrado de
hipopigmentacioén y telangiectasias tipo liquenoide

Placas con atrofia,

Linfocitos atipicos con epidermotropismo

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.



Variante: MF granulomatosa

Histologia

Presentacion clinica Inmunofenotipo
Parches, placasj y tumores similares a T CD4+CD3+
los de la MF clasica
Alopecia

Infiltrados dérmicos densos granulomatosos de
linfocitos atipicos, macréfagos, muchas células
gigantes multinucleadas; destrucciéon de tejidos
elasticos

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.




Variante: ampolloso

Presentacion clinica Histologia

Vesicoampollas flacidas o tensas sobre piel sana o
sobre lesiones de MF
Ampollas confinadas palmas y plantas

Ampollas intraepidérmicas o subepidérmicas
Epidermotropismo linfocitos atipicos y microabscesos de Pautrier

Actas Dermosifiliogr. 2017;108(3):192-2



Variante: anetodérmica

Presentacion clinica Histologia
Pérdida progresiva de las fibras elasticas de la dermis Similares a los de la MF clasica
Placas atréficas con superficie apergaminada Ausencia de fibras elasticas en la dermis

i
P

Actas Dermosifiliogr. 2017;108(3):192-2



Variante: hiperpigmentada

Presentacion clinica Inmunofenotipo Histologia

Similares a los de la MF clasica
CD8+ Incontinencia pigmentaria, con abundantes granulos de
melanina

Maculas y placas
hiperpigmentadas

Clinics in Dermatology (2019) 37, 255-267



Variante: purpurica

Presentacion clinica Histologia

Similares a los de la MF clasica
Lesiones purpuricas Infiltrado en banda compuesto
persistentes fundamentalmente por linfocitos atipicos junto con hemosiderofagos y
eritrocitos extravasados

Variante: pustulosa

Presentacion clinica Histologia

Erupcidn vesiculopustulosa de largo tiempo
de evolucion, que progresa a MF en placas Similares a los de la MF clasica
clasica

Actas Dermosifiliogr. 2017;108(3):192-2



Variante: verrucosa

Presentacion clinica Histologia

Similares a los de la MF clasica
Infiltrado inflamatorio perivascular en la dermis papilar, espongiosis y
exocitosis en la epidermis

Lesiones verrucosas e hiperqueratdsicas
localizadas o diseminadas

Dermatol Argent 2008;14(2):124-133).



Variantes histopatoldgicas

. MF granulomatosa
. MF intersticial
. MF con transformacion en células grandes



MF intersticial

Presentacion clinica Inmunofenotipo Histologia

Similares a los de la MF clasica
CD8+ Simulando la histologia de un granuloma anular
intersticial o la fase inflamatoria de la morfea

Maculas y placas
hiperpigmentadas

Actas Dermosifiliogr. 2017;108(3):192-2



Transformacién células grandes

Inmunofenotipo Histologia

Similares a los de la MF clasica
Presencia de células grandes, pleomarficas, anaplasicas e
CD30+ inmunoblastos en un porcentaje mayor de 25% en el infiltrado
neopldsico, siendo mas frecuente en pacientes en estadio tumoral
de la enfermedad

Actas Dermosifiliogr. 2017;108(3):192-2



Diagnostico

. MF en fases iniciales constituye un reto para el dermatopatologo
. Hallazgos histopatologicos sutiles
. Solapamiento con otras dermatosis inflamatorias

. Microabscesos de Darier-Pautrier < 25%
. Linfocitos atipicos < 10%

. Epidermotropismo ausente en un 4%

Biopsias cutaneas seriadas en aquellos casos con un diagnostico ambiguo

Actas Dermosifiliogr. 2017;108(3):192-2



Criterios Puntuacion

Clinicos

Criterio principal
Parches y placas persistentes y/o progresivos

2 puntos (Si criterio principal y 2 criterios adicionales )

Criterios adicionales 1 punto (Si criterio principal y un criterio adicional)

Areas no fotoexpuestas
Variacion en tamafio y forma
Poiquilodermia

Histopatologia

Criterio principal
Infiltrado linfocitico superficial

Criterios adicionales 2 puntos (Si criterio principal y 2 criterios adicionales )
Epidermotropismo sin espongiosis 1 punto (Si criterio principal y un criterio adicional)
Atipia linfocitica (células con nucleo grande,

hipercromatico e irregular o «cerebriforme»)

Biologia molecular

Reordenamiento monoclonal del gen TCR 1 punto si clonalidad

Inmunopatologia

< 50% de células T CD2+, CD3+ y/o CD5
< 10% de células T CD7+ 1 punto si al menos un criterio
Discordancia dermoepidérmica de CD2, CD3, CD5 o CD7

Am J Hematol. 2017 Oct;92(10):1085-1102.



Criterios clinicos Histopatoldgicos Biomoleculares Inmunohistoquimicos

4 puntos para el diagnostico de micosis fungoide

Actas Dermosifiliogr. 2017;108(3):192-2



TNMB (ISCL/ EORTC)

T (skin) N (lymph node)

Tl Limited patch/plaque (involving < 10% of total skin surface) NO  No clinically abnormal peripheral lymph nodes

T2 Generalised patch/plague (involving > 10% of total skin surface) ~ N1 Clinically abnormal peripheral lymph nodes; histologically
T3 Tumour(s) uninvolved

N2  Clinically abnormal peripheral lymph nodes; histologically
involved (nodal architecture uneffaced)

N3  Clinically abnormal peripheral lymph nodes; histologically
involved [nodal architecture (partially) effaced]

Nx  Clinically abnormal peripheral lymph nodes; no histological
confirmation

T4 Erythroderma

M (viscera)
MO Mo visceral involvement
M1 Visceral involvement

B (blood)

BO No circulating atypical (Sézary) cells (or < 5% of lymphocytes)

B1 Low blood tumour burden (> 5% of lymphocytes are Sézary cells,
but not B2)

B2 High blood tumour burden (> 1000/ul Sézary cells and positive
clone)

Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.



Estadio (ISCL/ EORTC)

Clinical stage

IA 11 NO
1B 12 NO
1A 11-2 N1-2
IIB 13 NO-2
Il 14 NO-2
IVAT 11-4 NO-2
VA2 11-4 N3
VB 11-4 NO-3

MO
MO
MO
MO
MO
MO
MO
M1

BO-1
BO-1
BO-1
BO-1
BO-1
B2

BO-2
BO-2

MF, mycosis fungoides; SS, Sézary syndrome.

Annals of Oncology 29 (Supplement 4): iv30-iv40, 2018
Hematol Oncol Clin North Am. 2019 Feb;33(1):103-120.



Estudios de extension

Biopsia de médula ésea

. MF estadios IIB, lll y IV
. Compromiso en sangre periféerica

Estudios de laboratorio

. HLG + ESP cuantificar células de Sézary

. Deshidrogenasa lactica
. Beta 2 microglobulina
. 1gG para HTLV-1

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2010;18: 205-217.



Indicadores prondstico desfavorable

. Compromiso ganglionar . Mucinosis folicular
. Presencia del clon de linfocitos T . Inicio > 60 afos
malignos en sangre periférica . Aumento LDH

. Fenotipo de TCRy0

. Propo.rci.on reducida de linfocitos CD8+ Recaida luego de un ciclo completo de
en el infiltrado tumoral PUVA

. Eosinofilia

. Transformacion a linfoma de células
grandes CD30+

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2010;18: 205-217.



Maculas y placas, estadios IA, IBY |IA
Primera linea

Politica expectante: estadios iniciales (IA) + seguimiento estricto (3 a 6 meses)

Terapias directas sobre la piel

. Fotoquimioterapia PUVA - respuestas completas en 74% a 90%

. Fototerapia UVB- NB

. Corticosteroides topicos - respuestas completas T1-63% / T2- 25%
. Radioterapia localizada

. Radiacion corporal total con haz de electrones

. Mostaza nitrogenada tépica: 0,01% o0 0,02% (6 M para Rta)

. Carmustina topica (supresion de la médula ésea)

Annals of Oncology 29 (Supplement 4): iv30-iv40, 2018



Maculas y placas, estadios IA, IBY |IA
Segunda linea - Terapias sistémicas

Bexaroteno

. 300 mg/m2 cada 24 horas por tiempo indefinido

IFN2a y28

. 3 -9 millones de unidades 3 veces/semana
. Regresion global es de 50% a 75% y la remision completa 25%

Terapias sistémicas combinadas con terapias directas sobre la piel

. IFNa + PUVA
. Retinoides (acitretin) + PUVA
. Bexaroteno + PUVA

Annals of Oncology 29 (Supplement 4): iv30-iv40, 2018



Tumores cutaneos: estadio |IB
Primera linea

PUVA + IFNa

Radiacion corporal total con haz de electrones

Radioterapia localizada

Annals of Oncology 29 (Supplement 4): iv30-iv40, 2018



Tumores cutaneos: estadio |IB
Segunda

inea

Bexaroteno

e 300 mg/m?2 diarios
e Demostraron una respuesta global 57%

Vorinostat

e 400 mg diarios con las comidas

Quimioterapia

e Monoterapia o terapias combinadas
e (Pentostatina, 2 clorodeoxiadenosina, doxorubicina liposémica)

Annals of Oncology 29 (Supplement 4): iv30-iv40, 2018



Eritrodermia, estadio Il
Primera linea

PUVA + IFNa

IFNo

Metotrexato

e DI: 20 a 30 mg/sem - I hasta 60 a 70 mg/sem

Radiacion corporal total con haz de electrones

Mostaza nitrogenada

Fotoféresis extracorporea

PUVA mas acitretin o bexaroteno

Annals of Oncology 29 (Supplement 4): iv30-iv40, 2018



Eritrodermia, estadio Ill
Segunda linea

Bexaroteno.

Vorinostat

Denileukin diftitox

Quimioterapia

e Ciclofosfamida, vincristina y prednisolona (CVP)
e |daruvicin, etopdsido, ciclofos famida, vincristina y prednisolona (VICOP-B)

Annals of Oncology 29 (Supplement 4): iv30-iv40, 2018



Metastasis ganglionares y viscerales
Estadios IV A-IVB - Tratamiento paliativo

Quimioterapia

Radiacion corporal total con haz de electrones y radiacion superficial

Bexaroteno

Denileukin diftitox

Alemtuzumab (anti-CD52)

. 30 mg/m2 tres veces por semana durante 12 semanas
. Respuesta global es de 38%

Annals of Oncology 29 (Supplement 4): iv30-iv40, 2018



Respuesta

Enfermedad Enfermedad
Completa !
estable progresiva
. 100% de . 50% -99% de . <25% hasta . Aumento 225%
eliminacion de eliminacion <50% de enfermedades
las lesiones . Sin nuevos aclaramiento de la piel o
cutaneas tumores . Sin nuevos nuevos tumores

tumores

Semin Cutan Med Surg. 2018 Mar; 37 (1): 2-10.



Seguimiento

Estadios IA, IB y IIA (maculas y placas)

. Cada 4 meses los 2 primeros anos
. Cada 6 meses los 3 anos siguientes
. Anual desde el 5to afo

Estadios IIB, Ill, IVA 'y IVB

. Cada 3 meses los 2 primeros anos

. Cada 4 meses los 3 anos siguientes
. Cada 6 meses desde el 5to ano



Perlas clinicas en MF

. Gran simuladora
. Progresion de parche, placa y fase tumoral
. En eritrodermia siempre tener presente el compromiso hematologico

. Indispensable la correlacion clinica, patologia e inmunohistoquimica



iGracias!



