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Resumen

La relacién entre el penfigoide ampollar (PA) y las
neoplasias ha sido objeto de debate en la literatura mé-
dica. Aunque numerosos informes de casos han descrito
la coexistencia del PA con diversas neoplasias, estudios
de casos y controles han arrojado resultados contradic-
torios. Presentamos el caso de un paciente masculino
que desarroll6 un PA poco después de ser diagnosticado
con una micosis fungoide (MF).

Se trata de un hombre de 77 afios con antecedentes
de diabetes mellitus tipo 2 e hipertensién arterial que
fue diagnosticado con MF. Posteriormente, desarrollé
ampollas después de una exposicion solar, siendo diag-
nosticado con PA mediante histopatologia e inmunofluo-
rescencia directa. El paciente fue tratado con mepred-
nisona y metotrexato, evolucionando favorablemente
sin recurrencia de MF ni aparicién de nuevas ampollas.

La asociacién entre un linfoma cutdneo de células T
y una enfermedad ampollar autoinmune es rara, aunque
han sido reportados casos similares, algunos asociados
con fototerapia. En este caso la aparicién del PA después
de la exposicién solar sugiere una conexién potencial.
La coexistencia entre PA y MF sigue siendo controver-
tida, y este caso destaca la importancia de considerar
enfermedades ampollares autoinmunes en pacientes
con neoplasias oncohematolégicas.

Palabras clave: penfigoide ampollar, micosis fungoide,
linfoma T cutdneo, ampollas
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Abstract
Simultaneous presentation of bullous pemphigoid and
mycosis fungoides

The relationship between bullous pemphigoid (BP)
and neoplasms has been debated in the medical litera-
ture. Although numerous case reports have described the
coexistence of BP with various neoplasms, case-control
studies have yielded conflicting results. We present the
case of a male patient who developed BP shortly after
being diagnosed with mycosis fungoides (MF).

He was a 77-year-old man with a history of type 2 dia-
betes mellitus and hypertension who was diagnosed with
MEF. Subsequently, he developed blisters after sun exposure,
and was diagnosed with BP through histopathology and
direct immunofluorescence. The patient was treated with
prednisone and methotrexate, with favorable evolution
without recurrence of MF or appearance of new blisters.

The association between cutaneous T-cell lymphoma
and autoimmune blistering disease is rare, although
similar cases have been reported, some associated with
phototherapy. In this case, the onset of BP after sun expo-
sure suggests a potential connection. The coexistence of
BP and MF remains controversial, and this case highlights
the importance of considering autoimmune blistering
diseases in patients with oncohematological neoplasms.

Key words: bullous pemphigoid, mycosis fungoides,
cutaneous T-cell lymphoma, blisters
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El penfigoide ampollar (PA) es la enfermedad
ampollar autoinmune madas frecuente y afecta
principalmente a personas de edad avanzada. Se
manifiesta mediante la presencia de anticuer-
pos dirigidos contra la membrana basal, lo que
provoca la formacién de ampollas subepidérmi-
cas!. La relacién entre el PA y las neoplasias ha
sido previamente discutida en la literatura; nu-
merosos reportes de casos han descrito la apari-
cién simultanea de PA con diversas neoplasias,
pero los estudios de casos y controles han re-
velado resultados contradictorios acerca de la
posible asociacién entre ambas entidades?. Un
estudio de casos y controles llevado a cabo en
Alemania no mostré ninguna asociacién entre
el PA y neoplasias no hematolégicas, mientras
que si se observé una asociacién entre el PA y
neoplasias hematolégicas®. En este documento,
describimos el caso de un hombre que desarro-
116 un PA poco después de ser diagnosticado con
una micosis fungoide (MF).

Presentamos el caso de un hombre de 77
anos, con antecedentes de diabetes mellitus
tipo 2 e hipertensiéon arterial, que consulté de-

Penfigoide ampollar y micosis fungoide

bido a un reciente diagnéstico de micosis fun-
goide (MF). En la exploracién fisica, presentaba
una dermatosis pruriginosa caracterizada por
multiples maculas y placas eritemato-descama-
tivas distribuidas de forma generalizada en la
cara, el tronco y las extremidades (Fig. 1A). Se
realizaron biopsias cutdneas en brazo derecho y
brazo izquierdo, donde se observé una infiltra-
cién linfoidea dérmica atipica epidermotrépica.
Asimismo, se evidenciaron areas de desprendi-
miento subepidérmico, espongiosis y eosinéfilos
ocasionales en la dermis superficial. En la inmu-
nomarcacién, se observé positividad para CD3
(70%), CD7 (30%), CD4 (90%), CD8 (10%), relacién
CD4/CD8 90:10 y CD20 en células aisladas. Los
hallazgos histopatolégicos e inmunofenotipicos
fueron compatibles con MF.

Fue derivado al departamento de hematolo-
gia. Sus recuentos sanguineos eran normales, al
igual que la enzima lactato deshidrogenasa. La
tomografia por emisién de positrones no mostré6
hallazgos patolégicos, y tanto el frotis de sangre
periférica como la citometria de flujo informa-
ron la ausencia de linfocitos atipicos circulantes.

Figura 1 | A: Micosis fungoide: Placas eritemato-descamativas pruriginosas distribuidas de forma generalizada. B: Penfigoide
ampollar: Mltiples ampollas tensas, algunas destechadas, y erosiones en el tronco y las extremidades superiores
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La clonalidad de células T mediante reaccién en
cadena de la polimerasa con transcriptasa re-
versa (RT-PCR) del receptor de linfocitos T (TCR)
en sangre periférica resultd negativa. Se le clasi-
fic6 como estadio IIIA (TANOMOBO).

Dos semanas después del diagnéstico, con-
sult6 debido a la aparicién de ampollas después
de una exposicién solar. En la exploracion fi-
sica, se observé una dermatosis generalizada,
caracterizada por eritema asociado a multiples
lesiones eritemato-costrosas, ampollas tensas y
otras destechadas (Fig. 1B). Se encontraron dos
ampollas en la mucosa bucal, sin compromiso
de las mucosas ocular y genital. Con la sospecha
de un PA versus una MF bullosa, se realizaron
nuevas biopsias cutdneas para histopatologia e
inmunofluorescencia directa tomadas del borde
de una ampolla y piel perilesional, respectiva-
mente.

La histologia mostré un desprendimiento der-
moepidérmico (Fig. 2A) con positividad lineal de
inmunoglobulina G (IgG) y C3 en la membrana
basal (Fig. 2B), confirmando el diagnéstico de PA.
Se indic6 el tratamiento con meprednisona 40
mg por dia asociado a metotrexato como agente
ahorrador de corticoides.

El paciente evolucioné favorablemente, sin la
aparicién de nuevas ampollas a pesar de la re-
duccién de la dosis de corticoides ni recurrencia
de la MF. Actualmente, estd siendo tratado con
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metotrexato 10 mg semanal combinado con 4ci-
do félico.

Se obtuvo el consentimiento informado por
escrito del paciente para la publicaciéon de su
caso clinico y las fotografias correspondientes.

La asociacién entre un linfoma cutdneo de
células T y una enfermedad ampollar autoin-
mune es extremadamente rara. Sin embargo,
esta asociacién ha sido descrita en un nimero
limitado de reportes de casos®™*’. Algunos de
estos pacientes desarrollaron ampollas tensas
después de la fototerapia nb-UVB o PUVA para
el tratamiento de la micosis fungoide* >’. Se
han demostrado alteraciones en los marcado-
res de superficie de los queratinocitos y en la
membrana basal después de la terapia PUVAS,
un tipo de fototerapia que implica la adminis-
traciéon de un psoraleno (medicamento activa-
do por la luz) por via oral o tépica, seguida de la
exposicion a radiacién ultravioleta A, y se cree
que dichos cambios pueden inducir la produc-
cién de autoanticuerpos dirigidos a los antige-
nos del PA mediante la activacién policlonal
de linfocitos B°. Por otro lado, en casos en los
que no se administré tratamiento para la MF,
se ha postulado que el PA podria corresponder
a un proceso paraneopldsico secundario a la
formacién de autoanticuerpos iniciada por los
linfocitos T helper presentes en el infiltrado del
linfoma cutdneo®.

Figura 2 | A: Hematoxilina y eosina: Despegamiento dermo-epidérmico. B: Inmunofluorescencia directa de piel perilesional:

depésito lineal de inmunoglobulina G en membrana basal

MEDICINA (Buenos Aires) 2024: 84: 1007-1010

1009




Casuistica

En nuestro paciente, aunque no se sometié a
fototerapia de ningun tipo, es importante des-
tacar que las lesiones ampollares del PA apare-
cieron después de una intensa exposicion al sol.

Describimos la presentacién simultanea de
MF y PA en un paciente. La relacién entre estas
dos entidades sigue siendo controvertida debido
a la escasez de casos reportados hasta ahora. De
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