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RESUMO

Objetivo: Analisar as caracteristicas da Micose Fungoide (MF). Revisao bibliografica: A MF é o tipo mais
comum de linfoma cutaneo, apesar da incidéncia rara na populacdo geral. E mais prevalente em homens,
negros, adultos e idosos e cursa com apresentacdo heterogénea, caracterizada por trés fases clinicas:
mancha, placa e estagio tumoral. A MF é suspeita em lesGes cuténeas refratarias as terapias-alvo ou quando
h& acometimento polimérfico em distribuigdo tipica (areas protegidas do sol). Essa patologia traz consigo
diversos diagnésticos diferenciais, tais como doencas cutaneas infecciosas, oncolégicas e autoimunes, sendo
necessaria uma anamnese minuciosa e analise histopatolégica para confirmac¢do. Os achados
histopatoldgicos, por sua vez, dependem da fase de doenga em que a bidpsia € realizada, sendo o
epidermotropismo um marco caracteristico da doenca. O tratamento dessa afeccdo € guiado por seu
estadiamento, que leva em consideracdo extensdo da doenca, acometimento linfonodal, metastase e
alteragbes sanguineas. Considera¢des finais: Apesar de representar uma doenca de baixa incidéncia
populacional, a MF deve ser reconhecida pela comunidade cientifica, tendo em vista o impacto na qualidade
de vida dos individuos quando ndo identificada precocemente, ja que faz diagnéstico diferencial com outras
dermatoses mais habituais e exige uma investigacao clinica e histopatoldgica mais acurada.

Palavras-chave: Micose Fungoide, Linfomas.

ABSTRACT

Objective: To analyze the characteristics of Mycosis Fungoides (MF). Literature review: MF is the most
common type of cutaneous lymphoma, despite its rare incidence in the general population. It is more prevalent
in men, black individuals, adults, and the elderly, and presents with heterogeneous manifestations, commonly
characterized by three clinical phases: patch, plaque, and tumor stage. MF is suspected in cutaneous lesions
refractory to target therapies or when there is polymorphic involvement in typical distribution (sun-protected
areas). This pathology brings with it various differential diagnoses, such as infectious, oncological, and
autoimmune skin diseases, requiring a thorough anamnesis and histopathological analysis for confirmation.
Histopathological findings, in turn, depend on the disease stage at which the biopsy is performed, with
epidermotropism being a characteristic hallmark of the disease. Treatment of this condition is guided by its
staging, which takes into account disease extent, lymph node involvement, metastasis, and blood alterations.
Final considerations: Despite representing a disease of low population incidence, MF should be recognized
by the scientific community, considering its impact on individuals' quality of life when not identified early, as it
shares differential diagnosis with more common dermatoses and requires a more e clinical and
histopathological investigation.

Keywords: Mycosis Fungoides, Lymphomas.

1 Universidade Potiguar (UNP), Natal — RN.

SUBMETIDO EM: 5/2024 | ACEITO EM: 6/2024 [ PUBLICADO EM: 8/2024

REAS | Vol. 24(8) | DOI: https://doi.org/10.25248/REAS.e17361.2024 Pagina 1 de 8


https://doi.org/10.25248/REAS.e17361.2024

sGacervo+
"Q index base Revista Eletronica Acervo Saude | ISSN 2178-2091

RESUMEN

Objetivo: Analizar las caracteristicas de la Micosis Fungoide (MF). Revision bibliogréafica: La MF es el tipo
mas comun de linfoma cutaneo, aunque tenga rara incidencia en la poblacion general. Es mas prevalente en
hombres, negro, adultos y ancianos, y se presenta de manera heterogénea, en tres fases clinicas: mancha,
placa y etapa tumoral. La MF es sospechosa en lesiones cutaneas refractarias a las terapias dirigidas o
cuando hay compromiso polimaérfico en distribucion tipica (areas protegidas del sol). Esta patologia conlleva
diversos diagndsticos diferenciales, como enfermedades cutaneas infecciosas, oncolégicas y autoinmunes,
requiriendo una anamnesis minuciosa y analisis histopatolégico para confirmacion. Los hallazgos
histopatoldgicos, dependen de la fase de la enfermedad en la que se realiza la biopsia, siendo el
epidermotropismo un marcador caracteristico de la enfermedad. El tratamiento se guia por su estadificacion,
gue tiene en cuenta la extension de la enfermedad, el compromiso ganglionar, la metastasis y las alteraciones
sanguineas. Consideraciones finales: A pesar de representar una enfermedad de baja incidencia
poblacional, la MF debe ser reconocida por la comunidad cientifica, dado el impacto en la calidad de vida de
las personas, ya que comparte diagnostico diferencial con dermatosis mas comunes y requiere una
investigacion clinica e histopatoldégica mas precisa.

Palabras clave: Micosis Fungoide, Linfomas.

INTRODUCAO

A Micose Fungoide (MF) é o tipo mais comum de linfoma cutaneo - o termo é utilizado para descrever a
apresentacéo classica da doencga, sendo ela conhecida também como tipo Alibert-Bazin (WILLEMZE R,
2018). Corresponde a 50% de todos os linfomas cutédneos primérios e é, mais especificamente, um Linfoma
N&o Hodgkin indolente originado de células T, o qual se desenvolve primariamente na pele, mas pode
acometer o paciente de forma sistémica (WILLEMZE R, 2018).

Esses, conhecidos também como Linfomas Cuténeos de Células T (LCCT), sdo constituidos por um grupo
heterogéneo de linfomas cutaneos que apresentam comportamento clinico distinto dos linfomas sistémicos,
incluindo aqueles com subtipo histoldgico semelhante. E, mesmo entre si, os LCCT apresentam variacdes
nos aspectos bioldgicos, histolégicos, imunofenotipicos e, consequentemente, no prognostico e taxas de
sobrevida (YAMASHITA T, 2012). Essa patologia € dividida em 3 fases clinicas: mancha, placa e estagio
tumoral, e o curso clinico costuma ser prolongado ao longo de anos ou décadas. Estima-se que mais de 90%
dos pacientes com MF inicial ndo evoluem para o estagio tumoral e ndo apresentem manifestacdes extra-
cutdneas da doenca ao longo da vida (CERRONI LMD, 2018).

Para o correto diagndstico é necessaria uma anamnese minuciosa, com detalhamento de onde e quando
as lesdes comecaram, avaliacdo da presenca de sintomas B (perda ponderal, sudorese noturna e febre),
limitagBes diarias e impacto da doenca na vida do paciente. Além disso, exame fisico completo da pele,
incluindo unhas, mucosas e cabelo e descricdo das lesbes quanto ao seu tamanho, aparéncia e extensao
(BELTRAMINELLI H, 2023). Desta forma, o objetivo do estudo foi analisar as caracteristicas da MF.

REVISAO BIBLIOGRAFICA
Epidemiologia

Doenca rara, com incidéncia de 6,4 por milh&do de pessoas nos Estados Unidos da América, apresentando
baixa morbidade e esta relacionada com estresse e preocupacgdo - caracteristicas etiologicas da doenca
relatadas por parte dos pacientes (SEGAL O, 2021). E mais comum em adultos e idosos, com uma proporgao
de homens para mulheres de 2:1, mas também pode ser observada em criancas e adolescentes. Além disso,
a raca negra apresenta maior incidéncia (CERRONI LMD, 2018; HODAK E, 2019; LAROCCA C e KUPPER
T, 2019).

Fisiopatologia e Fatores de risco

A MF néo possui fisiopatologia bem definida, porém acredita-se que sua ocorréncia decorre da estimulacdo
crdnica de antigenos, sugerida pela primeira vez em 1974, que levaria a uma proliferagéo clonal de células T
maduras da pele com epidermotropismo - principal caracteristica histopatolégica da doenca (LAROCCA C e
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KUPPER T, 2019; HODAK E, 2019). Diferentes subconjuntos de células T de memoria podem estar
envolvidos na fisiopatologia da MF, e suas caracteristicas estéo relacionadas com a apresentacéo clinica da
doencga. As células T de memdria residentes na pele (TRM) manifestam-se na MF como lesdes fixas devido
a sua natureza ndo migratéria. Em relacdo aos fatores de risco, a maioria das mutagbes pontuais estao
relacionadas a idade e a exposigdo a radiacdo UVB (LAROCCA C e KUPPER T, 2019).

Apresentacdo clinica

A suspeita se inicia no paciente com lesfes cutaneas refratarias as terapias-alvo ou com acometimento
polimérfico em distribuicdo tipica. Na investigacao clinica, é imprescindivel excluir farmacodermias que
possam mimetizar essas les6es (HORWITZ SM, 2008). O curso clinico da MF classica é variado, com estagios
iniciais apresentando manchas e placas - sendo, por vezes, de dificil diagndstico -, e com os estagios mais
avancados, que podem se manifestar com tumores, ulceracdes, envolvimento sistémico e evolucdo para 6bito
(TRAUTINGER F, 2017).

Existem 3 fases clinicas principais: mancha, placa e tumor, as quais podem ocorrer de forma simultanea
(LAROCCA, C e KUPPER T, 2019). Em contrapartida, ndo séo todos os pacientes que experimentam todos
os estagios da doenca (MUNOZ-GONZALEZ, H, et al., 2017). A apresentacdo mais classica envolve
poiquilodermia, que consiste em atrofia epidérmica com alteracéo pigmentar (HORWITZ SM, 2008), com certa
liquenificac&o e presenca de telangiectasias (YAMASHITA, Thamy, 2012). As lesdes iniciais s&o comumente
restritas a areas protegidas do sol, preferencialmente localizadas nas nadegas e em outros locais cobertos
de tronco e membros (WILLEMZE R, 2018), apesar de qualquer foco cutaneo poder ser acometido (ZINZANI
PL, 2008).

A fase de manchas é marcada pelo surgimento de maculas e manchas eritematosas irregulares,
assimétricas, habitualmente assintomaticas ou com prurido leve (MUNOZ-GONZALEZ, H, et al., 2017) a
moderado (YAMASHITA T, 2012).Podem ser localizadas ou generalizadas, por vezes com discreta atrofia e
descamacéo (CERRONI LMD, 2018). Essas lesGes podem persistir por anos sem indicios de progresséo e
até mesmo evoluir com resolucdo espontanea (MUNOZ-GONZALEZ, H, et al., 2017). Apesar de serem
consideradas uma caracteristica clinica inicial, sdo frequentemente vistas associadas a placas e tumores em
pacientes com doenca avangada ou em doenca recidiva (CERRONI LMD, 2018).

A fase seguinte da MF é caracterizada por placas descamativas, eritematosas ou amarronzadas,
irregulares e o prurido tende a ser mais intenso (MUNOZ-GONZALEZ, H, et al., 2017; YAMASHITA T, 2012).
Em pacientes com pele mais escura, as manchas e placas possuem perfil menos eritematoso e com

tonalidade mais acinzentada ou prateada (CERRONI LMD, 2018).

Ha tendéncia das lesées assumirem aspecto anular, policiclico ou “em ferradura”. Aparecem infiltradas a
palpagéo, de limites precisos e distribuicdo assimétrica, podendo acometer a face e o couro cabeludo e ulcerar
antes de se transformar em tumoragdo. Os pacientes podem permanecer indefinidamente neste estagio,
entrar em remissao por tempo indeterminado ou progredir para o estagio tumoral (YAMASHITA T, 2012).

Desse modo, caso progrida, a MF passa a se apresentar mais infiltrativa e com distribuicdo generalizada.
Inicia-se, entado, a fase tumoral, identificada pela formacdo de nodula¢des cutdneas de diferentes tamanhos,
que costumam evoluir com ulceracdo ou apresentacédo exofitica (MUNOZ-GONZALEZ, H, et al., 2017;
ZINZANI PL, 2008).

As lesbes podem ser solitarias, localizadas ou generalizadas, e tém taxa de crescimento variavel -
evolucdo acelerada, em semanas, ou estavel, durante meses (CERRONI LMD, 2018). Esse estagio se
desenvolve na minoria dos pacientes (ZINZANI PL, 2008).

Outra etapa possivel é a eritrodermia generalizada, caracterizada por eritema associada a atrofia ou
liguenificagdo, acompanhada por prurido e associada ou ndo a presenca de placas ou tumores (ZINZANI PL,
2008). E comum a presenca de infeccdo cutanea secundaria, com toxinas bacterianas que agem como
antigenos ao estimular a atividade e proliferagéo das células T malignas (HORWITZ SM, 2008; VAN SANTEN
S, 2016).
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A extensdo da doenca cutanea estd intimamente relacionada ao acometimento extra-cutaneo, inicialmente
caracterizado por linfonodomegalias. Sua disseminagéo é observada em menos de 10% dos pacientes com
apresentacéo restrita a manchas ou placas, e em 30-40% dos pacientes com tumores ou eritrodermia
generalizada. Os 6rgdos mais acometidos sdo pulméo, baco, figado e trato gastrointestinal, sendo raro o
acometimento de medula 6ssea (ZINZANI PL, 2008; YAMASHITA T, 2012).

Em estagios mais avancados, pode haver acometimento de mucosas e a transformagéo em “linfoma de
células grandes” (CERRONI LMD, 2018; ZINZANI PL, 2008).

Diagnostico diferencial

O diagnéstico diferencial na fase de placas se faz com enfermidades que infiltram pele, sobressaindo-se
os demais linfomas cuténeos, primarios ou ndo, 0os sarcomas cutaneos, as dermatoses infecciosas fangicas
ou bacterianas (destaque para a hanseniase) e o lUpus eritematoso com lesdes Umidas (YAMASHITA T,
2012).

A sindrome de Sézary (SS) corresponde a 5% dos LCCT (TRAUTINGER F, 2017). Semelhante a MF, a
SS é comum em adultos mais velhos e idosos, sendo caracterizada pela presencga da seguinte triade clinica:
eritrodermia pruriginosa, linfonodomegalia e linfocitos atipicos circulantes - denominados células de Sézary
ou de Lutzner (TRAUTINGER F, 2017). Os pacientes também podem apresentar lagoftalmo, alopécia,
hiperqueratose palmoplantar, onicodistrofia (YAMASHITA T, 2012).

Os aspectos histopatoldgicos da SS sdo muito semelhantes aos da MF. O epidermotropismo é menos
intenso, mas os micro-abscessos de Pautrier podem estar presentes. Os linfocitos do infiltrado s&o de
pequeno a médio tamanho, com aspecto cerebriformes, e o comprometimento linfonodal tem padréo
semelhante ao observado na MF. As variantes histopatoldgicas envolvem: reagdo granulomatosa, deposito
mucinoso em foliculos pilosos e transformacdo em estagios avancados para linfoma de grandes células -
aspectos igualmente comuns na MF (YAMASHITA T, 2012).

Histopatologia classica

A histopatologia da MF é caracterizada pela presenca de células de Sézary-Lutzner (células T-
auxiliares), que se agregam na derme superficial e infiltram a epiderme em pequenos grupos celulares. As
fases iniciais mostram infiltrados superficiais “em faixa” ou “liquenoides” das células T atipicas de pequeno a
médio porte, com nucleos cerebriformes e, por vezes, hipercromaticos. Essas células infiltram de maneira
caracteristica a epiderme, sendo conhecida como epidermotropismo (WILLEMZE R, 2018). Na fase de
mancha, a infiltracéo linfocitica da epiderme é mais comumente evidenciada, principalmente quando ocorrem
em forma de cole¢bes e formam os caracteristicos, porém ndo patognomoénicos, micro-abscessos de
“Pautrier”, o que torna o diagndstico histolédgico mais sensivel e mais especifico nesse estagio evolutivo
(MUNOZ-GONZALEZ, H, et al., 2017).

O fendtipo imuno-histoquimico revela células T-auxiliares de memdria com CD3+, CD4+, CD8- e
CD45R0+, com uma minoria de células T citotoxicas CD4- e CD8+ ou, ainda mais raramente, células T CD4-
, CD8- ou CD4+ (WILLEMZE R, 2018). Nao ha diferencas clinicas ou prognosticas entre o fenotipo auxiliar e
o0 citotéxico. A diferenca esta no fato do perfil citotdéxico necessitar de minuciosas correlagdes clinicas para
excluséo de outros tipos de linfomas citotoxicos (CERRONI LMD, 2018).

Em placas bem constituidas o aspecto anatomopatoldgico € o da epiderme com certo grau de acantose,
de padréo psoriasiforme, com espongiose rara ou ausente. O infiltrado de linfcitos com ndcleos cerebriformes
€ denso, subdérmico, por vezes em faixa. O epidermotropismo é mais proeminente e o microabscesso de
Pautrier € encontrado em um tergo dos casos. Além disso, o alinhamento de linfécitos na camada basal com
infiltrado dérmico com células atipicas, nucleos irregulares e cerebriformes é frequentemente encontrado
(YAMASHITA T, 2012).

O estagio tumoral caracteriza-se por um infiltrado dérmico difuso e denso de linfocitos cerebriformes, de
médio a grande tamanho, com perda do epidermotropismo, envolvendo com frequéncia a gordura subcuténea
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(YAMASHITA T, 2012; CERRONI LMD, 2018). Nesta fase, pode ocorrer a transformacao para linfoma de
grandes células T CD30+ ou CD30- (YAMASHITA T, 2012). A angiocentricidade e angiodestruicdo podem
estar presentes, o que mimetiza quadros de linfomas citotoxicos natural killer (NK)/células T, e o envolvimento
proeminente da gordura subcutanea pode mimetizar um linfoma subcuténeo do tipo paniculite (CERRONI
LMD, 2018).

Variantes da Micose Fungoide

Sao reconhecidas apenas trés variantes ou subtipos de MF pela Organizacdo Europeia para Pesquisa e
Tratamento do Cancer, com diferentes caracteristicas clinicas, patolégicas e progndsticas em comparacao a
MF classica: Micose Fungoide Foliculotropica (MFF), Reticulose Pagetdide (RP) e Cutis Laxa Granulomatosa
(CLG) (HODDAK E, 2019). Tais entidades também foram incluidas na classificacdo de tumores
hematopoiéticos e linféides da Organizacdo Mundial de Saude, em 2016 (MUNOZ-GONZALEZ, H, et al.,
2017). Além delas, ha diversas variantes - eritrodérmica, hipopigmentada, hiperpigmetada, bolhosa/vesicular,
poiquilodérmica, granulomatosa e até MF ‘“invisivel” (WILLEMZE R, 2018). Pode-se citar também a
parapsoriase em placas A, MF siringotropica (SMF) e MF intersticial, que s&@o variantes ndo consideradas
distintas o suficiente da MF convencional para garantir suas proprias categorias, mas ainda com diferencas
pontuais (CERRONI LMD, 2018).

Micose Fungoide Foliculotrépica

A MFF é descrita na literatura sob diversas designacdes: foliculotropica, folicular, pilotrépica,
foliculocéntrica e mucinose folicular (YAMASHITA T, 2012). E a variante atipica mais comum, definida pela
presenca de lesdes foliculares e achados histopatologicos de foliculotropismo, com ou sem mucinose

associada (HODDAK E, 2019). Representa aproximadamente 10% de todos os pacientes com MF, sendo

mais prevalente em homens adultos, apesar de poder ocorrer na juventude. Exibe comportamento indolente
e com bom prognéstico (WILLEMZE R, 2018; MITTELDORF CF, 2018).

Apresenta-se em dois padrdes: uma fase precoce e outra mais avangada. A fase inicial tem progndstico
favoravel, podendo manifestar-se como manchas foliculares, placas, queratose pilar e lesbes acneiformes
(HODDAK E, 2019) A fase avancada, por sua vez, € caracterizada por placas ou tumores endurecidos
(YAMASHITA T, 2012).

Reticulose Pagetoide

A RP, também conhecida como Doenca de Woringer-Kolopp, é variante rara da MF e apresenta-se
geralmente em extremidades como manchas ou placas, similares as da psoriase ou de aparéncia ceratética,
lentamente progressivas (HODAK E, 2019; WILLEMZE R, 2018). O tratamento preferivel da RP é a
radioterapia ou a excisdo cirargica. O progndstico é favoravel e a disseminacdo extracutanea ou morte
relacionada a doencga é rara (WILLEMZE R, 2018).

Cutis Laxa Granulomatosa

A CLG é variante muito rara e se apresenta com o lento desenvolvimento de pele atréfica e infiltrada, em
regido de axilas e virilhas, marcada por volumosas dobras “pendentes” (HODDAK E, 2019). Em estudo
recente da European Organization for Research and Treatment of Cancer (EORTC) foi elucidado que a MF
granulomatosa compartilha muitos achados histopatolégicos com a CLG, incluindo a presenca de infiltrado
granulomatoso com numero variavel de células gigantes multinucleadas, perda das fibras elasticas e uma
populacao de pequenas a médias células T CD4+ neoplasicas. O tratamento da CLG é insatisfatério e, devido
ao risco aumentado de um linfoma maligno secundario, um acompanhamento de longa data € necessario
(WILLEMZE R, 2018).

Diagndstico

Os achados clinicos para diagndstico precoce de MF incluem a presenca de lesdes persistentes
assimétricas, irregulares e eritematosas em locais protegidos da luz solar, que ndo melhoram ou regridem
apos tratamentos convencionais. Os critérios histopatolégicos, por sua vez, envolvem a presenca de: infiltrado
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linfocitico, em forma de placa liquendide ou “em faixa”’, em uma derme papilar expandida, parcialmente
fibrética; epitropismo de linfdcitos (dispostos tanto como unidades isoladas, como em microabscessos de
Pautrier ou alinhados ao longo da juncao dermoepidérmica); linfécitos atipicos (maiores que o normal e com
nucleos indentados em formato de cérebro); linfocitos intraepidérmicos maiores que os da derme; e linfécitos
intraepidérmicos cercados por um halo claro ("linfocitos haloed") (ZINZANI P, 2008).

Saliente-se que as caracteristicas histopatolégicas isoladas ndo séo diagnésticas, sendo imprescindivel a
correlacao clinicopatoldgica para um diagnéstico preciso (ZINZANI P, 2008). Nesse sentido, foi desenvolvido
um escore diagnéstico pela Sociedade Internacional de Linfomas Cutaneos, o qual avalia conjuntamente
aspectos clinicos, histopatolégicos, imuno-histoquimicos e moleculares, sendo necessario pelo menos 4
pontos para o diagnostico da doenca (MUNOZ-GONZALEZ, H, et al., 2017).

Para estabelecer um diagndstico precoce, é recomendado que, pelo menos 2 semanas antes da realizacao
da biopsia, os corticosteroides topicos sejam descontinuados (HODDAK E, 2019). Se o paciente apresentar
pequena quantidade de lesGes ou de morfologias similares, a biépsia deve ser realizada na mais recente ou
de aparéncia mais tipica. Em caso de pacientes com multiplas lesées ou diferentes aspectos, o profissional
deve escolher com base em sua experiéncia. A realizacdo da bidpsia também pode ser utilizada para
seguimento e progndstico da doenca (BELTRAMINELLI H, 2023).

Estadiamento e Progndstico

O estadiamento € importante para definir o risco da progresséo da doenga e a sobrevida (LAROCCA, C e
KUPPER T, 2019). E baseado no sistema de classificagdo pautado em tumor-linfonodo-metastase (TNM).
Uma revisado e expansao desse sistema em 2007 incluiu o envolvimento do sangue (TNMB), sendo também
usado para decisao terapéutica (TRAUTINGER F, 2017).

O Estagio IA inclui pacientes que apresentam manchas, placas ou papulas que atingem menos de 10%
da superficie corporal, sem acometimento linfonodal ou visceral, e ttm excelente prognostico, com expectativa
de vida semelhante a populacdo geral. Estagio IB diferencia-se do IA apenas por acometer mais de 10% da
superficie corporal. Os pacientes do estagio IIA apresentam manchas, placas ou papulas de qualquer
tamanho, com linfonodomegalias e sem envolvimento de visceras (OLSEN E, et al., 2007). Individuos com
estagio IB ou IIA possuem prognostico similar, com sobrevida média maior que 11 anos, chance de
progressdo de doenca de 24% e taxa de mortalidade associada a MF de aproximadamente 20%. A partir do
estadiamento IIB considera-se estagio avancado e maior probabilidade de acometimento extra-cutaneo.
Pacientes com tumores cutaneos (lIB) ou eritrodermia generalizada (Ill) ttm uma sobrevida média de 3 e 4,5
anos, respectivamente, com a maioria desses pacientes apresentando causa da morte pela MF. Em
contrapartida, os grupos com doenca extracutdnea no momento da apresentagdo, envolvendo ganglios
linfaticos (estagio IVA) ou érgaos (estagio IVB), ttm uma sobrevida média inferior a 1,5 anos (ZINZANI PL,
2008).

Tratamento

A escolha do tratamento adequado baseia-se, principalmente, em fatores prognésticos, classificacdo
tumor-linfonodo-metéstase-sangue (TNMB) e a clinica do paciente (HORWITZ SM, 2008). Outras variaveis
importantes s@o a taxa de resposta do medicamento, o tempo e a duracdo da resposta ao tratamento, as
toxicidades relacionadas as drogas e o custo-beneficio. O objetivo é reduzir os sintomas e impedir a
progressdo da doenca. A resposta é avaliada clinicamente de acordo com a aparéncia das lesdes (HORWITZ
SM, 2008).

Estagios iniciais (la, Ib e lla)

Pacientes em estagio | requerem apenas terapia direcionada a pele ou conduta expectante. Caso o doente
apresentar fatores de mau progndstico adicionais, pode-se fazer terapia combinada (CERRONI LMD, 2018).
O tratamento de primeira linha inclui irradiacdo UV-B, PUVA, interferon-a, retindides ou uma combina¢éo
dessas 3 modalidades. Em muitos casos, pacientes com manchas localizadas também podem ser tratados
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com corticosterdide local. Outras alternativas sdo avaliadas, como aplicacdo tépica de quimioterapicos
(ZINZANI PL, 2008; HORWITZ SM, 2008; TRAUTINGER F, 2017).

As terapias sistémicas, como Bexarotene e Metotrexato, séo utilizadas em conjunto com as terapias
topicas em casos de acometimento extenso da pele, envolvimento sanguineo, refratariedade, dificuldade de
acesso ao tratamento topico, mau prognéstico ou predominancia de placas (HEALD P, et al., 2003).

Estagios avancados (llb, lll e IV)

A escolha da terapia depende se o objetivo é o controle da doenca a longo prazo ou alivio dos sintomas.
O controle da doenca a longo prazo exige uma terapia de manutencdo que incorpore agentes de baixa
toxicidade e preserve a resposta imunoldgica do paciente. Pacientes em estagio IIB podem necessitar de
terapia feixe de elétrons total da pele (TFE) associado a terapia sistémica ou terapia sistémica isolada,
dependendo da gravidade dos sintomas e outros fatores prognésticos. Individuos em estagio Ill, que
apresentam pele eritrodérmica, podem ser sensiveis a maioria das terapias dirigidas a pele que ndo sejam
corticosteroides orais (MORRIS S, et al., 2017).

A terapia sistémica é indicada para pacientes que apresentam algum envolvimento na corrente sanguinea.
Os agentes imunobiolégicos sdo considerados de primeira linha, pois tem como beneficio ndo causar intensa
imunossupressdo e ndo serem muito toxicos, 0 que permite sua associacdo com a quimioterapia (QT). S&o
mais utilizados em casos de refratariedade a terapia direcionada nos estagios IB/IIA ou como primeira linha
em estagios avancados (ZINZANI PL, 2008; HORWITZ SM, 2008).

Nos tumores que acometem mais de 10% da superficie corporal, sugere-se radioterapia local e terapia
direcionada para manchas ou placas na pele. Também pode ser considerada TFE, terapia sistémica ou
combinada. A TFE é reservada para pacientes com doenca generalizada extensa e sintomas cutaneos graves
(ELSAYAD K, 2015; HORWITZ SM, 2008). Pacientes com eritrodermia generalizada, mas sem linfonodo,
visceras ou doenca hematolégica envolvida, podem ser tratados com terapia tdpica, sistémica ou uma
combinac¢do das duas. H4 preferéncia pela terapia topica com corticosterdides e terapia sistémica com baixas
doses de metotrexato ou imunoestimulante (ZACKHEIM HS, 1996).

O Interferon alfa é mais usado para manejo paliativo em associacdo com terapia tdpica ou outro
medicamento sistémico, como PUVA. O transplante alogénico de células-tronco hematopoiéticas pode ser
considerado em casos de doenca avancada refrataria as opc¢des de terapia primaria ou de resgate. Para
manejo do prurido usa-se hidratantes, cremes nao irritantes, corticosterodides tépicos, anti-histaminicos ou
Gabapentina. Em casos refratarios pode-se associar Mirtazapina, Aprepitant, Naltrexona ou Prednisona em
doses baixas (SPACCARELLI N, et al., 2015).

CONSIDERACOES FINAIS

A Micose Fungoide é uma importante representante dos linfomas cutaneos primarios que, por apresentar
um amplo espectro clinico, mimetiza dermatoses mais habituais da pratica médica. Isso, por sua vez, pode
implicar um atraso na identificagdo e, consequentemente, no diagnéstico final dessa afec¢éo. Desse modo,
pelo seu potencial de levar a desfechos desfavoraveis frente ao prognéstico e a qualidade e expectativa de
vida dos pacientes, torna-se evidente a relevancia daqueles profissionais, especialistas ou ndo na éarea,
aprofundarem-se e serem capazes de reconhecer as principais caracteristicas da Micose Fungoide e as suas
variantes.
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