Seccion: Caso de interés

Sarna noruega en un paciente con linfoma/

leucemia de células T del adulto.
Luis Eduardo Bravo, M.D.! y Pablo Barreto, M.D.2:3,

En el hombre la escabiosis se debe a un pequefio artrépodo de
la familia Sarcoptidae, el Sarcoptes scabiei var hominis y
ocasionalmente a la variedad canis!. Es una enfermedad de
amplisima distribucién en todo el mundo, transmitida casi
siempre por estrecho contacto personal?.

La sarna noruega es una forma clinica de escabiosis que se
caracteriza por su evolucion crénica y por presentar lesiones
cutineas extensas con marcada hiperqueratosis donde se
encuentran numerosos acaros. Fue descrita originalmente en
Noruega por Danielssen y Boeck en 1848 en un individuo con
lepra, pero después se observé su asociacién con varios
cuadros clinicos: sindrome de Down, retardados mentales
desnutridos, avitaminosis A, leucemias, linfomas, terapia
inmunosupresora, I'BC, diabetes mellitus, sindrome de
Bloom, aplicaciones tépicas de glucocorticoides, etc.l-3; el
comiun denominador en la mayor parte de las entidades
mencionadas, es un estado de inmunodepresién del hués-

ped?23.
Presentacion del caso

Historia clinica N? 048100, Hospital Mario Correa Renjifo,
Cali, Colombia. Hombre de raza negra, 32 afios, natural y
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procedente de Buenaventura, Valle del Cauca. Consulté en
noviembre 6, 1986, por adenopatias generalizadas que evolu-
cionaron en los 6 meses anteriores, con involucién transitoria
parcial; en les dltimos 20 dias se hicieron dolorosas, de
crecimiento rapido y progresivo con fiebre, escalofries, ano-
rexia, adinamia, y pérdida de peso (15 kg en 2 meses).
Concomitantemente hubo aparicién de lesiones cutineas, a
veces pruriginosas, localizadas en el tronco, el abdomen y las
extremidades.

Antecedentes de importancia: promiscuidad sexual; sindro
me disentérico con 15 dias de duracién antes de agudizarse la
enfermedad actual.

Al examen fisico se encuentra un paciente caquéctico, febril,
con los siguientes hallazgos positivos: mucosas palidas; cavi-
dad oral con lesiones monilidsicas; cuello aumentado de
volumen, blando, turgente, con adenopatias bilaterales, cada
una de 5 x 12 cm, no adheridas a planos superficiales,
dolorosas y de consistencia renitente; ademas, adenopatias.
axilares e inguinales, duras, indoloras, hasta de 2 cm de
didmetro y hepatoesplenomegalia. En la piel hay placas hiper-
queratdsicas, escamocostrosas, descamativas, con bordes
irregulares y de aspecto psoriasiforme que coalescen en
algunas dreas y se tornan verrucosas y vegetantes; su famafio
varia entre 0.0 y 3 cm y se localizan predominantemente ‘en
los pliegues de extension de los dedos, muiiecas, codos,
rodillas, pies y gliteos. También hay papulas pruriginosas en
el tronco y el abdomen.

Los examenes de laboratorio mostraron una leucocitosis
persistente que oscilé entre 39 y 67%/1, con presencia de
células linfoides pleomérficas con nicleos hiperlobulados y
citoplasma vacuolado (Figura 1). Los estudios de bioquimica
sanguinea estaban dentro de limites normales si se exceptia
una elevacién en la fosfatasa alcalina (478 U/l); VDRL,
positivo 16 diluciones; bacilo de Koch en esputo, ++. En la
orina y en el examen directo con KOH de las lesiones bucales,
hifas y levaduras abundantes. Biopsia de ganglio linfatico
cervical: extensas areas de necrosis sin reactividad granulo-
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Figura 2. Piel. Acaros en tineles de la .epidé.:r donde se apl.'.ei.a.gr“a
hiperplasia. Observar la vasculitis en la dermus.

matosa; con la coloracién de Ziehl —Neelsen se identifican
miiltiples bacilos acido-alcohol resistentes (BAAR). Biopsias
de los ganglios linfaticos axilares e inguinales: proliferacion
neoplasica de células linfoides pleomérficas, con linfocitos en
diferentes estados de transformacién, desde linfocitos peque-
fios a inmunoblastos que crecen en forma difusa sin compro-
miso de la cipsula. Hay marcada proliferacion venosa postca-
pilar con hiperplasia endotelial. Biopsia de piel: epidermis
hiperplasica con miltiples tiineles intracérneos e intraespi-
nosos que alojan acaros; en la dermis hay un proceso de
vasculitis (Figura 2). En el examen con cinta pegante trans-
parente y en el directo de las escamas con KOH se observan
machos y hembras de Sarcoptes scabiei. El enfermo evolu-
ciona térpidamente; presenta confusion, estupor, entra en
coma y fallece en noviembre 15, 1986.

DISCUSION

En los Gltimos afios se han descrito muchos enfermos con
linfomas no-Hodgkin que evolucionan a una fase leucémica,
de curso clinico grave y riapidamente progresivo. Tienen
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caracteristicas clinicas, inmunolégicas e histopatoldgicas
bien definidas que permiten agruparlos como una entidad es-
pecifica: los linfomas/leucemias de células T del adulto
(LLTA). Las manifestaciones clinicas incluyen: linfadenopa-
tia generalizada, hepatoesplenomegalia,.células linfoides mar-
cadamente pleomérficas en la sangre periférica, compromiso
de la piel, lesiones osteoliticas por actividad osteoclastica
exagerada y sintomas relacionados con hipercalcemia. Las
células tumorales tienen marcadores de superficie caracteris-
ticos de células T maduras, con fenotipos antigénicos predo-
minantemente OKT4+ y OKT8— que sugieren su origen en
linfocitos T4 ayudadores®.

La fase leucémica puede ocurrir en cualquiera de los diferen-
tes tipos de linfoma no-Hodgkin®; su histopatologia®:® y el
respectivo diagnéstico diferencial en los 6rganos afectados se
han descrito adecuadamente?>7. El grupo japonés define

subtipos histolégicos, todos difusos, con sinénimos equiva-
lentes en las diversas clasificaciones. El subtipo més frecuen-
te es el pleomértico, inmunobléstico del grupo de trabajo®,
histiocito de células mixtas de Rappaport®. Como no se
encuentra correlacién clinica con el subtipo histolégico, se
recomienda que en los pacientes con este sindrome clinico se
use el término de linfomas/leucemias de células T del adulto,
acompafiado de una terminologia descriptiva en uno u otro de
los esquemas de clasificacion’. La seropositividad de anticuer-
pos IgG contra el virus linfocitotrépico humano HTLV-I) en
pacientes con LLTA se ha informado en diferentes partes del
mundo!?, incluyendo una concentracién de casos en Buena-
ventura, Colombia!l. Con criterios clinicos de tamizaje, los
japoneses encuentran cifras de 90% de positividad. La carac-
teristica morfolégica mas especifica de los casos HTLV-I
positivos, es la presencia en la sangre periférica de células
linfoides pleomérficas, con niicleos polilobulados y citoplas-

ma baséfilo algunas veces vacuolado’.

El hallazgo de alteraciones morfolégicas inducidas por agen-
tes biolégicos también se ha descrito en infecciones por
citomegalovirus, papovavirus, herpes, sarampion, mononu-
cleosis, clamidias, etc. Los cambios tienen gran importancia
diagnéstica pues permiten identificar el agente etiolégico,
cuando no son posibles los estudios microbiolégicos confir-

matorios!?.

En el caso en consideracién, hay criterios clinicos e histopato-
l6gicos que permiten el diagnéstico de LLTA por el patréon
histopatolégico pleomérfico, y por las alteraciones morfologi-
cas en la sangre periférica, se puede relacionar muy posible-
mente con virus linfocitotrépico humano. Ademés hay un
estado de inmunodepresién, con manifestaciones clinicas de
tuberculosis pulmonar y ganglionar, moniliasis oral y una
hiperinfestacién por Sarcoptes scabiei (sarna noruega). En
el ganglio linfatico cervical la falta de reactividad granuloma-
tosa en respuesta a los maltiples BAAR, retleja una actividad
deprimida de los linfocitos T'?. La vasculitis en la piel demues-
tra algin grado de respuesta humoral, pero también muy
deprimida, pues clinicamente el prurito era leve con respecto
a la magnitud de la invasién por acaros.

La inmunodepresién en los pacientes con linfoma no-Hodgkin
no se puede explicar por el simple mecanismo de agotamiento
linfocitario. Se ha encontrado dafio estructural en los linfo-



citos circulantes, actividad supresora de los linfocitos T y los
macré6fagos, glicopéptidos inhibitorios que se acoplan a los
receptores E de los linfocitos T'* e incompetencia de los
linfocitos T4 ayudadores por transformacién neoplasica’. La
coexistencia de miltiples anomalias, interfiere con las estre-
chas interacciones entre las diversas subpoblaciones de linfo-
citos T, B y macréfagos, pues se alteran la respuesta humoral
y los fen6menos que se relacionan con la inmunidad mediada
por células. Como resultado, hay una reactividad inmune
aberrante! manifestada en el paciente sobre todo por una
inmunodepresién celular que explica los distintos estados
infecciosos, segiin se discutira a continuacion.

En el caso de la escabiosis, las personas normales sufren una
colonizacién del tegumento por numerosos dcaros con pocas
manifestaciones clinicas durante 2 a 4 semanas®. En este
periodo se activan los mecanismos inmunitarios de defensa
con respuesta mediada por células que origina una reaccion
aguda eczematoide y de hipersensibilidad humoral con depé-
sitos de IgM y C3 en la pared de los vasos, manifestada en
algunos casos como vasculitis!®. La respuesta celular y humo-
ral del huésped desencadena el prurito y disminuye la canti-
dad de 4caros hasta un nimero de 6 a 12 que es el promedio en
un adulto infestado. Simultineamente hay un prurito niuy
fuerte que traduce la hipersensibilidad a la saliva irritante y a
los 4caros muertos. En las reinfestaciones el prurito es
intenso, se puede presentar a las 24 horas del contagio y en los
casos tempranos es la Gnica manifestacién clinica?.

Cuando fallan los mecanismos de defensa, en la piel del
huésped se produce una multiplicacion explosiva de millares
de 4caros y se origina un estado hiperinfeccioso conocido co-
mo sarna noruega®16:17 de evolucién crénica, sin prurito, que
refleja la ausencia de sensibilidad al acaro y a sus productos.
Como mecanismos adicionales se han postulado diferencias
morfolégica del dcaro'® y trastorncs en la queratinizacion
cutidnea3. Esta hipétesis se sustenta en la prevalencia mayor
de sarna noruega en pacientes con avitaminosis A y sindrome
de Down, quienes tienen hiperqueratosis cutianea y propen-
si6bn a desarrollar lesiones costrosas e hipertréficas en las
infestaciones escabidticas®.

Una vez colonizada la piel, los dcaros perforan la capa cérnea,
producen citolisis en el polo de avance para permitir el
progreso del cuerpo, hasta formar tineles intracérneos y
posteriormente intraespinosos. El acimulo de insultos epi-
dérmicos por los numerosos acaros, desencadena una hiper-
plasia reactiva psoriasiforme!® y en ocasiones un proceso de
vasculitis dérmica que se manifiesta en la clinica como
lesiones papuloescamosas y placas hiperqueratésicas con dis-
tribucién variable, mis comunes en manos y pies. Por lo
variado de la morfologia el diagnéstico diferencial es amplioe
incluye: psoriasis, queratodermia blenorragica, queratosis
folicular, pitiriasis rubra pilar, eczema, erupcién por drogas?,
neurodermatitis, pediculosis y urticaria papulosa’®.

El diagnéstico clinico correcto puede ser dificil y s6lo se viene
a establecer mediante una biopsia o cuando aparece una
epidemia secundaria de escabiosis en los contactos del pacien-
te, pues el medio inmediato es muy contaminante. Casi
siempre las infecciones entre el personal hospitalario se
manifiestan en erupciones atipicas?. La gran cantidad de
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acaros permite una identificacién simple con el examen
directo en KOH de las escamas obtenidas por raspado o si se
aplica sobre las lesiones una tira de cinta pegante transparente
que luego se extiende sobre un portaobjetos, en forma anéloga
al método de Graham descrito para oxiuros?'.

La conducta terapéutica incluye medidas de higiene para
evitar el contagio, asi como el manejo sintomatico del prurito
y de las infecciones sobreagregadas. La droga de eleccién para
el tratamiento especifico es el hexacloruro de gammaben-
cenolr2,21,

Con respecto a la candidiasis localizada se debe tener en
cuenta, que aunque extremadamente comin en la poblacién
general, en los huéspedes con depresién inmunitaria significa
un problema terapéutico serio. Es necesario vigilar estrecha-
mente y descubrir con hemocultivos la infeccién generaliza-
da. La extension al es6fago produce tlceras que se pueden
complicar con hemorragia y perforacién; por tanto, la disfagia
y el dolo- retroesternal ameritan una esofagogastroscopia
para descartar la esofagitis??2. En las formas localizadas el
tratamiento topico con nistatina es suficiente; en la esofagitis
no complicada es 1util el ketoconazol; en las formas invasivas
se ha recurrido a terapias combinadas con anfotericina-B y 5-
fluorocitocina?2. La presencia de hifas y levaduras en la orina
del paciente, se podria interpretar como prueba indirecta de
invasion general; no se hicieron hemocultivos. Las coloracio-
nes con PAS y Gomori en los especimenes disponibles no
demostraron la invasién tisular del hongo.

La identificacion de BAAR en el esputo y en el ganglio
linfatico cervical permitieron el diagnéstico de TBC pulmo-
nar y ganglionar. En estos pacientes con manifestaciones de
depresién celular se debe tener en cuenta la posibilidad de
infecciones por Mycobacterium avium donde el régimen
convencional antituberculoso casi siempre es inefectivo??.

Las maualtiples manifestaciones infecciosas indican que los
pacientes con LLTA pueden llegar a tener un dafio grave en su
sistema inmunitario de defensa y que se debe vigilar con todo
cuidado para atender en forma correcta estos estados
poliinfecciosos.

Llama la atencién que tanto en los casos de LLTA que se
relacionan con HTLV-I, como en los de SIDA relacionados
con los de HTLV-III, la célula blanco en el huésped es la
misma: el linfocito T4 ayudador®22. El resultado funcional de
la inmunodepresién celular, de hecho es también parecido.
Esta circunstancia permite plantear la interesante hipétesis
que pueden ser procesos etiopatogénicos estrechamente simi-
lares, cuyas manifestaciones clinicas dependeran de la forma
como actiie el retrovirus en las células blanco del huésped: la
vuelve neoplésica o la destruye.
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SUMMARY

This paper reports a case of Norwegian scabies associated with
oral moniliasis, and lymphatic and pulmonary tuberculosis in
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a patient with adult T-cell lymphoma/leukemia. Clinical and
histopathological criteria were used for establishing diag-
noses.
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