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MUCINOSIS PAPULOSA.

INTRODUCCION:

La mucinosis papulosa o liquen mixedematoso forma parte de un grupo de
enfermedades en donde el sustrato patologico fundamental es el acimulo de

material mucoide en la dermis; la eticlogia se desconoce y su frecuencia es baja
134

Fue descrita por primera vez en 1908 por Dubreuilh {citado por Montgomery 1 CON
el término de "Fibromes miliaries folliculaires; esclerodermie consécutive”, aunque
algunos autores dudan de que se trate de la misma dermatosis. En 1954, Gottron 2
introduce el término “escleromixedema”, ademas de dar el crédito a su maestro

Arndt de 1a descripcién original.

En el liguen mixedematoso aparecen “papulas” blandas Asintomaticas De 2
a 3 mm de diametro, que aunque se agrupan no coalescen, Afectan
principalmente la cara y los miembros superiores. La enfermedad es cronica, pero

podria ceder en forma espontanea.

Se han descrito cuatro formas clinicas de la mucinosis papulosa: las formas
“papulares discretas”, las formas liqguenoides localizadas o generalizadas, las
placas y erupciones nodulares “urticariformes”, las cuales habitualmente terminan
en las formas liquenoides generafizadas; es esta dltima forma a la que se le
conoce también como escleromixedema, en este tipo a fa erupcidén papulosa

generalizada se suman el engrosamiento difuso y el eritema de la piel '
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En casi todos los pacientes con liquen mixedematoso y escleromixedema
se identifica un componente monoclonal o paraproteina en suero; en general es

del tipo 1gG pero podria ser otra inmunoglobutina 58

En algunos pacientes con liquen mixedematoso se advierte hiperplasia de
las células plasmaticas medulares, siendo estas las responsables de la sintesis de
fa inmunoglobulina, en algunas instancias las células plasmaticas son atipicas,
pero solo en un caso s& ha documentado el cumplimiento de los criterios de

mieloma multiple &,

El haber tenidc la oportunidad de estudiar un caso de mucinosis papulosa
en el Centro Dermatolégico Pascua, despertd en mi la inquietud de saber un poco

mas de esta dermatosis, por lo que mi trabajo de tesis es sobre este padecimiento.
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DEFINICION.

La mucinosis papulosa, escleromixedema o liquen mixedematoso
inicialmente fue considerado como una enfermedad puramente cutanea, con
alteraciones de! tejido conectivo causada por un trastorno hipotiroideo, pero
debido a que en diversos casos clinicos y desde 1964 se han demostrado
alteraciones de las gamaglobulinas es por lo que se ha cambiado este concepto
de que sea puramente cutanea y benigna, a un padecimiento sistémico y de

pronostico reservado {Degos).

Es una dermatosis poco frecuente que se caracteriza por presentar
papulas confluentes o aisladas distribuidas en cara, tronco y extremidades, asi
como en los grandes pliegues axilares e inguinales, en donde la piel se advierte
engrosada y redundantes. A veces se acomparia de endurecimiento de ia piel de

la regién peribucal dando un aspecto esclerodermiforme .

Histolbgicamente se caracteriza por depdsitos de mucina en {a dermis
superior, que separan las fibras de colagena y desaparece la red normal del
mismo. Hay también fibroblastos estelares, dispersos entre los depdsitos del

material mucoide *.

No se asocia a trastorno tiroideo, la etiologia es desconocida y no hay un
tratamiento 100% satisfactorio >. En algunos casos se ha demostrado la presencia
de una paraproteina anormal del tipo IgG ® con cadenas kappa, en otros las
cadenas son de tipo lambda, en otros mas, |a paraproteina es del tipo IgA e IgM
87 esto ha llevado a pensar que se trata de anticuerpos contra un antigeno
presente en la piel, posiblemente uno de los mucopolisacaridos Acidos, aungue los

estudios de inmunofluorescencia han resultado negativos.
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Tampoco hay evidencia clara de que se trate de una enfermedad maligha o
premaligna asociada a mieloma multiple, ya que el curso es por lo general

benigno, de larga evolucién y no hay resolucion espontanea de la enfermedad
7,51,52,53

ASPECTOS HISTORICOS.

Dubreuilh (itags por montgomery 1) €1 1908 hace la primera mencion de esta
patologia describe un paciente y le llama "Fibromes miliaries: Sclerodermie
consécutive”, basandose en las caracteristicas histologicas de las lesiones, no
realiza tinciones especiales por lo que permanece alin la discusion de si se trata o

no de la misma enfermedad.

En 1953 Montgomery y Underwood' publican tres casos en los cuales se
evidencia la mucina en la dermis superficial, y hacen la diferenciacidén con otras
patologias como ei mixedema cutaneo causado por una endocrinopatia tiroidea y
lo diferencian también de otros estados mucinoides. Estos autores distinguen
cuatro formas clinicas de liquen mixedematoso: 1) erupcion "papular” liquenoide
generalizada; 2) forma “"papular" minima; 3) placas liquenoides generalizadas o
localizadas y 4) placas uricariales y erupciones nodulares que usualmente
evolucionan a la forma liquenoide. Intentaron el tratamientc con inyecciones

locales de hialuronidasa con pobres resultados

Gottronz en 1954 introduce el término de escleromixedema en la literatura ai
describir una dermatosis cronica en una paciente del sexo femenino, que ademas
de tener las lesiones dermatolégicas caracteristicas de ia mucinosis papulosa, se
asociaba a manifestaciones de esclerodermia en la regidn peribucal. Gottron da el
crédito a su maestro Arndt por haber descrito anteriormente un caso similar,
aunque en éste tampoco se realizaron tinciones especiales por lo que ain queda

la duda si se trata de la misma patologia.
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En 1960 Dalion y cols'®. publican dos casos, uno de elios fue controlado
por mas de 20 afos. En ambos el tralamiento fue con. corticoesteroides y
aparentemente buena evolucion, hubo mejoria en cuanto a las lesiones cutaneas.
Ambos presentaron recaida después del tratamiento y uno de ellos failecié sin que
en la autopsia se encontraran datos que caracterizaran a la infittracion mucinoide,

la causa de la muerte fue de bronconeumonia asociada con peritonitis.

En 1961 Abulalfia y Pierini*® comunican dos casos de la dermatosis, en el
mismo afio y al final de su articulo describen uno mas, al cual clasificaron como
“Esclerodermia nodular tuberosa”, con pequefias variantes morfologicas en

relacion a ios dos anteriores

En 1964 Mc Carthy v cols® demuestran la presencia de una globulina
anormal en la regidn gama, la cual identifican como globulina similar a la del
mieloma multiple, encontrando en ia médula o6sea hiperplasia de células
plasmaticas lo que es "sugestivo” de anaplasia, y concluyen que se trata de una
enfermedad sistémica con manifestaciones cutaneas, las cuales son el resultado

del depdsito anormal de globulinas en la dermis

Rudner y cals.®® en 1966 describen dos pacientes en los que hubo
sintomatologia del sistema nervioso central pobremente definida y con un curso
clinico fatal y en la autopsia observaron aterosclerosis coronaria, los autores
concluyen que se trata de una enfermedad con alteraciones en los fibroblastas y la

produccion de mucina

En 1967 Fowlkes y cols.” publican un caso de liquen mixedematoso de

trece afos de evolucion, en el cual encuentran niveles de IgA elevados

En 1973, Lai y cols.® demuestran que las cadenas ligeras de la paraproteina
son del tipo kappa, que la médula dsea y la piel afectada producen paraproteinas

de las mismas caracteristicas; encuentran niveles elevados de glucoproteinas
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neutras, acido hialurénico, condroitin sulfato, heparina y keratan sulfato en la piel

afectada.

Wrigth y cols.?' en 1976 publican el caso de un hombre de 48 arios con
escleromixedema quien tuvo buena respuesta a la terapia intermitente con

melfalan y corticoesteroides orales.

Howsden y cols.?? en 1975 tratan con éxito a un paciente de 70 afios de

edad con ciclos de ciclofosfamida.

Hill y cols.? en 1976 comunican el caso de un paciente de 62 afos de edad
con liguen mixedematoso en el que el uso de radioterapia, con 3000 rads en

total tuvo buenos resultados.

Harris y cols.?* en 1979 describen ocho casos de liquen mixedematoso
tratados con dosis bajas de melfalan, con largos periodos de tratamiento y control
durante doce afios. Concluyendo que aungque el melfalan cominmente no produce
efectos tdxicos de importancia es un medicamento mielosupresor, por lo que los
pacientes requieren de estrecha vigilancia, ya que de los enfermos de este grupo
uno desarrollé leucemia mielomonocitica aguda y murid después de 10 afios de

tratamiento.

Hardie y cols.?® en 1979 publican un caso de liqguen mixedematoso de 25

anos de evolucidn con remision espontanea de ta dermatosis.

En 1982 Lowe y cols.?® utilizan con éxito pulsos de electrones en un hombre
de 42 afios de edad que tenia alteraciones neuroidgicas y escleromixedema, que

mejoraron con el tratamiento.

Mac farlane y cols.?’ en 1987 comunican un paciente de 34 afos de edad

con escleromixedema y sintomatologia neuroldgica atipica, fué tratado con 41
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sesiones de plasmaféresis y pulsos de metilprednisolona, y posteriormente con
ciclofosfamida y prednisolona oral. En este individuo se habia ensayado
anteriormente tratamiento con ciclofosfamida y PUVA sin modificacion alguna del

cuadro dermatoldgico. El seguimiento fue de 8 meses y no hubo recaidas.

En 1988 Milam y cols.?® tratan tres pacientes con isotretinoina oral a dosis
de 1-1.5mg por kilo por dia, con resultados variables, uno de ellos mejord, en otro
no hubo cambios y en el tercero presentd alteraciones renales y neurolégicas que

obligaron a suspender el tratamiento.

En 1988 Novales y cols.® publican en nuestro pais el caso de una paciente
de 49 afocs de edad y siete de evolucidn que fue tratada en el Centro Médico
Nacional, con arabinésido, vincristina, ciclofosfamida, melfalan y prednisona con
pobre respuesta al tratamiento. La enferma fallecid al poco tiempo de administrado
el tratamiento y en la autopsia como causa de muerte se anotd: |-pielonefritis
aguda y I~ inflamacién crbnica granulomatosa probablemente de etioclogia
tuberculosa, que afectaba ganglios linfaticos cervicales, mediastinales,

peripancreaticos, y sistema nervioso central.

Ruiz-Rodriguez y cols.*® en 1992 describen dos pacientes con mucinosis
papulosa e infeccion con el virus de la inmunodeficiencia humana.

3132 en 1996 y 1998 respectivamente

Azana y cols. y Rongioletti y cols.
comunican otros casos mas de mucinosis papulosa relacionada con la infeccién
por el virus de la inmunodeficiencia humana, esto probablemente como un

hallazgo coincidental.
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EPIDEMIOLOGIA.

La mucinosis papulosa es una enfermedad de la que se conoce poco. Se

81516

han descrito casos en la mayoria de las razas .y por igual a hombres y

mujeres; la edad predominante es entre los 30 y los 50 afios de edad ***

En cuanto al prondstico podemos decir por los articulos consultados que es

bueno para la vida y no asi para la piel * 7%

ETIOPATOGENIA.

La etiologia se desconoce, se han propuesto varias hipétesis sobre su
génesis, como alteraciones en la sintesis de los mucopolisacaridos asi como su

asociacién con trastornos mieloproliferativos (mieloma miltipte) *7%76-77-

Lo que se sabe a ciencia cierta es, que hay un aumento en el depésito de
mucopolisacéridos acidos los cuales se depositan entre las fibras de colageno,
separandolas, hay aumento de fibroblastos, los cuales toman un aspecto estelar,
que recuerda al que presentan cuando estan inmaduros %', Algunos casos se
acompaiian de una gammapatia monoclonal, incluso hay autores come Shapiroa
que proponen como requisitos para su diagndstico estas tres Ultimas

caracteristicas {depobsitos de mucina, fibroblastos estelares y gamapatia).

MANIFESTACIONES CLINICAS,

Es una dermatosis cuyas lesiones se presentan simultaneamente, de

manera brusca y sin sintomas generales.
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Es diseminada a la cabeza, tronco y extremidades superiores e inferiores.
De la cabeza afecta practicamente su totalidad (frente, regién periorbitaria,
mejillas, regién peribucal, pabellones auriculares), en cuello en todas sus caras.
En tronco en tercio superior de caras anteriores, posteriores y laterales, abdomen
y regién lumbosacra. En miembros superiores en pliegues axilares (caras anterior
y posterior); brazos y antebrazos en todas sus caras, dorso de manos. En
miembros infericres en pliegues inguinales, muslos y piemmas practicamente en
todas sus caras. La denmnatosis tiende a ser generalizada y simétrica.

Esta constituida por miultiples pépulas pequefias, redondeadas,
hemiesféricas de uno a tres mm. de didmetro, de consistencia dura, del color de la
piel normal © mas a menudo de tinte blanco marfil o rosado; aisladas o

confluentes.

Su aspecto es el de una dermatosis que segun Degos semeja al liguen
plano (liquen nitido, liquen amiloide) y corresponderian al tipo liquenoide de
Kreibich. Las lesiones estan dispuestas a veces en bandas como arrosariadas, en
este caso se le denomina amiloidosis meniliformes2. La parte mas elevada de las

papulas puede estar umbilicada o con una depresidn puntiforme.

Son “papulas grandes 6 nédulos” que asientan scbre una piel engrosada de
color normal, o bianco amarillenta o ligeramente rosa, la superficie es lisa, pero a

menudo iregular,

En los grandes pliegues asi como en cara interna de muslos la piel se
observa redundante como que le "queda grande" al individuo. En la cara en
algunos casos se encuentra limitacién de la apertura bucal y dificultad para sacar

la lengua debido a que ia piel peribucal esta esclerosada.

La evolucidn del padecimiento es cronica y asintomatica, y el cuadro

dermatolégico progresa lentamente.
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HISTOPATOLOGIA.

En el estudio histopatologico en los cortes tefiidos con hematoxifina y
eosina se observa una epidemmis con discreta hiperqueratosis de tipo
ortoqueratdsico focal, con acantosis minima. En dermis superficial es donde se
encuentran los cambios caracteristicos se observa un aspecto edematoso dado
por la separacion que existe entre los haces de coladgena, por el depdsito entre
ellos de mucopolisacaridos; existe también discreta fragmentacion de los haces de
colagena. Los aclimulos de material mucinoso se encuentran circunscritos a la
dermis superficial y media, en forma de focos y que corresponden clinicamente
con las "papulas”. Se observa gran nimero de fibroblastos de forma estelar
dispersos en toda la denmis y en algunos casos se puede presentar un infitrado
discreto linfohistiocitario, alrededor de los vasos sanguineos; los anexos

pilosebaceos no muestran alteracién alguna *'.

Foto 1. Microfotografia 40X tefiida con Hematoxifina y eosina en donde la separacion
de las fibras de colageno dan el aspecto de edema en la dermis superior.
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Foto 2. Microfotograffa con 100X en donde se aprecia el aspecto estelar de los

fibroblastos.

TECNICAS ESPECIALES DE TINCION.

Para hacer patente la presencia del material mucoide es necesaria la
realizacion de algunas técnicas especiales, las cuales incluyen la tincién con hierro
coloidal, azul de toluidina y azul alciano con Ph de 2.5 y azul alciano con PAS,

estas técnicas tifien de azul a los mucopolisacaridos acidos ¥74°.

Foto 3 Corte a 40x tefiido con Gallego
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TINCIONES PARA MUCINA CUTANEA (TABLA D)

TINCION COLOR
Hierro coloidal Azul-verde
Azul alciano Azul
Mucicarmin Rojo
Azul de toluidina Metacromasia
Azul de metileno Metacromasia
Tionin Metacromasia
Aldehido fucina Violeta
{Condrottin sulfato y heparina solamente)

Para diferenciar los mucopolisacaridos acidos de los neutros, se emplean
azul alciano y PAS, los que tifien de azul a los mucopolisacaridos acidos y de rojo

intenso a los mucopolisacaridos neutros y a las glicoproteinas*

El azul alciano, al igual que el resto de los colorantes alcianicos es un
compuesto quimico derivado del grupo de las fialocianinas, estas son moléculas
que tienen un atomo de cobre central en torno al cual se disponen rodeandolo

cuatro anillos aromaticos nitrogenados *'.

Foto 4. Corte tefiido con azul alciano con aumento de 40X en el cual se evidencia la

presencia de la mucina.
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Estas sustancias son bdasicas y se ligan a los grupos acidos de los
mucopolisacaridos, dando lugar a la formacién de un compuesto salino entre
ambos, principalmente cuando el nivel de Ph es suficientemente acido, esto es en
torno a 2.4-2.6 de Ph cuando se colorean no solo los mucopolisacaridos acidos
sulfatados, sino también y singularmente los grupos carboxilicos de los acidos
urénicos, si se va disminuyendo el Ph a niveles de 1 o de 0.5 se incrementa la
selectividad de tincién, tinéndose solamente los mucopolisacaridos sulfatados mas

fuertemente. En este caso los mucopolisacaridos se tifien de azul 37 404%:

Las técnicas con inmunofluorescencia han fallado al tratar de demostrar

acumulos de inmuoglobulinas en la piel.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS.

En la orina de algunos de estos pacientes, se ha encontrado la proteina de
Bence-Jones positiva, sin que hasta ahora se le haya encontrado algin significado

clinico

En la electroforesis de proteinas se encuentra en algunos casos una
paraproteinemia anormal de tipo gamma con cadenas ligeras de tipo kappa, en
otros casos publicados se ha demostrado la presencia de una paraproteina de tipo

IgM e inclusive de tipo tgA %°

DIAGNOSTICO.

El diagnéstico de la mucinosis papulosa no es facil y como suelen decir los
maestros es el recuerdo de otros casos del padecimiento lo que nos hace pensar
en esa posibilidad, la topografia, {a morfologia de las lesiones (papuias pequenas

de aspecto cereo algunas dispuestas linealmente) y la evolucion clinica. La
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histopatologia es caracteristica con los depésitos de mucina en demmis superficiaf
y los fibroblastos estelares, se establece la correlacion clinica-patolégica de este

cuadro,

Varios autores{Montgomery, Truham, Shapiro, Lai a Fat, Johnson) han
postulado como requisitos para hacer el diagnéstico de la enfermedad lo siguiente:
1)presencia de papulas pequenas del color de la piel en disposicién lineal sobre
una piel infiltrada, con acimulos en la dermis superior de mucopolisacaridos y
fibroblastos estelares, 2) presencia de una paraproteina manoclonal en suero, y 3)

ausencia de patologia tiroidea.

CLASIFICACION DE LAS MUCINOSIS.

Las mucinosis cutaneas estan constituidas por infiltraciones circunscritas de
mucina en la dermis, totalmente diferentes del mixedema difuso por hipotiroidismo,
La mucina esta formada fundamentalmente por mucopolisacéridos acidos (dcido
hialurénico}, asi como por algunos mucopolisacaridos neutros. La mucina es una
sustancia que se puede encontrar en ciertas dermatosis como: granuloma anular,
poiquilodermia, escleredema, asi como en ciertas zonas del epitelioma
basocelular cilindromatoso, en las metastasis cutaneas de carcinomas viscerales,
en el tejido subcutaneo de los colagenomas, en los mixomas y en especial en los

quistes mucoides de la pief 4243444545

Es dificil establecer una clasificacion de las mucinosis cutaneas debido a que
la etiologia de la mayoria de estas enfermedades es desconocida. Los primeros
intentos de clasificacion se deben a Montgomery1 quién en 1953 las clasifica como

sigue:
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A.- Carnbios cutaneos en el verdadero mixedema.
1.-Mixedema cutaneo verdadero, llamado tambien mixedema difuso de
Bircher.
2 -Cambios cutaneos en pacientes con bajo indice metabélico pero sin
evidencia franca de mixedema.
3.-Mixedema cutaneo, local o generalizado, asociado con endocrinopatias.

B.- Edema sélido localizado, circunscrito o pretibial (casi siempre asociado con
alteraciones tiroideas).
C.- Liguen Mixedematoso.
1.-Erupcién "papular "liquencide generalizada.
2 -Formas "papulares discretas”.
3.-Placas liguenoides focalizadas o generalizadas.
4.- Placas y erupciones nodulares, las cuales habitualmente terminan en las

formas liquenoides.

Dentro del grupo de las mucinosis cutdneas Degos considera que solamente 3

grupos deben ser individualizados:

« La mucinosis papulosa, que englobaria el mixedema tuberoso de
Désserker-Jaddasohn.

» El mixedema liquenoide de Kriebich, el liquen mixedematoso de los autores
norteamericanos

« El escleromixedema de Arndt-Gottron.

El mixedema pretibial de los basedonianos, donde el mecanismo inmunolégico

permiten asemejarlo a la mucinosis papulosa.

En 1974 Steigleder y colsss describieron una nueva entidad en 4 pacientes
observados en Colonia, Alemania, los cuales presentaban una dermatosis

localizada al tronco, afectando el tercio superior del pecho y la espalda, con
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tendencia a extenderse hacia el abdomen, era una dermatosis constituida por
placas de eritema que se presentaba como una fina red bien limitada con
pequenas papulas dispersas en el borde de las lesiones, en el examen histoldgico
observaron como hallazgos principales dilatacién vascular, con un infiitrado
moderado mononuciear perivascular y depodsitos de sustancia que se tefiia con
azul alciano, posiblemente mucopolisacaridos acidos(otros autores posteriormente
demostraron que efectivamente se trataba de estos tipos de mucopolisacaridos),
por otro lado no encontraron fibroblastos estelares y los haces de colageno
estaban preservados. Estos hallazgos eran diferentes a los descritos por autores
americanos afos atrds (Perry, Kierland y Montgomery en 1960}, para la forma
denominada mucinosis en placa, por lo que propusieron se trataba de una nueva
entidad clinica a la cual denominaron mucinosis reticular eritematosa (sindrome
REM). Asi también consignaron era una dermatosis, que podia presentarse
después de una exposicion solar prolongada e intentaron el tratamiento con
antimalaricos con pobres resultados. En afos recientes se ha relacionado a esta
entidad con una gran variedad de trastornos inmunoldgicos tales como: tiroiditis de
Hashimoto, hipertiroidismo, pUrpura trombocitopénica idiopatica, uveitis, lupus
eritematoso discoide, poliarteritis y diabetes, también se la ha asociado a cancer
de mama, cancer de colon, paraproteinemia igG y con el uso de anticonceptivos
orales, intentandose su tratamiento con inmunorreguladores como la ciclosporina

con pobres resultados *849.5051.52.75.

Lum en 1980 % describe el caso de una paciente menor de 16 meses con
una dermatosis de 11 meses de evolucion, la cual consistia en multiples papulas
de 1-2 mm, agrupadas, pero no coalescentes de consistencia firme, de color
blanguecino sobre los codos, sin signos de excoriacién, liquenificacién o fenémeno
de koebner. En el resto de la exploracién fisica no se encontraron datos
patolégicos. Los exdmenes de laboratorio no demostraron anomaiia alguna. En el
examen histolégico se observd una epidermis acantbésica discreta, en
dermispapilar se encontré aspecto edematoso con vases dilatados y rodeados de

un infiltrade mononuclear; en las areas que correspondian clinicamente con las
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papulas se demostré la presencia de un material que se tifié con azul alciano a pH
de 2.5, pero no a pH de 0.4, el cual ademas fue removido posteriormente a su
tratamiento con hialunoridasa, lo que demostrd se trataba de mucopolisacéaridos

acidos.

Este caso difiere de los descritos anteriormente de mucinosis papulosa en el
tamafio de las lesiones, reflejado tal vez por la edad del paciente, ademas gue las
primeras son asimétricas, del color de la piel adyacente o eritematosas y de
consistencia blanda, mientras que en este caso tienen un caracter simétrico,
blando opalescente y firme, mientras que histolégicamente y en los estudios de
laboratorio guardan semejanzas, esto levo a Lum a describirlo como una entidad

aparte, nombrandole mucinosis cutanea de la infancia.

En 1985 en la reunién de la Sociedad Dermatolégica Belga, Naeyaert &6
presenta el caso de una mujer de 66 afos de edad que presentaba una erupcién
“papular” en la cara externa del tercio distal de los antebrazos y el dorso de
manas. El examen histoldgico reveld que las “papulas” estaban constituidas por
deposites de mucina. No se encontraron anomalias tiroideas ni rastros de
paraproteinemia, este caso lo engloba dentro de la clasificacion de Montgomery y

Underwood como una forma discreta de mucinosis papulosa localizada.

Posteriormente , en 1986, Rongioletti ®® publico tres casos idénticos y
propuso el término de mucinosis papulosa acral persistente come una entidad
aparte, argumentando para esto que se diferenciaba del liquen mixedematoso en
que:

1) La simetria de !as lesiones.

2} La ausencia de la paraproteinemia.

3) La pobre proliferacion de fibroblastos en estas lesiones.

Asi mismo hace la diferencia con otros estados patoldgicos en los que

existe depositos de mucina ¥ (tabia 2).
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Tabla 2 Estados patoldgicos con deposito de mucina

ENFERMEDAD EDAD REGIGNES LESIONES PARA- ENFERMEDAD | RESOLUCION |
) PROTEINEMIA TIROIDEA

Liquen - Adulto |cara, brazos multiples si no no
Mixedematoso

Mucinosis Adulto [ Todas simple no no RO
cutanea focal

Mucinosis Adoles- | cabeza, multiples no no espontanea
cutdnea Juvenil |centes |abdomen
Autoinvolutiva muslos

Mucinosis infantes | Miembros multiples no no no
Cutanea superiores

Mucinosis con | Adultos | todas miiltiples ocasional si no
enfermedad

tiroidea

Miscelaneas Adultos | Todos miltiples no no espontanea
Mucinosis Adultos | antebrazos multiples no no no
Papulosa

Acral persistente

Tomado de Rongioletti =

En 1986 Truhan ° plante6 la clasificacién de las mucinosis de acuerdo a si

se originan en un proceso primario o secundario y las llamé metabdlicas o

catabdlicas:

A- Mucinosis Primarias (metabdlicas o idiopaticas):

a) Difusas:

Mixedema generalizado.

Mixedema pretibial.
Liquen mixedematoso (mucinosis papulosa, escleromixedema).

Mucinosis reticular entematosa.

b) Formas focales:

Mucinosis folicular.
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Mucinosis cutanea focal.
Quiste mixoide.
B.- Mucinosis Secundarias {catabdlicas):
a) Traumatismos.
b) Quistes.
c) Enfermedades colageno-vasculares.
d) Enfermedad de Degos (papulosis atréfica maligna).

e)Tumores.

En 1991 Rongioletti y Rebora % proponen una nueva clasificacién de las
mucinosis en base a nuevas entidades que a su juicio deben ser separadas del

resto descrito previamente:

A- Dermicas:
1.-Liquen mixedematoso (Mucinosis papulosa)
2 -Mixedema.

a)generalizado.

b)pretibial.
3.-Escleredema.
4 .-Mucinosis Reticular Eritematosa.
5.-Mucinosis Papulosa Acral Persistente.
6.-Mucinosis papular y nodular asociada a LE.
7 -Mucinosis Cutanea juvenil autoinvolutiva.
8.-Mucinosis Cutanea de la Infancia.
9 -Mucinosis papulosa del Sindrome del Aceite Téxico.
10.-Mucinosis Cutanea Focal.
11.-Quiste Mucoide.

a)digital.

b)de mucosa oral.
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B) Folicular.
1.-Alopecia mucinosa {benigna).
2 -Mucinosis folicular (urticaria-like).

Rongioletti en 1986 %, Stokes '2 en 1994, Caputo' en 1995 y Espafa '° en
1996, describieron nuevos casos de mucinosis y piensan que estas formas
clinicas deben de agregarse a la clasificacién de Truham gue a continuacion

mencionaremaos.

» Mucinosis lineal congénita °.
« Mucinosis cutanea de la infancia '°.
» Mucinosis cutanea juvenil autoinvolutiva *'.

¢ Mucinosis papular acral persistente '

5278 <o deben tomar con reserva estas

Para Roustan, Guillon y cols.
descripciones ya que han sido publicados muy pocos casos{menos de diez en la
literatura mundial) o se tratan de pacientes aislados que no han tenido un
seguimiento adecuado o de algunos incompletamente estudiados. Consideran que

se puede fratar de formas frustras de mucinosis.

Ruiz Rodriguez y cols. *® En 1992 hacen la primera comunicacién de dos
pacientes portadores de infeccién por el virus de la inmunodeficiencia humana
{VIH)}, uno de los cuales con SIDA (CD4 de 450 mm 3), con mucinosis papulosa,
ambos presentaban la forma localizada de la dermatosis; mas tarde en 1995 Biro y
cols.>* Comunican un tercer caso y proponen pueda tomarse a la dematosis como
un marcador cutdneo de la infeccidn por el VIH ; ese mismo afioc Gildersleeve y

cols.*® Publican un caso mas, también con infeccién por el VIH y SIDA.
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Azafia en 1996 *2, hace otra comunicacién de caso y Yen y Cols.*® En 1997
publican otro caso de un paciente con VIH y SIDA con buena respuesta ai

tratamiento con isotretinoina oral.

Existen estudios en los cuales se ha demostrado que el VIH puede incrementar
el nimero de células dendriticas dérmicas positivas para el factor Xllla en ciertas
lesiones y asi mismo estas células bajo el estimulo apropiado pueden
transformarse en fibroblastos. Estos fueron unos de los motivos principales que
estos autores opinen que la infeccion por el virus de la inmunodeficiencia humana
puede ser el evento inicial de un proceso que resulta en el incremento de

mucina®,

Existen algunos pocos reportes de pacientes en los cuales ademas de la

mucinosis papulosa se ha asociado el virus de la hepatitis C ™.

TEJDO CONECTIVO.

El tejido conectivo de la dermis esta constituido por fibras colagenas, fibras
elasticas, fibras reticulares, asi como sustancia fundamental amorfa y células
{fibroblastos) *2.

Las fibras colagenas son el principal constituyente de la dermis forman
aproximadamente el 75% de su peso seco, se observan en los cortes tefiidos con
hematoxilina y eosina como haces de fibras que miden de 2 & 15 micras de
didmetro; las redes delicadas se ubican en la dermis papilar y alrededor de las
unidades pilosebaceas y las glandulas ecrinas y apocrinas; los vasos dérmicos
también estan rodeados de fibras deigadas. En la dermis predomina el colageno
tipo Ill; mientras que en la dermis reticular el preponderante es el colageno tipo 1.

Con las tinciones de rutina las fibras reticulares no se tifien por lo que es
necesario realizar preparaciones especiales de impregnacion argéntica para
observarlas. Miden de 0.2 a 1 micra de diametro, y son las primeras en formarse

en el embrién.
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La biosintesis del colageno se inicia con el ensamble de tres cadenas
polipeptidicas pro alfa en una molécula trihelicoidal. Una vez en el espacio
extracellular las cadenas tienen un acortamiento del 30 al 40% por eliminacion de
sus extremos a cargo de las peptidasas fibroblasticas correspondientes; asi el

procolageno se convierte en colageno.

Se han descrito al menos siete tipos de colageno de distinta composicion y
antigenicidad. El tipo | predomina en !a piel a partir del nacimiento, se dispone en
grandes haces en la dermis reticular. El tipo Wl se encuentra en las fibras
reticulares, es el que predomina en las etapas iniciales de |a vida embrionaria y
mas tarde se limita a la zona basal y a las areas perivasculares. El tipo IV se
localiza en la membrana basal y el tipo It en el cartilago. El tipo V se detecta enlas
membranas fetales y el tejido vascular. El tipo VH se ubica en la membrana basal y

en las fibrillas de anclaje.

El colageno tipo | esta farmado por 2 cadenas alfal idénticas y una aifa-2;
el tipo Il por 3 cadenas alfa-1, en el tipo [ll son tres cadenas tipo alfa. En el tipo V
son tres cadenas proalfa. La conformacion de los tipos V y VI es incierta y el tipo

VH son tres cadenas alfa con regiones terminales no colagenas ***>47

Las fibras elasticas estan presentes desde la semana 22 de la vida
intrauterina. En los cortes con tincién de rutina y en el microscopio de luz no es
posible verlas, constituyen cerca del 4% del peso seco de la dermis. Con tinciones
especiales para fibras elasticas (Reyes Mota, Verhoff) se observa que se
entrecruzan con los haces colagenos, dando la apariencia de estar fragmentadas.
En la dermis profunda son mas gruesas y se disponen en haces paralelos a la
superficie. En la dermis papilar forman un plexo intermedio de fibras de eulanina
delgadas, paralelas a la unién dermoepidérmica; de &l emergen fibras oxitalanicas
perpendiculares arborescentes que llegan hasta la zona de fa membrana basal

PAS positiva.
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Las fibras elasticas constan de microfibrilas y matriz de elastina. Las
microfibrillas se agregan a la periferia y confieren un aspecto deshilachado tipico.
El 15% de las fibras etasticas corresponde a las microfibrillas y el 85% restante a

la elastina amorfa electrotransparente.

SUSTANCIA FUNDAMENTAL: PROTEOGLICANOS Y
GLICOSAMINOGLICANOS DE LA PIEL.

Los proteoglicancs y los glicosaminoglicanos constituyen lo que en el
pasado se conocia como sustancia fundamental amorfa o mucopolisacaridos, y
estan constituidos por moléculas de naturaleza acida o neutra . El proteoglicano
tipico consiste de un nicleo proteico al cual se le unen una serie de
glicosaminogiucanos; cada nicleo proteico define las caracteristicas de los

glicosaminoglucanos que se le uniran.

Los glicosaminoglucanos estan definidos por los residuos de azucares gue
los constituyen; estos azucares estan organizados en pares de disacéridos,
usualmente consisten en acidos iduronico o glucoronico alternando con una
hexasamina que puede ser glucosamina ¢ galactosamina, una vez unidas las
cadenas toman su nombre de acuerdo a los residuos que los forman: acido
hialurénico, heparan sulfato, condroitin sulfato y queratan sulfato; una quinta forma
de importancia cutanea es el dermatan suffato, también conocido como condroitin
sulfato B, es similar al otro condroitin sulfato, excepto que contiene una alta

concentracién de acido idurénico en lugar de 4cido glucurénico *°.

Esta nomenclatura solo describe en parte la naturaleza de estas moléculas,
ya que estas varian enormemente en tamafio y peso que va desde 10 disacaridos
hasta 20 mil, los rangos en los que se encuentra al acido hialurdnico van de 5kDa
a 50kDa, posteriormente la molécula puede crecer por reacciones de
epimerizacién y sulfatacion introduciendo nuevos glicosaminoglucanos a la misma,

el control de estas reacciones es determinada tanto por la naturaleza del nucleo
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proteico como por los mismos glucosaminoglucanas, aungue también intervienen

el tipo celular y el medio extracelular *2.

El tamaiio, la composicion de los disacaridos y el grado de sulfatacién son
las caracteristicas mas importantes de tener en cuenta en estas moléculas; estos
pardmetros influyen Ia funcion del glicosaminoglucano y se cree es el mecanismo
por el cual se trasmiten las instrucciones que definen a la molécula, sin embargo
es muy poca la informacién disponible acerca del control celular sobre la sintesis y

regulacién de las cadenas glucidicas.

EL NUCLEO PROTEICO.

El conocimiento de los proteoglicanos ha avanzado mucho desde que se
pudo definir su secuencia proteica a iravés de la ingenieria genética, habiéndose
identificado desde entonces nulcleos proteicos de proteoglicanos localizados en

superficies celulares, unidos a la matriz extracelular y libres en formas solubles.

La serglicina es el proteoglicano intracelular mejor conocido, encontrandose
en granulos secretores de mastocitos, células natural Killer, eosindfilos,
promielocitos, magacariocitos y plaquetas; la serglicina estd compuesta de una
serie primara de serina-glicina que se repite al azar, y que tienen un peso
molecular de 16 a 18 kDa antes de que se unan los glucosaminoglicanos y un
peso que puede variar de 60 a 750kDa después de su adicion, en la piel Ia
serglicina se encuentra tanto entre los mastocitos, eosinéfilos como entre el

astroma dérmico.

El grupo de proteoglicanos se divide en cinco grandes grupos proteicos:
glipican, cerebroglican, OCI-5, K-glipican y glipican 5. Las superficies celulares
contienen otra importante familia proteica de proteoglicanos que son las sindecan,
estas al igual gue las glipican han sido encontradas en un gran numero de células

y tejidos.
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La expresion de las sidencans es abundante en la piel, son expresadas en
distintos patrones durante et desarrollo y la maduracion del tejido; la sidencan-1 es
particularmente abundante en los queratinocitos y pueden variar la naturaleza de
los glicosaminoglicanos que se les unen durante la diferenciacién de los mismos;
durante la reparacion de heridas se inducen sidencan-1 y sidencan-4 en la demmis
y en el tejido de granulacién; también se ha observado una disminucién del

sidencan-1 durante la transformacién maligna 47

La matriz extracelular contiene un gran ndmero de proteoglicanos que no se
han identificado ni estudiado, el aggrecan, un proteoglicano que se encuentra en
el cartilago ha sido estudiado y contiene mas de 100 residuos de serina-glicina,
que sirven de unién para condroitin sulfato, el nucleo proteico de 200 a 300kDa se
puede modificar para contener mas de 100 cadenas de glicosaminoglicanos con
una masa de 20 a 60kDa cada uno, dando una masa total de mas de 200 mil kDa,
de aqui es donde deriva el nombre de aggrecan al formar estos grandes

conglomerados.

En la piel se ha observado que los fibroblastos producen un proteoglicano
similar, el versican, el cual puede contener sitios de unidn para 12 a 15 cadenas
de glicosaminoglicanos, los cuales son principalmente condroitin sulfato o
dermatan sulfato. El versican ha sido identificado en fibroblastos dérmicos y
gueratinocitos y se ha demostrado una regulacién en respuesta al factor de

crecimiento y transformacion.

También han sido identificados uha gran cantidad de proteoglicanos en la
matriz extracelular de tamafio mucho mas pequefo; el prototipo de estos
protecglicanos es el decorin molécula de aproximadamente 36kDa, el cual ha sido
encontrado en abundancia en la piel y cartilago. El nicleo proteico de! decorin se
une a una cadena de dermatan sulfato por medio de un residuo de serina en
posicion 4. El decorin recibe su nombre debido a que se le ha observado en

estrecha cercania con las fibras de coldgeno, como "adornandolas”; esta
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caracteristica de! decorin de unirse a las fibras de colageno tipo | y tipo i,

. s - f 47 A8 74
contribuye a su formacion e influye en su funcign 4243444546.4748.7

FUNCIONES DE LA SUSTANCIA FUNDAMENTAL.

Las caracteristicas mas importantes de los proteoglicanos son la de unirse
a otras moléculas en el medio ambiente en el que se encuentren, las
caracteristicas del ndcleo proteico y de los glicosaminoglicanos son las
determinantes de estas uniones; una de las funciones mas estudiadas es la de
unirse a factores de crecimiento celular y de esta forma modificar el

comportamiento deil tejido.

Recientemente se ha descubiertc que la expresidn de moléculas de
proteoglicanos participan en forma importante en la adhesidn de células a la matriz
extracelular, actuando como integrinas. El condroitin sulfato y el dermatan suifato
se unen a moléculas de fibronectina y laminina. Las funciones de la matriz
extracelular de proteoglicanos reside en brindar sus propiedades fisicas,
inherentes a la carga y densidad de la misma, que le dotan de hidrofilicidad y
viscosidad cuando estan en solucién. Se ha observado que la expresidon del acido
hialurénico esta regulfado en fa piel y cambia durante la reparacién de las heridas,
proponiéndose que las propiedades fisico-quimicas del acido hialurénico sirven
para expander la matriz y de este modo ayudar a los movimientos celulares. Otra
caracteristica de los grandes complejos de proteoglicanos es el de actuar como un
filtro anionico y colchan elastico y su funcidn en el balance hidro-electrolitico; en la
piel fetal el relativamente alto contenido de acido hialuronico ha sido asociado con

la capacidad de sanar las heridas sin cicatriz.
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DIAGNOST!CO DIFERENCIAL.

Se debe de realizar con dermatosis con alteracion en fa sintesis de mucina
como son: mucinosis lineal congénita, mucinosis cutanea de la infancia, mucinosis
cutanea juvenit autoinvolutiva, y fa mucinosis papular acral persistente, asi como
del liquen amiloide y la amiloidosis por el aspecto clinico que pueden tomar estas

lesiones.

TRATAMIENTO.

Los tratamientos utilizados para esta patologia han sido muy variados,
desde sus primeras descripciones, Montgomerys comenzd utilizando extracto
tiroideo y solucicnes con lugol, a pesar de que estaba convencido de que no
estaba asociada con alteraciones tiroideas ni ningun otra disfuncidn de tipo
endocrinalégico; del mismo modo utilizdé dietas a base de vegetales y frutas, con
resultados, al parecer ‘'favorables”, que no tuvieron repercusién sobre el
endurecimiento de la piel. Mas tarde Lorinez comenzd el empleo de inyecciones
intracutaneas de hialuronidasa sin resultado positivo, posteriormente iniciéd la

utilizacién de hormona adrenocorticotropica, con nulos resultados 2.

Posteriormente, cuando se describid la presencia de una gamapatia
monoclonal que se acompaiia en la mayoria de los casos se utilizaron esteroides
tanto sistémicos como en crema y aplicaciones oclusivas, con disminucion de la
erupcion y de! endurecimiento de la piel, pero al discontinuar el tratamiento, la

sintomatologia regresaba %,

Waine y cols.tado por Hill 23) intentaron la escision quirargica de las lesiones,
esto cuando se trata de una mucinosis focal, con aparentemente buen resultado y

sin recaidas de la enfermedad.
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Feldman ® fue uno de los primeros autores en intentar el tratamiento con
agentes alquilantes como el melfalan, esto bajo la teoria de que se trataba de una
discrasia de médula ésea que era lo que condicionaba la gamapatia y que esta
era la causa del depésito del material mucoide. Comenzd utilizando dosis de 10mg
al dia por periodos de cinco dias, sin observar efectos colaterales, después
disminuyé la dosis a 2mg al dia, aumentando hasta 4mg dia, logrando una mejoria

de las lesiones, sin posteriores recaidas, pero con pocos meses de seguimiento.

Hardie y cols.?®® hacen el reporte de un caso de una paciente con un
seguimiento de ocho afios en la cual las lesiones desaparecieron en forma
espontanea, la gamapatia persistié varios afios mas hasta desaparecer también
en forma espontanea; 20 aiios después la paciente fue revisada, sin encontrar

evidencia de la enfermedad, solo con artritis reumatoide.

Harris y cols.?* en 1979 empezaron a utilizar el melfalan en forra continua
con dosis bajas, de 2 mg por dia a 2mg cada tercer dia, por periodos de tiempo de
4 meses a 12 afos con mejoria notable de las lesiones, asi como de la
gamapatia,, por lo que los autores concluyen que el melfalan debe de utilizarse
bajo supervision estrecha, no debe utilizarse en forma indefinida y debe de

descontinuarse si no se observan efectos benéficos con su uso.

Hill 22 en 1976 traté a un paciente con radioterapia, utilizando dosis de 300
rads tres veces por semana hasta completar 5,400 rads, divididos estos por
regiones, dando al final 1000 rads adicionales a las areas que no respondieron

adecuadamente, aparentemente tuvo éxito con un seguimiento de 18 meses.

Howsden y cols 22 trataron a un paciente con cictofosfamida con dosis
iniciales de 200 mg al dia, disminuyendo después a 100 mg al dia y después a 50
mg al dia por un total de 7 semanas, con aparente regresion de las lesiones, sin
embargo tuvo efeclos adversos que ftratd con terapia coadyuvante de

corticoesteroides.
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Milam y cols. ? iniciaron el tratamiento con retinoides, con acido 13-cis
retincico, con dosis que iban de los 40 mg dos veces por dia, o Tmg por kilo por
dia, estos autores reportan una respuesta muy variable en sus tres pacientes.

Lowe 2 en 1982 utiliza la terapia con pulsos de electrones, usando 3 McV
de electrones en fraccicnes de 800 rads, con un total de 2400 rads, con aparente

mejoria y un seguimiento de 18 meses.

Farr 7 en 1984 traté a un paciente con PUVA terapia, notando a los 2
meses de fratamiento una mejoria de las lesiones, con resolucion a los 4 meses
de tratamiento y una dosis total de 160 J/cm2, siguiendo con una dosis de

mantenimiento de 4.5m J/cm2 por semana.

Macfarlane y cols ¥ en 1987 inician el tratamiento con sesiones de
plasmaféresis, en un paciente en quien g€ habia intentado previamente ia terapia
con PUVA terapia sin éxito, en este paciente se realizaron cinco sesiones de
plasmaféresis con un recambio de 4 litros, realizado en dias sucesivos, con pulsos
de metilprednisolona y tratamiento subsecuente con prednisona oral y
ciclofosfamida, obteniendose resultados "considerables" en pocas semanas y

persistiendo por periodos de 8 meses de seguimiento.

Los uitimos reportes de tratamiento exitoso son de asociaciones de
sesiones de plasmaféresis mas ciclos de inmnosupresién con prednisona {keong y
cols. "), asi como de fotoquimioterapia extracorpérea (Berkson 7% todos ellos con

resultados variables.

En resumen podemos concluir que no existe un tratamiento que sea 100%
exitoso, que podemos utilizar una combinacion de modalidades terapéuticas y que
esta se debe de individualizar para no causar un dafio mayor, ya que en algunos

casos existe la posibilidad de regresion espontanea.
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PRONOSTICO.

El prondstico de esta enfermedad se considera bueno, con pocas
probabilidades de regresion espontanea e incluso existen miltiples articulos que
sugieren un estado progresivo con alteraciones neurclogicas que desencadenan
la muerte de los pacientes y otros casos de fallecimiento, a temprana edad, por
problemas cardiolGgicos, sin embargo a la fecha no se han identificado datos de
infiltracién sistémica; del mismo modo no existen suficientes criterios para
considerarla como parte de una enfermedad mieloproliferativa o como
acompanante de una discrasia de médula ésea, por lo que el significado real de [a
paraproteinemia no estd del todo claro, ademas de que existen publicaciones en
donde la gamapatia se presenta con afios de anticipacion, en otros de resolucién
de las lesiones con persistencia de la gamapatia y otros mas que desaparecen

tanto las lesiones cut4neas como la gamapatia con el tratamiento & '7:2!:27:49.50.
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CASO CLINICO N.-1.

FICHA DE IDENTIFICACION.

Paciente del sexo femenino de 41 afos de edad, casada, dedicada a las
labores del hogar, eriginaria y residente de México, D.F. Fecha de estudio; abril de
1998, estudiada en el Centro Dermatolégico Pascua.

TOPOGRAFIA.
Dermatosis diseminada a cabeza, tronco, extremidades superiores e

inferiores. En la cabeza se observa en 1a cara en la regién peribucal, en el cuello
en la region de la nuca. (Feo.5) De térax afecta caras anterior y posterior en su
tercio superior; En las extremidades superiores se presenta en los hombros,
regiones axilares en la pared anterior, caras posteroexternas de brazos y
antebrazos. De las extremidades inferiores se observa en regiones inguinales,

caras internas de muslos y huecos popliteos. Es bilateral y simétrica.

Foto 5. Aspecto clinico que muestran las lesiones en nuca,

con su caracteristico aspecto céreo
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Foto 6. Aspecto de la cara posterior del
tronco

MORFOLOGIA.

Dermatosis de aspecto monomorfo,
constituida por "papulas" numerosas, de
0.3 a 0.5cm, aisladas o confluentes, o que
siguen un trayecto lineal, como
"arrosariadas” (Fote.5) de! color de la piel y
aspecto céreo, asientan sobre una piel en
algunas zonas de aspecto engrosado; La
piel en los grandes pliegues (axilares e
inguinales) se observa redundante. Es de

evolucién crénica y asintomatica.

Foto 7. Obsérvese los pliegues del asello
un tanto acentuados.

Foto 8. En esta fotografia se pone de manifiesto la
limitacién para abrir la boca asi como para
sacar la lengua que presentaba la paciente
{cortesia Dra. Josefa Novales).
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RESTO DE PIEL Y ANEXOS.

Disminucién del vello axilar y pubiano.

INTERROGATORIO.
Evolucién de dos meses, por una "roncha en la espalda”, que al "rascarse

se fué extendiendo lentamente, causando “"engrosamiento de la piel”. Como

tratamientos utilizados: solo remedios caseros.

La paciente esta en tratamiento en el servicio de dermatologia del Centro
Meédico Nacional Siglo XXI del IMSS y se presentd en el Centro Dermatolégico

Pascua para "tener una segunda opinion”.

DIAGNOSTICO INICIAL.
Probable amiloidosis cutanea??
De acuerdo con lo dicho por la paciente procedimos a realizar el estudio

completo.

ESTUDIO MEDICO GENERAL.
Antecedentes Personales No Patologicos: Sin importancia para el padecimiento

actual.

Antecedentes Personales Patolégicos: Enfermedades propias de la infancia.

Interrogatorio por aparatos y sistemas: Sin datos patolégicos.

EXPLORACION FISICA.
Peso= 59kg Estatura= 1.66mts. Presion Arterial= 11070 Frecuencia Cardiaca=

70x min.

Frecuencia Respiratoria= 16x min.
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Habitus exterior= Paciente de edad cronologica concordante con la edad que dice
tener, con actitud libremente escogida y con manifestacicnes propias de la

dermatosis.

En cara: Dificultad para abrir la boca (hay limitacion de la apertura bucal por
endurecimiento de la piel de la regién peribucal) y dificultad para sacar la lengua.

Resto de la exploracion fisica: Dentro de limites normales.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS.
BIOPSIA DE PIEL

Se tomaron dos biopsias, una de antebraze izquierdo en su tercio distal
cara posterior y la otra de a cara posterior del tronco en su tercio medio, se fijaron
en formot al 10%, se procesaron por parafina y los cortes se tifieron con

Hematoxilina-Eosinaree.9) y azul alciano.

Las alteraciones microscdpicas
fueron similares en ambas: Infiliracion en
la dermis superficial y media por mucina
que separa los haces colagenos. Hay
ademas fibroblastos estelares y algunos
histiocitos con escasos linfocitos entre
los haces de colagena. En el resto del

corte no hay alteraciones. Diagnostico Y T

Histopatoldgico: Mucinosis  Papulosa o -,

{Liquen Mixedematoso). ST o
a, - -;. e .-~ + . 1"“;".}

Foto 9: Corte histoldgico 40X tefiido con
hematoxilina y eosina en donde se
aprecia e aspecto edematoso y
algunos fibroblastos estelares.
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Foto 10. Microfotografia 20X tefiida con azul alciano que pone de manifiesto la presencia

de mucopolisacaridos en dermis superficial y media.

Foto 11 Microfotografia tefiida con azul alcdano en donde se evidencia el abundante

deposito de mucina en dermis papilar
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Biometria Hematica: Eritrocitos= 4.59 millful Hb= 134 g/dl Hto= 39.7%
Segmentados= 55% VSG= 28mm/hr.

Quimica Sanguinea: Glucosa= 80mg/dl Urea= 17mg/dl Ac. Urico=0.5mg/dI|
Colesterol total=129mg/dl TGP=66 U/L TGO=79 U/L.

Examen General de Orina: pH= 6.0 Densidad= 1.025 Leucos= 4-6
Eritrocitos= 15-20 Bacterias= +++ Uratos= ++ Cel. Epiteliales= ++ Proteinas=
negativas Glucosa= negativa Nitritos= negativos Cetonas= negativas.

Proteina de Bence-Jones: Negativa.

DIAGNOSTICO FINAL.
Con todo lo anterior se integré el diagnéstico de Mucinosis Papulosa (liquen
Mixedematoso) y por las manifestaciones en region peribucal se considera que el

cuadro corresponde a ta variedad de Amdt-Gottron.

TRATAMIENTO.

El tratamiento de esta paciente se esta efectuando en el Centro Méadico Nacional
08iglo XXI del IMSS en el servicio de Dermatologia, en donde se e administré
1mg diario de melfalan por un periodo de tres meses iniciando en Junio de 1998 y
al término de fos cuales se observé mejoria de la sintomatologia cutanea por lo
que se suspendid el melfalan y se continia su tratamiento con cremas inertes
oleosas. La paciente continla siendo observada periédicamente en el servicio de

Dermatologia del CMN sin presentar a la fecha recaidas.

A continuacidn se muestran aspectos clinicos de la paciente posterior a su
tratamiento en el Centro Médico Nacional, observandose una franca mejoria de las

lesiones cutaneas.
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Foto 13.0urante el tratamiento con citotoxicos
la paciente desarrolld un herpes
zoster, aqui se observa la cicatriz asf
como la pigmentacién difusa residual.

Foto 14.Aspecto clinico de la
paciente al final del
tratamiento.
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CASO CLINICO N.-2.

FICHA DE IDENTIFICACION.

Paciente del sexo masculino de 55 afos de edad, casado, zapatero,
originario del estado de Jalisco y residente de México, D.F. desde hace mas de 18
afios. Fecha de estudio: septiembre de 1998, estudiado en el Centro

Dermatologico Pascua

1 a)-TOPOGRAFIA.

Dermatosis diseminada a cabeza, tronco, extremidades superiores y
extremidades inferiores. De cabeza afecta la cara en la frente y regiones
retroauriculares, cueilo en la region de la nuca y caras laterales. De tronco se
presenta en abdomen en las regiones periumbilical, lumbosacra y glutea. En
miembros superiores se observa en las regiones axilares en las paredes anterior y
posterior, asi como las caras posteroexternas de antebrazos y dorso de manos.
De las extremidades inferiores se advierte en las regiones inguinocrurales y caras

posteriores de piernas. Es bilateral y simétrica.

Foto 15:Aspecto de las lesiones a nivel de la nuca.
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Foto 16.Imagen en donde se
observa la distribucion
de la dematosis con la
afectacion de cuello vy
axilas.

Foto 17. Lesiones de aspecto
cereo en la frente del
paciente.

Foto 18. En la cara posterior del
tronco las lesiones se
disponian como en
“cinturén”
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1 b)-MORFOLOGIA.

Dermatosis de aspecto monomorfo constituida por numerosas "papulas” de
0.3 a 0.5cm. de diametro, aisladas o confluentes tomando una disposicion lineal
en algunas zonas, son del color de la piel o blanco-amarillentas y aspecto
Céreoroto 18). Asientan sobre una piel de aspecto engrosado, en los grandes

pliegues la piel tiene aspecto redundante. Es de evolucién cronica y no

pruriginosa.

Foto 19. Aspecto de las
lesiones a nivel
periumbilical.

Foto 20. Las lesiones en ingles
confluian  formando
placas bien limitadas
y de formas diversas.
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Foto 21. Las lesiones en axilas se Foto 22. En fos codos era como si

disponian en forma lineal la piel "quedara grande”.

como “arrosariadas”,

2 a)-TOPOGRAFIA.

Dermatosis diseminada a miembros inferiores afectando pies y de estos en las
plantas, a nivel de los pliegues interdigitales, caras laterales de los ortejos, asi
como las uias de los pies. Es bilateral y simétrica.

2 b)-MORFOLOGIA.
Demmatosis constituida por escamas numerosas y zonas con fisuras (pliegues
entre el cuarto y quinto artejo), asi como engrosamiento y color amarillento del

borde libre de las ufias, Pruriginosa y de evolucion cronica.
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RESTO DE PIEL Y ANEXOS.

Dificultad para abrir la boca.

En plantas de los pies y espacios interdigitales se observa: escama y en el
borde libre de las ufas engrosamiento y coloracion amarillenta. Es bilateral y

simétrica.

INTERROGATORIO.

1) Evolucidén de 6 meses por "grénitos". en la cara y dorso de las manos que han
progresado lentamente hasta mostrar el aspecto actual. Tratamientos previos:
"locoid” (manos) sin mejotia.

2) Evolucién de mas de 20 afios habiendo iniciado con escama plantar, fisuras

interdigitales y prunto.

DIAGNOSTICO INICIAL.
1-Probable liquen amiloide.
2 -Tifa de los pies y de [as ufias.
El paciente fue valorado por las doctoras Novales y Navarrete, para
seleccionar el sitio de la biopsia, y sugirieron el diagnostico de Mucinosis Papulosa

o Liquen Mixedematoso.

ESTUDIO MEDICO GENERAL.

Antecedentes Personales No Patolégicos: sin importancia para el padecimiento
actual.

Antecedentes Personales Patolégicos: Hernia hiatal (15 afios de evolucion) tratada
con ranitidina y antiacidos no especificados.

Interrcgatorio por aparatos y sistemas: sin datos patolégicos.

Examen médico general: peso=77 kg Estatura= 1.70mts TA= 120/80 FC=74 por
minuto FR=16 por minuto T=37 grados C.
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Habitus exterior: Paciente de edad cronolégica concordante con la edad que dice
tener, actitud libremente escogida, sin alteraciones de la marcha, con

manifestaciones propias de ladermatosis.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS.
BIOPSIA DE PIEL.

Se tomaron 3 biopsias: a) cara posteroexterna de antebrazo derecho, b)cara
posterior de la regién dorsal en su tercio superior lado izquierdo y c) la tercera de
la cara anterior del musio derecho en su tercio inferior, se fijaron en formoi ai 10%,
se procesaron en la forma habitual y se tifieron con HE, Gallego y Azu! Alciano.
En las tres biopsias el resultado fue similar y concluyente de Mucinosis

Papulesa.

Foto 23. En esta microfctografia a 60X y tefiida con Hematoxilina y Eosina, se aprecia la

imagen edematosa dada por la presencia de mucina.
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Foto 24. Corte Histoldgico tefiido con azul alciano en donde se hace patente fa presencia
de mucopolisacaridos.

Foto 25. Microfotografia 40X tefida con Gallego, que demuestra la separacion existente
entre los haces de colageno.
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Biometria Hematica:

Hb= 14.1gr Htco=44% Leucocitos=8700 Linfocitos=25 Monocitos=3 Neutrofilos
seg.=72 Plaquetas=290000 VSG=2mm/hr.

Quimica sanguinea:

Glucosa=113mg/dl Urea=39 Creatinina=0.98mg/dl Colesterol total=191mg/d|
Bilirubina total=0.6mg  Bilirrubina indirecta=0.3mg  Bilirrubina directa=0.3mg
Fofatasa alcalina=31 U/.

Examen General de Orina:

PH= 6.0 Densidad=1.024 Leucocitos= 1-2 Eritrocitos= 1-2 Bacterias= Neg
Uratos=Neg Cel. Epiteliales= Neg proteinas=Neg Glucosa= Neg Nitritos=
Neg Cetonas= Neg.

Proteina de Bence-Jones: Negativa.

DIAGNOSTICO FINAL.
El diagnéstico integrado fue de Mucinosis Papulosa wvariedad de Arndt-

Gottron.

TRATAMIENTO.

Debido a que no se dispone de un tratamiento 100% efectivo y las
manifestaciones clinicas en este caso son discretas consideramos que fo mejor es
dejarlo en observacion periddica citAndolo cada tres meses.

OTROS CASOS VISTOS EN EL CDP.
A continuacién mencionaremos otros casos de mucinosis papulosa que han

sido vistos en el Centro Dermatolégico Pascua en los ultimos veinte afios.

El primer caso reportado es el de una paciente de sexo femenino de 49
afios de edad, la cual presentaba una dermatosis diseminada con tendencia a la
generalizacion que se presenta en la cabeza, tronco y miembros. En la cabeza se
observa en la piel cabelluda a nivel de la nuca. En la cara se advierte en frente,

mejillas, mentdn, asi como la zona cutanea del labio superior. En pabellones
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auriculares por todas sus caras. En el cuello en todas sus caras. En el tronco en
caras anteriores y postericres y en abdomen. De los miembros superiores afecta
brazos y antebrazos en caras antero externas, respeta caras internas y dorso de
manos y palmas, en regiones axilares en sus caras anteriores y posteriores. De
miembros inferiores en regiones gliteas, muslos y piernas en todas sus caras,

respeta dorso de pies y plantas; es bilateral y simétrica.

Foto 26 y 27. Aspecto clinico de la paciente con la presencia de numerasisimas “papulas”
de color blanco-marfil (Cortesia de la Dra. Josefa Novales).

Es una dermatosis constituida por numerosisimas neoformaciones de dos a
cinco mm,, redondeadas, de color semejante al resto de la piel, aisladas en su
mayoria, de aspecto brillante, otras son foliculares. La piel se advierte como
engrosada y empastada, de color café oscuro, ademas la piel en algunas areas se
observa como redundante (axilas y caras internas de muslos). En algunas areas
las neoformaciones siguen un trayecto lineal o radiada (como fendémeno de

Koebner).
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Foto 28. En axilas y hombros las lesiones  Foto 29. La plel de los muslos parecia

tomaban una disposicidn como “quedar grande” en esta
“arrosariadas” (Cortesia de la paciente (cortesia de la Dra.
Dra. Josefa Novales). Josefa Novales).

En el resto de piel y anexos se observa alopecia de cejas. Tiene una
evolucién de cinco aiios habiendo iniciado por “granitos” en la frente que se

extendieron lentamente.

Se le realizaron dos biopsias de piel, una de la cara externa de la pierna

derecha y la ofra de la frente.

Reporte Histopatolégico P-147/82:
Frente: La epidermis presenta zonas de atrofia y en otras hay alargamiento de los

procesos interpapilares y papilomatosis.
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En dermis superficial, media y profunda hay un denso infitrado de
histiocitos, fibroblastos y algunos linfocitos. Se observa que la mayoria de los
haces de coldgena muestran degeneracién mucoide, habiendo areas en que
quedan solo escasos haces de colagena de aspecto normal.

Esta zona esta rodeada por tejido conectivo de aspecto normal y anexos

normales.

Pierna: Epidermis atréfica con hiperqueratosis. Presencia en demmis superficial y
media de un infiltrado moderado de células fusiformes unas y otras que parecen
histiocitos con amplias zonas de degeneracidon mucoide de la colagena; estas

zonas estan rodeadas por tejido colageno normal.

Foto 30 Microfotografia tefiida con
Hematoxilina y eosina en
donde se evidencia la
separacion existente entre

los haces de colageno

Foto 31. Microfotografia 20X tefiida con
azul alciano tomada en blanco
y negro donde se evidendia la
presencia de un material que
se tifie con esta técnica
(Cortesia de la Dra. Josefa

Novales).
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La tincién de azul alciano mostrd la presencia de mucopolisacaridos acidos
en proporciones abundantes entre los haces coladgenos. La tincidn para fibras

elasticas mostré ausencia de las mismas en las areas degeneradas.
El diagnéstico final fue de Liquen Mixedematoso.

El segundo casc que se encontré fue el de una paciente de sexo
femenino de 61 afos de edad, que fue vista en el CDP en mayo de 1983, por las
doctoras Novales y Duarte.

La paciente presenta una dermatosis diseminada a cabeza, tronco y
miembros. En la cabeza se observa en la cara y de esta en [a frente, dorso de
nariz y pabellones auriculares. En el tronco se advierte en térax en todas sus
caras, se presenta ademas en el abdomen. En los miembros superiores en brazos
y antebrazos en todas sus caras, predominando en caras externas. En los
miembros inferiores en muslos y piernas en todas sus caras. Es bilateral y

simétrica.

Foto 32 y 33 Aspecto dinico de la paciente. Obsérvese las lesiones en
hombros en sit caracteristica disposicion lineal
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Es una dermatosis constituida por papulas numerosas de tres a cinco mm.
Del color blanco amarillentas, aisladas y de aspecto brillante. La piel en general se
advierte engrosada y con coloracién café —rojiza. Es de evolucién crénica y no

prurigingsa.

lnicié su tratamiento hace diez afos por “bolitas™ en la frente, mas tarde
fueron diseminandose a toda la cara, hubo aumento de volumen hasta deformar
toda la cara. Presentd imposibilidad para la deambulacién segiin dice por el

aumento de las “bolas”.

Fue tratada con prednisona 30mgs al dia por cuatro afios. Metotrexate a
dosis desconocida, el cual fue suspendido por “depresién de la médula dsea”.

Desde hace dos afos no toma ningén medicamento.

Dentro de los antecedentes de personales patolégicos de importancia solo
se cuenta el haber padecido de paludismo a los siete afios de edad y haber sido
sometida a histerectomla hacia once afios por sangrado transvaginal por

probables miomas.

Se le realizd biopsia de piel incisional de la cara externa del brazo izquierdo
en su tercio superior.
Reporte de biopsia P-274/83:
Epidermis con moderada acantosis y aumento de la capa comea. Capa basal

intensamente pigmentada.

En dermis superficial y media los haces de coldgena se encuentran
adelgazados y dan la impresién de que estan separados unos de otros, contienen
numerosos fibroblastos, algunos estelares. En dermis papilar alrededor de los
vasos hay pequefios infiltrados de linfocitos y numerosos granos de pigmento
meldnico. Anexos hipotroficos.

Diagnéstico final: Mucinosis Papulosa.
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El tercer caso del que se tiene registro es el de un paciente de sexo
masculino de 48 afios de edad, el cual fue visto en febrero de 1986 por las

doctoras Navarrete y Arévalo.

Presentaba una dermatosis diseminada a cabeza, tronco y extremidades;
de la primera afecta cara a nivel centrofacial y regiones retroauriculares; del
segundo: las caras anteriores y posteriores del térax y de los Ultimos los brazos y
antebrazos, asi como manos en caras anteroexternas y dorsales. Es una

dermatosis bilateral y simétrica.

Es una dermmatosis constituida por “pdpulas™ numercosas, de tamaiio
variable, del mismo color de la piel sana, con tendencia a confluir, dando e!
aspecto de “mixedema” y en algunas zonas se observa poiquilodermia y eritema.

Es de evolucion cronica y asintomatica.

Refiere haber iniciado hace seis meses con “enrgjecimiento” de la cara y

notd la salida de “bolitas”, las cuales fueron rapidamente en aumento.

Se realizo biopsia de piel incisional tomada del dorso de la mano izquierda.
Reporte de biopsia P-193/86:

Epidermis con zonas de moderada atrofia y en otras hay discreta acantosis

a expensas de los procesos interpapilares.

En dermis superficial y media se observan areas de degeneracion mucoide
con numerosos fibroblastos, algunos estelares, quedan algunos haces de
colagena gruesos. En el resto del corte hay pequeros infiltrados de linfocitos
alrededor de los vasos, histiocitos y fibroblastos.

L a tincidn con azul alciano demostrd la presencia de mucopolisacaridos Acidos.
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El diagnéstico final fue de Mucinosis papulosa.

El cuarto caso fue estudiado por la doctora Portugal en julio de 1993. Se
trata de una paciente de sexo femenino de 36 afos de edad, con una dermatosis

de ocho meses de evalucion.

Es una demmnatosis diseminada a cabeza, extremidades superiores e
inferiores; de estos afecta la cara en regiones perioral, los codos y las radillas. Es

una dermatosis bilateral y simétrica.

”

Es una dermatosis de aspecto monomorfo constituida por “papulas
hiperqueratosicas, aparentemente foliculares que van del color de la piel a café
claro, de 0.2 a 0.3 cm. Aisladas y otras confluyen formando placas. Es de

evolucién cronica y asintomatica.

Se realizod una biopsia de piel incisional del codo derecho.
Reporte de biopsia P-688/93:

Hiperqueratosis ortoqueratésica. Acantosis moderada a nivel de los procesos

interpapilares y en otras areas hay discreta atrofia.

En diversas areas de la dermis superficial, asi como alrededor de los foliculos
pilosebaceos hay intensa degeneracién mucinosa de los haces coladgenos, la
dermis ademas contiene numerosos fibroblastos estelares. Con la tincion de
Gallego y de azul alciano se hace mas evidente esta degeneracion mucinosa.

Diagnastico final: Mucinosis Papulosa.

52




Mucinosis papulosa. COP

Frecuencia de Mucinosis papulosa

Se

realizé unha

revision de

los archivos del

Departamento de

Dermatopatologia del Centro Dermatolégico Pascua habiendo consultado 36242

biopsias de los dltimos 20 afos, encontrado solo 6 casos confirmados, con esto

podemos constatar lo poco comin de esta dermatosis.

Tabla Caracteristicas clinicas de los pacientes

Pac.| edad | sexo Cambios N N
Topografia Morfologlia esclerodermoides [Tralamiento] Evolucidn
Diseminada a cabeza, tronco, Muftiples papulas de
exiremidades superiores e 3 a 6 mm de aspecto
inferiores, afectando nuca, céreo dispersas y
1 41 F region peibucal, hombros, paredf formando placas de Si Melfalin Mejoria.
anterior y lateral de axilas y formas variables.
caras intemas de muslos.
Diseminada a cabeza, tronco, Miltiples papulas de
extremidades superiores e 3 a 6 mm de aspecto
inferiores, afeciando frents, céreo dispersas y
regibn retrcauricular, nuca, formando placas de
region periumbilical, lumbosacra| formas variables., :
2 55 M no jemolientes estatica
¥ glitea, en pared anterior y
postesior da axilas, en regiones
inguinocrurales y caras
posteriores de piemas
Diseminada a cabeza, tronco y Multiples
extremidades, afectando nuca, neoformaciones de 2
frente, regiones auriculares, a 5 mm de color de
3 49 £ caras anterior y posterior del la piel adyacente, si 5.FUy fallecis®
tronco ask como de abdomen, aisladas &n su {vineristina *
brazos y antebrazos en caras mayoria de aspecto
antero externas, ghiteos muslos |  brillante, otras son
¥ piemas en todas sus caras foliculares.
Diseminada a cabeza, tronco y numerosas papulas
extremidades, afectando frente, | de 3 a 5§ mm de calor metrotexate
dorso de pariz y pabellones blanco amanlientas, y depresion de
4 61 F auriculares, en térax y abdomen| aisladas y de aspecto | Se desconoce. |prednisona| la médula
en todas sus caras, en brazos y{  brillante A0mg/ dia Gsea
antebrazos en todas sus caras por 4 afvos.
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Pac.| edad | sexo Cambios‘ )
) Topografia Moifologla esclerodermoides |Tratamiento| Evolucion
Diseminada a cabeza, tronco y papulas numerosas
exiremidades, a nival de tamahe variable, se
5| 48 M centrofacial, retroauriculare, del color de ta piel, Si se desconoce
i desconoce
ambas caras del tronco, brazes | con tendencia a
y antebrazos. confluir,
Diseminada a cabeza, troncoy | Papulas
extromidades, afectands region | hiperqueratdsicas
perioral, codos y rodillas. gparentemente Se Se
6 36 F foliculares dei color de| Se desconoce.
3 desconoce.| desconopce.
la piel de 2 2 3 mm,
aisladas y formando
placas.

Fuente: Servicio de Histopatologla del CDP

observando también que como se ha descrito en la literatura es una

enfermedad de la tercera a quinta década de la vida, habiendo encontrado

predominacion del sexo femenino (4:2), pero que sin embargo por el pequefo

nuamero de pacientes esto no resulta significativo.

Tambien se pudo observar que la variante clinica que predomina es la de

escleromixedema o variedad de Arndt-Gottron. La evolucién de estos pacientes no

pudo constatarse debido a la antiglledad de los expedientes y a que estos ya no

se encuentran en los archivos del Centro.
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COMENTARIOS.

La mucinosis papuiosa es una enfermedad poco frecuente que afecta por
igual a hombres y mujeres entre la tercera y quinta décadas de la vida, hasta el
momento y a pesar de los avances de la ciencia médica no se conoce la etiologia

¥ asi mismo el tratamiento no hay uno que sea 100% eficaz.

La primera descripcién de la desmatosis fue hecha por Dubrehuith en 1908,
mas tarde en 1954 Gottron y Amdt{citado por Montgomery) acufian el término
"escleromixedema”, dadas las caracteristicas clinicas de los pacientes que
describieron. Montgomery? hace el primer intento de clasificacion de la mucinosis,

siendo a la fecha y a nuestro juicio una de las mas practicas.

En 1964 Mc Carthy demostrd la presencia de una gamaglobulina IgG
anormal, la cual identifica como similar a las del mieloma multiple*, Fowlkes en
1967 demuestra otro tipo de inmunoglobulina(lgA)®>. En 1976 Wright y cols.
publican un caso tratado exitosamente con melfalan y corticoides oralesis, mas
tarde en 1979 Harris y cols." publican 8 casos manejados con melfaian a dosis
bajaé por varios afios en donde un paciente desarrolla leucemia mielomonocitica
aguda y muere. A partir de entonces ha habido publicaciones aisladas de casos
tratados con pulsos de electrones®®, plasmaféresis’’ e isotretinoina® con
resultados muy variables; existen incluso las publicaciones con involucion

espontanea de la dermatosis'’.

En meéxico, la primera descripcion de esta enfermedad, la realizan las

doctoras Novales y Ortiz en 1988.

A partir de 1992%4%5% hay articulos de Mucinosis Papulosa en asociacion
con el virus de la inmunodeficiencia humana e incluso con el virus de fa hepatitis

C* todos estos a nuestro juicio hallazgos coincidentales.

55




Mucinosis papulosa. COP

La mucinosis papulosa es una dermatosis de la que podemos decir que su
principal y aparentemente dnico érgano blanco es la piel, sin embargo hay algunos
casos en donde se comunican alteraciones neurcltgicas cuyos sintomas van
desde cefalea hasta un rapido deterioro del estado de conciencia seguido del
fallecimiento, que han llevado a pensar que existe acumulo de mucopolisacandos
a nivel del sistema nervioso central, aunque en las autopsias no se han
demostrado los mucopolisacaridos, también existen casos con alteraciones

renales, cardiovasculares y signos de compresion nerviosa iocal.

Algunos autores han comunicado la presencia de alteraciones en fa médula
osea, sin determinar si se trata en realidad de un tipo de mieloma o de una simple
hiperplasta ya que no esta del todo confirnada, porque faltan criterios para poder
determinar si hay una verdadera anormalidad a este nivel®® todo esto ail parecer

son hallazgos coincidentales sin relacion con la dermatosis™.

Para la realizacién de este trabajo se consultaron los archivos de
Dermatopatologia del Centro Dermatolégico Pascua de 1980 al 2000 habiéndose
revisado un total de 36242 biopsias de las cuales se haflaron un total de seis
casos de {a demnatosis en cuestiéon, por lo que pudimos constatar se trata de una
enfermedad con una incidencia muy baja y por tanto se podria decir con un valor
epidemiclégico pobre, sin embargo no existen a la fecha {a excepcién del caso
reportado por las doctoras Novales —Ortiz) un trabajo similar en México sobre esta
dermatosis, por lo que consideramos importante |a realizacién de este trabajo.

Segun los diversos articulos revisados no existe un tratamiento que sea
efectivo para la Mucinosis Papulosa y al mismo tiempo inocuo para el paciente,
por lo que el enfoque que se le de a cada enfermo en particular debe ser
pensando en ella como una cuadro dermatelégice limitade a la piel, pero que se

puede acompariar de alteraciones sistémicas y recordar la maxima "primum non

nocere”.
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