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MUClNOSlS PAPULOSA. 

INTRODUCCION: 

La mucinosis papulosa o liquen mixedematoso forma parle de un grupo de 

enfermedades en donde el sustrato patologico fundamental es el acumulo de 

material mucoide en la dermis: la etiologia se desconoce y su frecuencia es baja 
1.3.4 

Fue descrita por primera vez en 1908 por Dubreuilh (alado por Monlgmery t ) con 

el termino de "Fibromes miliaries folliculaires: esclerodermie consecutive", aunque 

algunos autores dudan de que se trate de la rnisma dermatosis. En 1954, Gottron 

introduce el termino "escleromixedema", ademas de dar el crMito a su maestro 

Arndt de la descripcion original. 

En el liquen mixedematoso aparecen "papulas" blandas Asintomaticas De 2 

a 3 mm de digmetro, que aunque se agrupan no coalescen. Afectan 

principalmente la cara y 10s miembros superiores. La enfermedad es cronica, per0 

podria ceder en forma espontanea. 

Se han descrito cuatro forrnas clinicas de la mucinosis papulosa: las formas 

"papulares discretas", las formas liquenoides localizadas o generalizadas, las 

placas y erupciones nodulares 'urticariformes", las cuales habitualmente terminan 

en las formas liquenoides generalizadas; es esta ultima forma a la que se le 

conoce tambien corno escleromixedema. en este tipo a la erupcibn papulosa 

generalizada se suman el engrosamiento difuso y el eritema de la piel' 
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En casi todos 10s pacientes con liquen mixedematoso y escleromixedema 

se identifica un componente monoclonal o paraproteina en suero; en general es 

del tip0 igG per0 podria ser otra inmunoglobulina 5.9. 

En algunos pacientes con liquen mixedematoso se advierte hiperplasia de 

las celulas plasmaticas medulares, siendo estas las responsables de la sintesis de 

la inmunoglobulina, en algunas instancias las celulas plasmaticas son atipicas. 

per0 solo en un caso se ha documentado el cumplimiento de 10s criterios de 

mieloma multiple '. 

El haber tenido la oportunidad de estudiar un caso de mucinosis papulosa 

en el Centro Dermatologico Pascua, despertb 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 

inicialrnente fue considerado como una enfermedad puramente cutanea, con 

alteraciones del tejido conectivo causada por un trastorno hipotiroideo, per0 

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 concept0 

de que sea puramente cuthnea y benigna, a un padecimiento sistemico y de 

pronostico resewad0 (Degos). 

Es una dermatosis poco frecuente que se caracteriza por presentar 

papulas confluentes o aisladas distribuidas en cara, tronco y extremidades, asi 

como en 10s grandes pliegues axilares e inguinales, en donde la piel se advierte 

engrosada y redundantex A veces se acompaiia de endurecimiento de la piel de 

la region peribucal dando un aspect0 esclerodermiforrne '. 

Histologicamente se caracteriza por depositos de mucina en la dermis 

superior, que separan las fibras de colagena y desaparece la red normal del 

mismo. Hay tambibn fibroblastos estelares, dispersos entre 10s depositos del 

material mucoide '. 

No se asocia a trastorno tiroideo, la etiologia es desconocida y no hay un 

tratamiento 100% satisfactorio 3. En algunos casos se ha demostrado la presencia 

de una paraproteina anormal del tip0 IgG con cadenas kappa, en otros las 

cadenas son de tipo lambda, en otros mas, la paraproteina es del tip0 IgA e IgM 

6,7, esto ha llevado a pensar que se trata de anticuerpos contra un antigen0 

presente en la piel, posiblemente uno de 10s rnucopolisacaridos acidos, aunque 10s 

estudios de inmunofluorescencia han resultado negativos. 



Mucinosis papulosa CDP 

Tampoco hay evidencia Clara de que se trate de una enfermedad maligna o 

premaligna asociada a mieloma multiple, ya que el curso es por lo general 

benigno, de larga evolution y no hay resolution espontanea de la enfermedad 
7.51.52.53 

ASPECTOS HISTORICOS. 

Dubreuilh w, mon,gonv 1) en 1908 hace la primera mencion de esta 

patologia describe un paciente y le llama "Fibromes miliaries: Sclerodermie 

consecutive", basandose en las caracteristicas histologicas de las lesiones, no 

realiza tinciones especiales por lo que permanece aljn la discusion de si se trata o 

node la misma enfermedad. 

En 1953 Montgomery y Underwood' publican tres casos en 10s cuales se 

evidencia la mucina en la dermis superficial, y hacen la diferenciacion con otras 

patologias como el mixedema cutaneo causado por una endocrinopatia tiroidea y 

lo diferencian tambien 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 urticariales y erupciones nodulares que usualmente 

evolucionan a la forma liquenoide. lntentaron el tratamiento con inyecciones 

locales de hialuronidasa con pobres resultados 

Gottronz en 1954 introduce el termino de escleromixedema en la literatura al 

describir una dermatosis cronica en una paciente del sexo femenino, que ademas 

de tener las lesiones dermatolbgicas caracteristicas de la mucinosis papulosa. se 

asociaba a manifestaciones de esclerodermia en la region peribucal. Gottron da el 

credit0 a su maestro Arndt por haber descrito anteriormente un caso similar. 

aunque en este tampoco se realizaron tinciones especiales por lo que aun queda 

la duda si se trata de la misma patologia. 
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En 1960 Dalton y cols". publican dos casos, uno de ellos fue controlado 

por m8s de 20 aiios. En ambos el tratamiento fue con. corticoesteroides y 

aparentemente buena evolucibn, hubo mejoria en cuanto a las lesiones cutaneas. 

Ambos presentaron recaida despues del tratamiento y uno de ellos fallecib sin que 

en la autopsia se encontraran datos que caracterizaran a la infiltration mucinoide. 

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

En 1961 Abulalfia y pierini18 comunican dos casos de la dermatosis, en el 

mismo aiio y al final de su articulo describen uno mas, al cual clasificaron como 

"Esclerodermia nodular tuberosa", con pequerias variantes morfologicas en 

relacion a 10s dos anteriores 

En 1964 Mc Carthy y cols.' demuestran la presencia de una globulina 

anormal en la region gama, la cual identifican como globulina similar a la del 

mieloma mtjltiple, encontrando en la medula osea hiperplasia de cblulas 

plasmaticas lo que es "sugestivo" de anaplasia, y concluyen que se trata de una 

enfermedad sistemica con manifestaciones cutaneas, las cuales son el resultado 

del deposit0 anormal de globulinas en la dermis 

Rudner y co~s.~' en 1966 describen dos pacientes en 10s que hub0 

sintomatologia del sistema nervioso central pobremente definida y con un curso 

clinic0 fatal y en la autopsia observaron aterosclerosis coronaria, 10s autores 

concluyen que se trata de una enfermedad con alteraciones en 10s fibroblastos y la 

oroduccion de rnucina 

En 1967 Fowlkes y ~ 0 1 s . ~  publican un caso de liquen mixedematoso de 

trece aiios de evolucibn, en el cual encuentran niveles de IgA elevados 

En 1973. Lai y ~ 0 1 s . ~  demuestran que las cadenas ligeras de la paraproteina 

son del tip0 kappa, que la medula osea y la piel afectada producen paraproteinas 

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

afectada. 

Wrigth y cols.'' en 1976 publican el caso de un hombre de 48 aiios con 

esclerornixedema quien tuvo buena respuesta a la terapia interrnitente con 

melfalan y corticoesteroides orales. 

Howsden y c o l ~ . ' ~  en 1975 tratan con Bxito a un paciente de 70 aiios de 

edad con ciclos de ciclofosfamida. 

Hill y ~01s. '~ en 1976 comunican el caso de un paciente de 62 aiios de edad 

con liquen mixedematoso en el que el uso de radioterapia, con 3000 rads en 

total,tuvo buenos resultados 

Harris y co~s. '~ en 1979 describen ocho casos de liquen mixedematoso 

tratados con dosis bajas de melfalan, con largos periodos de tratamiento y control 

durante doce aiios. Concluyendo que aunque el melfalan comtinmente no produce 

efectos toxicos de importancia es un medicamento mielosupresor, por lo que 10s 

pacientes requieren de estrecha vigilancia, ya que de 10s enfermos de este grupo 

uno desarrollo leucemia mielornonocitica aguda y rnurio despues de 10 aiios de 

tratamiento. 

Hardie y ~01s.'~ en 1979 publican un caso de liquen mixedematoso de 25 

aiios de evolution con remisibn espontanea de la dermatosis. 

En 1982 Lowe y ~ o l s . ' ~  utilizan con exito pulsos de electrones en un hombre 

de 42 aiios de edad que tenia alteraciones neurobgicas y escleromixederna, que 

mejoraron con el tratamiento 

Mac farlane y co~s.?~ en 1987 comunican un paciente de 34 anos de edad 

con escleromixedema y sintomatologia neurologica atipica, fue tratado con 41 
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sesiones de plasmaf6resis y pulsos de metilprednisolona, y posteriormente con 

ciclofosfamida y prednisolona oral. En este individuo se habia ensayado 

anteriorrnente tratamiento con ciclofosfamida y PUVA sin modificacibn alguna del 

cuadro dermatolbgico. El seguimiento fue de 8 meses y no hub0 recaidas. 

En 1988 Milam y ~ o l s . ~ '  tratan tres pacientes con isotretinoina oral a dosis 

de 1-1.5mg por kilo por dia, con resultados variables, uno de ellos mejor6, en otro 

no hub0 cambios yen  el tercero present6 alteraciones renales y neurolhicas que 

obligaron a suspender el tratamiento. 

En 1988 Novales y c o ~ s . ~  publican en nuestro pais el caso de una paciente 

de 49 atios de edad y siete de evolucibn que fue tratada en el Centro MBdico 

National, con arabinbsido, vincristina, ciclofosfamida, melfaldn y prednisona con 

pobre respuesta al tratamiento. La enferma fallecib al poco tiempo de administrado 

el tratamiento y en la autopsia como causa de muerte se anotb: I-pielonefritis 

aguda y II- inflamacibn crbnica granulomatosa probablemente de etiologia 

tuberculosa, que afectaba ganglios linfaticos cervicales, mediastinales. 

peripancreaticos, y sistema nelvioso central. 

Ruiz-Rodriguez y c o l ~ . ~  en 1992 describen dos pacientes con mucinosis 

papulosa e infeccibn con el virus de la inmunodeficiencia humana. 

Azana y cols. y Rongioletti y ~ o l s . ~ ' , ~ ~  en 1996 y 1998 respectivamente 

comunican otros casos mAs de mucinosis papulosa relacionada con la infeccibn 

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 

han descrito casos en la mayoria de las razas 9.'5.'6, y por igual a hombres y 

mujeres; la edad predominante es entre 10s 30 y 10s 50 airos de edad 

En cuanto al pronostico podemos decir por 10s articulos wnsultados que es 

bueno para la vida y no asi para la piel 6.7.22. 

ETIOPATOGENIA. 

La etiologla se desconoce, se han propuesto varias hipbtesis sobre su 

genesis, como alteraciones en la slntesis de 10s muwpolisachridos asi como su 

asociaci6n con trastornos mieloproliferativos (mieloma multiple) 8.75,76.77. 

Lo que se sabe a ciencia cierta es, que hay un aumento en el dep6sito de 

mucopolisachridos acidos 10s cuales se depositan entre las fibras de colageno. 

separandolas. hay aumento de fibroblastos, 10s cuales toman un aspect0 estelar. 

que recuerda al que presentan cuando estan inmaduros 7.29.3'. Algunos MSOS se 

awmpaRan de una gammapatia monoclonal, incluso hay autores wmo Shapiro3 

que proponen como requisitos para su diagn6stico estas tres ultimas 

caracteristicas (dep6sitos de mucina, fibroblastos estelares y gamapatla). 

MANIFESTACIONES CLINICAS. 

Es una dermatosis cuyas lesiones se presentan simultaneamente, de 

manera bmsca 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, region periorbitaria, 

mejillas, region peribucal, pabellones auriculares), en cuello en todas sus caras. 

En tronco en tercio superior de caras anteriores, posteriores y laterales, abdomen 

y region lumbosacra. En miembros superiores en pliegues axilares (caras anterior 

y posterior); brazos y antebrazos en todas sus caras, dorso de manos. En 

miembros inferiores en pliegues inguinales, muslos y piemas practicamente en 

todas sus caras. La dermatosis tiende a ser generalizada y simbtrica. 

Esta constiuida por multiples papulas pequetias, redondeadas. 

hemiesfbricas de uno a tres mm. de dihmetro, de consistencia dura, del color de la 

piel normal o mas a menudo de tinte blanw martil o rosado; aisladas o 

confluentes. 

Su aspecto es el de una denatosis que segun Degos semeja al liquen 

plano (liquen nitido, liquen amiloide) y corresponderian al tipo liquenoide de 

Kreibich. Las lesiones estan dispuestas a veces en bandas corno arrosariadas, en 

este caso se le denomina amiloidosis moniliforme32. La parte mas elevada de las 

phpulas puede estar umbilicada o con una depresi6n puntifone. 

Son "p8pulas grandes 6 n6dulosW que asientan sobre una piel engrosada de 

color normal, o blanco amarillenta o ligeramente rosa, la superficie es lisa, per0 a 

menudo irregular. 

En 10s grandes pliegues asi como en cara interna de muslos la piel se 

0 b s e ~ a  redundante wmo que le "queda grande" al individuo. En la cara en 

algunos casos se encuentra limitaci6n de la apertura bucal y diticultad para sacar 

la lengua debido a que la piel peribucal esta esclerosada. 

La evolucion del padecimiento es cr6nica y asintomiitica, y el cuadro 

dermatologico progresa lentamente. 
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HISTOPATOLOGIA. 

En el estudio histopatol6gico en 10s wrtes tenidos con hematoxilina y 

eosina se observa una epidermis con discreta hiperqueratosis de tip0 

Ortoquerat6sico focal, con acantosis minima. En dermis superficial es donde se 

encuentran 10s cambios caracteristiws se observa un aspecto edematoso dado 

por la separaci6n que existe entre 10s haces de collrgena, por el depbito entre 

ellos de mucopolisa&ridos: existe tambibn discreta fragmentaci6n de 10s haws de 

colagena. Los actirnulos 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 numero de fibroblastos de forma estelar 

dispersos en toda la dermis y en algunos casos se puede presentar un infiltrado 

discreto linfohistiocitario, alrededor de 10s vasos sanguineos: 10s anexos 

pilosebhceos no muestran alteracibn alguna "'. 

Foto 1. Microfotografia 40X teiiida con Hematoxilina y eosina en donde la separad6n 

de las fibras de colageno dan el aspecto de edema en la dermis superior. 
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Foto 2. Microfotagrafia con lOOX en donde se aprecia el aspect0 estelar de 10s 

fibroblastos. 

TECNICAS ESPECIALES DE TINCION. 

Para hacer patente la presencia del material mucoide es necesaria la 

realizacion de algunas tecnicas especiales, las cuales incluyen la tincion con hierro 

coloidal. azul de toluidina y azul alciano con Ph de 2.5 y azul alciano con PAS, 

estas tecnicas titien de azul a 10s mucopolisac4ridos acidos 

Foto 3 Corte a 40x teiiido con Gallego 



TlNClONES PARA MUCINA CUTANEA (TABLA I) 

I TlNClON 1 COLOR 1 
I 

Hierrn cnloidal I Azul-verde 1 .. -~ 

-..I ^,^:0n_ Azul 
s.muL,baz,n88.n Rojo 
A71 11 A n  tnlorirlinn I hAatn~rqmasia , -", "- &-.".-...- / 

Azul de metileno Metacrornasia 
Tionin 
Aldehido fuclna 

(Condroitin sulfato y heparina 

Para diferenciar 10s rnucopolisacaridos acidos de 10s neutros, se ernplean 

azul alciano y PAS, 10s que tifien de azul a 10s mucopolisacaridos acidos y de rojo 

intenso a 10s mucopolisacaridos neutros y a las gl icoproteina~~~ 

El azul alciano, al igual que el resto de 10s colorantes alcianicos es un 

wrnpuesto quirnico derivado del grupo de las ftalocianinas, estas son rnoleculas 

que tlenen un atorno de cobre central en torno al cual se disponen rodeandolo 

cuatro anillos aromAticos nitrogenados 4'. 

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

presencia de la rnucina. 
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Estas sustancias son basicas y se ligan a 10s grupos dcidos de 10s 

mucopolisa&ridos, dando lugar a la forrnacion de un compuesto salino entre 

ambos, principalmente cuando el nivel de Ph es suficientemente acido, esto es en 

tom0 a 2.4-2.6 de Ph cuando se colorean no solo 10s mucopolisa&ridos dcidos 

sulfatados, sino tambibn y singularmente 10s grupos carboxilicos de 10s acidos 

urbnicos, si se va disminuyendo el Ph a niveles de 1 o de 0.5 se increments la 

selectividad de tincion, tiirbndose solamente 10s mucopolisa&ridos sulfatados mas 

fuertemente. En este caso 10s mucopolisacAridos se tiiren de azul 37, "O.l. 

Las tbcnicas con inmunofluorescencia han fallado al tratar de demostrar 

acljmulos de inmuoglobulinas en la piel. 

EXAMENES COMPLEMENTARIOS. 

En la orina de algunos de estos pacientes, se ha encontrado la proteina de 

BenceJones positiva, sin que hasta ahora se le haya encontrado algun signficado 

clinico 6. 

En la eledroforesis de proteinas se encuentra en algunos casos una 

paraproteinemia anonal  de tip0 gamma con cadenas ligeras de tip0 kappa, en 

otros casos publicados se ha demostrado la presencia de una paraproteina de tip0 

IgM e inclusive de tip0 IgA '3 

DIAGNOSTICO. 

El diagnostico de la mucinosis papulosa no es facil y como suelen decir 10s 

maestros es el recuerdo de otros casos del padecimiento lo que nos hace pensar 

en esa posibilidad, la topografia, la morfologia de las lesiones (phpuias pequenas 

de aspecto cereo algunas dispuestas linealmente) y la evolution clinica. La 
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histopatologia es caracteristica w n  10s depositos de mucina en dermis superficial 

y 10s fibroblastos estelares, se establece la correlation clinica-patologica de este 

cuadro. 

Varios autores(Montgomery. Tmham, Shapiro. Lai a Fat, Johnson) han 

postulado como requisitos para hacer el diagnostico de la enfermedad lo siguiente: 

1)presencia de phpulas pequeiias del color de la piel en disposici6n lineal sobre 

una piel infiltrada, con acumulos en la dermis superior de mucopolisacAridos y 

fibroblastos estelares. 2) presencia de una paraproteina monoclonal en suero, y 3) 

ausencia de patologia tiroidea. 

CLASlFlCAClON DE LAS MUCINOSIS. 

Las mucinosis cutaneas estan wnstiiuidas por infiltraciones circunscritas de 

mucina en la dermis, totalmente diferentes del mixedema difuso por hipotiroidismo. 

La mucina esta formada fundamentalmente por mucopolisa&ridos Bcidos (Acido 

hialur6niw), 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 10s wlagenomas, en 10s mixomas y en especial en 10s 

quistes mucoides de la piel 42~43~U~45.". 

Es dificil establecer una clasificaci6n 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 quien en 1953 las clasifica como 

sigue: 
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A.- Cambios cutaneos en el verdadero mixedema. 

1.-Mixedema cutaneo verdadero, llamado tambien mixedema difuso de 

Bircher. 

2.-Cambios cuthneos en pacientes con bajo indice metab6lico per0 sin 

evidencia hanca de mixedema. 

3.-Mixedema cutiineo, local o generalizado, asociado w n  endocrinopatias. 

6.- Edema d l ido  localuado, circunscrito o pretibial (casi siempre asociado con 

alteraciones tiroideas). 

C: Liquen Mixedematoso. 

1 .-Erupci6n "papular "liquenoide generalizada. 

2.-Formas "papulares discretas". 

3:Placas liquenoides localizadas o generalizadas. 

4.- Placas y erupciones nodulares, las cuales habitualmente terminan en las 

formas liquenoides. 

Dentro del grupo de las mucinosis cutaneas Degos wnsidera que solamente 3 

grupos deben ser individualizados: 

La mucinosis papulosa, que englobaria el mixederna tuberoso de 

Dbsserker-Jaddasohn. 

El mixedema liquenoide de Kriebich, el liquen mixedematoso de 10s autores 

norteamericanos 

El escleromixedema de Arndt-Gottron. 

El rnixedema pretibial de 10s basedonianos, donde el mecanismo inmunologico 

permiten asemejarlo a la mucinosis papulosa. 

En 1974 Steigleder y cols% describieron una nueva entidad en 4 pacientes 

observados en Colonia. Alemania, 10s 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 exarnen histolbgico 

observaron como hallazgos principales dilatacion vascular, con un infiltrado 

moderado mononuclear perivascular y depositos de sustancia que se teiiia w n  

azul alciano, posiblemente mucopolisarAridos acidos(otros autores posterionente 

demostraron que efectivamente se trataba de estos tipos de mucopolisa~ridm). 

por otro lado no encontraron fibroblastos estelares y 10s haces de wlageno 

estaban preservados. Estos hallazgos eran diferentes a 10s descritos por autores 

americanos anos atras (Perry. Kierland y Montgomery en 1960), para la forma 

denominada rnucinosis en placa, por lo que propusieron se trataba de una nueva 

entidad clinica a la cual denominaron rnucinosis reticular eritematosa (sindrme 

REM). Asi tarnbien consignaron era una derrnatosis, que podia presentarse 

despues de una exposicion solar prolongada e intentaron el tratamiento con 

antirnalaricos con pobres resultados. En anos recientes se ha relacionado a esta 

entidad con una gran variedad de trastornos inrnunologicos tales como: tiroiditis de 

Hashimoto, hipertiroidismo, purpura trornbocitopenica idiopatica, uveitis, lupus 

eritematoso discoide, poliarteritis y diabetes, tarnbien se la ha asociado a dncer 

de mama, cancer de colon, paraproteinernia igG y con el uso de anticonceptivos 

orales, intenthndose su tratamiento con inmunorreguladores como la ciclosporina 

con pobres resultados 48~49~50.5'~52~75. 

Lum en 1980 M,65 describe el caso de una paciente menor de 16 meses w n  

una dermatosis de 11 meses de evolucibn, la cual consistia en multiples papubs 

de 1-2 mm, agrupadas, per0 no coalescentes de consistencia firme, de wlor 

blanquecino sobre 10s codos, sin signos de excoriacion, liquenificacion o fenomeno 

de koebner. En el rest0 de la exploraci6n fisica no se encontraron datos 

patologicos. Los examenes de laboratorio no demostraron anornalia alguna. En el 

examen histologico se observ6 una epidermis acantosica discreta, en 

dermispapilar se encontro aspect0 edematoso con vasos dilatados y rodeados de 

un infiltrado mononuclear: en las areas que correspondian clinicamente con las 
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papulas se demostrb la presencia de un material que se tirio con azul alciano a pH 

de 2.5, per0 no a pH de 0.4, el cual ademas fue removido posteriormente a su 

tratamiento con hialunoridasa, lo que demostro se trataba de mucopolisacaridos 

acidos. 

Este caso difiere de 10s descritos anterionente de mucinosis papulosa en el 

tamaiio de las lesiones, reflejado tal vez por la edad del paciente, ademas que las 

primeras son asimetricas, del color de la piel adyacente o eritematosas y de 

consistencia blanda, mientras que en este caso tienen un caracter simbtrico. 

blando opalescente y f ine ,  mientras que histologicamente y en 10s estudios de 

laboratorio guardan semejanzas, esto llevo a Lum a describirlo como una entidad 

aparte, nombrAndole mucinosis cutanea de la infancia. 

En 1985 en la reunion de la Sociedad Dermatologica Belga, Naeyaert 66 

presenta el caso de una mujer de 66 arios de edad que presentaba una erupcion 

"papular" en la cara externa del tercio distal de 10s antebrazos y el dorso de 

manos. El examen histologico revel6 que las "papulas" estaban constituidas por 

depositos de mucina. No se encontraron anomalias tiroideas ni rastros de 

paraproteinemia, este caso lo engloba dentro de la clasiticacion de Montgomely y 

Underwood como una f o n a  discreta de mucinosis papulosa localizada. 

Posteriormente . en 1986. Rongioletti 66, public6 tres cases identicos y 

propuso el termino de mucinosis papulosa acral persistente como una entidad 

aparte, argumentando para esto que se diferenciaba del liquen mixedematoso en 

que: 

1) La simetria de las lesiones. 

2 )  La ausencia de la paraproteinemia. 

3) La pobre proliferacion de fibroblastos en estas lesiones. 

Asi mismo hace la diferencia con otros estados patol6gicos en 10s que 

existe depositos de mucina "(tabla 2). 
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Tabla 2 Estados patologicos con deposit0 de mucina 

En 1986 Twhan planteo la clasificacidn de las mucinosis de acuerdo a si 

se originan en un proceso primario o secundario y las llam6 metabolicas o 

catabolicas: 

Miscelaneas 

Mucinosis 

Papulosa 

Acral persistente 

A- Mucinosis Primarias (metabolicas o idiopaticas): 

a) Difusas: 

Mixedema generalizado. 

Mixedema pretibial. 

Liquen mixedematoso (mucinosis papulosa, escleromixedema) 

Mucinosis reticular eritematosa. 

b) Formas focales: 

Mucinosis folicular. 

Tornado de Rongiolenib 

Adultos 

Adultos 

Todos 

anlebrazos 

multiples 

mOJtiples 

no 

no 

no 

no 

esponanea 

no 
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Mucinosis cuthnea focal. 

Quiste mixoide. 

6.- Mucinosis Secundarias (catabolicas): 

a) Traumatismos. 

b) Quistes. 

c) Enfermedades colhgeno-vasculares. 

d) Enfermedad de Degos (papulosis atrbfica rnaligna). 

e)Tumores. 

En 1991 Rongioletti y Rebora 57 proponen una nueva clasificacion 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 Cuthnea juvenil autoinvolutiva. 

8.-Mucinosis Cuthnea de la Infancia. 

9.-Mucinosis papulosa del Sindrome del Aceite Toxico 

10.-Mucinosis Cuthnea Focal. 

I 1  .-Quiste Mucoide. 

a)digital. 

b)de mucosa oral. 



B) Folicular. 

1.-Alopecia mucinosa (benigna). 

2.-Mucinosis folicular (urticaria-like). 

Rongioletti en 1986 ". Stokes l2 en 1994. Caputo13 en 1995 y EspaAa l5 en 

1996, describieron nuevos casos de mucinosis y piensan que estas formas 

clinicas deben de agregarse a la clasificacion de Truham que a continuaci6n 

mencionaremos. 

Mucinosis lineal congbnita '. . Mucinosis cutanea de la infancia lo. 

Mucinosis cutanea juvenil autoinvolutiva ll. 

Mucinosis papular acral persistente ". 

Para Roustan. Guillon y cols. 63.78 se deben tomar con reserva estas 

descripciones ya que han sido publicados muy pows casos(menos de diez en la 

literatura mundial) o se tratan de pacientes aislados que no han tenido un 

seguimiento adecuado o de algunos inwmpletamente estudiados. Consideran que 

se ouede tratar de formas frustras de mucinosis. 

Ruiz Rodriguez y cols. En 1992 hacen la primera wmunicaci6n de dos 

pacientes portadores de infeccibn por el virus de la inmunodeficiencia humana 

(VIH), uno de 10s 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 

wls.% Comunican un tercer caso y proponen pueda tomarse a la dermatosis como 

un marcador cutAneo de la infeccion por el VIH : ese mismo ano Gildersleeve y 

~ 0 1 s . ~ ~  Publican un caso mAs, tambibn con infeccion por el VIH y SIDA. 
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Azaiia en 1996 32. hace otra comunicacibn de caso y Yen y C o l ~ . ~ ~  En 1997 

publican otro caso de un paciente con VIH y SlDA con buena respuesta al 

tratamiento con isotretinoina oral. 

Existen estudios en 10s cuales se ha demostrado que el VIH puede incrementar 

el numero de &lulas dendriticas dbrmicas positivas para el factor Xllla en cieltas 

lesiones y asi mismo estas dlulas bajo el estimulo apropiado pueden 

transformarse en fibroblastos. Estos fueron unos de 10s motivos principales que 

estos autores opinen que la infeccibn por el virus de la inmunodeficiencia humana 

puede ser el evento inicial de un proceso que resulta en el increment0 de 

r n ~ c i n a ~ ~ .  

Existen algunos pocos reportes de pacientes en 10s cuales ademas de la 

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

TEJIDO CONECTIVO. 

El tejido conectivo de la dermis esta constituido por fibras wlagenas, fibras 

elasticas, fibras reticulares, asi como sustancia fundamental amorfa y dlulas 

(fibroblastos) 42. 

Las fibras colagenas son el principal constituyente de la dermis forman 

aproxirnadarnente el 75% de su peso sew, se obselvan en 10s codes teiiidos con 

hematoxilina y eosina como hams de fibras que miden de 2 a 15 micras de 

diametro; las redes delicadas se ubican en la dermis papilar y alrededor de las 

unidades pilosebaceas y las glAndulas ecrinas y apocrinas; 10s vasos dermicos 

tambien estan rodeados de fibras delgadas. En la dermis predomina el colhgeno 

tip0 Ill; mientras que en la dermis reticular el preponderante es el wlageno tip0 I. 

Con las tinciones de rutina las fibras reticulares no se tiiien por lo que es 

necesario realizar preparaciones especiales de impregnacibn argentica para 

0bse~arlas. Miden de 0.2 a 1 micra de diametro, y son las primeras en formarse 

en el embrion. 
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La biosintesis del colageno se inicia con el ensamble de tres cadenas 

polipeptidicas pro alfa en una molecula trihelicoidal. Una vez en el espacio 

extracellular las cadenas tienen un acortarniento del 30 al 40% por elimination de 

sus extremos a cargo de las peptidasas fibroblasticas wrrespondientes; asi el 

prowlageno se wnvierte en wldgeno. 

Se han descrito al menos siete tipos de colageno de distinta composici6n y 

antigenicidad. El tip0 I predomina en la piel a partir del nacimiento, se dispone en 

grandes hams en la dermis reticular. El tip0 Ill se encuentra en las fibras 

reticulares, es el que predomina en las etapas iniciales de la vida embrionaria y 

mAs tarde se limita a la zona basal y a las areas perivasculares. El tip0 IV se 

localiza en la membrana basal y el tip0 II en el cartilago. El tip0 V se detecta en las 

membranas fetales y el tejido vascular. El tipo VII se ubica en la membrana basal y 

en las fibrillas de anclaie. 

El wlageno tipo I esta formado por 2 cadenas alfal identicas y una alfa-2; 

el tip0 II por 3 cadenas alfa-I, en el tip0 Ill son tres cadenas tipo alfa. En el tipo V 

son tres cadenas proalfa. La wnformaci6n de 10s tipos V y VI es incierta y el tip0 

VII son tres cadenas alfa w n  regiones terminales no wlagenas ",45,47. 

Las fibras elasticas estdn presentes desde la semana 22 de la vida 

intrauterina. En 10s cortes con tinci6n de rutina y en el rnicroswpio de luz no es 

posible verlas, wnstituyen oerca del4% del peso sew de la dermis. Con tinciones 

especiales para fibras elasticas (Reyes Mota. Verhoff) se obsewa que se 

entrecruzan con 10s haces colagenos, dando la apariencia de estar fragmentadas. 

En la dermis profunda son mas gruesas y se disponen en haces paralelos a la 

supeficie. En la dermis papilar forman un plexo intermedio de tibras de eulanina 

delgadas, paralelas a la uni6n dermoepidermica; de BI emergen fibras oxitalanicas 

perpendiculares arborescentes que llegan hasta la zona de la rnembrana basal 

PAS positiva. 
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Las fibras elasticas constan de microfibrillas y matriz de elastina. Las 

microfibrillas se agregan a la periferia y confieren un aspecto deshilachado tipico. 

El 15% de las fibras elasticas wrresponde a las microfibrillas y el 85% restante a 

la elastina amorfa electrotransparente. 

SUSTANCIA FUNDAMENTAL: PROTEOGLICANOS Y 

GLICOSAMINOGLICANOS DE LA PIEL. 

Los proteoglicanos y 10s glicosaminoglicanos constituyen lo que en el 

pasado se conocia wmo sustancia fundamental amorfa o mucopolisadridos, y 

estAn constituidos por moleculas de naturaleza dcida o neutra . El proteoglicano 

tipico consiste de un nljcleo proteico al cual se le unen una serie de 

glicosaminoglucanos; cada nucleo proteico define las caracteristicas de 10s 

glicosaminoglucanos que se le uniran. 

Los glicosaminoglucanos estan definidos por 10s residuos de azucares que 

10s constituyen; estos azucares esttin organizados en pares de disachridos, 

usualmente consisten en hcidos iduronico o glucor6nico alternando con una 

hexasamina que puede ser gluwsamina o galactosamina, una vez unidas las 

cadenas toman su nombre de acuerdo a 10s residuos que 10s forman: acido 

hialur6nic0, heparan sulfato, wndroitin sulfato y queratan sulfato; una quinta forma 

de importancia cutdnea es el dennathn sulfato, tambien conocido como wndroitin 

sulfato 0,  es similar al otro wndroitin sulfato, except0 que contiene una alta 

concentracion de dcido idur6nico en lugar de Acido glucur6nico ". 

Esta nomenclatura solo describe en parte la naturaleza de estas mol8culas. 

ya que estas varian enonemente en tarnaRo y peso que va desde 10 disadridos 

hasta 20 mil, 10s rangos en 10s que se encuentra al Acido hialur6nim van de 5kDa 

a SOkDa, posterionnente la molecula puede crecer por reacciones de 

epimerizacibn y sulfatacion introduciendo nuevos glicosaminoglucanos a la misma. 

el control de estas reacciones es deteninada tanto por la naturaleza del nudeo 



proteico como por 10s mismos glucosaminoglucanos. aunque tambien intervienen 

el tip0 celular y el medio extracelular 42. 

El tamailo, la composicibn de 10s disadridos y el grado de sulfatacibn son 

las caracteristicas mas importantes de tener en cuenta en estas molbculas; estos 

parametros influyen la funci6n del glicosaminoglucano y se Cree es el mecanismo 

por el cual se trasmiten las instrucciones que definen a la molecula, sin embargo 

es muy poca la informacibn disponible acerca del control celular sobre la sintesis y 

regulacibn de las cadenas glucidicas. 

EL NUCLEO PROTEICO. 

El conocimiento de 10s proteoglicanos ha avanzado mucho desde que se 

pudo definir su secuencia proteica a traves de la ingenieria genetica, habiendose 

identificado desde entonces nucleos proteicos de proteoglicanos localizados en 

superticies 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, dlulas natural killer, eosinofilos. 

promielocitos, magacariocitos y plaquetas; la serglicina esta compuesta de una 

serie primaria de senna-glicina que se repite al azar, y que tienen un peso 

molecular de 16 a 18 kDa antes de que se unan 10s glucosaminoglicanos y un 

peso que puede variar de 60 a 750kDa despues de su adicibn, en la piel la 

serglicina se encuentra tanto entre 10s mastocitos, eosinbfilos como entre el 

estroma derrnico. 

El grupo de proteoglicanos se divide en cinco grandes gmpos proteicos: 

glipican, cerebroglican. OCI-5, K-glipican y glipican 5. Las superticies celulares 

contienen otra importante familia proteica de proteoglicanos que son las sindecan. 

estas al igual que las glipican han sido encontradas en un gran numero de &lulas 

y tejidos. 
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La expresibn de las sidencans es abundante en la piel, son expresadas en 

distintos patrones durante el desarrollo y la maduraci6n del tejido; la sidencan-1 es 

particulannente abundante en 10s queratinocitos y pueden variar la naturaleza de 

10s glicosaminoglicanos que se les unen durante la diferenciacion de 10s mismos; 

durante la reparacion de heridas se inducen sidencan-1 y sidencan4 en la dermis 

y en el tejido de granulacibn; tambikn se ha observado una disminucion del 

sidencan-1 durante la transformaci6n maligna 42,47. 

La matrii extracelular contiene un gran numero de proteoglicanos que nose 

han identificado ni estudiado; el aggrecan, un proteoglicano que se encuentra en 

el cartilago ha sido estudiado y contiene mas de 100 residuos de serinaglicina. 

que silven de union para condroitin sulfalo, el nucleo proteiw de 200 a 300kDa se 

puede modificar para contener mAs de 100 cadenas de glicosaminoglicanos con 

una masa de 20 a 6OkDa cada uno, dando una masa total de mbs de 200 mil kDa, 

de aqui es donde deriva el nombre de aggrecan al fonnar estos grandes 

conglomerados. 

En la piel se ha observado que 10s fibroblastos producen un proteoglicano 

similar, el versican, el cual puede contener sitios de union para 12 a 15 cadenas 

de glicosaminoglicanos. 10s cuales son principalmente condroitin sulfato o 

dermatan sulfato. El versican ha sido identificado en fibroblastos dbrmicos y 

queratinocitos y se ha demostrado una regulacion en respuesta al factor de 

crecimiento y transformation. 

Tambibn han sido identificados una gran cantidad de proteoglicanos en la 

matriz extracelular de tamario mucho mas pequerio; el prototipo de estos 

proteoglicanos es el decorin molbcula de aproximadamente 36kDa. el cual ha sido 

encontrado en abundancia en la piel y cartilago. El nljcleo proteico del 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 colageno, como "adornandolas"; esta 
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caracteristica del decorin de unirse a las fibras de colhgeno tipo I y tipo 11. 

contribuye a su formation e influye en su funcion 42"3.U~45~46~47"8.7474 

FUNCIONES DE LA SUSTANClA FUNDAMENTAL. 

Las caracteristicas mas importantes de 10s proteoglicanos son la de unirse 

a otras moleculas en el medio ambiente en el que se encuentren, las 

caracteristicas del nucleo proteico y de 10s 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 del tejido. 

Recientemente se ha descubierto que la expresibn de moleculas de 

proteoglicanos participan en forma importante en la adhesion de dlulas a la matriz 

extracelular, aduando como integrinas. El condroitin sulfato y el dermatan sulfato 

se unen a moleculas 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 rnisma, que le dotan de hidrofilicidad y 

viscosidad cuando estan en soluci6n. Se ha obselvado que la expresion del acid0 

hialur6nico estA regulado en la pie1 y cambia durante la reparacian de las heridas. 

proponiendose que las propiedades fisico-quimicas del acido hialuronico s i ~ e n  

para expander la rnatriz y de este modo ayudar a 10s movimientos celulares. Otra 

caracteristica de 10s grandes complejos de proteoglicanos es el de actuar como un 

filtro anionic0 y colch6n elastico y su funci6n en el balance hidroelectrolitico; en la 

piel fetal el relativamente alto contenido de acido hialuronico ha sido asociado w n  

la ca~acidad de sanar las heridas sin cicatriz. 
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DIAGNOSTIC0 DIFERENCIAL. 

Se debe de realizar con dermatosis con alteracibn en la sintesis de mucina 

como son: mucinosis lineal congbnita, mucinosis cutAnea de la infancia, mucinosis 

cutAnea juvenil autoinvolutiva, y la mucinosis papular acral persistente, asi como 

del liquen amiloide y la amiloidosis por el aspect0 clinic0 que pueden tomar estas 

lesiones. 

TRATAMIENTO. 

Los tratamientos utilizados para esta patologia han sido muy variados, 

desde sus primeras descripciones. Montgomery1 comenz6 utilizando extract0 

tiroideo y soluciones con lugol, a pesar de que estaba convencido de que no 

estaba asociada con alteraciones tiroideas ni ningun otra disfuncion de tip0 

endocrinolbgiw; del mismo modo utilizb dietas a base de vegetales y fmtas, con 

resultados, al parecer "favorables", que no tuvieron repercusibn sobre el 

endurecimiento de la piel. MAS tarde Lorinez comenzo el empleo de inyecciones 

intracutaneas de hialuronidasa sin resultado positivo, posteriormente inici6 la 

utilizacibn de hormona adrenocorticotropica, con nulos resultados 2. 

Posteriormente, cuando se describi6 la presencia de una gamapatia 

monoclonal que se awmpaiia en la mayoria de 10s casos se utilizaron esteroides 

tanto sist&micos como en crema y aplicaciones oclusivas, con disminucion de la 

erupci6n y del endurecimiento de la piel, per0 al discontinuar el tratamiento, la 

sintomatologia regresaba 5.8. 

Waine y cols.c~m~ PO, H~II 23) intentaron la escisibn quirurgica de las lesiones. 

esto cuando se trata de una mucinosis focal, con aparentemente buen resultado y 

sin recaidas de la enfermedad. 



Feldman fue uno de 10s primeros autores en intentar el tratamiento con 

agentes alquilantes como el melfalan, esto bajo la teoria de que se trataba de una 

discrasia de medula 6sea que era lo que condicionaba la gamapatia y que esta 

era la causa del dep6sito del material mucoide. Comenz6 utilizando dosis de lOmg 

al dia por periodos de cinco dias, sin obsewar efectos colaterales, despues 

disminuyo la dosis a 2mg al dia, aumentando hasta 4mg dia, logrando una mejoria 

de las lesiones, sin posteriores recaidas, per0 con pocos meses de seguimiento. 

Hardie y ~ o l s . ~ ~  hacen el reporte de un caso de una paciente con un 

seguimiento de ocho aiios en la cual las lesiones desaparecieron en forma 

espontanea, la gamapatia persisti6 varios aAos mas hasta desaparecer tambien 

en forma espontanea; 20 airos despues la paciente fue revisada, sin encontrar 

evidencia de la enfenedad. solo con artritis reumatoide. 

Harris y co~s.~' en 1979 empezaron a utilizar el melfalhn en f o n a  continua 

con dosis bajas, de 2 mg por dia a 2mg cada tercer dia, por periodos de tiempo de 

4 meses a 12 ailos con mejoria notable de las lesiones, asi como de la 

gamapatia.. por lo que 10s autores concluyen que el melfalan debe de utilizarse 

bajo supewisi6n estrecha, no debe utilizarse en forma indefinida y debe de 

descontinuarse si no se 0bselvan efectos benbfiws con su uso. 

Hill 23 en 1976 trato 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 Bxito con un seguimiento de 18 meses. 

Howsden y cols 22 trataron a un paciente con ciclofosfamida con dosis 

iniciales de 200 mg al dia, disminuyendo despues a 100 mg al dia y despues a 50 

mg al dia por un total de 7 semanas, con aparente regresion de las lesiones, sin 

embargo tuvo efectos adversos que trat6 con terapia coadyuvante de 

corticoesteroides. 
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Milam y cols. iniciaron el tratamiento con retinoides, con acido 134s 

retinoico, con dosis que iban de 10s 40 rng dos veces por dia, o lmg por kilo por 

dia, estos autores reportan una respuests muy variable en sus tres pacientes. 

Lowe en 1982 utiliza la terapia con pulsos de electrones, usando 3 McV 

de electrones en fracciones de 800 rads, con un total de 2400 rads, con aparente 

mejoria y un seguimiento de 18 meses. 

Farr 7f en 1984 trat6 a un paciente con PUVA terapia. notando a 10s 2 

meses de tratamiento una mejoria de las lesiones, con resoluci6n a 10s 4 meses 

de tratamiento y una dosis total de 160 JIcm2, siguiendo con una dosis de 

mantenimiento de 4.5171 Jlcm2 por semana. 

Macfarlane y cols 27 en 1987 inician el tratamiento con sesiones de 

plasmaferesis, en un paciente en quien se habia intentado previamente la terapia 

con PUVA terapia sin Bxito, en este paciente se realizaron cinco sesiones de 

plasmaferesis 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 ultimos repottes de tratamiento exitoso son de asociaciones de 

sesiones de plasmaferesis mas cidos de inmnosupresi6n con prednisona (keong y 

cols. 7'), asi como de fotoquimioterapia extracorporea (Berkson 72) todos ellos con 

resultados variables. 

En resumen podemos concluir que no existe un tratamiento que sea 100% 

exitoso, que podemos utilizar una combination de modalidades terapeuticas 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 regresibn espontanea e incluso existen multiples articulos que 

sugieren un estado progresivo con alteraciones neurologicas que desencadenan 

la muerte de 10s pacientes y otros casos de fallecimiento, a temprana edad, por 

problemas cardiol6gicos, sin embargo a la fecha no se han identificado datos de 

infiltration sistbmica; del mismo modo no existen suficientes criterios para 

considerarla como parte de una enfermedad mieloproliferativa o como 

awmpaRante de una discrasia de mbdula osea, por lo que el significado real de la 

paraproteinemia no esta del todo claro, ademBs de que existen publicaciones en 

donde la gamapatia se presenta con aAos de anticipacion. en otros de resoluci6n 

de las lesiones con persistencia de la gamapatia y otros mas que desaparecen 

tanto las lesiones cutgneas como la gamapatia con el tratamiento '7.2'~27"9~M. 
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CASO CLINIC0 N.-1. 

Paciente del sexo femenino de 41 aaos de edad, casada, dedicada a las 

labores del hogar, originaria y residente de MBxiw. D.F. Fecha de estudio: abril de 

1998. estudiada en el Centro Dermatol6gico Pascua. 

TOPOGRAFIA. 

Dermatosis diseminada a cabeza, tronco, extremidades superiores e 

inferiores. En la cabeza se obsewa en la cara en la regi6n peribucal, en el cuello 

en la regi6n de la nuca. (Fn0.n De tbrax afeda caras anterior y posterior en su 

tercio superior; En las extremidades superiores se presenta en 10s hombros. 

regiones axilares en la pared anterior, caras posteroexternas de brazos y 

antebrazos. De las extremidades inferiores se obselva en regiones inguinales, 

caras internas de muslos y huews popliteos. Es bilateral y simbtrica. 

Foto 5. Aspecto clinic0 que muesban las lesiones en nuca, 

con su caracteristico asDecto c6reo 



Foto 6. Aspecto de la cara posterior del Foto 7. Obs(.~eSe 10s pliegues del cudlo 
tronco un tanto acentuados. 

MORFOLOGIA. 
Dermatosis de aspecto monomorfo, 

wnstituida por "pfipulas" numerosas, de 

0.3 a 0.5cm. aisladas o wnfluentes. o que 

siguen un trayecto lineal, como 

"arrosariadas" (~0t0.a del color de la piel y 

aspecto &reo, asientan sobre una piel en 

algunas zonas de aspecto engrosado; La 

piel en 10s grandes pliegues (axilares e 

inguinales) se observa redundante. Es de 

evolucion cr6nica y asintomhtica. 

Foto 8. En esta fotografia se pone de manifiesto la 
limitaci6n para abrir la boca asi como para 
sacar la lengua que presentaba la paciente 
(cortesia Dra. losefa Novales). 



REST0 DE PIEL Y ANEXOS. 

Disminucibn del vello axilar y pubiano. 

INTERROGATORIO. 

Evolucion de dos meses, por una "roncha en la espalda", que al "rascarse" 

se fu6 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 

M a i m  Nacional Siglo XXI del IMSS y se present6 en el Centro Dermatol6giw 

Pascua para "tener una segunda opinion". 

DIAGNOSTIC0 INICIAL. 

Probable amiloidosis cutanea?? 

De acuerdo con lo dicho por la paciente procedimos a realizar el estudio 

complete. 

ESTUDlO MEDICO GENERAL. 

Antecedentes Personales No Patologicos: Sin importancia para el padecimiento 

actual. 

Antecedentes Personales Patologiws: Enfermedades propias de la infancia. 

lnterrogatorio por aparatos y sistemas: Sin datos patologicos. 

EXPLORACI~N FISICA. 

Peso= 59kg Estatura= l.66mts. Presion Arterial= I lOnO 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 manifestaciones propias de la 

dennatosis. 

En cara: Diiwltad para abrir la boca (hay limitation de la aperlura bucal por 

endurecimiento de la piel de la regibn peribucal) y dificultad para sacar la lengua. 

Resto de la exploracibn fisica: Dentro de limites normales. 

EXAMENES COMPLEMENTARIOS. 

BlOPSlA DE PlEL 

Se tomaron dos biopsias, una de antebrazo izquierdo en su tercio distal 

cara posterior y la otra de la cara posterior del tronco en su tercio medio, se fijaron 

en fonnol al lo%, se procesaron por parafina y 10s wrtes se tiAeron con 

Hematoxilina-Eosina1~010.9) y azul alciano. 

Las alteraciones microscbpicas 

fueron similares en ambas: Infiltracibn en 

la dermis superficial y media por mucina 

que separa 10s haces colhgenos. Hay 

ademas fibroblastos estelares y algunos 

histiocitos con escasos linfocitos entre 

10s haces de colhgena. En el resto del 
. . ..,. . ... , , corte no hay alteraciones. Diagnbstico - > . . ., . ., . , ... . 

. 
Histopatologico: Mucinosis Papulosa . , . -. . . ..\:. .. . .. . - .  .-. .. 
(Liquen Mixedematoso). . . . -  . : ... . .  , . . 

. . 
L.. - .G - . '>. , . ,-"-$ 

Foto 9: Corte histol6gico 40X teiiido con 
hematoxilina y eosina en donde se 
aprecia el aspect0 edematoso y 
algunos fibroblastos estelares. 

34 
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Foto 10. Microfotografia 2OX teiiida con azul alciano que pone de rnanifiesto la presenda 

de mucopolisacaridos en dermis superficial y media. 

Foto 11 Micmfotogmfia teiiida con azul alciano en donde se evidencia el abundante 

deposit0 de mucina en dermis papilar 



Biometria HemBtica: Eritrocitos= 4.59 milVul Hb= 13.4 gldl Hto= 39.7% 

Segmentado?.= 55% VSG= 28mmlhr. 

Quimica Sanguinea: Glucosa= 80mgldl Urea= 17mgldl Ac. Urico=0.5mgldl 

Colesterol total=l29mg/dl TGP= 66 UIL TGO= 79 UIL. 

Examen General de Orina: pH= 6.0 Densidad= 1.025 Leucos= 4-6 

Eritrocitos= 15-20 Bacterias= +++ Uratos= ++ Cel. Epiteliales= ++ Proteinas. 

negativas Glucosa= negativa Niritos= negativos Cetonas= negativas. 

Proteina de BenceJones: Negativa. 

DIAGNOSTIC0 FINAL. 

Con todo lo anterior se integr6 el diagn6stico de Mucinosis Papulosa (liquen 

Mixedematoso) y por las manifestaciones en regi6n peribucal se considera que el 

cuadro corresponde a la variedad de Amdt-Gottron. 

TRATAMIENTO. 

El tratamiento de esta paciente se estA efectuando en el Centro Medico Nacional 

OSiglo XXI del IMSS en el servicio de Dermatologia, en donde se le administr6 

Img diario de melfalen por un period0 de tres meses iniciando en Junio de 1998 y 

al tbrmino de 10s cuales se o b s e ~ 6  mejorla de la sintomatologia cutanea por lo 

que se suspendi6 el melfai5n y se continua su tratamiento con cremas ineries 

oleosas. La paciente continua siendo observada peri6dicamente en el servicio de 

Dermatologia del CMN sin presentar a la fecha recaidas. 

A continuaci6n se muestran aspectos clinicos de la paciente posterior a su 

tratamiento en el Centro Medico Nacional, observAndose una franca meioria de las 

lesiones cutaneas. 
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Foto 12. Ndtese la importante disminucidn de las lesiones en nuca. 

Foto 14.Aspecto clinico de la 
paciente ai final dei 
tratamiento. 
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CASO CLINIC0 N.-2. 

FlCHA DE IDENTIFICACION. 

Paciente del sexo masculine de 55 aAos de edad, casado. zapatero. 

originario del estado de Jalisco y residente de MBxico. D.F. desde hace m5s de 18 

aiios. Fecha de estudio: septiembre de 1999. estudiado en el Centro 

Dermatol6giw Pascua 

I a)-TOPOGRAFIA. 

Demlatosis diseminada a cabeza, tronco, extremidades superiores y 

extremidades inferiores. De cabeza afecta la cara en la frente y regiones 

retroauriculares, cuello 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 wmo las caras posteroexternas de antebrazos y dono de manos. 

De las extremidades inferiores se advielte en las regiones inguinocmrales y caras 

posteriores de piernas. Es bilateral y sirnbtrica. 

Foto 15:Aspecto de las lesiones a nivel de la nuca. 
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Foto 16.Imagen en donde se 
observa la distribuci6n 
de la dermatosis con la 
afectacion de cuello y 
axilas. 

I Foto 17. Lesiones de aspect0 
cereo en la frente del 
paciente. 

Foto En la cara posterior 
tronco las lesiones 
disponian corno 
"cintur6n" 

del 
se 
en 
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1 b)-MORFOLOGIA. 

Denatosis de aspecto monomorfo constituida por nurnerosas "p8pulasv de 

0.3 a 0.5cm. de diametro, aisladas o confluentes tomando una disposicibn lineal 

en algunas zonas, son del color de la piel o blanco-amarillentas y aspecto 

c6reopa. la). Asientan sobre una piel de aspecto engrosado, en 10s grandes 

pliegues la piel tiene aspecto redundante. Es de evolucibn crbnica y no 

p~riginosa. 

Foto 19. Aspecto de las 
lesiones a nivel 
periumbilical. 

Foto Las lesiones en ingles 
confluian forrnando 
placas bien limitadas 
y de fonas  diversas. 
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Foto 21. Las lesions en axilas se 

disponian en forma lineal 

mmo 'arrosariadas", 

Foto 22. En 10s codos era mmo si 

la piel 'quedara gmnde". 

2 a)-TOPOGRAFIA. 

Dermatosis diseminada a miembms inferiores afectando pies y de estos en las 

plantas, a nivel de 10s pliegues interdigitales, caras laterales de 10s ortejos, asi 

como las utlas de 10s pies. Es bilateral y simetrica. 

2 b)-MORFOLOGIA. 

Dermatosis constituida por escamas numerosas y zonas con fisuras (pliegues 

entre el cuarto y quinto artejo), asi como engrosamiento y color arnarillento del 

borde libre de las utlas. Pruriginosa y de evoluci6n cr6nica. 
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REST0 DE PlEL Y ANEXOS. 

Dificultad para abrir la boca. 

En plantas de 10s pies y espacios interdigitales se observa: escama y en el 

borde libre de las ufias engrosamiento y coloracidn amarillenta. Es bilateral y 

simetrica. 

INTERROGATORIO. 

1) Evoluci6n de 6 meses por "granites", en la cara y dorso de las manos que han 

progresado lentamente hasta mostrar el aspect0 actual. Tratamientos previos: 

"locoid" (manos) sin mejoria. 

2) Evoluci6n de mAs de 20 aRos habiendo iniciado con escama plantar, fisuras 

interdigitales y p ~ r i t o .  

DIAGNOSTIC0 INICIAL. 

1-Probable liquen amiloide. 

2 -Tina de 10s pies y de las ufias. 

El paciente fue valorado por las doctoras Novales y Navarrete, para 

seleccionar el sitio de la biopsia, y sugirieron el diagnostic0 de Mucinosis Papulosa 

o Liquen Mixedematoso. 

ESTUDIO MEDICO GENERAL. 

Antecedentes Personales No Patolbgicos: sin importancia para el padecimiento 

actual. 

Antecedentes Personales Patolbgicos: Hernia hiatal ( I  5 afios de evolution) tratada 

con ranitidina y antihcidos no especificados. 

lnterrogatorio por aparatos y sistemas: sin datos patol6gicos. 

Examen medico general: peso=77 kg Estatura= 1.70mts TA= 120180 FC=74 por 

minuto FR=16 por minuto T=37 grados C. 
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Habitus exterior: Paciente de edad cronologica concordante con la edad que dice 

tener, actitud libremente escogida, sin alteraciones de la marcha, con 

manifestaciones propias de ladermatosis. 

EXAMENES COMPLEMENTARIOS. 

BlOPSlA DE PIEL. 

Se tomaron 3 biopsias: a) cara posteroexterna de antebrazo derecho, b)cara 

posterior de la region dorsal en su tercio superior lado izquierdo y c) la tercera de 

la cara anterior del muslo derecho en su tercio inferior, se filaron en form01 al 10%. 

se procesaron en la forma habiual y se tineron con HE, Gallego y Azul Alciano. 

En las tres biopsias el resultado fue similar y concluyente de Mucinosis 

Papulosa. 

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

imagen edematosa dada por la presencia de mucina. 
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Foto 24. Corte HistolkJico teiiido con azul alciano en donde se hace patente la presencia 

de mucopolisadridos. 

Foto 25. Microfotografia 40X teiiida con Gallego, que demuestra la separaci6n existente 

entre 10s haces de colageno. 



Biometria Hematica: 

Hb= 14.lgr Htco=44% Leucocitos=8700 Linfocitos=25 Monocitos=3 Neutrofilos 

seg.=72 Plaquetas=290000 VSG=2mrn/hr. 

Quimica sanguinea: 

Glucosa=113rngldl Urea=39 Creatinina=O.gBmg/dl Colesterol total=19lmg/dl 

Bilirrubina total=0.6mg Bilirrubina indirecta=0.3mg Bilirmbina directa=0.3mg 

Fofatasa alcalina=31 Un. 

Examen General de Orina: 

PH= 6.0 Densidad=1.024 Leuwcitos= 1-2 Eritrocitos= 1-2 Bacterias= Neg 

Uratos=Neg Cel. Epiteliales= Neg proteinas=Neg Gluwsa= Neg Nitrites= 

Neg Cetonas= Neg. 

Proteina de BenceJones: Negativa. 

DIAGNOSTIC0 FINAL. 

El diagnbtico integrado fue de Mucinosis Papulosa variedad de Arndt- 

Gottron. 

TRATAMIENTO. 

Debido a que no se dispone de un tratamiento 100% efectivo y las 

manifestaciones clinicas en este caso son discretas wnsiderarnos que lo mejor es 

dejarlo en obsewaci6n peribdica citbndolo cada tres meses. 

OTROS CASOS VlSTOS EN EL CDP. 

A continuacibn rnencionaremos otros casos de mucinosis papulosa que han 

sido vistos en el Centro Dermatologico Pascua en 10s ultirnos veinte aiios. 

El primer caso reportado es el de una paciente de sex0 femenino de 49 

aiios de edad, la cual presentaba una denatosis diserninada con tendencia a la 

generalizacibn que se presenta en la cabeza, tronco y miernbros. En la cabeza se 

0 b s e ~ a  en la piel cabelluda a nivel de la nuca. En la cara se advielte en frente. 

rnejillas, rnentbn, asi corno la zona cutbnea del labio superior. En pabellones 



auriculares por todas sus caras. En el cuello en todas sus caras. En el tronco en 

caras anteriores y posteriores y en abdomen. De 10s rniembros superiores afecta 

brazos y antebrazos en caras antero externas, respeta caras internas y dorso de 

rnanos y palmas, en regiones axilares en sus caras anteriores y posteriores. De 

miembros inferiores en regiones glbteas, muslos y piernas en todas sus caras, 

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

Foto 26 y 27. Aspecto dinico de la paciente con la presencia de numemsisimas "pApulas" 

de color blanco-marfil (Cortesia de la Dra. Josefa Novales). 

Es una dermatosis constituida por numerosisimas neoformaciones de dos a 

cinco mrn., redondeadas, de color semejante al resto de la piel, aisladas en su 

rnayoria, de aspect0 brillante, otras son foliculares. La piel se advierte como 

engrosada y empastada, de color caf6 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 fen6meno de 

Koebner). 



Mucinosis papulosa. CDP 

Foto 28. En axilas y hombros las lesions Foto 29. La piel de 10s muslos pareda 

tomaban una disposition como "quedar grande" en esta 

"arrosariadas" (Cortesia de la paaente (cortesia de la Dra. 

Dra. Josefa Novales). losefa Novales). 

En el resto de piel y anexos se obselva alopecia de cejas. Tiene una 

evolution de cinw anos 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 otra de la frente. 

Reporte Histopatolbgico P-147182: 

Frente: La epidermis presenta zonas de atrofia yen otras hay alargamiento de 10s 

procesos interpapilares y papilomatosis. 



Mucinosis papulosa. CDP 

En dermis superlicial, media y profunda hay un denso infiltrado de 

histiocitos, ftbroblastos y algunos linfocitos. Se 0 b S e ~ a  que la mayoria de 10s 

haces de colAgena muestran degeneracibn mucoide, habiendo Areas en que 

quedan solo escasos haces de coliigena de aspecto normal. 

Esta zona estA rodeada por tejido wnectivo de aspecto normal y anexos 

normales. 

Piema: Epidermis atrbtica w n  hiperqueratosis. Presencia en dermis superlicial y 

media de un infiltrado rnoderado de dlulas fusiformes unas y otras que parecen 

histiocitos con amplias zonas de degeneracibn mucoide de la wlagena; estas 

zonas estAn rodeadas por tejido coliigeno normal. 

Foto 30 Micmfotografia teiiida con 

Hematoxilina y eosina en 

donde se evidenua la 

separaci6n existente entre 

10s haces de col5geno 

Foto 31. Microfotogmfia 2OX teiiida con 

azul alciano tomada en blanco 

y negro donde se evidencia la 

presencia de un material que 

se tiiie con esta t h i c a  

(Cortesia de la Dra. losefa 

Novales). 
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La tinci6n de azul alciano mostr6 la presencia de mumpolisacAridos Bcidos 

en proporciones abundantes entre 10s haces coltcgenos. La tincion para fibras 

elasticas mostro ausencia de las mismas en las Breas degeneradas. 

El diagn6stico final fue de Liquen Mixedematoso. 

El segundo caso que se encontro fue el de una paciente de sex0 

femenino de 61 afios de edad. que fue vista en el CDP en mayo de 1983, por las 

doctoras Novales y Duarte. 

La paciente presenta una demlatosis diseminada a cabeza, tronco y 

miembros. En la cabeza se obselva en la cara y de esta en la frente, dorso de 

nariz y pabellones auriculares. En el tronco se advierte en t6rax en todas sus 

caras, se presenta ademes en el abdomen. En 10s rniembros superiores en brazos 

y antebrazos en todas sus caras. predominando en caras externas. En 10s 

miembros inferiores en muslos y piernas en todas sus caras. Es bilateral y 

simbtrica. 

Foto 32 y 33 Aspecto dinico de la paciente. Obsirvese las lesiones en 

hombros en su caracteristica disposition lineal 
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Es una dermatosis constituida por papulas numerosas de tres a cinco mm. 

Del wlor blanco amarillentas, aisladas y de aspect0 brillante. La piel en general se 

advierte engrosada y con coloracibn cafe -mjiza. Es de evolucibn crbnica y no 

pruriginosa. 

Inicib su tratamiento hace diez arios por 'bolitas" en la frente, mas tarde 

fueron diseminandose a toda la cara, hub0 aumento de volumen hasta deformar 

toda la cara. Present6 imposibilidad para la deambulacibn segun dice por el 

aumento de las 'bolas". 

Fue tratada con prednisona 30mgs al dia por cuatro afios. Metotrexate a 

dosis deswnocida, el cual fue suspendido por "depresibn de la m6dula (Isea". 

Desde hace dos aRos no toma ningun medicamento. 

Dentro de 10s antecedentes de personales patolbgicos de importancia solo 

se cuenta el haber padecido de paludismo a 10s siete arios de edad y haber sido 

sometida a histerectomla hacia once aRos por sangrado transvaginal por 

probables miomas. 

Se le realiz6 biopsia de piel incisional de la cara externa del brazo izquierdo 

en su tercio superior. 

Reporte de biopsia P-274183: 

Epidermis wn moderada acantosis y aumento de la capa cbrnea. Capa basal 

intensamente pigmentada. 

En dermis superticial y media 10s haces de colagena se encuentran 

adelgazados y dan la impresi6n de que estan separados unos de otros, contienen 

numerosos fibroblastos, algunos estelares. En dermis papilar alrededor de 10s 

vasos hay pequeRos infiltrados de linfocitos y numerosos granos de pigmento 

melanico. Anexos hipotrbficos. 

Diagnbstico final: Mucinosis Papulosa. 
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El tercer caso del que se tiene registro es el de un paciente de sexo 

masculine de 48 anos de edad, el wa l  fue visto en febrero de 1986 por las 

doctoras Navarrete y Arbvalo. 

Presentaba una dermatosis diseminada a cabeza, tronco y extremidades; 

de la primera a feda cara a nivel centrofacial y regiones retroauriwlares: del 

segundo: las caras anteriores y posteriores del t6rax y de 10s ultimos 10s brazos y 

antebrazos, asi como manos en caras anteroexternas y dorsales. Es una 

dermatosis bilateral y simbtrica. 

Es una dermatosis wnst'tuida por 'p8pulas" numerosas, de tamaiio 

variable, del mismo color de la piel sana, con tendencia a confluir, dando el 

aspedo de "mixedema" y en algunas zonas se observa poiquilodenia y eritema. 

Es de evolucibn crbnica y asintomatica. 

Refiere haber iniciado hace seis meses con "enrojecimiento" de la card y 

not6 la salida de 'boltas", las cuales fueron rapidamente en aumento. 

Se realiz6 biopsia de piel incisional tomada del dorso de la mano izquierda. 

Reporte de biopsia P-193186: 

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

a expensas de 10s procesos interpapilares. 

En dermis superficial y media se obsewan Areas de degeneraci6n mucoide 

con numerosos fibroblastos, algunos estelares, quedan algunos haces de 

colagena gruesos. En el resto del wrte hay pequenos infiltrados de linfocitos 

alrededor de 10s vasos, histiocitos y fibroblastos. 

La tincion con azul alciano demostro la presencia de mucopolisa&idos Acidos. 
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El diagnostiu, final fue de Mucinosis papulosa 

El cuarto caso fue estudiado por la doctora Portugal en julio de 1993. Se 

trata de una paciente de sex0 femenino de 36 atios de edad, con una dermatosis 

de ocho meses de evolucibn. 

Es una dermatosis diseminada a cabeza, extremidades superiores e 

inferiores; de estos afecta la cara en regiones perioral, 10s codos y las rodillas. Es 

una dermatosis bilateral y simetrica. 

Es una dermatosis de aspect0 monomorfo constituida por 'papulas" 

hiperqueratosicas, aparentemente foliculares que van del color de la piel a cafe 

claro, de 0.2 a 0.3 cm. Aisladas y otras confluyen formando placas. Es de 

evolucibn crbnica y asintomatica. 

Se realizb una biopsia de piel incisional del cod0 derecho. 

Reporte de biopsia P-688193: 

Hiperqueratosis ortoqueratbsica. Acantosis moderada a nivel de 10s procesos 

interpapilares y en otras Areas hay discreta atrofia. 

En diversas areas de la dermis superficial, asi como alrededor de 10s foliculos 

pilosebaceos hay intensa degeneracibn mucinosa de 10s haces colAgenos, la 

dermis ademas contiene numerosos fibroblastos estelares. Con la tincibn de 

Gallego y de azul alciano se hace mas evidente esta degeneracibn mucinosa. 

Diagnbstico final: Mucinosis Papulosa 
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Frecuencia de Mucinosis papulosa 

Se realiz6 una revisi6n de 10s archivos del Departamento de 

Dermatopatologia del Centro Denatol6gico Pascua habiendo consultado 36242 

biopsias de 10s ultimos 20 afios, encontrado solo 6 casos confirmados, con esto 

podemos constatar lo poco wmun de esta dermatosis. 
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obsewando tambikn que como se ha descrito en la literatura es una 

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

predominacibn del sexo femenino (4:2), per0 que sin embargo por el pequetio 

numero de pacientes esto no resulta significativo. 

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

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

pudo wnstatarse debido a la antiguedad de 10s expedientes y a que estos ya no 

se encuentran en 10s archivos del Centro. 
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COMENTARIOS. 

La mucinosis papulosa es una enfermedad poco frecuente que afecta por 

igual a hombres y mujeres entre la tercera y quinta decadas de la vida, hasta el 

momento y a pesar de 10s avances de la ciencia m&dica no se conoce la etiologia 

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

La primera descripci6n de la dermatosis fue hecha por Dubrehuilh en 1908. 

m8s tarde en 1954 Gottron y Amdt(citad0 por Montgomery) acutian el termin0 

"escleromixedema", dadas las caracteristicas clinicas de 10s pacientes que 

describieron. ~ o n t ~ o m e g  hace el primer intento de clasificaci6n de la mucinosis. 

siendo a la fecha y a nuestro juicio una de las rn8s prddicas. 

En 1964 Mc Carlhy demostro la presencia de una gamaglobulina IgG 

anormal, la cual identifica como similar a las del mieloma multiple4. Fowlkes en 

1967 demuestra otro tip0 de i n m ~ n o ~ l o b u l i n a ( l ~ ~ ) ~ .  En 1976 Wright y cols. 

publican un caso tratado exitosamente con melfalhn y cortiwides oralesls, mas 

tarde en 1979 Harris y cols.lg publican 8 casos manejados con melfalan a dosis 

bajas por varios aAos en donde un paciente desarrolla leucemia mielomonocitica 

aguda y muere. A partir de entonces ha habido publicaciones aisladas de casos 

tratados con pulsos de electrones2', plasmaf&resis2' e i~otret inoina~~ con 

resultados muy variables; existen incluso las publicaciones con involuci6n 

espontdnea de la denatosis". 

En mexico, la primera description de esta enfermedad, la realizan las 

doctoms Novales y Ortiz en 1988. 

A parlir de 1 9 9 2 ~ ~ ~ ~ ~ ~ ~ ~  hay articulos de Mucinosis Papulosa en asociacion 

con el virus de la inmunodeficiencia humana e incluso con el virus de la hepatitis 

CY, todos estos a nuestro juicio hallazgos coincidentales. 
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La mucinosis papulosa es una dermatosis de la que podemos decir que su 

principal y aparenternente ljnico brgano blanw es la piel, sin embargo hay algunos 

casos en donde se comunican alteraciones neurologicas 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 muwpolisacaridos 

a nivel del sistema nervioso central, aunque en las autopsias no se han 

demostrado 10s mucopolisa&ridos, tambien existen casos con alteraciones 

renales, cardiovasculares y signos de compresion nerviosa local. 

Algunos autores han comunicado la presencia de alteraciones en la medula 

bsea, sin determinar si se trata en realidad de un tip0 de mieloma o de una simple 

hiperplasia ya que no est.4 del todo confirmada, porque faltan criterios para poder 

determinar si hay una verdadera anormalidad a este nive16,' todo esto al parecer 

son hallazgos coincidentales sin relacibn con la dermato~is~~. 

Para la realizacibn de este trabajo se consultaron 10s archivos de 

Dermatopatologia del Centro Dermatol6gico Pascua de 1980 al 2000 habiendose 

revisado un total de 36242 biopsias de las cuales se hallaron un total de seis 

casos de la dermatosis en cuestion, por lo que pudimos constatar se trata de una 

enfermedad con una incidencia muy baja y por tanto se podria decir con un valor 

epidemiologico pobre, sin embargo no existen a la fecha (a excepcibn del caso 

reportado por las doctoras Novales -0rtiz) un trabajo similar en Mexico sobre esta 

dermatosis, por lo que consideramos importante la realuacion de este trabajo. 

Seglin 10s diversos articulos revisados no existe un tratamiento que sea 

efectivo para la Mucinosis Papulosa y al rnismo tiempo inocuo para el paciente. 

por lo que el enfoque que se le de a cada enfeno en particular debe ser 

pensando en ella corno una cuadro dermatolbgico limitado a la piel, pero que se 

puede acompaflar de alteraciones Sistbmicas y recordar la maxima "prirnurn non 

nocere". 
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