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I. MARCO TEORICO

1.1 Antecedentes

La mucinosis cutanea es un grupo muy heterogéneo de dermatosis
que se distinguen por el depdsito anormal de mucina en la dermis (mucinosis

dérmica) o en los foliculos pilosos. (1,2, 3,24)

La mucina es una sustancia amorfa de aspecto gelatinoso, componente
normal de los organos humanos; son hidratos de carbono sumamente
polimerizados (mucopolisacaridos) que pueden unirse a las proteinas
(proteoglicanos); casi siempre se encuentran en pequefas cantidades en la
dermis papilar, alrededor de los anexos y de los vasos. Al parecer,
desempenfan un papel importante en la hidratacion dérmica y en el recambio
extravascular de los metabolitos. Son mucopolisacaridos acidos, sobre todo

acidos hialurénico y condroitinsulfato. (1,2,3)

Se conocen dos tipos de mucinas: epitelial y dérmica que tienen una

estructura diferente.

La mucina dérmica se encuentra en la sustancia fundamental de la
dermis y es producida normalmente en pequenas cantidades por los
fibroblastos; se tife de azul con azul alcian a pH 2.5 y de azul-verde con
hierro coloidal, es sensible a la hialuronidasa; y muestra metacromasia con el
azul de toluidina. Se encuentra compuesta por acido hialurénico y
dermatansulfato unidos a pequenas cantidades de condroitin-6-sulfato y
condroitin-4-sulfato. Es muy hidrofilica y capaz de absorber 1000 veces su
peso en agua, por lo que desempena un importante papel en el equilibrio

hidrosalino, ocupando los espacios intercelulares. (1,3,24)

La mucina epidérmica esta constituida por glucosaminoglucanos neutros

y acidos y se tifile con azul alcian a pH 2.5 es PAS positiva, resistente a la



hialuronidasa y no muestra metacromasia con el azul de toluidina. Se
encuentra presente en el tubo digestivo y los pulmones; en la piel esta en las

células oscuras de las glandulas ecrinas y en las células apdcrinas. (1,3,24)

Las mucinosis se clasifican en: 3,11

A. MUCINOSIS PRIMARIA

1. MUCINOSIS INFLAMATORIAS DEGENERATIVAS
a) Mucinosis Dérmicas:

(1) Liqguen mixedematoso (mucinosis papular):
(a) Generalizado y  esclerodermiforme:
escleromixedema
(b) Localizado: mucinosis papular, Mucinosis
papular acral persistente, Mucinosis cutanea
juvenil autolimitada, Mucinosis cutanea de la
infancia

(2) Mucinosis eritematosa reticular

(3) Escleredema

(4) Mucinosis distiroideas:
(a) Mixedema localizado pretibial
(b) Mixedema generalizado

(5) Mucinosis  papular  asociada con  lupus

eritematoso

(6) Mucinosis cutanea focal

(7) Quiste mixoide (mucoso)

(8) Mucinosis papular del sindrome del aceite toxico

b) Mucinosis Foliculares o Epidérmicas:
(1) Mucinosis  folicular de Pinkus (alopecia
mucinosa)

(2) Mucinosis folicular urticariforme



2. MUCINOSIS HAMARTOMATOSAS-NEOPLASICAS
a) Nevo mucinoso

b) Angiomixoma

B. MUCINOSIS SECUNDARIA

1. Mucinosis Epitelial:

a) Micosis fungoides
b
C
d

e

) Dermatitis espongiotica
) Carcinoma basocelular
) Verruga vulgar
) Queratoacantoma
f) Carcinoma epidermoide
2. Mucinosis Dérmica:
a) Lupus eritematoso
Dermatomiositis
Esclerodermia
Papulosis atrdofica maligna (Sindrome de Degos)
Granuloma anular
f) Elastosis actinica
Enfermedad de injerto contra huésped crénica
Histiocitosis mucinosa hereditaria progresiva
i) ]Tumores epiteliales (carcinoma basocelular, tumores
ecrinos)
j) Tumores mesenquimales: (fibroma, histiocitoma
fibroso maligno, mixosarcoma, lipoma)
k) Tumores neurales: (neurofibroma, neurilemoma,
neuromixoma)
) Mucinosis papular inducida por l-triptofano en el
sindrome de mialgia-eosinofilia
3. Mucinosis Folicular:
a) Linfoma
b) Pseudolinfoma

c) Leucemia cutanea



Dermatitis espongiotica

Lupus eritematoso

Liquen plano hipertrofico

Picaduras de insectos

Hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia
Enfermedad de Hodgkin

Liquen estriado

Sarcoidosis

Reticuloendoteliosis familiar
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1.2 MUCINOSIS PRIMARIAS DERMICAS

1.2.1 ESCLEROMIXEDEMA:

También conocido como mucinosis papular o liquen mixedematoso
generalizado.

Definicion: es un trastorno fibroso, cronico y raro, de causa
desconocida. Afecta a adultos y rara vez se manifiesta en la infancia. Es un
proceso cronico que puede durar hasta 18 afos.

Rongioletti y Rébora la describen como una enfermedad croénica
infrecuente, caracterizada por las presencia de lesiones papulares, debido al
depdsito de mucina dérmica, en ausencia de patologia tiroidea. La clasifico
clinicamente en 3 variantes: localizada, diseminada y generalizada también
denominada escleromixedema.

Clinicamente se manifiesta como una erupcion papular generalizada,
con esclerosis, acompafnada de prurito. Las papulas miden de 1-3mm de
diametro, son firmes, eritematosas o blanquecinas y se encuentran agrupadas.
También pueden presentarse como placas liquenoides y nddulos. Las
diferentes formas clinicas pueden coexistir en un mismo paciente. Afecta
cara, brazos, dorso de las manos, dedos y con menor frecuencia el tronco y
las piernas. La afectacion es simétrica y también puede extenderse hasta
cuello, axilas, abdomen e ingles, munecas, regiones retroauriculares y
peribucales. En algunos pacientes puede presentarse facies leonina y
afectarse regiones corporales extensas con eritema, edema e induracion
difusa. Hasta el 80% presenta manifestaciones extracutaneas; siendo el
aparato gastrointestinal el mas afectado (disfagia); también puede afectarse
el aparato pulmonar (disnea), endocrinolégico (hipogonadismo, hipotiroidismo
y diabetes mellitus), aparato neuromuscular (miositis y neuropatia), sistema
nervioso central (confusion, mareo, vértigo, disartria, paralisis ascendente,
crisis convulsivas y coma). (7,14)

Se han asociado algunas patologias sistémicas con escleromixedema,

como esclerodermia, dermatomiositis y miopatia inflamatoria.

11



Hallazgos histopatologicos Escleromixedema:

-Depdsito difuso de mucina en dermis superficial y reticular media

-Engrosamiento de los haces de colageno

-Marcada proliferacion de fibroblastos irregularmente distribuidos

La epidermis puede ser normal o adelgazada por la presion de la
mucina y la fibrosis subyacente; los foliculos pilosos pueden ser atréficos y
existe un infiltrado inflamatorio linfoplasmocitario perivascular superficial.

Las fibras elasticas estan fragmentadas y disminuidas en nimero (14,21,22)

Debe realizarse diagnostico diferencial con mixedema generalizado,
esclerodermia, mucinosis reticular eritematosa y escleredema.

Actualmente no existe un tratamiento eficaz, se ha utilizado melfalan
medicamento que no detiene la afectacion sistémica; también se han
utilizado corticosteroides sistémicos, corticosteroides intralesionales,
ciclofosfamida, 2-clorodeoxiadenosina, etretinato, isotretinoina vy la

asociacion de inmunosupresores con plasmaféresis, interferon y ciclosporina.

(14,29)
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1.2.2 LIQUEN MIXEDEMATOSO LOCALIZADO:

Los pacientes muestran papulas pequeias, firmes, limitadas a pocas
localizaciones; generalmente a extremidades superiores e inferiores y tronco.
No presentan caracteristicas escleroticas, paraproteinemia, implicacion
sistémica o enfermedades tiroideas. Se divide en 5 tipos: (5,26)

1. Mucinosis papular localizada
Mucinosis papular persistente acral
Mucinosis cutanea autolimitada

Mucinosis cutanea de la lactancia

g A W N

Mucinosis nodular

1.- MUCINOSIS PAPULAR LOCALIZADA:

Es una entidad que afecta predominantemente a mujeres en forma de
multiples papulas blanquecinas, milimétricas, con distribucion simétrica
afectando extremidades y tronco. La piel no esta indurada y la cara

permanece respetada. La evolucion es cronica, sin tendencia a la regresion.

(5,26)

2.- MUCINOSIS PAPULAR ACRAL PERSISTENTE:

Esta entidad fue descrita por primera vez en 1986 por Rongioletti.

Afecta con mayor frecuencia a mujeres de la 3* a la 7* década de la
vida y se presenta como multiples papulas, de 2 a 5mm de didametro, rojo
nacaradas; se localiza en zonas acrales, como dorso de manos, mufecas y
antebrazos; respeta palmas y plantas. (,26)

Consiste en una afectacion exclusivamente cutanea, crdnica y sin
manifestaciones sistémicas.

A nivel histolégico se caracteriza por presentar en dermis reticular
superficial una proliferacion bien circunscrita en donde los haces de colageno

estan divididos y sustituidos por una matriz de fibroblastos.

3.- MUCINOSIS CUTANEA AUTOLIMITADA:

13



Describe a pacientes sin paraproteinemia o disfuncion tiroidea cuya
dermatosis se resuelve espontaneamente sin secuelas en un periodo de
semanas a pocos meses.

Se manifiesta en el nifo por la aparicion brusca de papulas
asintomaticas que confluyen en placas lineales, infiltradas y eritematosas que
confieren a la piel un aspecto ondulado. Las lesiones afectan al rostro, cuello
cuero cabelludo, tronco y muslos. También se observan nédulos profundos en
las articulaciones, asociadas a artritis de las rodillas, codos y los dedos.

El examen histologico muestra depositos de mucina en la dermis
reticular superficial, con proliferacion de fibroblastos y mastocitos. También
se observa mucina en los nodulos periarticulares.

La mucinosis cutanea juvenil de remision espontanea se cura sin

tratamiento. ,15)

4.- MUCINOSIS CUTANEA DE LA INFANCIA:
Descrito por primera vez por Lumm en 1980, se manifiesta con papulas
firmes y opalescentes en brazos, codos y tronco. Sin asociacion sistémica, ni

regresion espontanea. (,15,16)

5.- LIQUEN MIXEDEMATOSO NODULAR:
Se caracteriza por multiples nodulos en los muslos y el tronco, con un

componente papuloso leve o ausente. (5,9

Hallazgos histopatolégicos liquen mixedematoso localizado:

Existen acimulos de mucina en la dermis superficial y reticular media,
la proliferacion de fibroblastos es variable y la fibrosis no es marcada o puede
no presentarse.

En la mucinosis acral persistente la mucina se acumula focalmente en
la dermis reticular superior; respetando una zona subepidérmica, y no existe
incremento en el numero de fibroblastos.

En la mucinosis cutanea de la lactancia, la mucina puede ser tan

superficial que parece estar dentro de la epidermis. (21,22,18)
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1.2.3 MUCINOSIS RETICULAR ERITEMATOSA:

Fue descrita por Steigleder en 1974 junto con el proceso descrito por

Perry en 1960 como mucinosis en placa, son considerados como una misma
entidad. Se trata de maculas y placas eritematosas que confluyen en patron
reticulado, anular o en forma de grandes placas en la zona mediotoracica o
mediodorsal, pudiendo acompanarse de prurito leve. La fotoexposicion
exacerba la dermatosis y el prurito. Afecta preferentemente a mujeres de
edad media, siendo un proceso cronico, aunque se han descrito remisiones
espontaneas. (27,28)

En general no esta asociado a patologia subyacente, aunque se ha
descrito, por ejemplo junto a adenocarcinoma de colon, disfuncion tiroidea,
purpura trombocitopénica. El tratamiento de eleccion son los antipalidicos,

que resultan eficaces en 2 a 4 semanas. (27,28)

Hallazgos histopatologicos Mucinosis Reticular Eritematosa:

La epidermis es normal. Se observan depdsitos intersticiales de
pequenas cantidades de mucina en la dermis superficial con un escaso
infiltrado perivascular y en ocasiones perifolicular de linfocitos T. Se
encuentra dilatacion vascular. Normalmente la inmunofluorescencia directa
es negativa, y en algunos casos se han encontrado depositos granulares de

IgM, I1gA y C3 en la unidén dermoepidérmica. (21,22)

15



1.2.4 ESCLEREDEMA:

El escleredema se caracteriza por la induracion simétrica de la mitad
superior del cuerpo. Denominado inicialmente por Buschke en 1902 como
escleredema adultorum, se ha demostrado posteriormente lo incorrecto de la
denominacién de adultorum ya que en una revision de 209 casos el 29% tenian
menos de 9 anos y el 22% entre 10 y 20 anos. (25,29,31)

Se distinguen 3 formas de escleredema:

1.- clasico: asociado a infeccion aguda, de rapida instauracion y de
resolucion instantanea.

2.- grupo de aparicion insidiosa y ausencia de infeccion previa,
persistiendo a lo largo de los anos(es el grupo mas numeroso).

3.- grupo de larga evolucion asociada a diabetes.

Clinicamente el escleredema se caracteriza por un endurecimiento
simétrico y difuso que comienza en las caras laterales y posteriores del cuello,
con posterior afectacion de cara, porcion anterior del cuello, parte alta del
tronco y proximal de brazos. En ocasiones la enfermedad progresa con
afectacion de abdomen, nalgas y piernas. Las manos y los pies se afectan en
10%. La piel afectada aparece brillante, con una induracion a la palpacion
semejante a la madera. La cara aparece inexpresiva y sin pliegues cutaneos.
Respecto a la afectacion sistémica, se han descrito fundamentalmente,
derrames pericardicos y pleurales, disartria y disfonia (por afectacion de
lengua y laringe), hepatomegalia, afectacion de musculatura esquelética y
parotidea. (25,29,31)

En la forma clasica el desarrollo de la induracion es brusco y es de
esperar la resolucion espontanea en 2 afos. Estos cambios suelen precederse
de un proceso febril debido a infeccién de vias aéreas altas, de etiologia
habitualmente estreptocdcica, aunque se han descrito mdultiples procesos

infecciosos como causantes (nefritis, encefalitis, gripe, sarampion, etc).
Hallazgos histopatologicos Escleredema:

El principal hallazgo histopatologico en el escleredema es el

engrosamiento de la dermis reticular con grandes haces de colageno

16



separados entre si por espacios vacios rellenos de mucina con fenestracion de
la dermis. No hay incremento en el nUumero de los fibroblastos con
disminucion en el nimero de fibras elasticas. A veces los depdsitos de mucina
pueden ser tan escasos que se hagan necesarias la realizacion de multiples
biopsias o tinciones de cortes congelados sin fijar para detectarlos. Puede
observarse un infiltrado difuso linfocitico perivascular. La
inmunofluorescencia directa suele ser negativa, pero se han encontrado

depdsitos de IgG y C3 en la union dermoepidérmica. (3,21,22)
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1.2.5 MIXEDEMA LOCALIZADO (PRETIBIAL)

El mixedema pretibial es una induracion de la region pretibial asociada
a hipertiroidismo o que aparece tras la tiroidectomia. Se trata de una de las
cinco enfermedades de Basedow (0.4 - 5% de incidencia), junto con el bocio,
el exoftalmos, la acropatia tiroidea y la elevacion de la inmunoglobulina
estimuladora de tiroides de accion prolongada (LATS). Con menor frecuencia
puede aparecer en el contexto de una tiroiditis de Hashimoto y sin
tirotoxicosis, en el hipotiroidismo, tras el tratamiento de la enfermedad de
Graves-Basedow y también en pacientes eutiroideos. El mixedema localizado
aparece en forma de placas o nddulos eritematosos de color marron, purpura
o amarillo, céreos, indurados o “en piel de naranja”. Por lo general, las
lesiones se localizan en las superficies anterolaterales de las piernas o los
pies. El mixedema localizado puede también adoptar el aspecto de un edema
difuso de las piernas que evoluciona hacia un estado elefantiasico. En casos
menos frecuentes, el mixedema localizado afecta al rostro, los hombros, los
miembros superiores y el abdomen o las cicatrices. Las lesiones son en
ocasiones dolorosas y pruriginosas. Se ha descrito hipertricosis e hiperhidrosis
localizada en piel mixedematosa. (23,30

Desde el punto de vista histoldgico, se observan en la dermis reticular y
la hipodermis, grandes depositos de mucina que separan los haces de
colageno y rodean las glandulas ecrinas. Un infiltrado linfocitico discreto,
perivascular y perianexial, se asocia a mastocitos y a grandes fibroblastos
estrellados. Las fibras elasticas son escasas. (21,22)

La morbilidad es baja, pero el compromiso de los nervios perineos por
la mucina puede ser causa de pie péndulo o dificultar la dorsiflexion.

No se conoce la causa. Se piensa que un factor sérico (sin relacion con
el LATS) estimula la produccion por los fibroblastos de una gran cantidad de
mucina. Se cree también que podrian desempefar un papel los traumatismos,
un factor insuloide o una obstruccion linfatica. (23,30

El tratamiento no siempre es satisfactorio. Pueden resultar eficaces los
corticoides en forma oclusiva o intralesionales. Lo mismo se ha afirmado de la

cirugia, pero se han observado recidivas tras los injertos cutaneos. Se han
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empleado con éxito la compresion elastica y neumatica de la pierna. El
tratamiento de la enfermedad de Graves-Basedow o de las otras causas no
mejora la situacion. Es preciso sefalar, no obstante, casos de remision

espontanea. (30

Hallazgos histopatolégicos Mixedema localizado pretibial:

Existen grandes cantidades de mucina en la dermis reticular,
provocando separacion de los haces de colageno y engrosamiento de la
dermis. También se observa una zona de grenz de colageno normal. Hay un
infiltrado linfocitario perivascular y perianexial con mastocitos y grandes
fibroblastos estrellados. Las fibras elasticas se encuentran reducidas en

numero. Suele darse hiperqueratosis, papilomatosis e hiperplasia epidérmica.
(3,21,22)
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1.2.6 MIXEDEMA GENERALIZADO:

Es una manifestacion de hipotiroidismo grave, debida a la acumulacion
generalizada de mucina en la dermis y otros tejidos. El hipotiroidismo puede
ser congénito (cretinismo), juvenil o adquirido. La forma congénita (1 caso
por cada 5,000 nacimientos) debe sospecharse cuando, desde los primeros
meses, se observa somnolencia, estrefimiento, dificultades para la
alimentacion, hipotonia muscular, persistencia de ictericia y trastornos
respiratorios. El mixedema generalizado (MG) es responsable de un edema
generalizado que no deja fovea y muestra la tipica distribucion periorbitaria,
labial, lingual, genital y de las regiones acrales. La piel esta seca, fria y
palida, los cabellos se vuelven secos y quebradizos, con zonas de alopecia y se
observa fragilidad ungueal. También puede sospecharse el diagndstico ante un
rodete clavicular. (3,23,31)

La aparicion de un hipotiroidismo en el nifo, se denomina
“hipotiroidismo juvenil” y se caracteriza por talla baja, desarrollo fisico y
mental anormal, retraso de la madurez sexual y bajo nivel escolar. Algunos
nifos presentan hipertricosis de los hombros y la parte alta de la espalda.

El hipotiroidismo del adulto es la forma mas frecuente. Por lo general,
se observa en mujeres entre 40 y 60 anos, desencadenado por una tiroiditis de
Hashimoto o por el tratamiento de una enfermedad de Graves-Basedow; en
casos menos frecuentes puede deberse a una disfuncion hipofisiaria
(hipotiroidismo secundario) o hipotalamica (hipotiroidismo terciario).

Es frecuente que el cuadro clinico inicial sea inespecifico, con astenia,
aumento de peso, estreiimiento, pérdida de apetito, sensacion de frio y
calambres en las piernas. El rostro tiene aspecto triste y apatico; los labios, la
lengua y las manos estan edematosos, la nariz se ensancha y la voz se
enronquece. La piel es palida o amarillenta, fria, cérea y seca. Los cabellos
estan secos y muestran una alopecia no cicatricial; existe fragilidad ungueal.
Otros signos pueden consistir en hipohidrosis, pUrpura de los miembros
inferiores, acrocianosis, retraso en la cicatrizacion de heridas, xantomas,

cardiomegalia, megacolon, sindrome del tUnel carpiano o paralisis facial.
(3,23,31)
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El examen histologico muestra depositos dérmicos de mucina, en
ocasiones discretos y sobre todo perifoliculares y perivasculares. Las fibras
elasticas son escasas. Se cree que las manifestaciones psiquiatricas se deben a
depositos cerebrales. El diagndstico se basa en la asociacion de los signos
clinicos y la disminucion de T3 y T4. La concentracion de hormona
estimulante de tiroides (TSH) es alta en el hipotiroidismo primario y baja en la
forma secundaria, en la que el mixedema generalizado puede faltar. (21,22)

Todos los signos del mixedema son reversibles cuando se reestablece la
funcion tiroidea. El tratamiento de reposicion, basado en la levotiroxina, debe
ser gradual. Sin tratamiento puede aparecer un coma mixedematoso que
conduce a la muerte. El diagnostico y el tratamiento precoces son cruciales
para el desarrollo mental. Es preciso de terminar las concentraciones de T3 y
T4 entre el tercero y cuarto dia de vida, debe instaurarse un tratamiento de

reposicion antes del cuarto mes.

Hallazgos Histopatolégicos Mixedema generalizado:

Los depositos de mucina, principalmente perivasculares vy
perifoliculares, separan los haces de colageno y pueden extenderse hacia la
grasa subcutanea y los nervios. Los fibroblastos no estan aumentados en

numero, pero las fibras elasticas estan reducidas. (1,22,23)
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1.2.7 MUCINOSIS PAPULONODULAR EN EL LUPUS ERITEMATOSO

La mucinosis papulonodular (MPN), también llamada mucinosis cutanea
lUpica, aparece en el 1.5% de los casos de lupus eritematoso (LE) en forma de
papulas o nodulos del color de la piel normal o eritematosa, de 0.5 a 2cm de
diametro visible con luz rasante. Puede observarse depresion central e
hiperpigmentacion caracteristicas. También se han descrito lesiones en
placas, debido a deposito masivo de mucina. Se afectan selectivamente el
tronco, el cuello y las extremidades superiores. La MPN puede preceder al LE,
coincidir con su comienzo o acompanarlo en su evolucion. En el 75% de los
casos, se trata de un LE sistémico con afectacion renal (50%) y articular (40%).

El examen histoldégico muestra un deposito difuso de mucina en la
dermis superficial y media, acompafado en ocasiones de un discreto infiltrado
linfocitico perivascular, pero sin rasgos histologicos especificos de lupus. El
tratamiento corresponde al del LE. Se han probado inyecciones intralesionales

de hialuronidasa para los nédulos de gran tamano. (19

Hallazgos histopatologicos Mucinosis cutanea lupica:

Histologicamente la mucina se encuentra abundantemente en la dermis
superficial y media, asociada con un infiltrado linfocitico perivascular de leve
a moderado. También puede afectar el tejido celular subcutaneo. Los cambios
epidérmicos del lupus eritematoso estan ausentes, pero se ve una banda

lUpica positiva en la inmunofluorescencia directa. (19,22)
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1.2.8 MUCINOSIS CUTANEA FOCAL:

Fue descrita por Jonson y Helwig como la presencia de papulas y
nodulos, de 4 a 18mm, eritematoblanquecinas, de superficie lisa,
asintomaticas que se localizan en cara, tronco y extremidades, pero no en la
proximidad de las articulaciones de manos y pies. (9,22

Estas lesiones aparecen en la edad adulta y son muy raras en la

infancia.

Hallazgos histopatologicos Mucinosis cutanea Focal:

Histologicamente se evidencia en dermis superficial e incluso hasta la
dermis profunda, la sustitucion del colageno normal por una material
basofilico mixomatoso relacionado con proliferacion de fibroblastos fusiformes
o estrellados. Estas células se marcan con anticuerpos anti-vimentina y se
asocian a una poblacion menos representada de dendrocitos dérmicos, que se
marcan en parte con el factor Xllla y en parte con el anti-CD34. Las fibras
elasticas y reticulares estan ausentes. Los capilares son normales. La
mucinosis focal se considera una lesion reactiva que debe distinguirse del

angiomixoma. Se observan espacios similares a hendiduras, pero no quistes.
(9,22)
Debe realizarse diagnostico diferencial con mixomas.

El tratamiento de eleccion es la exéresis quirlrgica.
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1.2.9 QUISTE MUCOIDE DIGITAL (QUISTE MIXOIDE):

El quiste mixoide digital es una lesion frecuente que aparece en forma
de un nodulo quistico, casi translicido, pocas veces mayor de 2cm. Se localiza
por lo general en la tercera falange de los dedos. Existen dos fuentes
principales de mucina: las células sinoviales y los fibroblastos dérmicos. Los
QMD derivados de las células sinoviales se localizan sobre las articulaciones y
se deben a una hernia de la cavidad articular; por el contrario, los QMD
derivados de los fibroblastos se localizan entre las articulaciones de las
falanges y no son verdaderos quistes, sino consecuencia de una degeneracion
mucinosa del tejido conjuntivo. En este caso el aspecto histoldgico tipico es el
de un amplio espacio quistico no encapsulado y lleno de mucina, con
fibroblastos estrellados. El depdsito de mucina puede estar delimitado por
una pared compuesta por tejido conjuntivo. En ocasiones, se observa una
eliminacion transepidérmica. (9,11

Se han propuesto varios tratamientos quirurgicos, pero las recidivas son

frecuentes.
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1.2.10 MUCINOSIS CUTANEAS TOXICAS

Este grupo comprende las mucinosis papulosas en el contexto del
sindrome del aceite toxico y del sindrome mialgia-eosinofilia. Aunque entre
ellos no existe relacion epidemioldgica, el sindrome toxico por aceite
adulterado, descrito en Espafa tras la ingestion de aceite de colza
desnaturalizado, y el sindrome de mialgia-eosinofilia, relacionado con la
ingesta de productos que contienen L-triptofano, comprenden varios sintomas
comunes, como los infiltrados pulmonares, la astenia, la eosinofilia periférica
y las manifestaciones cutaneas. Entre estas ultimas pueden observarse
mucinosis papulosa de remision espontanea, lesiones esclerodermiformes o

fascitis eosinofilica. (3,9
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1.3 MUCINOSIS PRIMARIAS FOLICULARES

1.3.1 MUCINOSIS FOLICULAR:

La alopecia mucinosa la describié Pinkus en 1957; sin embargo, como la

enfermedad sélo se manifiesta clinicamente cuando se afectan las areas
cutaneas con pelo terminal, la denominacion de “mucinosis folicular”,
propuesta por Jablonska, Chorzelski y Lanuci, en 1959, parece mas adecuada.

La mucinosis folicular diseminada es un padecimiento inflamatorio e
infiltrativo de las células T, con acumulacion de mucopolisacaridos acidos en
la glandula sebacea y el foliculo piloso, que origina alopecia, generalmente
reversible. Las causas y fisiopatologia de la mucinosis folicular son aun
desconocidas; sin embargo, parecen tener relacion con mecanismos
inmunitarios controlados por las células T; esto por la coexistencia de
complemento, fibrina, células de Langerhans y macrofagos. (6,8,10)

La mucinosis folicular puede ser de tipo localizado o generalizado, de
acuerdo con la distribucion anatémica de las lesiones, o primaria y secundaria
debido a la relacion con otras enfermedades de la piel (linfomas cutaneos en
general). La lesion primaria se distingue por su aspecto papular en el foliculo
y por la tendencia a confluir en una o varias placas eritematosas bien
definidas. La alopecia puede ser clinicamente aparente o no; la cara y el
cuello suelen ser las areas mas afectadas. (s,12,13)

Se han descrito placas edematosas, eritemato-escamosas, nddulos,
Ulceras, habones, foliculitis, lesiones similares a las de la dermatitis

seborreica y eritrodermia. (s,12,13)
La mucinosis folicular presenta tres patrones clinicos:
1) El mas comudn y benigno afecta a los nifios y a los jovenes
y se manifiesta con pocas lesiones localizadas en la cabeza y el cuello.

Se alivia de manera espontanea en un lapso de dos meses a dos afos,

sin recurrencia.
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2) El segundo patron afecta a pacientes de mas edad que los
del grupo anterior. Las lesiones son mas numerosas y afectan la cara, el
tronco y las extremidades. La enfermedad sigue un curso cronico con

recidivas durante varios anos y no se relaciona con procesos malignos.

3) El tercer patron, que casi siempre tiene lugar entre los 40
y los 50 afnos de edad, se presenta con multiples placas generalizadas e
infiltradas vinculadas con el linfoma de células T, por lo general micosis
fungoide, incluso en 15% de los pacientes. Puede haber anestesia al
tacto, al frio, prurito y datos clinicos que pueden hacer pensar en

lepra.

Hallazgos histopatolégicos Mucinosis Folicular:

Desde el punto de vista histoldgico, la mucinosis folicular se manifiesta
con degeneracion mucinosa de la vaina externa del foliculo piloso y de la
glandula sebacea. La afeccion de las células epiteliales precede a la
formacion de espacios quisticos con aspecto espongiotico y con acumulacion
local de material baséfilo finamente granular; este material corresponde a
mucina, sobre todo acido hialuronico. Existe un infiltrado inflamatorio
perifolicular de intensidad variable, compuesto por linfocitos, histiocitos y
eosindfilos. Para demostrar su existencia se emplean tinciones especiales,
como el hierro coloidal, el azul alcian a un pH de 2.5 y mucicarmin. Con azul
de metileno y azul de toluidina el material mucinoso es metacromatico.
También se observa un infiltrado linfocitario de intensidad leve a moderada.
El estudio con inmunohistoquimica de este infiltrado ha demostrado 60% de

linfocitos T helper. (21,22,32,33)

Los criterios histologicos necesarios para el diagnostico de la mucinosis

folicular primaria incluyen:

1) Cambios mucinosos acentuados en la unidad pilosebacea.
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2) Infiltrados inflamatorios perianexiales compuestos por linfocitos e

histiocitos.

3) Ausencia de epidermotropismo linfocitico y de elementos linfoides

atipicos.

Cuando el diagnéstico diferencial entre mucinosis folicular primaria y la
secundaria relacionada con micosis fungoide es dificil, la inmunomarcacion
provee informacion adicional Util, puesto que la pérdida parcial o completa de
la expresion de uno o mas de los antigenos CD2, CD3, CD5 y CD7 demuestra la
existencia de un fenotipo anomalo o aberrante en las células linfoides y
confirma el diagnédstico de linfoma cutaneo de células T. (32,33)

De acuerdo con lo anterior y sin importar que haya buena evolucion de
nuestro paciente, éste debe permanecer bajo vigilancia clinica estrecha,
efectuarsele estudios de laboratorio y, de ser necesario, nuevas tomas de
biopsia.

La mucinosis folicular puede ser un signo de presentacion de la micosis
fungoide rapidamente progresiva; al parecer, la variante foliculotropica de la
micosis fungoide tiene un curso agresivo mucho mas frecuente que el de la
micosis fungoide clasica. Los tratamientos que hasta ahora se han utilizado
son: esteroides topicos en crema, de aplicacion intralesional o sistémicos,
diaminodifenil sulfona, interferén y PUVA-terapia; todos estos se consideran

poco especificos para el manejo de estos pacientes.
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1.3.2 MUCINOSIS FOLICULAR URTICARIOIDE

Esta mucinosis folicular, mas frecuente en el hombre de mediana edad,
se caracteriza por papulas o placas pruriginosas y urticariales del rostro y el
cuello sobre un fondo de eritema “seborreico”. Las lesiones desaparecen
dejando una macula roja que persiste varias semanas. La erupcion evoluciona
por brotes irregulares y puede persistir entre 2 meses y 15 afos. No se observa
afectacion sistémica. El diagndstico diferencial se plantea sobre todo con la
dermatitis seborreica, pero el examen histoldgico, que muestra espacios
quisticos llenos de mucina en los foliculos pilosebaceos, es caracteristico. Es
de buen prondstico. Por lo general el tratamiento resulta decepcionante, pero

los antipaltdicos sintéticos pueden resultar Utiles. @23

Hallazgos histopatolégicos Mucinosis folicular urticariforme:
Como en la mucinosis folicular de Pinkus los espacios quisticos rellenos

de mucina ocupan los foliculos pilosos. En la dermis superficial, se encuentran

linfocitos y eosindfilos perivasculares y perifoliculares. (21,22)
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1.4 MUCINOSIS HAMARTOMATOSAS-NEOPLASICAS

1.4.1 NEVO MUCINOSO

El nevo mucinoso e un hamartoma benigno que puede ser congénito o
adquirido. Consiste en una placa papulosa, generalmente de distribucion
lineal y unilateral. Desde el punto de vista histologico, el depdsito de mucina
es difuso en la dermis superficial. En la zona del deposito desaparecen las
fibras colagenas y elasticas. La epidermis es normal, o puede presentar
hiperqueratosis y acantosis con elongacion de las crestas interpapilares, que
recuerdan a un nevo epidérmico. En este Ultimo caso, puede ser un
hamartoma combinado que asocie las caracteristicas del nevo epidérmico con
las de un nevo conjuntivo del tipo de los nevos de proteoglicanos. (17)

Bajo la denominacion de “fibroqueratomas mucinosos acrales” se han
descrito recientemente lesiones queratosicas y mucinosas hereditarias de las

manos.

1.4.2 ANGIOMIXOMA

El mixoma cutaneo es un tumor benigno adquirido. Los términos
“angiomixoma” y “mixoma” son sinénimos y designan a la misma entidad. El
mixoma puede ser solitario y sin ninguna anomalia sistémica o bien multiple.
En este Ultimo caso, puede representar una manifestacion del complejo de
Carney (mixomas cutaneos, mixoma cardiaco, lentigos, hiperactividad
enddcrina.). Sin embargo, existen mixomas multiples sin los demas elementos
del sindrome. (11,22)

Desde el punto de vista histologico, consiste en una matriz mucinosa
bien delimitada, que afecta a la dermis y tejido subcutaneo, con fibroblastos
polimdrficos, mastocitos y fibras colagenas y reticulares. Se observan también
células multinucleadas andmalas, con figuras mitéticas regulares. Son
caracteristicos los capilares dilatados y prominentes. El componente epitelial
se caracteriza por quistes corneos o por proliferaciones con rasgos

tricoblasticos.
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Se distingue de la mucinosis cutanea focal por su mayor tamafo, el
depdsito mucinoso lobulado y bien delimitado que afecta también al tejido
subcutaneo, los capilares prominentes y dilatados, el componente epitelial y
las fibras reticulares también prominentes. Esta distincion es importante
porque el mixoma es un verdadero tumor con riesgo de recidiva en caso de

extirpacion incompleta. Puede, ademas, ser signo del sindrome de Carney.
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1.5 HISTOPATOLOGIA DE LAS MUCINOSIS CUTANEAS

Las mucinosis cutaneas representan un grupo heterogéneo de
enfermedades que se caracterizan por presentar un acimulo de mucina en la
piel y los foliculos pilosos. El diagndstico histopatologico de las mucinosis
cutaneas, basado en la identificacion de la mucina plantea dificultades
debidos a factores técnicos en el proceso de fijacion e inclusion del material
de biopsia y en el proceso de tincion. (11,21,22)

El acido hialuronico que compone la mucina posee gran capacidad de
adhesion a moléculas de agua, y en general aparece en la piel muy hidratado.
El proceso de fijacion e inclusion en parafina para que los especimenes
puedan ser cortados incluye una fase de deshidratacion con alcohol que
elimina el contenido acuoso de la mucina. Se produce una retraccion
importante de esta sustancia con la subsiguiente disminucion de volumen. Por
ello, la mucina aparece artefactada en forma de pequefas fibras o granulos
que resultan dificiles de identificar. (11,21,22)

La mucina es una sustancia gelatinosa, de consistencia muy blanda.
Esta circunstancia unida a la cierta dureza de la piel, dificulta en gran medida
el corte y posterior tincion de las biopsias en casos de mucinosis. Con
frecuencia observamos que la zona de depdsito mucinoso coincide con
hendiduras en la dermis, causadas en parte con la condicion fisica
(consistencia blanda) como por la condicion quimica (alto contenido de agua).

La mucina presente en las mucinosis cutaneas adopta una coloracion
azul palida con la tincion de hematoxilina y eosina, este tono ofrece muy poco
contraste con el color rosa palido del colageno y no resulta adecuado para su
identificacion. La técnica de PAS que es dptima para la identificacion de
mucopolisacaridos neutros o mucopolisacaridos acidos sulfatados, resulta
negativa en las mucinosis cutaneas. (11,21,22,24)

Las técnicas mas utilizadas para tefir la mucina son:

El hierro coloidal (tincién de Hale) que confiere a la mucina un color

azul verdoso.
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El azul alcian realizado a pH de 2.5, que tife la mucina de color azul
morado. Recordar que la mucina no adquiere el color azul con esta técnica
realizada a pH 0.5. (11,21,22,24)

El mucicarmin que colorea la mucina de rojo.

El azul de toluidina a pH 7.4 y 4.0 (no a pH2.0) con esta técnica la

mucina muestra metacromasia.

El elemento histolégico comin a todas las mucinosis cutaneas es el
depdsito de mucina, pero existen importantes diferencias morfoldgicas entre
las entidades de este grupo de enfermedades. Las diferencias hacen
referencia a los siguientes puntos:

1.- la cantidad de mucina que se acumula en la dermis y en los foliculos
pilosos es variable segin los cuadros patologicos. En el mixedema pretibial,
mucinosis cutanea juvenil autoinvolutiva, mucinosis papular acral y en el
liquen mixedematoso, resulta facil demostrar la presencia de mucina por su
abundancia. En la mucinosis reticular eritematosa, solo es posible demostrarla
en ocasiones, en el mixedema generalizado la cantidad de mucina es tan
pequefa que es dificilmente visible. Algo similar ocurre en el escleredema de
Buschke, lo que ha llevado a dudar si realmente existe una mucinosis en este
proceso.

2.- La ubicacion del depdsito de mucina, que se contempla como
criterio para la clasificacion de las mucinosis especificas propuesta por
Rongioletti y Rébora. Se dividen en 2 grupos: mucinosis dérmicas y foliculares,
atendiendo a la localizacion del depésito.

a) dentro del grupo de mucinosis dérmicas la mucina presenta una
distribucion diferente en el area dérmica. En algunos casos los depositos son
muy superficiales (dermis papilar), como en el quiste mucoide, mucinosis
cutanea focal, mucinosis papulo nodular asociada a lupus eritematoso y
mucinosis cutanea toxica. En la mucinosis papular acral persistente la mucina
respeta una banda de dermis bajo la epidermis. El depodsito se centra en
dermis reticular en el liquen mixedematoso, mixedema pretibial, la mucinosis
cutanea de la infancia. En el mixedema generalizado la mucina se dispone

alrededor de los vasos y los foliculos pilosos.
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b) en las mucinosis foliculares la mucina se deposita en la vaina externa
del foliculo y en la glandula sebacea en la alopecia mucinosa; mientras que la
mucinosis folicular de tipo urticarial el deposito cierra los orificios de los
canales sebaceos.

3.- la distribucion del deposito puede ser difuso o focal (nodular). Las
mucinosis que muestran un depdsito difuso son: el liguen mixedematoso,
mixedema pretibial, mucinosis papulonodular asociada a lupus eritematoso y
alopecia mucinosa. La mucina forma acUmulos en la mucinosis focal,
mucinosis acral persistente, mucinosis cutanea infantil y el quiste mucoide.

4.- la proliferacion fibroblastica: la mucina es sintetizada por los
fibroblastos. La mucina se puede depositar en la piel por aumento del nUmero
de fibroblastos, o porque estos produzcan una cantidad mayor de mucina. Asi,
algunas mucinosis se acompafnan de proliferacion fibroblastica como en el
liquen mixedematoso, mucinosis cutanea juvenil autoinvolutiva, mucinosis
toxica (L-triptofano) y la mucinosis cutanea focal. En otras mucinosis no se
observa incremento del nimero de fibroblastos, sino un aumento de su
tamano y formas estrelladas, como en el mixedema pretibial. En el caso del
escleredema se produce una intensa fibrosis (aumento del colageno) sin
incremento del nUmero de fibroblastos.

5.- la presencia de infiltrado inflamatorio, es un rasgo morfologico que
acompana a algunas mucinosis. En la mucinosis reticular eritematosa se
observa un infiltrado muy abundante de distribucion perivascular vy
perianexial, constituido por linfocitos. Es abundante el infiltrado también en
las mucinosis foliculares. En otras mucinosis, podemos identificar un ligero
infiltrado de células mononucleadas y mastocitos, como en: liquen
mixedematoso, escleredema, mixedema pretibial, mucinosis papulonodular
asociada a lupus, mucinosis cutanea de la infancia. En general este infiltrado
se dispone alrededor de los vasos y anexos. Por Gltimo, referir que en algunas
mucinosis no se evidencian células inflamatorias, como la mucinosis acral
persistente, mixedema generalizado, mucinosis cutanea focal y quiste

mucoide. (11,21,22,24)
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Il. DESARROLLO DEL ESTUDIO

2.1. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Las mucinosis cutaneas constituyen un grupo heterogéneo
de enfermedades en las cuales la mucina se acumula en la dermis
y en los foliculos pilosos; su etiopatogenia es desconocida y su
presentacion clinica, en ocasiones puede ser un signo de
presentacion de enfermedades neoplasicas por lo que es

importante su inmunotipificacion.

Los avances al respecto relacionados con las nuevas técnicas de
inmunohistoquimica, microscopia electréonica y medicina molecular han
permitido perfilar el espectro de variedades de las mucinosis cutaneas y sus

origenes histogénicos.

2.2. JUSTIFICACION

2.2.1. Es importante conocer la frecuencia de presentacion y cual la
correlacion clinico patoldgica dentro de las mucinosis cutaneas en el servicio
de Dermatopatologia del Hospital General de México que generen mejores

diasgnosticos y el establecimiento de un tratamiento oportuno.

2.2.2. Conocer si existe algun patréon de predominio histopatologico y
cuales son las variedades mas comunes dentro de las mucinosis, que permitan

establecer los diagnosticos diferenciales mas precisos.

2.2.3. Conocer la frecuencia de las variedades histopatoldgicas de las
mucinosis cutaneas y los hallazgos histopatologicos mas comunes en las
distintas variedades de mucinosis cutaneas, que permitan su adecuada

clasificacion y sospecha diagnostica, clinica e histopatologica.
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2.3. HIPOTESIS

1.- La prevalencia de las mucinosis cutaneas en el Servicio de

Dermatopatologia del Hospital General de México es baja.

2.- La correlacion que existe entre el diagnodstico clinico y el
diagndstico histopatoldgico de las mucinosis cutaneas en el Servicio de
Dermatopatologia del Hospital General de México, es baja debido a los

multiples diagnodsticos diferenciales que deben realizarse.

3.- Los hallazgos histopatoldgicos mas frecuentes en las mucinosis
cutaneas son el depdsito de mucina en la dermis o en la vaina radicular

externa folicular, con elastorrexis o elastolisis.

2.4. OBJETIVOS DE TRABAJO

Principal:

1.- Determinar la prevalencia de las mucinosis cutaneas en el Servicio
de Dermatopatologia del Hospital General de México, revisando los archivos y
laminillas de las biopsias correspondientes a los casos en estudio

Secundarios:

1.- Realizar una clasificacion clinico-patolégica de las mucinosis cutaneas
provenientes del Servicio de Dermatopatologia del Hospital General de México.

2.- Realizar la correlacion existente entre el diagnostico clinico, en
base a topografia y morfologia; y el aspecto histopatolégico de las mucinosis
cutaneas en el Servicio de Dermatopatologia del Hospital General de México

3.- Establecer los hallazgos histopatoldgicos mas frecuentes en las
mucinosis cutaneas

4.- Establecer cual es el orden de frecuencia de las variantes

histopatologicas dentro de las mucinosis identificadas.
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2.5. MATERIAL Y METODOS

2.5.1 Diseno del Estudio.-

Se realizara un estudio observacional, retrospectivo, descriptivo y

transversal.

2.5.2 Universo de Trabajo

Archivos y laminillas del servicio de Dermatopatologia del Hospital

General de México.

Los archivos y laminillas histolégicas con diagndstico de mucinosis
cutanea, correspondientes perteneceran a las muestras recibidas

durante el periodo de enero de 1975 a diciembre de 2006.

Seran incluidos todos los diagndsticos que correspondan a mucinosis
cutaneas y sus variantes histopatologicas conocidas en la literatura

actual.

2.5.3 Grupo de estudio.-

Caracteristicas de los casos.- Reportes de histopatologia, laminillas y
datos clinicos de pacientes sometidos a biopsia de lesiones de
mucinosis cutaneas y sus variantes histopatoldgicas; que hayan sido
recibidas en el Servicio de Dermatopatologia del Hospital General de

México.
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2.5.4. DEFINICION DE LAS VARIABLES

2.5.4.1 Variables independientes

Diagndsticos clinicos de mucinosis cutaneas o sus variantes.

Edad, sexo, topografia y morfologia clinicas de las dermatosis

referidas.

2.5.4.2 Variables dependientes

Clasificacion clinica de mucinosis cutanea y sus variantes relacionadas

con el estudio histopatoldgico de los pacientes

Hallazgos histopatoldgicos especificas de los diferentes tipos de

mucinosis cutaneas

2.5.5 SELECCION DE LA MUESTRA

2.5.5.1 Tamano de la Muestra

Se incluiran todos los casos de pacientes con diagnostico
histopatologico definitivo de Mucinosis Cutaneas y sus variantes de los
archivos del Servicio de Dermatopatologia del Hospital General de
México.

Periodo de estudio: de enero de 1975 a Diciembre del 2006.

2.5.5.2 CRITERIOS DE SELECCION:

2.5.5.2.1 Criterios de inclusion

Laminillas con diagnostico histopatolégico de mucinosis cutaneas
procedentes del Servicio de Dermatopatologia del Hospital General de
México

Expedientes clinicos y/o fotografias clinicas de pacientes con

diagnostico histopatologico de mucinosis cutaneas procedentes del

Hospital General de México
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En un periodo de enero de 1975 a diciembre de 2006 en el Servicio de
Dermatopatologia del Hospital General de México

Sin division por sexo, hombres o mujeres.

2.5.5.2.2 Criterios de no inclusion

Datos, reportes histopatologicos y laminillas correspondientes a
pacientes, con diagnostico clinico de mucinosis cutanea y sus variantes
no haya podido ser corroborado por estudio de histopatologia o donde

el diagnostico definitivo no sea claro.

Casos sin reporte histopatologico comprobatorio de mucinosis cutanea.

2.5.6. DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO

Limite en tiempo de la investigacion.- La investigacion sera realizada
de marzo del 2007 a agosto 2007.

Se realizara bUsqueda intencionada en los archivos del Servicio de
Dermatopatologia del Hospital General de México, de los casos que
clinica e histopatolégicamente correspondan a Mucinosis Cutaneas y sus

variantes histopatoldgicas.
Se recolectaran datos clinicos; respecto a edad, sexo, patologias

subyacentes, morfologia, topografia, asi como diagndsticos finales,

variantes de los mismos y hallazgos histoldgicos caracteristicos.
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2.6 ANALISIS ESTADISTICO

Métodos estadisticos.- Estadistica descriptiva.

Medidas de tendencia central y de dispersion.

Graficos de frecuencia por aspectos individuales con analisis de
incidencia/frecuencia.

Se realizo un coeficiente Kappa interpretado a través de criterios de
Fleiss para determinar la concordancia entre el observador clinico y el

observador histopatologico.

2.7 CONSIDERACIONES ETICAS

Dado el disefo retrospectivo de el estudio; este estudio no representa
un posible riesgo para los pacientes ya que no se realizaran
intervenciones terapéuticas o experimentales que pongan en peligro el

bienestar de los mismos.

2.8 RECURSOS HUMANOS Y MATERIALES

El investigador para la recoleccion de los datos de los archivos y

laminillas correspondientes.
Archivos de reportes de estudio histopatologico y laminillas

correspondientes a los casos seleccionados del Servicio de

Dermatopatologia del Hospital General de México, O.D.
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2.9. Resultados

2.8.1. Caracteristicas generales de los casos

Se encontraron un total de 49 reportes histopatologicos compatibles con
alguna de las mucinosis cutaneas, recibidos en el Servicio de
Dermatopatologia del Hospital General de México, de enero del afno 1975 a
diciembre del 2006; de los cuales se eliminaron 6 casos, por no contar con los
datos necesarios que sustentaran éste diagnodstico. El total de reportes
histopatologicos incluidos en el estudio fue de 43 casos. El nUmero total de

biopsias recibidas en este periodo fue de 45, 351.

La prevalencia de las diferentes variantes de mucinosis cutaneas en el Servicio

de Dermatopatologia del Hospital General de México fue de 0.0007.

Sexo.- De los reportes histopatoldgicos analizados, de los pacientes con
mucinosis cutaneas, 18 (42%) correspondieron al sexo femenino y el 58% (25
casos) correspondieron al sexo masculino. La proporcion Hombre: Mujer fue

de 1.3:1.

La distribucion por género se esquematiza en la figura 1.
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Figura 1. Distribucion de los casos por sexo

)

Edad.- El rango de edades, encontrados en este estudio, vario desde los 7
anos hasta los 74 anos de edad. La edad promedio del grupo fue de 30 anos
(DE 8.3). La frecuencia de casos por grupo de edad fue mayor en la cuarta
década de la vida y menor en la primera y octava décadas de la vida.

La distribucion de casos por década de la vida, se describe en la tabla 1y se

esquematiza en la figura 2.
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Tabla 1. Distribucion de casos por década de vida

Edad
0-9
10-19
20-29
30-39
40-49
50-59
60-69
70-79
>80

Numero

Porcentaje %

5

16
16
28
16
12
5
2
0

Figura 2. Distribucion de casos por década de vida

12-

10+

0-9 10al9 20-29 30-39 40-49 50-59 60-69 70-79 Mas

B Década de la vida

de 80
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En la tabla 2 se resumen los datos demograficos de los pacientes en relacion

al diagnostico de las diversas variantes de mucinosis cutaneas.

Tabla 2. Datos demograficos entre los diferentes tipos de mucinosis cutaneas.

Variables ESMX MP MN
Numero de 3 3 2
casos
Egad (media 31 43 24
anos)

Sexo

Femenino 1 2 0

Masculino 2 1 2
Relacion . . .
H: M 2:1 0.5:1 2:0
Escleromixedema ESMX
Mucinosis papular localizada MP
Liquen mixedematoso nodular MN
Mucinosis eritematosa reticular MER
Escleredema de Buschke EB
Mixedema pretibial MXP
Mucinosis cutanea focal MCF
Mucinosis folicular MF

MER

1

49

0:1

EB

36

5:0

MXP

35

0.25:1

La distribucion por diagnosticos se esquematiza en la figura 3.

MCF

28

0.8:1

MF

15

24

10

2:1



Figura 3. Distribucién por tipo de mucinosis cutaneas.

Numero de casos por afo.- El promedio de casos nuevos de mucinosis
cutaneas por ano, fue de 2.04 casos. (Figura 4)

Figura 4. Distribucion de casos por afo.
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Tiempo de evolucion.- El tiempo promedio entre la presentacion de la
dermatosis y el diagnostico fue de 5.4 afos, con un rango de 20 dias a 20

anos.

Tipos de mucinosis cutaneas.- La frecuencia por tipos de mucinosis cutanea
encontrados en el estudio favorecen en primer lugar a la Mucinosis folicular (n
= 15, 35%), seguida por la mucinosis cutanea focal (n = 9, 21%), el mixedema
pretibial y el escleredema cada uno con (n = 5, 12%), el escleromixedemay la
mucinosis papular (n = 3, 7%) cada uno, la mucinosis nodular (n = 2, 5%) y
finalmente a la mucinosis eritematosa reticular (n = 1, 1%). No se registraron
otras variantes de mucinosis cutaneas.

En la tabla 5 se registran los casos de mucinosis cutaneas encontrados en el

estudio.

Tabla 5. Distribucion de casos por tipo de mucinosis cutanea.

DIAGNOSTICOS # CASOS Porcentaje %
Escleromixedema 3 7
Mucinosis papular localizada 3 7
Liquen mixedematoso nodular 2 5
Mucinosis eritematosa reticular 1 1
Escleredema de Buschke 5 12
Mixedema pretibial 5 12
Mucinosis cutanea focal 9 21
Mucinosis folicular 15 35
TOTAL CASOS 43 100
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Topografia.-. La topografia mas frecuente en la mucinosis folicular fue
cabeza y cuello; el escleromixedema y el escleredema de Buschke las
localizaciones mas frecuentes fueron extremidades superiores, tronco y
extremidades inferiores. El sitio mas frecuente de aparicion de las mucinosis
cutaneas fue cabeza y cuello, seguido de extremidades inferiores. La

topografia por tipo de mucinosis cutaneas se esquematiza en la tabla 6.

Tabla 6. Topografia por tipo de mucinosis cutanea.

MUCINOSIS CUTANEA Cabezay Tronco Extremidades @ Extremidades

cuello superiores inferiores
Escleromixedema 3 3 3 3
Mucinosis papular localizada 3 1 1 1
h?dulﬁgrmixedematoso 1 0 0 1
I;/:fc?ézcl)glrs eritematosa 1 0 0 0
Escleredema de Buschke 5 4 4 4
Mixedema pretibial 0 0 1 4
Mucinosis cutanea focal 2 1 2 3
Mucinosis folicular 11 4 5 4
TOTAL 26 13 16 20
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2.8.2. Hallazgos histopatologicos.

Entre los cambios epidérmicos predomind la acantosis con (n=34, 79%),
seguida por hiperqueratosis y espongiosis folicular con (n=15, 35%) cada una.
Los cambios dérmicos que predominaron fueron la fibrosis con (n=8,19%),
elastorrexis (n=5, 12%) y elastolisis (n=2, 5%).

Los depdsitos de mucina se presentaron con mayor frecuencia en la dermis
media con (n=25, 58%); posteriormente a nivel folicular (n=15, 35%) esto en
los casos de mucinosis folicular; seguidos por depodsitos en dermis superficial
(n=12, 28%), dermis profunda (n=10, 23%) y por Ultimo en tejido celular
subcutaneo (n=2, 5%).

Los hallazgos histopatoldgicos mas relevantes hallados en el escleromixedema
fueron hiperqueratosis, paraqueratosis, hipergranulosis y atrofia (n=2, 67%); a
nivel dérmico se encontro fibrosis en todos los casos (n=3, 100%) siendo leve
en 2 casos y moderada en uno; con elastorrexis en uno de los mismos. Figuras.
(5,6,7,8,9)

En la mucinosis papular localizada los cambios histologicos epidérmicos
encontrados fueron hiperqueratosis, paraqueratosis, hipergranulosis,
acantosis, y papilomatosis; en la dermis el cambio mas importante fue el
depdsito de mucina en la dermis media (n=3, 100%) y la fibrosis severa en uno
de los casos. Figuras. (10,11,12)

En el caso del liquen mixedematoso nodular los hallazgos histopatologicos mas
frecuentes, fueron hiperqueratosis y acantosis en la epidermis; y en la dermis
fue la elastorrexis (n=1, 50%); los depositos de mucina se ubicaron en la
dermis superficial y media. Figuras. (13,14,15)

En la mucinosis eritematosa reticular los hallazgos histolégicos mas
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encontrados fueron la acantosis (n=1, 100%) y el depdsito de mucina en la
dermis superficial (n=1, 100%). Figuras. (16,17,18)

En el escleredema de Buschke los hallazgos histopatologicos mas cominmente
encontrados fueron hiperqueratosis, hiperpigmentacion uniforme del estrato
basal, atrofia epidérmica (n=1, 20%) y acantosis (n=4, 80%), a nivel
epidérmico; en la dermis media se ubicé el depésito de mucina en todos los
casos (n=5, 100%). Figuras. (19,20,21)

En el mixedema pretibial histolégicamente se encontré en la epidermis:
hiperqueratosis, hipergranulosis, hiperpigmentacion uniforme del estrato
basal, atrofia, acantosis y papilomatosis; en la dermis se encontraron
depdsitos de mucina en todo el espesor de la dermis y en el tejido celular
subcutaneo en uno de los casos, en el resto de los casos el deposito de mucina
se ubico en la dermis media y profunda (n=4, 80%). Figuras. (22,23,24,25,26)
En la mucinosis cutanea focal se encontraron los siguientes cambios
epidérmicos con mayor frecuencia: hiperqueratosis, paraqueratosis focal,
hiperpigmentacion focal de la capa basal y acantosis (n=7, 78%); en la dermis
se encontrd fibrosis y elastorrexis en uno de los casos (n=1, 11%), con
depositos de mucina en la dermis media (n=7, 78%). Figuras. (29,30)

Y por ultimo los principales hallazgos histopatologicos encontrados en la
mucinosis folicular fueron hiperqueratosis folicular (n=6, 40%), paraqueratosis
focal, hiperpigmentacion homogénea del estrato basal, acantosis (n=13, 87%),
papilomatosis e hiperplasia pseudoepiteliomatosa; en la dermis se encontro
espongiosis folicular con formacion de vesiculas y degeneracion reticular en
todos los casos (n=15, 100%), con depositos de mucina en (n=15, 100%).

Figuras. (31,32,33,34,35,36,37)
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Los principales hallazgos histopatologicos se resumen en la tabla 6.

Tabla 7. Hallazgos histolégicos de las mucinosis cutaneas

Hiperqueratosis

Paraqueratosis 8 19
Hipergranulosis 3 7
Atrofia 9 21
Acantosis 34 79
Papilomatosis 5 12
Hiperplasia 1 2
pseudoepiteliomatosa

Espongiosis folicular 15 35
Hiperpigmentacion de la capa 10 23
basal

Ausencia de glandulas sebaceas 5 33
Fibrosis 8 19
Elastorrexis 5 12
Elastolisis 2 5
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Tabla 8. Hallazgos Histopatolégicos de Escleromixedema

.~ EPIDERWS | %
| Hiperqueratosis | 1 (33%)

| Paraqueratosis | 2 (67%)

| Hipergranulosis | 2 (67%)

| Atrofia | 2 (67%)

| Acantosis | 1 (33%)

| Papilomatosis | 0

| Espongiosis | 0

| Hiperpigmentacion de la capa basal | 0

. DERMS | %
| Fibrosis | 3 (100%)

| Elastorrexis | 1 (33%)

| Elastolisis | 0

Tabla 9. Hallazgos Histopatolégicos de Mucinosis Papular Localizada

. pbems

Hiperqueratosis 2 (67%)
Paraqueratosis 1 (33%)
Hipergranulosis 0

Atrofia 0

Acantosis 3 (100%)
Papilomatosis 1 (33%)
Hiperpigmentacion de la capa basal 2 (67%)

T

Fibrosis 1 (33%)
Elastorrexis 0
Elastolisis 0
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Tabla 10. Hallazgos Histopatologicos del Liquen Mixedematoso Nodular

. EPDERWS | %
Hiperqueratosis 2 (100%)
Paraqueratosis 0
Hipergranulosis 0
Atrofia 0
Acantosis 2 (100%)
Papilomatosis 0
Hiperpigmentacion de la capa basal 0

. DERMS %
Fibrosis 0
Elastorrexis 1 (50%)
Elastolisis 0

Tabla 11. Hallazgos Histopatologicos de Mucinosis Eritematosa Reticular

Hiperqueratosis 0
Paraqueratosis 0
Hipergranulosis 0
Atrofia 0
Acantosis 1 (100%)
Papilomatosis 0
Hiperpigmentacion de la capa basal 0
S bews [ %
Fibrosis 0
Elastorrexis 0

Elastolisis 0




Tabla 12. Hallazgos Histopatologicos de Escleredema de Buschke

. EPDERMS | %
| Hiperqueratosis | 1 (20%)

| Paraqueratosis | 0

| Hipergranulosis | 0

| Atrofia | 1 (20%)

| Acantosis | 4 (80%)

| Papilomatosis | 0

| Hiperpigmentacion de la capa basal | 3 (60%)

. DERMS [ %
| Fibrosis | 2 (40%)

| Elastorrexis | 1 (20%)

| Elastolisis | 0

Tabla 13. Hallazgos Histopatologicos de Mixedema Pretibial

. EPDERMS %
Hiperqueratosis 2 (40%)
Paraqueratosis 0
Hipergranulosis 1 (20%)

Atrofia 0

Acantosis 3 (60%)
Papilomatosis 2 (40%)
Hiperpigmentacion de la capa basal 2 (40%)

. DERWs %
Zona Grenz 3 (60%)

Fibrosis 1 (20%)
Elastorrexis 0
Elastolisis 2 (40%)




Tabla 14. Hallazgos Histopatoloégicos de Mucinosis Cutanea Focal

. EPDERWS %
Hiperqueratosis 1 (11%)
Paraqueratosis 2 (22%)

Atrofia 2 (22%)
Acantosis 7 (77%)
Papilomatosis 1 (11%)
Hiperpigmentacion de la capa basal 1 (11%)

o DbERMs %
Fibrosis 1 (11%)
Elastorrexis 1 (11%)

Tabla 15. Hallazgos Histopatologicos de Mucinosis Folicular

. pews

Hiperqueratosis folicular 6 (40%)
Paraqueratosis 3 (20%)
Atrofia 2 (13%)
Acantosis 13 (87%)
Papilomatosis 1 (7%)

Hiperplasia pseudoepiteliomatosa 1 (7%)

Hiperpigmentacion de la capa basal 2 (13%)

s

Espongiosis folicular con vesiculas 15 (100%)
Glandulas sebaceas Ausentes 5 (33%)
Fibrosis 0
Elastorrexis 1 (7%)
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Tabla 16. Ubicacion de los Depésitos de Mucina

< Dermis Dermis Dermis .

DIAGNOSTICOS Superficial Media Profunda TCS Folicular
Escleromixedema 1 (33%) 2 (67%) 1 (33%) 0 0
Mucinosis papular
localizada 2 (67%) 3 (100%) 1 (33%) 0 0
Liguen mixedematoso 2 (100%) 2 (100%) 0 0 0
nodular
Muqnosm eritematosa 1 (100%) 0 0 0 0
reticular
Escleredema de Buschke 0 5 (100%) 0 0 0
Mixedema pretibial 1 (20%) 4 (80%) 4 (80%) 2 (40%) 0
Mucinosis cutanea focal 2 (22%) 7 (78%) 3 (33%) 0 0
Mucinosis folicular 3 (20%) 2 (13%) 1 (7%) 0 15 (100%)

Tabla 17. Cantidad y Tipo de células predominantes en el Infiltrado

inflamatorio

DIAGNOSTICOS Leve Moderado Severo Linfohistiocitario Neutrofilos Eosinofilos Mastocitos
Escleromixedema 1 (33%) 0 1 (33%) 2 (67%) 1 (33%) 0 0
WET S 3 (100%) 0 0 3 (100%) 0 0 0
popular

Mucinosis o

R 1 (50%) 0 0 1 (50%) 0 0 0
Mucinosis

eritematosa 1 (100%) 0 0 1 (100%) 0 1 (100%) 0
reticular

Escleredema de o o
Buschke 3 (60%) 1 (20%) 0 4 (80%) 0 0 1 (20%)
Mixedema o o
S 2 (40%) 0 0 2 (40%) 0 0 1 (20%)
Mucinosis o 9 S

cuténea focal 4 (44%) 2 (22%) 1 (11%) 6 (67%) 1 (11%) 0 0
IDETIEEE 9 (60%) 2 (13%) 4 Q27%) 15 (100%) 0 13 (87%) 0

folicular

Enfermedades asociadas.- La enfermedad sistémica que mas se encontr6 en

pacientes con algun tipo de mucinosis cutaneas fue la micosis fungoides con

tres casos seguida por el hipotiroidismo; también se encontraron otras

enfermedades asociadas como parapsoriasis en grandes placas, la hiperplasia

prostatica benigna y la insuficiencia venosa crénica. (Tabla 17).
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Tabla 18. Enfermedades asociadas a mucinosis cutaneas

| DIAGNOSTICOS ENFERMEDAD ASOCIADA NUMERO |
Escleredema de Buschke HlpgrplaSIa prostatica |
I Mixedema pretibial Hipotiroidismo 2 |

| Mixedema pretibial Insuficiencia venosa crénica 1 |
| Mucinosis folicular Micosis fungoides 3 |

.. . Parapsoriasis de grandes
Mucinosis folicular P g

Concordancia entre el aspecto clinico e histolégico.- En este estudio se
encontré que de los 43 casos estudiados, solo en 9 de ellos el diagnostico
clinico de envio, correspondia al diagnostico histopatoldgico final; estos
corresponden a un caso de mucinosis papular, 4 casos de escleredema de
Buschke, 2 casos de mixedema pretibial y 2 casos de mucinosis folicular.

Al hacer el coeficiente de Kappa para ver la concordancia entre el observador
del cuadro clinico y el histoldgico, se encontré una concordancia de 0.45, que

al extrapolarse a los Criterios de Fleiss dan una concordancia inadecuada.
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l1l. DISCUSION Y CONCLUSIONES
3.1 Discusién

Las mucinosis cutaneas constituyen un grupo muy heterogéneo de
dermatosis que se caracterizan por el deposito anormal de mucina en la
dermis o en los foliculos pilosos. (1)

Se desconoce su etiopatogenia y para su mejor estudio se han dividido
en 2 grandes grupos; el primero lo integran las mucinosis cutaneas
especificas, denominadas como primarias, en las que el depdsito de mucina es
un signo histopatoldgico distintivo, y que se manifiesta con lesiones cutaneas
especificas; el segundo grupo incluye a todas aquellas enfermedades cutaneas
en las que el deposito histoldgico de mucina es un signo secundario y no

patognomonico de la enfermedad y se las conoce como mucinosis secundarias.
(1,3)

La mucina es un material amorfo, que se encuentra como componente
normal de los drganos humanos; son mucopolisacaridos acidos que se unen a
proteoglicanos; y pueden encontrarse en muy pequenas cantidades en la

dermis papilar, alrededor de los anexos y de los vasos. (1,2)

Se conocen dos tipos de mucinas: epitelial y dérmica que tienen una

estructura diferente.

La mucina dérmica se encuentra en la sustancia fundamental de la
dermis y es producida normalmente en pequenas cantidades por los
fibroblastos; se tifie de azul con azul alcian (Positiva), de azul-verde con
hierro coloidal (positiva), cuando se emplea azul de toluidina exhibe

metacromasia y es PAS negativa. @1

Las mucinosis cutaneas, sin embargo, representan un pequeno porcentaje de
todas las enfermedades cutaneas, presentando una baja prevalencia de
0.0007; debido a que se desconoce su etiopatogenia aun queda mucho por

investigar en lo referente a por qué mecanismos se produce este material
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amorfo y el porque se deposita en la dermis y vaina folicular externa en
algunas enfermedades. Con el fin de contribuir al conocimiento vy
comprension de las mucinosis cutaneas en México, se realiza este estudio de
tipo retrospectivo, en el Servicio de Dermatopatologia del Hospital General de
México, 0.D., para establecer la prevalencia, tipos de mucinosis cutaneas mas
frecuentes, conocer la concordancia que existe entre la correlacion clinica e
histopatologica de las mucinosis cutaneas y los datos histopatoldgicos mas
relevantes de las mismas en un Hospital de tercer nivel de atencion en salud.
Todos estos datos nos permiten integrar un diagnostico mas certero, debido a
que existen una gran cantidad de enfermedades cutaneas con las que
debemos realizar diagnosticos diferenciales; lo cual nos permitira establecer
un tratamiento mas oportuno y eficaz, sobre todo en el caso de la mucinosis
folicular en la que el diagnostico diferencial debe realizarse principalmente
con linfoma cutaneo de células T. ,10,12)

Se encontro que es una entidad patoldgica poco comin con solo 49 casos en
31 afos, que abarco el presente estudio; y en que solo 43 casos pudieron
confirmarse histoléogicamente. La frecuencia de presentacion es muy baja de
menos de un caso por ano, lo que corrobora las frecuencias encontradas de
estas dermatosis en otros estudios a nivel mundial.

Dentro de la clasificacion de las mucinosis cutaneas, los mixomas, también
conocidos como quistes mixoides o mucosos fueron excluidos del estudio ya
que ademas de representar una dermatosis caracterizada por una
neoformacion que va de 1 a 5 cm de diametro, su presentacion es muy comun,
reportandose hasta 9 casos por afno, lo que representaba un sesgo importante

al final de los resultados. @)
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En la mayoria de los casos (34 casos) no pudo establecerse la concordancia
entre el diagnostico clinico y el diagnostico histopatologico; ademas de que el
predominio de los casos reportados se presentaron en las dos primeras
décadas del estudio, esto es de 1975 a 1985; en el resto de las décadas la
frecuencia de envio de dichos casos disminuyd considerablemente, en especial
por que son subdiagnosticadas y por lo tanto no se realiza la toma de la
biopsia, la que es primordial para establecer el diagnostico de certeza.

El diagndstico predominante fue la mucinosis folicular, que en nuestro estudio
represent6 la mayor cantidad de casos; aunque no existen estudios que
indiquen la frecuencia de esta dermatosis, se sabe que su presentacion es
rara, tiene predileccion por nifios y ademas se presenta en la tercera y cuarta
década de la vida, los cual concuerda con lo mencionado por Rongioletti y sus
colaboradores; no asi el gran nimero de casos encontrados. (3,5,11,17)

Este autor hace la distincion entre la mucinosis folicular de Pinkus que no se
asocia a linfoma cutaneo y la mucinosis folicular asociada a micosis fungoides,
estableciendo que en la primera el depdsito de mucina es abundante, se
encuentra a nivel perifolicular, existe un infiltrado moderado de eosinofilos,
sin epidermotropismo o reordenamiento genético; a diferencia de la segunda
en la que el deposito de mucina es escaso, de predominio difuso, con escasos
eosindfilos, abundantes células plasmaticas, epidermotropismo con linfocitos
atipicos abundantes y reordenamiento genético presente; datos con los que
histologicamente se pudo establecer un diagnostico definitivo. En este estudio
con (n=3, 20%), cuyo diagnostico de envio fue de micosis fungoides.

Se observo un predominio del sexo masculino, siendo la relacion hombre-
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mujer de 1.3:1. En la literatura mundial no se reporta el predominio de
género en general en todas las mucinosis cutaneas; sin embargo, en algunas
variantes clinico-patologicas de las mismas encontramos que en la mucinosis
eritematosa reticular se reporta una mayor frecuencia de presentacion en
mujeres de la cuarta y quinta décadas de la vida, que corresponde a lo
encontrado en nuestro estudio. (23

El tiempo promedio entre la presentacion de la dermatosis y el diagnostico
fue de 5.4 afos, con un rango tan corto como lo fueron 20 dias a un periodo
tan prolongado como lo fue 20 afos; esto refleja la dificultad que existe para
realizar el diagnostico y que en la mayoria de los casos su desenlace no es
fatal y que solo en algunos casos como en el escleromixedema pone en peligro

la vida del paciente; sobre todo si se asocia con enfermedades sistémicas.

(7,14)

La topografia mas frecuente en la mucinosis folicular fue cabeza y cuello; en
el escleromixedema y el escleredema de Buschke las localizaciones mas
frecuentes fueron extremidades superiores, tronco y extremidades inferiores;
y en general el sitio mas frecuente de aparicion de las mucinosis cutaneas fue
cabeza y cuello, seguido de extremidades inferiores, lo que se correlaciona
con la literatura mundial. @5)

Los datos histopatologicos encontrados en el escleromixedema se
correlacionan con lo publicado, en donde encontramos que puede existir
atrofia epidérmica por la presion que ejerce el depdsito de mucina y la
fibrosis intensa, lo cual ocurrié en los casos estudiados. (1,22

En el caso de la mucinosis papular localizada y el liquen mixedematoso

nodular, los depdsitos de mucina se encontraron en la dermis superficial y
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reticular media y no existe fibrosis lo que corrobora nuestros hallazgos.

En la mucinosis eritematosa reticular la epidermis se encuentra normal, con
escasos depositos de mucina; asi como en la mucinosis cutanea focal el
depdsito de mucina es mayor en la dermis superficial y media; en el
escleredema se ve engrosamiento de la dermis reticular con grandes haces de
colageno separados entre si por espacios vacios llenos de mucina con
fenestracion de la dermis, no hay incremento en el nUmero de los fibroblastos
con disminucion en el nimero de fibras elasticas, las que pueden encontrarse
fragmentadas (elastorrexis). (21,22

En el mixedema pretibial se encuentran grandes cantidades de mucina
en la dermis reticular, fibrosis y se observa una zona de grenz de colageno
normal, y las fibras elasticas se encuentran reducidas en nimero al igual que
en los casos estudiados. (21,22)

La mucinosis focal se considera una lesion reactiva que debe
distinguirse del angiomixoma, hay espacios similares a hendiduras, pero no
quistes; por lo que debe realizarse diagnostico diferencial con mixomas. (21,22)

Por ultimo en la mucinosis folicular pueden presentarse 3 patrones
clinicos; el mas comuln y benigno afecta a nifios y a jovenes y se manifiesta
con pocas lesiones localizadas en la cabeza y el cuello, es de presentacion
autolimitada en un lapso de dos meses a dos anos, sin recurrencia, en este
grupo encontramos a 7 casos de los estudiados. El segundo patrén afecta a
pacientes de mas edad que los del grupo anterior, las lesiones son mas
numerosas y afectan cara, tronco y extremidades, es de curso cronico con
recidivas durante varios anos y no se relaciona con procesos malignos; dentro
de este se encuentran 5 casos estudiados y por ultimo el tercer patron, que
casi siempre tiene lugar entre los 40 y los 50 afos de edad, se presenta con
multiples placas generalizadas e infiltradas asociadas con el linfoma de
células T, por lo general micosis fungoides, en este se incluyen a 3 de los
casos estudiados. Histolégicamente es indispensable para realizar su

diagnostico que cuenten con 3 criterios: Cambios mucinosos acentuados en la
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unidad folicular, infiltrado inflamatorio perianexial compuesto por linfocitos e
histiocitos, con ausencia de epidermotropismo linfocitico y de elementos
linfoides atipicos; dentro de los cambios foliculares se incluyen espongiosis
folicular con formacion de vesiculas y degeneracion reticular; todos estos
cambios se encontraron en los casos estudiados. (21,22)

En cuanto a las enfermedades asociadas a las diferentes variantes de
mucinosis cutaneas sabemos que las enfermedades tiroideas se asocian con el
mixedema pretibial localizado y el mixedema generalizado; existe una forma
de mucinosis papular asociada con lupus eritematoso y la mucinosis folicular
asociada con linfoma cutaneo de células T, principalmente micosis fungoides;

Concordando con estos hallazgos en este estudio se encontraron que la
enfermedad sistémica que mas se asocio fue la micosis fungoides con 3 casos,
seguida por el hipotiroidismo con 2 casos; también se encontraron otras
enfermedades asociadas como parapsoriasis en grandes placas, la hiperplasia
prostatica benigna y la insuficiencia venosa cronica.

Estableciendo la concordancia entre el observador clinico (médico
dermatdlogo) y el observador histologico (dermatopatélogo), encontramos que
la concordancia entre los 2 observadores fue baja, lo que demuestra que el
diagnostico clinico puede no ser suficiente para el diagndstico, dado el
polimorfismo que presentan las lesiones, su benignidad y cronicidad; por lo
que es necesaria la realizacion de una biopsia para el diagnostico de certeza
de las mucinosis cutaneas, debido a que representa el estandar de oro en su

diagnostico.
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3.2. Conclusiones

1) Las mucinosis cutaneas son un grupo de dermatosis poco frecuentes con
aproximadamente 6 reportes de mucinosis por cada 10,000 biopsias
estudiadas.

2) Las mucinosis cutaneas poseen una gran cantidad de variantes clinicas e
histopatolodgicas, lo que exige un estudio riguroso para establecer el
diagnostico.

3) Esto refleja la baja prevalencia de la dermatosis debido a la dificultad en
su diagnostico, al tener que realizar diagnostico diferencial con varias
entidades.

4) No existen estudios epidemiologicos y clinico-patoldgicos en general; en la
literatura, casi siempre son reportes de casos, de la mayoria de las variantes
de mucinosis cutaneas.

5) La correlacion clinico-patolégica es fundamental para establecer el
diagnostico definitivo de mucinosis cutanea y asi ofrecer un tratamiento
eficaz y oportuno.

6) El tipo de mucinosis cutanea mas frecuente en este estudio fue la
mucinosis folicular.

7) El género en el que se presenté mas frecuentemente fue en hombres de la
cuarta década de la vida.

8) La topografia mas frecuente fue cabeza y cuello.

9) El sitio en donde se ubicé con mayor frecuencia el deposito de mucina fue
en la dermis media.

10) El infiltrado inflamatorio que se presentd en la mayoria de los casos fue

leve y de predominio linfohistiocitario.
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11) La micosis fungoides y el hipotiroidismo fueron las enfermedades

sistémicas que mas se asociaron en nuestros casos.

12) La concordancia entre el observador clinico y el histologico es 0.45 no

concluyente.
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IV. ANEXOS: 4.1 Figuras
B 2 n

Fig. 5. Depésito difuso de mucina en dermis superficial y reticular media con engrosamiento de los
haces de colageno

Fig. 6. Fibras de colageno separadas por los depdsitos de mucina, con incremento en € namero de
fibroblastos
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Fig. 8. Azul alcian. Depésitos de mucina, que setifien de azul
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Fig. 9. Aciimulos de mucina en dermis superficial y reticular con escasa proliferacion de
fibroblastos

Fig.10. Aciimulos de mucina en dermis superficial y reticular con escasa proliferacién de
fibroblastos
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Fig. 12. Tincién azul de toluidina. Depoésitos de mucina que separan alasfibras de colageno
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Fig. 13. Hiperqueratosis con acantosisirregular y depésitos de mucina en la dermis superficial y
media

Fig. 14. Los depésitos de mucina se encuentran entre las fibras de colagena, con escasa
proliferacién de fibroblastos
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Fig. 16. Se obser van depésitos intersticiales de mucina en la dermis superficial con un escaso
infiltrado perivascular
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Fig. 17. Tincién de Azul alcian que muestra en azul, el depésito difuso de mucina que se localiza con
predominio en la dermis superficial

Fig.18. Tincién de Azul de toluidina que muestra metacromasia, evidenciando a la mucina
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Fig 19. Engrosamiento dela dermisreticular con grandes haces de colageno separados entre si, por
espacios vacios, rellenos de mucina con fenestracion de la dermis

Fig. 20. Espacios vacios llenos de mucina que separan alas fibras de co 4gena, dando un aspecto
fenestrado ala dermis
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Fig. 21. Tincién de Hierro coloidal que evidencia a la mucina; la que se muestra de color azul-verde

Fig. 22. Existen grandes cantidades de mucina en la dermisreticular con separacion de los haces de

colageno y engrosamiento de la dermis
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Fig. 23. Se observa una zona de Grenz de colageno normal, el depoésito de mucina en dermis
reticular einfiltrado linfocitario perivascular y perianexial

Fig. 24. Azul detdluidina. Se observa con mayor detallela zonade Grenzy la mucinaen dermis
reticular muestra metacromasis
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Fig. 26. Tincién de Verhoeff que muestra fibras elasticas escasas y fragmentadas
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Fig. 27. En extremidades inferiores placas ca or marrén, indurados con edema difuso

Fig. 28. Nodulos discretamente eritematosos, indurados que dan aspecto en piel de naranja y edema
difuso cutaneo
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Fig. 29. En dermis superficial y hastala profunda sustitucién del col

lico mucinoso
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Fig. 30. Material basofilico mucinoso con proliferacion de fibroblastos fusiformes
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Fig. 31. Degener acién mucinosa de la vaina radicular externa del foliculo piloso con denso
infiltrado inflamatorio linfohistiocitario perifolicular

Fig. 32y 33. Formacién de espacios quisticos con aspecto espongiotico y con acumulacién de
material basofilo finamente granular
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Fig. 34. L os espaci os quisticos con aspecto espongidtico y degeneracion reticular dentro del foliculo
piloso

Fig. 35. Tincién de Verhoeff que muestra fibras elasticas escasas y fragmentadas y el aspecto
espongiotico folicular
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verde

Fig. 36. Hierro Coloidal quetiiie a la mucina de color azul

ticos de aspecto espongiotico dentro del foliculo piloso con

is

Fig. 37. Azul detduidina. Espacios qu

mucina metacr omatica

80



V. REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

1. Truhan A., Roenigk H. The cutaneous mucinoses. J Am Acad
Dermatol, 1986; 14:1-18.

2. Gonzalez SE, Ferrando J. Mucinosis. Piel 1990; 5: 109-21.

3. Rongioletti F., Rebora A. Cutaneous mucinoses: Microscopic
criteria for diagnosis. Am J Dermatopathol 2001; 23: 257-267.

4. Martinez V. et al. Disseminated follicular mucinosis. Dermatol
Rev Mex, 2002; 46:273-6.

5. Rongioletti F., Rebora A. Updated classification of papular
mucinosis, lichen myxedematosus, and scleromyxedema. J Am
Acad Dermatol 2001;44:273-81

6. Augsburger A., Chavaz P., Saurat JH. CD44 and hyaluronate
expression in follicular mucinosis. J Cutan Pathol 2006; 33: 227-
230.

7. Godby A, Bergstresser, Pandya A. Fatal Scleromyxedema: report
of a case and review of the literature. J Am Acad Dermatol 1998;
38:289-94.

8. Grau C. et al. Follicular mycosis fungoides: presentation of a
case and review of the literature. J. Eur Acad Dermatol Venereol
1999; 13:131-36.

9. Jackson E., English Il J. Diffuse cutaneous mucinoses. Dermatol
Clin 2002; 20:493-501.

10. Beylot Barry et al. Mucinose folliculaure. Ann Dermatol Venereol
2004; 131: 508-12.

11. Rongioletti F, Rebora A.The new cutaneous mucinoses: a review
with an up-to-date classification of the cutaneous mucinoses. J
Am Acad Dermatol 1991;24:265-70.

12. Garcia D, Pérez C, Cervigon |. Mucinosis folicular. Piel2006; 21:
493-498.

13. Gurkan K, Augsburger P, Saurat J. CD44 and hyaluronato
expression in follicular mucinosis. J Cutan Pathol 2006; 33: 227-
230.

14. Dinneen AM,Dicken CH. Scleromyxedema.J Am Acad Dermatol
1995;33:37-43.

15. Fosko SW, Perez MI, Longley JL. Acral persistent papular
mucinosis. J Am Acad Dermatol 1992; 27:1026-9.

16. Coulson IH, Mallet RB, Holden CA. Acral persistent papular
mucinosis. Br J Dermatol 1992; 126:283-5.

17. Rongioletti F, Rebora A. Mucinous nevus. Arch Dermatol 1996;
132:1522-3.

81



18. Harris J. Acral persistent papular mucinosis. J Am Acad
Dermatol 2004; 51: 982-8.

19. Soo W, Chung J, Ku S. Mucinous lupus alopecia associated with
papulonodular mucinosis as a new manifestation of lupus
erythematosus. J Am Acad Dermatol 1995; 33: 72-73.

20.Benchikhi H, Wechsler J, Rether L, et al. Cutaneous B- cell
lymphoma associated with follicular mucinosis. J Am Acad
Dermatol 1995; 33: 673-5.

21.Lever W et al. Histopatologia de la piel. Intermédica 1991: 445-
450.

22. McKee P. Pathology of the skin with clinical correlations. Mosby
3a ed. 2005: 7.35-7.44.

23. Bolognia J. Jorizzo JL, Rapini R. Dermatology. St Louis, Mosby,
2003: 647-658.

24. Espana AA, Quintanilla GE. Fisiopatologia de las enfermedades
cutaneas lll. Ediciones Aula Médica. 2000; pp 399-438.

25. Stephens CJ, et al. The dermal mucinoses. Adv Dermatol. 1993;
8:201-27

26. Poswig A. et al. Discrete papular mucinosis- a rare subtype of
lichen myxedematosus. Clin Exp Dermatol. 2000; 25: 289-92.

27. Braddock SW, Davis CS, Davis RB. Reticular erythematous
mucinosis and thrombocytopenic purpura: report af a case and
review of the world literature, including plaque-like cutaneous
mucinosis. J Am Acad Dermatol. 1988; 19: 859-68.

28. Izumi T, Tajima S, Harada R, et al. Reticular erythematous
mucinosis sindrome. 1996; 192: 41-5.

29. Venencie PY, Powell FC. Scleredema: a review of thirty-three
cases. J Am Acad Dermatol. 1984; 11: 128-34.

30. Bull RH, Coburn PR, Mortimer PS. Pretibial myxoedema: a
manifestation of lymphoedema. Lancet. 1993; 341-4.

31. Heymann WR. Cutaneous manifestations of thyroid disease. J
Am Acad Dermatol. 1992; 26: 890-902.

32.Gibson LE, Muller SA et al. Follicular mucinosis: clinical and
histopathologic study. J Am Acad Dermatol. 1989; 20: 441-6.

33.Wilk M, Schmoeckel C. Cutaneous focal mucinosis a
histopathological and immunohistochemical analysis of 11 cases.
J Cutan Pathol. 1994; 21: 446—52.

82



	Portada
	Índice
	I. Marco teórico
	II. Desarrollo del Estudio
	III. Discusión y Conclusiones
	IV. Anexos
	V. Referencias Bibliográficas

