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Introduccion

Las mucinosis cutdneas son un grupo de trastornos que se
caracterizan por el depdsito anormal de mucina en la piel. En
forma habitual, la mucina puede depositarse en la epidermis
(sialomucina 0 mucina epidérmica), dermis (mucina dérmica)
y foliculos pilosebaceos (mucina folicular). La mucina dérmica
es producida en escasa cantidad por los fibroblastos. Esta
constituida por glucosaminoglicanos &cidos, dentro de los
cuales el mas importante es el &cido hialurdnico. Se tifie con
Alcian Blue a pH 2,5, Azul de Toluidina a pH 4, es sensible a
la hialuronidasa y PAS negativa.

Las mucinosis cutdneas pueden dividirse en dos grandes
grupos: Mucinosis Primarias, en las que el depdsito de
mucina es el principal hallazgo histoldgico, y Mucinosis
Secundarias, en las que el hallazgo de mucina es un
hallazgo adicional.

Las mucinosis cutaneas primarias pueden, a su vez, ser
divididas en dos grupos: las de tipo degenerativo-inflamatorio
y hamartoma-neoplasicas. Las mucinosis cutaneas pueden
ser secundarias a multiples desérdenes de distinta naturaleza,
como lupus eritematoso, neurofibromas, granuloma anular,
carcinoma basocelular, y varias condiciones mas' .
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En el presente articulo revisaremos las principales caracteris-
ticas clinicas e histopatoldgicas de las Mucinosis Cutaneas
Primarias. Primero las de tipo degenerativo-inflamatorio
con deposito de mucina a nivel dérmico y folicular, y final-
mente las de tipo hamartoma-neoplasicas.

1. Mucinosis cutaneas tipo degenerativo-
inflamatorio

Las mucinosis cutaneas degenerativo-inflamatorias con el
depdsito de mucina a nivel dérmico son las mas frecuentes.
Su diagnostico basado solo en elementos histoldgicos es
dificil, por lo que requeriran de correlacion clinica.

Se deben considerar tres clave para su diagnostico
histoldgico:

* ¢como se distribuye la mucina (patrén focal o difuso)
o en qué nivel de la dermis
* presencia de otros hallazgos histolégicos distintivos.

a. Liquen mixedematoso

Es un trastorno crénico caracterizado por papulas, nédulos
y/o placas causadas por el depdsito anormal de mucina en la
dermis, asociado a un grado de fibrosis variable, que aparece
en ausencia de enfermedad tiroidea?. Su patogenia es
desconocida. Incluye una forma generalizada (denominada
escleromixedema), una forma localizada (también llamada
discreta) y una forma intermedia o “atipica”.

El escleromixedema es poco comun y afecta a adultos de
mediana edad de ambos sexos por igual®. Clinicamente
se caracteriza por la erupcion simétrica y generalizada de



multiples papulas pequefas y firmes, que pueden adoptar
una disposicion lineal. La piel periférica tiene apariencia
esclerodérmica (brillante e indurada) y a veces presenta
eritema e hiperpigmentacion. El prurito no es raro. Se asocia
a diversas manifestaciones sistémicas, de tipo muscular,
neuroldgico, pulmonar, reumatoldgico, renal y cardiovascular.
Ademds, se asocia casi siempre a paraproteinemia
(gamapatia monoclonal de tipo IgG con cadenas ligeras A),
aunque progresa a mieloma mdultiple en menos del 10% de
los casos®.

En la histologia se observa una triada caracteristica: deposito
difuso de mucina en la dermis superficial y media, aumento
del colageno y aumento de fibroblastos irregularmente
dispuestos. La epidermis puede estar adelgazada, los
foliculos pilosos pueden estar atréficos y a menudo puede
haber un leve infiltrado linfoplasmocitario perivascular. Las
fibras elasticas estan disminuidas y fragmentadas.

El liquen mixedematoso localizado se caracteriza
clinicamente por la erupcidn crénica y localizada (especial-
mente en extremidades y tronco) de papulas, nddulos y/o
placas, de color céreo, no asociadas a piel indurada, com-
promiso sistémico, paraproteinemia ni enfermedad tiroidea?.
En la histologia se observa el depdsito de mucina, difuso o
focal, ubicado en la dermis reticular superior y media. Hay
proliferacion variable de fibroblastos y puede o no haber
fibrosis leve. El liquen mixedematoso localizado incluye los
siguientes cuatro subtipos 2:

Mucinosis papular discreta: papulas de2a5mm, enniimero
variable y patrén simétrico, ubicadas en extremidades vy
tronco. Rara vez se resuelven en forma espontanea. No se
ha desctrito su progresion a escleromixedema.

Mucinosis papular persistente acral: papulas solo en el
dorso de las manos y mufiecas, menos frecuentemente
en antebrazos, que van aumentando con el tiempo y que
no se acompafian de manifestaciones sistémicas. En
la histologia se observa el depésito bien circunscrito de
mucina en la dermis reticular superior, que respeta una
zona subepidérmica. No hay proliferacion de fibroblastos.

Mucinosis cutanea de la infancia: aparecen en los primeros
afos de vida, papulas en las extremidades superiores y
el tronco, que no se asocian a compromiso sistémico ni
a resolucion espontanea. La histologia es caracteristica,
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con un depdsito bien circunscrito de mucina en la dermis
papilar sin proliferacion de fibroblastos, y un infiltrado
mononuclear perivascular.

Mucinosis localizada nodular: aparecen multiples nédulos
en las extremidades y en el tronco, con poco 0 sin
componente papular.

Por otro lado, el liquen mixedematoso localizado se ha
observado asociado con la infeccidén por VIH, virus de
la hepatitis C y con la exposicidén a sustancias toxicas
(sindrome del aceite toxico y sindrome de eosinofilia-mialgia
por L-triptéfano)?.

b. Mucinosis eritematosa reticular

Es una erupcion eritematosa, reticular y persistente, que se
ubica en la linea media del dorso o pecho y ocurre mas a
menudo en mujeres de mediana edad. Es habitualmente
fotoagravada y puede aparecer o exacerbarse con el uso
de anticonceptivos orales, la menstruacion y el embarazo.
Generalmente no se asocia con enfermedades sistémicas.
En la histologia hay escasa mucina dérmica distribuida en
patron difuso, un infiltrado linfocitario perivascular leve o
moderado, que a veces es perifolicular, y hay frecuente
dilatacion vascular.

c. Escleredema

Es una induracién difusa y simétrica del hemicuerpo superior
causada por el depdsito de mucina y el engrosamiento de
la dermis®. Puede estar asociado a diabetes mellitus y ser
persistente.

El escleredema no asociado a diabetes incluye dos variantes:
una de comienzo agudo, que se presenta mas frecuentemente
en nifios y mujeres de mediana edad con antecedentes
de infeccion previa del tracto respiratorio superior y que se
resuelve en pocos meses 0 afios; y otra forma de comienzo
mas insidioso, que tiende a ser persistente y a asociarse a
gamapatia monoclonal. En todas las formas de escleredema
se asocian multiples manifestaciones sistémicas. La
histologia del escleredema muestra el engrosamiento de
la dermis reticular, que adquiere una apariencia fenestrada
debido a la gran cantidad de mucina situada entre las fibras
de colageno. No hay proliferacion de fibroblastos y las
fibras elasticas estan disminuidas en nimero. A menudo se
encuentra un infiltrado linfocitico perivascular.
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d. Mucinosis asociadas a disfuncidn tiroidea

El mixedema generalizado es una de las manifestaciones del
hipotiroidismo severo y se caracteriza por piel de apariencia
cérea y seca. EI mixedema localizado aparece en el
hipertiroidismo, especialmente en la enfermedad de Graves,
y se caracteriza clinicamente por el edema indurado de la piel
pretibial. En la histologia se observa la dermis engrosada, con
amplios espacios entre los haces de coldgeno, especialmente
en la dermis reticular, debido a los grandes depdsitos de
mucina. Hay infiltrado linfocitario perivascular y perianexial.
Los fibroblastos aparecen estrellados, no aumentados en
namero y las fibras elasticas estan disminuidas en nimero
y fragmentadas.

e. Mucinosis asociada al lupus eritematoso

Aparece en el 1,5% de los pacientes Iupicos. Generalmente
en el lupus eritematoso sistémico. Puede anteceder o ser
simultaneo al lupus®. Hay papulas y nddulos color piel o rara
vez placas hiperpigmentadas, ubicadas en las extremidades
superiores y el tronco. El examen histopatélogico muestra
el depdsito difuso de mucina y el infiltrado linfocitario
perivascular en la dermis superficial y media. A diferencia
de las lesiones lupicas habituales, no hay compromiso de la
epidermis.

f. Mucinosis folicular

También llamada alopecia mucinosa, es un trastorno
inflamatorio infrecuente que clinicamente se presenta
como papulas o placas foliculares. Incluye tres formas
de presentacion: una forma benigna transitoria, otra mas
generalizada, y una tercera generalizada asociada con
micosis fungoide y otras enfermedades linfoproliferativas®.
En la histologia se observa el depdsito de mucina en los
foliculos pilosos y glandulas sebaceas, ademds de un
infiltrado de células inflamatorias perivascular y perifolicular.

g. Mucinosis folicular urticariforme

Es muy infrecuente y aparece preferentemente en hombres
de edad media. Se caracteriza por la aparicion de papulas
0 placas urticariformes, en cabello y cuello, que aparecen y
desaparecen en el curso de entre 2 meses y 15 afios®. No se
asocia a compromiso sistémico. Al igual que en la mucinosis
folicular clasica, la mucina se deposita en los foliculos pilosos.
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h. Mucinosis focal cutanea

Corresponde a una papula 0 nodulo, habitualmente unico y
de tamafio menor a 1 ¢m, color piel, ubicado en cualquier
parte del cuerpo, excepto sobre las articulaciones de manos
y pies®. En la histologia se observa mucina distribuida en la
dermis superior y media. Es una reaccion cutanea a diversos
estimulos inespecificos.

i. Quiste mucoso digital

Se presenta caracteristicamente como un nddulo quistico
en los extremos distales de los dedos. Se pueden originar
a partir de células sinoviales o a partir de fibroblastos. Los
primeros se ubican sobre las articulaciones, a diferencia de
los quistes mucosos derivados de fibroblastos, que se ubican
entre las articulaciones interfalangicas. Histolégicamente no
son quistes verdaderos, sino que corresponden a un gran
depdsito de material mucinoso que contiene fibroblastos
estrellados y multiples hendiduras. La epidermis puede estar
adelgazada o mas frecuentemente acantética.

2. Mucinosis cutaneas tipo hamartoma-
neoplasicas

a. Nevo mucinoso

Es un hamartoma que puede ser congénito o adquirido.
Corresponde a una papula o placa que habitualmente se
presenta en patron lineal unilateral. En la histologia se
aprecia el depdsito difuso de mucina en la dermis papilar, sin
fibras de colageno ni eldsticas dentro del drea mucinosa. La
epidermis puede ser normal o hiperqueratdsica.

h. Mixoma

Es una neoplasia benigna y adquirida, Unica o mudltiple,
en cuyo caso puede estar asociada a mixomas cardiacos,
multiples 1éntigos y nevos azules e hiperactividad endocrina
(“Complejo de Carney”). Histoldgicamente es una lesién
multilobulada, ubicada en la dermis y en el tejido subcutaneo,
que tiene una matriz mucinosa con fibroblastos de formas
variables, mastocitos y escasas fibras de colageno y
reticulina. Un hallazgo tipico es la presencia de capilares
dilatados y prominentes. Si el componente vascular es muy
intenso se denominan “angiomixomas”.



Conclusion

Las mucinosis cutaneas son un amplio grupo de patologias
que tienen en comun el depdsito de material mucinoso en la
dermis, hipodermis y/o foliculos pilosos en cuantia variable.

En el andlisis histoldgico es importante determinar la
localizacion y distribucidon de la mucina, ademas de otras

caracteristicas adicionales, sin embargo para realizar un
diagndstico més preciso es imprescindible correlacionar con
el aspecto clinico, exdmenes de laboratorio y muchas veces
observar la evolucion en el tiempo de las lesiones y cuadro
clinico.
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