Dermatol Rev Mex 2018 julio-agosto;62(4):339-346.

Mucinosis folicular

Dermatologia

Revisto mexicano

Follicular mucinosis.

Miriam Elizabeth Hernandez-Olguin,* Dayana Elena Cobos-Lladd,* Griselda Montes de Oca-Sénchez,? Patricia

Mercadillo-Pérez,® Rosa Maria Ponce-Olivera*

Resumen

La mucinosis folicular es una dermatosis que se distingue por el depésito de mucina
en la piel, en el epitelio folicular y sebaceo, que se ha asociado con procesos linfo-
proliferativos, como la micosis fungoide. Se comunica el caso de un paciente de 60
anos de edad, con dermatosis de cuatro meses de evolucion, con aparicion de papulas
foliculares en el tronco, que posteriormente confluyeron y dieron origen a placas
eritemato-edematosas con escama, con diseminacion a la cara, el cuello, las extremi-
dades superiores e inferiores. De inicio, por las caracteristicas clinicas, se sospeché
una micosis fungoide, por lo que se realiz6 biopsia de piel y se concluyé el diagnds-
tico de mucinosis folicular. Se dio tratamiento con esteroide tépico de alta potencia
(clobetasol) con lo que se obtuvo mejoria significativa. Se insiste en la importancia del
diagnéstico con la correlacién clinica e histopatoldgica, porque la mucinosis folicular
y la micosis fungoide son similares clinicamente, incluso consideradas, por algunos
autores, espectros de una misma enfermedad.
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Abstract

Follicular mucinosis is a dermatosis characterized by mucin depot in the skin, the
follicular and sebaceous epithelium, which has been associated with lymphoprolifera-
tive disorders such as mycosis fungoides. This paper reports the case of a 60-year-old
man with a dermatosis of 4 months, with the appearance of follicular papules on the
trunk, which later came together and gave rise to erythematous-edematous plaques
with scale, with dissemination to face, neck, upper and lower extremities. For clinical
characteristics, was suspected mycosis fungoides, so skin biopsy was performed and
concluded in the diagnosis of follicular mucinosis. Management was given with high
potency topical steroid obtaining significant improvement. The importance of diagnosis
with clinical and histopathologic correlation is emphasized because follicular mucinosis
and mycosis fungoides are similar clinically, even considered, by some authors, specters
of the same disease.

KEYWORDS: Follicular mucinosis; Mucin; Mycosis fungoides; Clobetasol.

www.nietoeditores.com.mx

! Residente de Dermatologia.

2 Médico adscrito al Servicio de Der-
matologfa.

3 Jefe del Servicio de Dermatopatologia.
# Jefe del Servicio de Dermatologia.
Hospital General de México Dr. Eduardo
Liceaga, Ciudad de México.

Recibido: septiembre 2017
Aceptado: noviembre 2017

Correspondencia
Griselda Montes de Oca
grismos@yahoo.com.mx

Este articulo debe citarse como
Hernandez-Olguin ME, Cobos-Lladd DE,
Montes de Oca-Sanchez G, Mercadillo-
Pérez P, Ponce-Olivera RM. Mucinosis
folicular. Dermatol Rev Mex. 2018
julio-agosto;62(4):339-346.

339



340

Dermatologia Revista mexicana

ANTECEDENTES

La mucinosis folicular se define como una muci-
nosis cutanea, en la que existe acumulacion de
mucina en la vaina radicular externa del foliculo
piloso y, con menor frecuencia, en la glandula
sebdcea. Esta enfermedad la describié Pinkus en
1957 con el término de alopecia mucinosa y fue
renombrada como mucinosis folicular en 1959
por Jablonska y su grupo; este nuevo término fue
mas aceptado debido a que no siempre sobre-
viene alopecia.'?

Las caracteristicas clinicas son variables, pero
las manifestaciones tipicas incluyen erupcion
aguda o subaguda en la cabeza o el cuello,
que posteriormente puede diseminarse a otros
segmentos corporales, compuesta por placas
hipopigmentadas o eritematosas, con escamas
y papulas foliculares.?

Hasta el momento la causa se desconoce, pero
por estudio de histopatologia se reconoce por
esta acumulacién de mucina folicular. Braun-
Falco describe dos variantes: la forma idiopatica
o primaria, que afecta con mayor frecuencia a ni-
fios y adultos jévenes, con remisién espontanea
en dos meses a dos afos, y la forma secundaria,
que afecta a adultos de mayor edad y se vincula
con procesos malignos linfoproliferativos, predo-
minantemente con micosis fungoide.*?

Es necesario tener presentes las caracteristicas
clinicas e histopatolégicas de cada caso para
clasificarlo como una forma primaria o secun-
daria; aunque por lo general estos datos no son
del todo suficientes para diferenciar entre una 'y
otra forma porque no existe un patrén clinico o
histopatolégico especifico, ni criterios diagnés-
ticos establecidos para determinar si se trata de
una forma primaria o secundaria, por lo que el
seguimiento de los pacientes es indispensable,
principalmente por el riesgo de un proceso lin-
foproliferativo.'#
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El tratamiento de esta enfermedad es complejo
y con resultados variables. En la actualidad no
se cuenta con un esquema de tratamiento es-
tandarizado, por lo que se consideran diferentes
opciones que tendran que individualizarse de
acuerdo con cada caso. Para tratar las formas
primarias se han descrito antimalaricos, cortico-
esteroides, dapsona, minociclina, isotretinoina,
interferén alfa y gamma, asi como luz UVA con
o sin psoralenos, entre otros, y para tratar las
formas secundarias el tratamiento debe estar
dirigido al linfoma subyacente.?*

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 60 afios de edad, casado,
originario de Minatitlan, Veracruz, y residente
de la Ciudad de México. Acudié en 2013 al
servicio de Dermatologia del Hospital General
de México con una dermatosis diseminada que
afectaba la cara en la region supraciliar derecha,
el cuello, el tronco por ambas caras, las extre-
midades superiores (brazos y antebrazos) y las
extremidades inferiores (muslos, piernas y dorso
de los pies). La dermatosis estaba constituida
por multiples placas eritemato-edematosas, de
tamafio variable, la mayor de 2 x 2 cm, con es-
cama fina blanquecina en su superficie, algunas
con infiltracién leve y manchas eritematosas,
bien limitadas (Figuras 1 a 4). Inicié su padeci-
miento cuatro meses antes de la consulta, con
aparicion de “granitos como de piel de gallina”
en el abdomen que aumentd y se disemind a los
brazos, las piernas y la espalda, acompanada
de prurito intenso.

Entre sus padecimientos de importancia se
encontraron: policondritis recidivante diagnos-
ticada en 2007 en tratamiento con metotrexato
(10 mg cada 15 dias durante el dltimo afio)
y prednisona (suspendida tres afios previos a
acudir a consulta), hipertensién arterial sistémi-
ca diagnosticada en 2012 en tratamiento con
enalapril (10 mg/dia).
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Figura 1. Imagen panoramica de la dermatosis en la
cara anterior del tronco.

Con base en los datos clinicos se emiti6 el diag-
nostico clinico presuntivo de micosis fungoide.
Posteriormente se realizé toma de tres biopsias
de piel en sacabocado del lado izquierdo del
cuello, el tronco posterior y el antebrazo dere-
cho, que reportaron hiperqueratosis con focos
de paraqueratosis, epidermis con acantosis mo-
derada, irregular, con alargamiento de procesos
interpapilares, exocitosis de linfocitos y espon-
giosis aislada; en todo el espesor de la dermis,
rodeando estructuras pilosebdceas, se aprecié
infiltrado linfocitario moderado e histiocitos que
infiltraban el epitelio con destruccion parcial
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Figura 2. Imagen panoramica de la dermatosis en la
cara posterior del tronco.

Figura 3. Acercamiento de la cara con placas erite-
mato-edematosas.
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Figura 4. Acercamiento del hombro con placas
eritemato-edematosas.

del mismo, originando cimulos de material
mixoide aislado, asi como edema de las fibras
de coldgena, por lo que se estableci6 el diag-
néstico histopatoldgico de mucinosis folicular
(Figuras 5y 6).

Se revalor6 al paciente y con los datos clinicos
e histopatoldgicos se establecio el diagnéstico
de mucinosis folicular. Se inici6 tratamiento con
propionato de clobetasol a 0.05% crema dos

Figura 5. Biopsia de piel tefiida con hematoxilina y
eosina (aumento).
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Figura 6. Biopsia de piel tefiida con hematoxilina y
eosina (aumento).

veces al dia, con alivio parcial de las lesiones a
los dos meses de iniciado el tratamiento; cuatro
meses después (septiembre de 2013), como parte
de su seguimiento, se realiz6 biopsia de piel de
la region supraciliar derecha que reporté dermis
media y profunda con infiltrado inflamatorio
perifolicular constituido por linfocitos, histioci-
tos y escasos eosindfilos. El infiltrado penetré la
pared del infiltrado folicular y lo destruyé par-
cialmente, lo que se identific6 como mucina con
la tincién azul alciano, edema entre las fibras de
colageno, fibras de musculo estriado y lobulillos
de tejido adiposo maduro, que fue compatible
con mucinosis folicular.

Debido a la mejoria clinica del paciente y al
resultado de la biopsia se decidié continuar con
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propionato de clobetasol a 0.05% crema dos veces
al dia y se inici6 aplicacién de férmula magistral
con cold cream, glicerolado neutro de almidon,
talco y acido salicilico dos veces al dia. Ocho
meses después de iniciado el tratamiento se agregd
tacrolimus a 0.03% en las lesiones. Diez meses
después se redujo la aplicacion de esteroide y se
continué con férmula magistral. El paciente tuvo
alivio de las lesiones en mas de 70%.

DISCUSION

La mucinosis folicular es un trastorno infla-
matorio poco comun, descrito por Pinkus. Se
caracteriza por la acumulacién de mucina en
los foliculos pilosos y las glandulas sebaceas,
con degeneracion de la vaina externa, infiltrado
inflamatorio perifolicular y perivascular de pre-
dominio linfocitario. Afecta con més frecuencia
a ninos y adultos en la tercera y cuarta décadas
de la vida.>®

En la etiopatogenia se ha propuesto que los que-
ratinocitos foliculares son el origen de la mucina,
probablemente estimulados por citocinas libe-
radas por los linfocitos T perifoliculares, porque
se han sugerido mecanismos inmunoldgicos
mediados por células en su causa, que incluyen
una reaccioén a los antigenos persistentes como
Staphylococcus aureus.®

En su clasificacion clinica, se reconocen dos
formas: primaria o idiopatica y secundaria. La
mucinosis folicular primaria es una forma benig-
na de la enfermedad, idiopatica, aparentemente
no relacionada con linfoma. Se manifiesta como
una erupcion aguda o subaguda en nifos y
adultos jovenes que se caracteriza por placas
eritematosas, infiltradas, con lesiones de aspecto
papular foliculares o prominencias foliculares,
con escama fina en su superficie. Cuando las
lesiones afectan piel cubierta por pelo terminal
provocan alopecia. Un sintoma principal es el
prurito de intensidad variable. Esta dermatosis
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puede tener involucion espontdnea en un pe-
riodo de dos meses a dos anos.>’

De acuerdo con la extension, evolucién y mor-
fologia de las lesiones la mucinosis folicular
puede dividirse en:®

Forma aguda localizada: cuando hay una
o dos lesiones, localizadas en la cabeza
y el cuello, en adultos jévenes y ocasio-
nalmente en nifios, con alivio espontdneo
antes de los dos afios. Deben diferenciarse
de pitiriasis alba asociada con queratosis
pilar, lepra, dermatitis seborreica y lupus
eritematoso.

Forma crénica diseminada: son lesiones
en la cara, el tronco y las extremidades, en
adultos mayores, con tendencia a persistir
o recurrir. Forma cuestionable, con riesgo
de evolucionar a micosis fungoide.

Mucinosis folicular acneiforme: es cronica,
afecta la cara y el cuello con lesiones de as-
pecto papular en mujeres de mediana edad.

Mucinosis folicular urticariana: afecta la
mitad superior del cuerpo, con placas
eritematoedematosas, pruriginosas, que
no producen alopecia; es mas comun en
hombres, con brotes recurrentes.’

Otras formas descritas en la bibliografia son las
localizadas persistentes, diseminadas, de alivio
espontaneo, fotoinducidas y eritrodérmicas.>’

La forma secundaria se caracteriza por ser
concomitante con dermatitis atépica o proce-
sos linfoproliferativos, principalmente linfoma
cutaneo de células T; hasta en 28 a 30% de los
casos es concomitante con micosis fungoide.® Es
diseminada, con topografia en la cara, el cuello,
el tronco y las extremidades, constituida por
placas mas grandes y numerosas; con evolucién
crénica y es mas frecuente en adultos mayores
de 40 anos, sobre todo en hombres.>%?
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También se han mencionado asociaciones con
foliculitis eosinofilica en pacientes con VIH,
hiperplasia angiolinfoide, lupus eritematoso,
leishmaniasis, liquen simple, nevo melanocitico,
reticulosis pagetoide o enfermedad de Woringer-
Kolopp.™0"

En términos histopatoldgicos se encuentran de-
positos de mucina dentro del epitelio folicular y
las glandulas sebdceas, que provoca separacion
de los queratinocitos. En lesiones mas avanza-
das los foliculos son convertidos en espacios
quisticos que contienen mucina, hay células
inflamatorias y los queratinocitos estan alterados.
Hay infiltrado inflamatorio perifolicular y peri-
glandular constituido por linfocitos, histiocitos
y algunos eosindfilos,>'? datos reportados en la
biopsia del paciente del caso comunicado.

El diagnédstico se basa en los datos clinicos e
histopatolégicos, por lo que debe hacerse biop-
sia de piel. Ademas, existen otros estudios como
PCR, con rearreglo clonal del gen del receptor
de células T y, que pueden ser de utilidad para
su confirmacién.>'

Para el diagnostico diferencial es importante tener
presente la posibilidad de micosis fungoide, por
la similitud de las lesiones y porque en ocasiones
puede relacionarse con esta enfermedad, como
ocurre en la forma secundaria, aunque también
la forma primaria de mucinosis folicular ha sido
cuestionada por algunos autores, quienes la
consideran una forma localizada e “indolente”
de linfoma cutédneo de células T." En el caso co-
municado se consideré la posibilidad de micosis
fungoide porque clinicamente son similares; sin
embargo, en este caso fue muy importante la toma
de biopsia de piel para la realizacién de la ade-
cuada correlacion clinico-patolégica y asi llegar
a una conclusién diagnéstica de forma oportuna.

El tratamiento no es especifico y hasta el mo-
mento no existen guias para el manejo de
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estos pacientes, por lo que el tratamiento debe
individualizarse de acuerdo con cada caso. Se
recomienda un método de seguimiento de las
caracteristicas clinicas de la mucinosis folicular
primaria porque muchas veces suele aliviarse
espontdneamente en 2 a 24 meses. Este segui-
miento debe realizarse con biopsias repetidas,
con un periodo maximo de cinco afos,** por lo
que en el paciente ya se realizé una biopsia de
seguimiento a los cinco meses de diagnédstico e
inicio del tratamiento.

Con base en una serie de casos y reportes se reco-
miendan los esteroides topicos, intralesionales y
sisttmicos, dapsona, hidroxicloroquina, indome-
tacina, minociclina, pimecrolimus, isotretinoina
oral, metotrexato, mostaza nitrogenada, in-
terferén alfa-2b, irradiaciéon con ortovoltaje
y fototerapia con PUVA y UVA 1, que se han
reportado como benéficos, pero con resultados
variables.**'*En el caso comunicado se decidio
iniciar tratamiento con esteroide tépico de alta
potencia dos veces al dia, con obtencion de
buenos resultados, de manera similar al caso
comunicado de una paciente de 14 afos de edad
con mucinosis folicular primaria.”

Existen reportes de caso de administracion to-
pica de imiquimod a 5%, diariamente durante
ocho semanas, con buenos resultados, con base
en que este formaco actlia como agonista de
receptores tipo Toll (TLRs), regulando la sintesis
de citocinas proinflamatorias, como interferén
(IFN) oy y."

De igual manera, se ha propuesto la adminis-
tracion de IFN a y y intralesional porque actia
como inmunomodulador.®

En otro estudio, realizado en seis pacientes con
mucinosis folicular primaria, se dio tratamiento
con hidroxicloroquina 200 mg tres veces al dia
durante 10 dias, seguidos de 200 mg dos veces
al dia. Todos los pacientes mostraron alivio
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a las seis semanas y remisién completa con
repoblacion de pelo después de dos a cinco
meses de tratamiento con hidroxicloroquina.
Su utilidad en esta enfermedad radica en que
inhibe la presentacion de antigenos, disminuye
la liberacion de citocinas, quimiotaxis, fagoci-
tosis y produccion de superdxido de neutrdfilos,
bloqueando la interaccién TLRs con ligando de
acido nucleico."”

Con la administracién de minociclina, 100 mg
via oral dos veces al dia, se ha logrado curacién
clinica después de tres meses de tratamiento,
con reduccién de la dosis a 100 mg una vez al
dia. Un ano después se realizé biopsia de piel
a los pacientes que recibieron ese tratamiento
y no se observaron cambios histolégicos, con
seguimiento durante cinco afios.'

Otra alternativa al tratamiento en casos resis-
tentes es la administracion de inhibidores de
calcineurina, que incluyen tacrolimus a 0.1%
y pimecrolimus a 1%, con aplicacién tépica
durante cuatro semanas, con resultados satis-
factorios, con alivio de las lesiones, sin recaidas
durante el afo de seguimiento."

La terapia fotodindmica también ha sido de
utilidad para tratar esta enfermedad. Se sugiere
una sola sesion, con aplicacion de acido meti-
laminolevulinico, con oclusién de tres horas y
posteriormente aplicacion de luz roja con espec-
tro de 630 nm, 37 J/cm?, durante 7.5 minutos.
En los casos en los que se probé este tratamiento
desaparecieron las lesiones en seis a siete dias.
Ademas, se realizd biopsia de piel dos meses
después, que evidencié piel con caracteristicas
normales.?

En las formas secundarias hay que tratar la
enfermedad subyacente. Se recomienda eva-
luacién con biopsia de piel a largo plazo en
caso de linfoma cutaneo de células T, con insis-
tencia en los pacientes con mucinosis folicular
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primaria que es persistente o que se hace mas
extensa."
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Fundacion para la Dermatitis Atépica (FDA) en México
Siendo la dermatitis atépica uno de los padecimientos mas prevalentes, crénicos en nifios, y que requiere
de explicaciones precisas y apoyo a la investigacion, para todo eso se cred la Fundacién México. Tiene
como sede el prestigiado Servicio de Dermatologia del Instituto Nacional de Pediatria, y lo lidera su
jefa: la Dra. Carola Duran McKinster, y estd conformado por su selecto grupo de especialistas.
Sus objetivos son claros y precisos: afiliacién de pacientes, dar informacion, conducir talleres, ayuda
directa a los pacientes. Su pagina web es:
http://www.fundacion-dermatitis-atopica.com.mx/

Misién y Vision de la FDA

“Su mision. Poner al alcance de los nifios mexicanos con Dermatitis Atépica y sus familiares informacion
clara, precisa y profesional sobre qué es, como tratar y como superar la enfermedad, basados en un
enfoque no sélo de salud clinica sino psicoldgica y social.”

“Su visién. Convertir a la Fundacién para la Dermatitis Atépica en la entidad de referencia mas
relevante del pais, para dirigir y orientar tanto a pacientes y familiares, como a otras entidades clinicas
y sociales que puedan identificar esta enfermedad en su entorno, a fin de brindar los cuidados clinicos
y emocionales de mds nifios con Dermatitis Atdpica, para devolverles una mejor calidad de vida que
redunde en una mejor integracion y un mejor desempefio de estos pequenos en su entorno social.”
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