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Mucinosis folicular primaria cronica
diseminada

Disseminated chronic primary follicular
mucinosis.

Diego Olin Pérez-Rojas,* Esther Guevara-Sanginés,” Maria Elisa Vega-Memije?

Resumen

ANTECEDENTES: La mucinosis folicular se distingue por la degeneracién mucinosa
de la vaina radicular externa del foliculo piloso y se considera un patrén de reaccién
del epitelio folicular a miltiples factores. Clinicamente puede observarse como una o
mdltiples placas inflamatorias en la cara y la piel cabelluda, con o sin alopecia asociada.
Tiene mdltiples variantes clinicas y dos formas de manifestacion, primaria y secundaria,
esta Gltima progresa a diversas enfermedades autoinmunitarias y neopldsicas, la mas
frecuente es la micosis fungoide.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 26 aiios de edad con una dermatosis diseminada
a la cara, los pabellones auriculares, el cuello y los brazos, de tres afios de evolucién,
con hallazgos clinico-patolégicos compatibles con mucinosis folicular.

CONCLUSIONES: La asociaciéon de la mucinosis folicular con otras enfermedades
obliga al dermatélogo a considerar las comorbilidades del paciente, el antecedente
de consumo de medicamentos, la exploracion fisica, los estudios complementarios,
asi como los multiples diagndsticos diferenciales.
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Abstract

BACKGROUND: Follicular mucinosis is characterized by mucinous degeneration of the
outer root sheath of the pilosebaceous follicles and it has been described as a reaction
pattern of the follicular epithelium due to multiple factors. Clinically, it can be observed
as a single or multiple inflammatory plaque in face and scalp, with or without associated
alopecia. It has different clinical presentations. The progression of the secondary form
of the disease to diverse autoimmune disorders and neoplasms as mycosis fungoides
has been described.

CLINICAL CASE: A 26-year-old female patient with disseminated erythematous plaques
and papules in the face, ears, neck and arms, with three years evolution, and clinico-
pathological findings compatibles with follicular mucinosis.

CONCLUSIONS: The association of follicular mucinosis with other diseases forces
the dermatologist to consider the patient’s comorbidities, the history of drug use, the
physical examination, the complementary studies, as well as the multiple differential
diagnoses.
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ANTECEDENTES

La mucinosis folicular es una enfermedad poco
frecuente, que se distingue por la degeneracién
mucinosa de la vaina radicular externa del foliculo
piloso, acompafiada de un infiltrado inflamatorio
linfocitario que se considera un patrén de reac-
cién del epitelio folicular a mdltiples factores
asociados con la inmunidad celular. Se ha descrito
la progresion de esta enfermedad a mudltiples
enfermedades, las mds frecuentes son: lupus eri-
tematoso sistémico y micosis fungoide.’??

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 26 anos, comerciante,
con una dermatosis diseminada, bilateral y con
tendencia a la simetria, que afectaba la cara,
los 16bulos de ambos pabellones auriculares,
el cuello en la cara anterior y los brazos en la
region deltoidea, constituida por mdltiples papu-
las y placas eritematosas, de 0.3 a 2.5 cm, mal
delimitadas con escama fina en su superficie de
tres afos de evolucion. Figura 1

Las lesiones eran moderadamente pruriginosas y
se exacerbaban con la exposicion solar. Se aplicé
algunos remedios caseros, multiples tratamientos
topicos, antiinflamatorios y antibiéticos sistémi-
cos con respuesta parcial.

La paciente tenia el antecedente de sindrome
de ovario poliquistico, de dos anos de diag-
noéstico, habia sido tratada con acetato de
ciproterona y etinilestradiol, suspendido un
afo previo. También padecia resistencia a la
insulina en tratamiento con metformina y se
automedic6 por dos meses un anorexigeno oral
(D-norpseudoefedrina-aloina-diazepam-sulfato
de atropina-triyodotironina sddica), suspendido
al momento de la revision.

Para el diagndstico se solicitaron estudios de
laboratorio generales, perfil reumatolégico y
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Figura 1. Mdltiples papulas y placas eritematosas, de
varios tamanos, mal delimitadas, con escama fina en
su superficie que afectan la cara, los I6bulos de ambos
pabellones auriculares, el cuello en la cara anterior y
los brazos en la region deltoidea.

perfil tiroideo con resultados dentro de parame-
tros normales. Se realizé biopsia incisional por
sacabocado del rostro y el brazo.

El estudio histopatolégico demostr6 hiperque-
ratosis con acantosis irregular, asi como un leve
infiltrado inflamatorio linfocitario de predominio
folicular y perivascular. Con la tincién de hierro
coloidal de Hale y azul alciano se evidencio el
depésito intercelular de un material amorfo de
color azul, correspondiente a mucina (Figura 2).
También se observé colonizacién por Demodex
en todos los foliculos pilosos. Con lo anterior
se estableci6 el diagndstico de una mucinosis
folicular primaria y demodecidosis.

Se indicé inicialmente ivermectina tépica y
oral con alivio parcial del eritema y prurito, asi
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Figura 2. Estudio histopatoldgico. A y B. Acantosis irregular, infiltrado inflamatorio linfocitario de predominio
folicular y perivascular, sin datos de atipia, asi como colonizacién por Demodex folliculorum (H&E, 20x). C. De-
posito intercelular en la dermis superficial, media e intrafolicular de material amorfo color azul, correspondiente
a mucina (hierro coloidal de Hale, 20x).

como fotoproteccién quimica y mecanica. Sin
embargo, la paciente persistié con lesiones,
por lo que los tratamientos indicados a lo largo
de su evolucién han sido: esteroides topicos,
inhibidores de calcineurina, tretinoina 0.025%,
hidroxicloroquina, azatioprina, minociclina y
antihistaminicos, que tuvieron escasa respuesta
clinica y disminuyeron discretamente los sin-
tomas.

Finalmente se indicé isotretinoina a dosis de
20 mg al dia durante 6 meses, con la que la
dermatosis esta bajo control.

DISCUSION

La mucinosis folicular fue descrita en 1957 por
Hermann Pinkus quien la nombré alopecia
mucinosa, posteriormente Braun-Falco describié
su asociacion con probables procesos malignos
y en 1959 Jablonska y Chorzelski propusieron
el término de mucinosis folicular porque no se
encuentra alopecia en todos los pacientes.'?
No tiene predominio de edad, raza o sexo. Sin

embargo, se observa frecuentemente en nifios
y en adultos entre la tercera y cuarta décadas
de la vida.>*

Su patogénesis aln se desconoce, pero se
considera que el depdsito dérmico de mucina
estd mediado por un proceso inflamatorio de
linfocitos de tipo T.">* Se ha propuesto que los
queratinocitos son la fuente de la mucina y se
han reportado asociaciones con inmunocom-
plejos circulantes, alteraciones en la inmunidad
celulary se describe también como un probable
proceso reactivo secundario a traumatismos,
infecciones herpéticas y colonizacién por Sta-
phylococcus aureus.'?3507

Recientemente se publicaron casos de mucinosis
folicular primaria asociados con infestacion por
Demodex y secundarios a la administracion de
farmacos, como el infliximab, imatinib, oxcarba-
mazepina, captopril y dextrometorfano.>®

Se clasifica en dos grupos, el primero conocido
como mucinosis folicular primaria o idiopdtica,
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en la que el dep6sito de mucina no se asocia
con ninguna enfermedad y la mucinosis folicular
secundaria (MFS) o maligna, que se acompafa
o precede a procesos linfoproliferativos y otras
enfermedades autoinmunitarias.>*#9

La mucinosis folicular primaria o benigna puede
manifestarse con dos patrones clinicos: aguda
localizada o crénica diseminada. La forma
aguda localizada afecta a pacientes con edad
media de 21 afos, en los que se observa una o
dos placas inflamatorias formadas por papulas
foliculares rosadas confluentes, ocasionalmente
de superficie escamosa, con o sin alopecia en la
cara y la piel cabelluda.!*'°

La forma crénica diseminada aparece en pacientes
con edad promedio de 31 afios, y se caracteriza
por mltiples papulas, placas o nédulos eritema-
tosos en la cara, el tronco y las extremidades, que
pueden persistir o recurrir tras remision espon-
tanea."**'" En el caso comunicado, la paciente
referia una dermatosis crénica de tres afios de
evolucién y las lesiones estaban diseminadas al
cuello y las extremidades superiores, por lo que
se clasifico dentro de este patrén clinico.

También se han descrito manifestaciones atipi-
cas, las asociadas con la forma primaria tienden
al alivio espontaneo entre 2 y 24 meses. Las dife-
rentes variantes clinicas incluyen la acneiforme,
urticariana, fotoinducida, quistica, tipo eccema
crénico y alopecia areata-like."*35810

Se sugiere que la manifestacion acneiforme, a
pesar de tener una evolucién clinica crénica
y poca respuesta al tratamiento, es una forma
indolente de la enfermedad, que no progresa a
linfoma de células T. Sin embargo, debido a los
datos clinicos limitados se recomienda continuar
con el seguimiento estrecho de los pacientes.?

En el caso de nuestra paciente, las exacerbacio-
nes se asociaban estrictamente con la exposicion
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solar, que es una caracteristica clinica de la
mucinosis folicular primaria descrita previamen-
te, por lo anterior, se indic6 como parte de las
medidas terapéuticas la fotoproteccion mecanica
y quimica estricta.

La dermatoscopia en esta enfermedad y otros
tipos de mucinosis cutaneas localizadas puede
ser de utilidad para el diagnéstico. Los hallazgos
descritos incluyen: maltiples papulas foliculares
milimétricas bien delimitadas sobre una base eri-
tematosa o un patrén blanquecino homogéneo
no especifico con borde amarillento.*”

La mucinosis folicular secundaria se relacio-
na con multiples enfermedades, como lupus
eritematoso sistémico, picadura de insectos,
eccema, traumatismo, infeccién por herpes virus,
alopecia areata, liquen plano hipertréfico, radio-
terapia, micosis fungoide, sindrome de Sézary,
leucemia cutis, linfoma cutaneo de células B y
enfermedad de Hodgkin.>¢811

En un estudio realizado por Geller y colaborado-
res se report que de 18 pacientes con mucinosis
folicular y neoplasias hematolégicas no asocia-
das con linfoma cutdneo de células T (LCCT), 9
la manifestaron posterior al trasplante de células
madre hematopoyéticas. Ademas, describieron
que los casos que no tenian LCCT asociado
tenian papulas eritematosas, ausencia de placas
y alopecia y no tenian datos de exocitosis a la
histopatologia. Estas diferencias en comparacion
con los casos asociados con micosis fungoide
fueron estadisticamente significativas.’

La asociacion mas frecuente es la micosis fun-
goide que varia del 15 al 30%, en algunas series
puede llegar hasta el 66%.'" Las manifestaciones
clinicas entre las formas primaria y secunda-
ria pueden llegar a ser idénticas,'* por lo que
es esencial solicitar estudios de laboratorio y
gabinete de extension para detectar cualquier
enfermedad concomitante.
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En la histopatologia de la mucinosis folicular pri-
maria es caracteristica la alteracion pilosebacea
por depésito de mucina en la vaina radicular
externa. En ocasiones se identifica formacion
de espacios quisticos de diferentes tamanos
que en su interior contienen mucina, que puede
evidenciarse con las tinciones de azul alciano,
azul de toluidina y hierro coloidal de Hale. Se
observa un infiltrado inflamatorio de linfocitos,
histiocitos y eosindfilos. No se observa atipia ni
alteraciones en la morfologia celular.'® El prin-
cipal diagnéstico diferencial es con mucinosis
folicular secundaria o maligna, micosis fungoide
foliculotrépica y enfermedades que cursan con
depésito de mucina, como el lupus eritemato-
so, esclerodermia, dermatomiositis, granuloma
anular y dermatitis atépica.’?*1°

Para el diagndstico se sugiere realizar una eva-
luacién clinica, patolégica y complementar con
estudios moleculares si se tienen disponibles,
como el reordenamiento de genes de células T,
citometria de flujo e inmunohistoquimica.>8?

Hooper y su grupo propusieron algunas claves
clinicas para orientar el diagnéstico diferencial
entre mucinosis folicular primaria o idiopatica
y micosis fungoide, los autores mencionan que
una placa aislada en la cabeza o el cuello es
mucho mas probable que se trate de mucinosis
folicular primaria y que los pacientes jovenes
tienen mayor probabilidad de tener remision
espontanea. También mencionan que uno de
los factores de riesgo de evolucionar de una
mucinosis folicular primaria a micosis fun-
goide es la edad avanzada, por lo que lo mads
recomendado es la conducta expectante con
vigilancia periédica estricta de los pacientes a
cualquier edad.”

Se han descrito mdltiples tratamientos como
esteroides topicos, intralesionales o sistémicos,
inhibidores de calcineurina, dapsona, antima-
[aricos, isotretinoina, minociclina, doxiciclina,
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eritromicina, indometacina, imiquimod, in-
terferon alfa, terapia fotodindmica, fotoféresis,
helioterapia, fototerapia con UVA-1 y NB-UVB,
[aser decolorante pulsado y cirugia. Los resul-
tados son variables, ninguno ha demostrado
eficacia completa ni se ha establecido por con-
senso como primera linea de tratamiento.'%'%1>
Nuestra paciente ha tenido mejoria clinica en
seis meses de seguimiento con isotretinoina, que
se considera un tratamiento de segunda linea que
ha demostrado buena respuesta clinica e incluso
inducido la remision de la dermatosis en otros
casos reportados.'®

CONCLUSIONES

La mucinosis folicular constituye una enfer-
medad poco frecuente de la que se desconoce
por completo su etiopatiogenia, tiene mdltiples
variantes clinicas y dos formas de manifestacion.
Comunicamos el caso de una mujer de 26 afios
con mucinosis folicular primaria o benigna en
su forma crénica diseminada. Su asociacién
con otras enfermedades obliga al dermat6logo
a considerar las comorbilidades del paciente, el
antecedente de consumo de medicamentos, la
exploracion fisica, los estudios complementarios,
asi como los multiples diagnésticos diferenciales.
Resulta imperante otorgar de forma obligatoria
seguimiento clinico estricto a lo largo del tiempo
a los pacientes con diagnostico de mucinosis
folicular secundaria o maligna, debido al riesgo
de progresion a procesos linfoproliferativos o
enfermedades autoinmunitarias.
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