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Mucinosis folicular primaria

Primary follicular mucinosts
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Resumen

La mucinosis folicular es una enfermedad inflamatoria crénica de etiologfa
desconocida, caracterizada histolégicamente por el depésito de mucina dentro de
los foliculos pilosos y las glandulas sebéceas.

Se presenta el caso de una paciente de 14 afios con diagnéstico de mucinosis
folicular primaria con 10 meses de evolucién de placas eritematosas infiltradas en
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mejilla y frente.

PALABRAS CLAVE: mucinosis follicular; alopecia mucinosa; micosis fungoide.

Summary

Follicular mucinosis is a chronic inflammatory disease of unknown etiology, the
histopathological picture shows the presence of mucin in follicular epithelium
and sebaceous glands.

We present a case of a 14 year-old woman with a 10 month history of primary
follicular mucinosis with erythematous plaques infiltrated on her cheek and

forehead.
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Caso clinico

Se trata de una paciente de 14 afios, de sexo femenino,
natural y residente en Bolivar, Antioquia, que consulté
por presentar dos lesiones en la cara, de 10 meses de evo-
lucién. A los 7 afos de vida habfa presentado una placa
eritematosa en la mejilla izquierda la cual se resolvié
espontdneamente dejando una cicatriz atréfica.

En el examen fisico se observaron dos placas numulares,
infiltradas, eritemato-descamativas, con papulas rosadas
brillantes en su superficie, en la frente (FIGURA 1) y en
la regién malar derecha (FIGURA 2). Ademas, presentaba
unas placas eritematosas atréficas con comedones abier-
tos en la regién malar izquierda (FIGURA 3).

El informe de histopatologfa (con hematoxilina-eosina)
reporté una epidermis normal y prominente dege-
neracién mucinosa de la vaina radicular externa de los
foliculos pilosos, acompaiiada de infiltrado inflamatorio
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compuesto por linfocitos y eosinéfilos a nivel perifoli-
cular y perivascular (FIGURA 4).

Con los hallazgos histolégicos se hizo el diagnéstico de
mucinosis folicular y se realizé el estudio de inmunohis-
toquimica para los marcadores CD3, CD20, CD7, CD4
y CD8, sin observarse la pérdida de ningtin marcador ni
expresién anormal. Este inmunofenotipo y la ausencia
de atipia citolégica en los linfocitos perifoliculares des-
cartaron la presencia de micosis fungoides asociada.

La paciente recibié tratamiento con esteroides intralesio-
nales y tdpicos de alta potencia, con mejorfa de las lesiones.

Discusion
La mucinosis folicular es una enfermedad inflamatoria
crénica de etiologia desconocida, caracterizada histol6gi-

camente por el depdsito de mucina dentro de los foliculos
pilosos y de las glandulas sebaceas. La acumulacién de
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FiGura 1. Placa numular infiltrada, eritematosa y con desca-

macién en la frente.

Ficura 2. Placa numular infiltrada con papulas eritematosas
en la regién malar derecha.

FIGURA 8. Placa eritematosa con comedones y atrofia en la
mejilla izquierda, por lesién antigua.

FiGura 4. Degeneracién mucinosa de la vaina radicular
externa de varios de los foliculos pilosos, acompanada de in-
filtrado inflamatorio linfocitario perifolicular y perivascular.
Hematoxilina eosina, 400X.

mucina puede ser idiopdtica (mucinosis folicular primaria
o benigna) o se puede asociar con procesos malignos de
proliferacién de linfocitos, como micosis fungoides o lin-
foma cutdneo de células T.

Con menor frecuencia, la mucinosis folicular se asocia
con otras condiciones neoplésicas o inflamatorias'.

El origen de los depésitos de mucina en los foliculos
es desconocido; al parecer, los linfocitos T perifoliculares
liberan citocinas que estimulan la secrecién de mucina
por el epitelio folicular?.

Los estudios de inmunohistoquimica han demostrado
la expansién por clones de las células T en muchos
casos de mucinosis folicular primaria “benigna”; sin
embargo, el significado de los clones de estas células T
es incierto. Se ha sugerido que la mucinosis folicular
puede ser una enfermedad inflamatoria con tendencia
al desarrollo de clones de linfocitos de resolucién es-
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pontanea® y, aunque la posibilidad de clonacién no es
siempre sinénimo de un proceso maligho, su presencia
es un motivo de precaucién ya que sugiere mayor riesgo
de desarrollar linfoma cutdneo™.

Clinicamente, se observa con mayor frecuencia la pre-
sencia de papulas foliculares brillantes rosadas o palidas,
o placas eritemato-descamativas e infiltradas. En los
foliculos comprometidos se pueden encontrar nume-
rosos tapones cérneos o zonas de alopecia. El diagnéstico
diferencial debe hacerse con alopecia areata, alopecia
cicatricial, eccema crénico y erupciones acneiformes’.

Existen tres categorfas clinicas de la enfermedad™":
1. Mucinosis folicular idiopatica, primaria o benigna: es
tipica de ninos y adultos jévenes, con pocas lesiones,

limitadas a la cabeza y el cuello o tronco superior,
con tendencia a la resolucién espontanea entre dos
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meses y dos afios después de su inicio. Se han descrito
variantes: la mucinosis urticante y la acneiforme”.

2. Mucinosis folicular secundaria o maligna: ocurre
en pacientes adultos, las lesiones son més grandes y
més diseminadas, y pueden requerir un periodo mas
largo para su remisién. Esta forma se ha asociado a
condiciones malignas de proliferacién de linfocitos
que pueden progresar con mayor frecuencia a micosis
fungoides.

3. Mucinosis folicular persistente o crénica benigna:
produce lesiones més diseminadas y persistentes;
comprende una combinacién de las caracterfsticas
clinico-patolégicas de los dos primeros tipos.

La micosis fungoides o el linfoma cutédneo de células T,
se asoclan con la mucinosis folicular en 15% a 30% de
los pacientes’, y la mayorfa de los casos se presenta en
adultos y, ocasionalmente, en jévenes y nifos.

La micosis fungoides puede preceder a la mucinosis
folicular, ocurrir simultdneamente o desarrollarse meses
o afios después del diagnéstico de la mucinosis folicular.

Es frecuente hacer el diagndstico en el primer afio, pero
se han reportado casos de micosis fungoides desarrollados
hasta ocho afios después del diagnéstico inicial de muci-
nosis folicular®’; existe mayor riesgo en adultos mayores
de 40 afios con lesiones generalizadas persistentes.

El tratamiento de las formas localizadas puede ser
expectante. Para las lesiones persistentes o diseminadas
existen diferentes opciones terapéuticas como son: anti-
biéticos tépicos y orales, retinoides tépicos, isotretinoina,
esteroides (tépicos, intralesionales, orales), dapsona,
metotrexato, interferéon «-2b, PUVA, UVAI1, terapia
fotodindmica, reseccién y radioterapia, entre otros.
Varios estudios han demostrado la remisién completa de
la enfermedad con dosis de 200 mg al dia de minociclina'.

El tratamiento de la mucinosis folicular asociada a una
neoplasia esté dirigido al proceso maligno de base.

Conclusion

La principal dificultad para el diagnédstico de las muci-
nosis foliculares es que no existen caracteristicas clinicas
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o histopatolégicas confiables o criterios que permitan
diferenciar de forma inequivoca las formas benignas de
las asociadas a un proceso maligno. Ocasionalmente, se
pueden encontrar mucinosis foliculares consideradas
como idiopaticas que se han transformado en micosis
fungoides, por lo que se recomienda hacer en todos los
pacientes un seguimiento cuidadoso a largo plazo con
revisiones periddicas y biopsias repetidas de las lesiones
crénicas, mientras no dispongamos de herramientas ade-
cuadas que nos permitan establecer el comportamiento y
el pronéstico de la enfermedad™®.
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