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Mucinosis folicular

Nunez Vazquez M)
Centro de Salud Novoa Santos. Orense

Vardn de 31 anos de edad, alérgico a penicili-
nas, fumador de 10 paquetes de cigarrillos al ano;
no fiene antecedentes personales ni familiares de
interés.

Consultd por primera vez en atencién primaria
hace cuatro anos por lesiones cutdneas centradas
enlacaray el cuello, eccematosas, papularesy pru-
riginosas, que fueron evaluadas por Dermatologia.
Se le realizd una biopsia cuyo informe concluyd que
se trataba de un quiste de inclusidén epidérmico.

Dos anos después presentd una erupcién facial
pdpulo-vesiculosa y acneiforme. En el informe de
una nueva biopsia se habld de una dermatitis peri
e infrafolicular de predominio linfocitario con sig-
nos de foliculotropismo; la epidermis estaba con-
servada, se observaban depdsitos de mucina en
los orificios foliculares y pequenos microabscesos;
se informaba de leve atipia citoldégica e inmunohis-
toquimica y el patrén era policlonal con aumento
del cociente CD4-CDS8; el reordenamiento para IgH
fue policlonal y para TCR-TC2 oligoclonal; estos es-
tudios, aungue inespecificos apuntaban, hacia una
mucinosis folicular.

El paciente fue remitido a Hematologia para es-
tudio por la presencia de eosinofilia, LDH alta y dis-
creta alteracion de las pruebas hepdticas. En dicha
consulta se encontré IgE elevada y fueron norma-
les los marcadores tfumorales, los autoanticuerpos y
la beta2-microglobuling; el Mantoux fue negativo y
también las serologias para pardsitos.

Una TAC corporal mostrd exclusivamente ade-
nopatias axilares, IGtero-cervicales e inguinales. Se
realizé biopsia de un ganglio axilar izquierdo, cuyo
informe fue de linfadenopatia dermopdtica.

Un aino mds tarde las lesiones cutdneas se han
generalizado; hay alopecia en las cejas, el torax
y las axilas; facies de aspecto leonino. Afectan a
toda la superficie cutdnea y se evidencian multi-
ples pdpulas queratdsicas milimétricas foliculares,
rasposas al tacto, con descamacién furfurdcea en
algunas zonas. En los glUteos y en la cara posterior
de los muslos presenta grandes placas induradas
de coloracién violdcea y abscesos con drenaje es-
pontdneo de liquido achocolatado, que precisan
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CASO CLINICO

distintos tfratamientos con antibidticos.

Es valorado y tratado por Medicina Interna,
Unidad de Infecciosos y Dermatologia, que consi-
deran que el paciente sufre una mucinosis folicular
generalizada sin datos clinicos del linfoma cutdneo.

Alavistadelaevoluciéntaninsidiosa, enlos Ultimos
meses es ingresado en el Servicio de Dermatologia
para completar el estudio. Entre otras muchas prue-
bas (serologias, hemocultivos...) se han realizado:

* RM de la pelvis, que muestra una infiltracién del
tejido celular subcutdneo que afecta a la region
glttea y a la cara posterior de ambos muslos, ha-
llazgos relacionados con la mucinosis folicular.

e TC cérvico-téraco-abddmino-pélvica, que re-
vela multiples adenopatias en rango patoldgico
localizadas en las cadenas inguinales bilaterales,
iliacas externas, axilares bilaterales, cervicales pos-
teriores y en el espacio yugular alto; por los hallaz-
gos hay que excluir la posibilidad de un linfoma.

* Biopsia de lesiones de la cara posterior del mus-
lo, cara posterior de pierna, nalga y espalda, cuyo
resultado es de foliculitis supurativa y mucinosis foli-
cular. En especial en la lesidén de la espalda, se ad-
vierte la presencia de focos de mucinosis folicular
y se observa un infiltrado de predominio linfocita-
rio que muestra foliculotropismo y epidermotropis-
mo focal; aunque no es concluyente para el diag-
noéstico de un linforma cutdneo de células T (LCCT),
muestra caracteristicas que recomiendan un segui-
miento estrecho del paciente.

* Biopsia de ganglio que muestra un ganglio lin-
fatico con ensanchamiento en el drea paracortical
a expensas de un infiltrado linfocitario T con rasgos
citoldgicos atipicos, sugestivos de infiltfracion por lin-
foma no Hodgkin (LNH).

¢ Estudio mediante PCR para TCR, que permite
confirmar el diagndstico de LNH.

En este momento sus diagndsticos son:

e LNH T cutdneo tipo micosis fungoide estadio IV
A (avanzado).

¢ Hidrosadenitis supurativa en la cara posterior
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de los muslos.

e Dermatitis atdpica grave, mucinosis folicular.

A lo largo de estos cuatro anos el tfratamiento
ha consistido inicialmente en emolientes y corticoi-
des topicos u orales (prednisona) para la derma-
titis atdpica, acompanados de hidroxicina y mds
recientemente fototerapia. Ademds se han prescri-
to antibidticos multiples segun cultivos para hidro-
sadenitis supurativa y neotigasdn, gabapentina y
acitretino. Actualmente recibe ciclos de quimiote-
rapia (tipo CVP) por LNH con buena respuesta gan-
glionar y ausencia de respuesta cutdnea, por lo
que se acompana de bexaroteno.

COMENTARIO

La mucinosis folicular, también llamada alope-
cia mucinosa, es una dermatosis inflamatoria que
consiste en la degeneracion del foliculo piloso y de
la glédndula sebdcea por acumulacion de mucina.

Su forma habitual de presentacion son las pdpu-
las foliculares con tendencia a confluir en placas y
crear dreas de alopecia, aunque existen otfras va-
riables morfolégicas en placas eritematosas, ecce-
matosas, edematosas, urticariformes, acneiformes,
nodulares...

De forma genérica, se considera que la mucinosis
folicular tiene tres formas clinicas de presentacion:

e Lesiones en la cabeza y el cuello, autorresoluti-
vas, en ninos y adultos jévenes.

* Lesiones generalizadas, con evolucion crénica,
en la edad media de la vida.

* Lesiones en diversas localizaciones y asociadas
a micosis fungoide, en edades avanzadas.

La micosis fungoide es el tipo mds comun de
LCCT. Aungue se desconoce por qué los querati-
nocitos foliculares sintetizan elevadas cantidades
de mucina, se piensa que son los linfocitos T del in-
filtrado inflamatorio perifolicular los inductores de
esta sintesis, a través de la liberacién de diversas
citocinas. Por ello, ademds de en la micosis fungoi-
de, la mucinosis folicular se ha descrito en proce-
sos linfoproliferativos sistémicos como leucemias,
enfermedad de Hodgkin y macroglobulinemia
de Waldenstrom. En todo caso, su etiologia es
desconocida.

Podemos dividir las formas clinicas en primarias
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(sin enfermedades asociadas) y secundarias (aso-
ciadas a neoplasias). El diagndstico es clinico e
histopatoldgico.

Se debe hacer diagndstico diferencial con ec-
cema, liguen simple crénico, granuloma facial, lu-
pus granular anular, pitiriasis rubra pilaris, tina capi-
fis, alopecia areata y dermatitis seborreica.

El fratamiento de primera elecciéon son los cor-
ticoides topicos. Otras alternativas terapéuticas
se basan en radioterapia superficial, dapsona,
PUVA, RePUVA, interferén alfa-2b13, indometacina
y retinoides.

La forma primaria es benigna y con periodos de
remisidon, a diferencia de la mucinosis folicular se-
cundaria, que es de curso crénico y asociada a
patologia neopldsica con respuesta variable a la
terapéutica.

El interés de este caso clinico se basa en lo in-
frecuente de esta patologia y en la diversidad en
cuanto a la clasificacion clinica y a la evolucién de
la enfermedad. Se estima que 15-20 % de |las muci-
nosis foliculares se asocian a linfomas, circunstan-
cia por la gue el seguimiento clinico e histopatold-
gico del paciente debe ser periddico.

La micosis fungoide puede preceder a la muci-
nosis folicular, ocurrir simultdneamente o desarro-
llarse meses o anos después de su diagndstico. Es
frecuente hacer el diagndstico el primer ano, pero
hay publicados casos de LCCT desarrollados has-
ta ocho anos después del diagndstico de mucino-
sis folicular. Existe mayor riesgo en adultos mayores
de cuarenta anos y con lesiones generalizadas y
persistentes.
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