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Mucinosis papular acral persistente
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Resumen.—Las mucinosis cutaneas, también denominadas li-
quen mixedematoso, son un grupo de enfermedades carac-
terizadas por el deposito de mucina en la piel. Pueden aso-
ciarse a enfermedades sistémicas (escleromixedema) o no
(mucinosis papulares o liquen mixedematoso localizado), aun-
que en algunos casos comparten hallazgos comunes (formas
intermedias o atipicas). La mucinosis papulosa acral persis-
tente (MPAP) es un tipo de mucinaosis papular que se localiza
exclusivamente en el dorso de las manos y en la zona distal de
los antebrazos y no se asocia a ninguna enfermedad sistémi-
ca. Presentamos el caso de una mujer sana de 52 afios que
presentaba lesiones cutaneas en el dorso de las manos, cuyo
estudio histolégico confirmé una MPAR.

Palabras clave: mucinosis cutanea, mucinosis papular acral
persistente.

INTRODUCCION

Las mucinosis papulares, clasicamente denomina-
das liquen mixedematoso, son un grupo de enferme-
dades caracterizado por el depésito de mucina en la
dermis y la aparicion de un grado variable de esclero-
sis en la piel en ausencia de disfuncién tiroidea. La
mucinosis papulosa acral persistente (MPAP) es un
subtipo infrecuente de mucinosis papular en la que,
por definicién, no existe patologia sistémica asocia-
da. Presentamos el caso de una mujer sana de 52 anos
con lesiones cutaneas de MPAP en el dorso de ambas
manos, cuyo estudio histolégico revelé el depésito
dérmico de mucina.

CASO CLINICO

Una mujer de 52 anos, sin antecedentes patologicos
de interés, acudio a la consulta de dermatologia de
nuestro hospital por presentar lesiones cutdneas asin-
tomaticas en el dorso de las manos desde hacia 4 anos.
Segun la paciente, el proceso se habia iniciado en el
dorso de la mano derecha y habia progresado lenta-
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ACRAL PERSISTENT PAPULAR MUCINOSIS

Abstract.—Cutaneous mucinoses, also called lichen myxoede-
matosus, are a group of diseases characterized by mucin de-
posit on the skin. They may be associated to systemic diseases
(scleromyxedema) or be primary ones (papular mucinosis, lo-
calized lichen myxoedematous), although they share common
findings (intermediate or atypical forms) in some cases. Acral
persistent papular mucinosis (APPM) is a type of papular muci-
nosis that is located exclusively on the back of the hands and in
the distal zone of the forearms and is not associated to any sys-
temic disease. We present the case of a 52-year-old healthy
woman who had skin lesions on the back of her hands and
whose histological study confirmed an APPM.

Key words: skin mucinosis, acral persistent papular muci-
nosis.

mente hasta estabilizarse unos dos anos después. En la
exploracion fisica se apreciaban lesiones papulosas fir-
mes de tono blanquecino en el dorso de ambas manos
y, de manera muy aislada, en la zona dorsal de las mu-
necas (fig. 1). Se realizé una biopsia cutinea de una
de las lesiones, observandose una epidermis lige-
ramente atréfica y una llamativa separacién de los
tractos conectivos dérmicos por depésito de un mate-
rial azul alcidn positivo que correspondia a mucina
(figs. 21y 3). Se reconocia, ademas, una ligera rotura

Fig.1.—Lesiones papulosas de tono blanquecino en el dorso de la

mano izquierda.
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Fig. 2.—Papula con ligera separacion de las fibras colagenas dérmi-
cas. (Hematoxilina-eosina, x 4.)

de fibras elasticas con técnica de orceina. El resultado
de la biopsia fue histolégicamente compatible con
mucinosis cutdnea. Todas las exploraciones analiticas
fueron normales, incluyendo hemograma, pruebas de
funcién hepatica, renal y tiroidea, inmunoglobulinas
en sangre y proteinograma. Hasta el momento, las le-
siones permanecen estables.

COMENTARIO

La clasificacién mas reciente de las mucinosis cuta-
neas fue publicada en el ano 2001 por Rongioletti y
Debora!. Basandose en su propia experienciay en la
revision de los casos publicados, estos autores dividen
las mucinosis cutaneas en tres grupos: @) formas loca-
lizadas sin afectacion sistémica (mucinosis papulares o
liquen mixedematoso); b) formas generalizadas con
afectacion sistémica, fundamentalmente asociadas a
gammapatias monoclonales tipo IgG (escleromixede-
ma) y ¢) formas intermedias o atipicas que comparten
criterios de los dos grupos anteriores, y que agrupan
aquellos casos en los que las manifestaciones clinicas,
la afectacion sistémica, y/o el curso evolutivo de la
enfermedad impiden la clasificaciéon dentro de una
entidad concreta. Dentro de las formas localizadas o
mucinosis papulares existen cinco variantes clinico-pa-
tolégicas, que incluyen la forma leve o discreta de mu-
cinosis papulosa, la MPAP, la mucinosis papulosa au-
torresolutiva, la mucinosis papulosa de la infancia y la
forma nodular!. Nuestra paciente presentaba una for-
ma localizada de mucinosis con afectaciéon exclusiva
del dorso de las manos y del tercio distal de los ante-
brazos, manifestaciones clinicas propias de la MPAP.

La mucinosis papulosa acral persistente fue descrita
por primera vez en 1986 por Rongioletti et al>. Dichos
autores consideraban esta entidad como una forma
diferenciada de mucinosis papular localizada, tanto
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Fig. 3.—Depdsito de mucina positivo con tincion de azul alcian. Una

fina zona de Grenz separa el depdsito de mucina de la epidermis.
(Azul alcian, x 4.)

desde el punto de vista clinico como desde el punto
de vista histol6gico®. Es mas frecuente en mujeres, y
clinicamente se caracteriza por la apariciéon de papu-
las simétricas de 2 a 5 mm de didmetro, asintomaticas,
que se localizan preferentemente en la zona extenso-
ra de las munecas y en las manos. Histolégicamente,
se observa un depdésito dérmico de mucina junto con
una proliferacién variable de fibroblastos. Las lesiones
pueden aumentar en niimero con los anosy, de acuer-
do con los criterios diagnoésticos que se detallan en la
tabla 1, no debe existir una enfermedad sistémica aso-
ciada. No existe un tratamiento eficaz, aunque se ha
visto una regresion espontanea de las papulas en algu-
nos casos. Recientemente se ha publicado un trabajo
en el que se revisan todos los casos publicados hasta
el momento de mucinosis acral papulosa persisten-
te®. Seguin este estudio, s6lo hay 20 casos publicados

TABLA 1. CRITERIOS DE CLASIFICACION
DE LA MUCINOSIS PAPULOSA ACRAL PERSISTENTE

Criterios clinicos

Papulas multiples de 2-5 mm

Localizadas exclusivamente en manos, munecas
o antebrazos

Persisten sin curacion espontanea y pueden aumentar
en numero

Predominan en mujeres

No evidencia de enfermedad sistémica

No gammapatia asociada

Criterios histoldgicos

Deposito de mucina focal y bien delimitada

Mucina en la dermis papilar y media, que respeta
siempre la dermis reticular

Fina zona Grenz

Proliferacion de fibroblastos variable, aunque puede estar
ausente
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que cumplan los criterios diagnésticos de MPAP. Sin
embargo, dos de los pacientes incluidos en esta serie
como «verdaderas MPAP» presentan anomalias sisté-
micas asociadas, incluyendo una gammapatia mono-
clonal tipo IgA kappa®y la presencia de anticuerpos
antinucleares positivos®, hallazgos que son interpreta-
dos en el estudio como asociaciones casuales sin rele-
vancia etiopatogénica.

En resumen, presentamos un nuevo caso de
MPAP, un raro tipo de mucinosis localizada de ubica-
cién exclusivamente acral.
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