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Resumen.—La mucinosis epitelial (mucinosis folicular) es un
patron histologico reactivo caracterizado por la acumulacion
de mucina en el epitelio infundibular, folicular o sebaceo, que
puede ocurrir en multiples procesos cuténeos, y que no pue-
de ser considerada una enfermedad especifica. La alopecia
mucinosa es una entidad clinicopatolégica con lesiones cuta-
neas distintivas, depoésitos de mucina en los foliculos pilosos
e infiltrados linfoides perianexiales. Se han descrito tres tipos
de alopecia mucinosa: idiopatica, persistente o crénica benig-
na y asociada a linforma. Para algunos autores, estos tipos de
alopecia mucinosa no son enfermedades independientes, sino
que representan variantes de micosis fungoides con mucino-
sis epitelial.

Palabras clave: alopecia mucinosa, mucinosis folicular, mico-
sis fungoides.
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INTRODUCCION

La profusa, y en ocasiones confusa, terminologia de
la alopecia mucinosa ha supuesto un importante pro-
blema para la correcta comprension de esta enferme-
dad. Hay autores que utilizan la expresiéon «<mucino-
sis folicular» como sinénimo de «alopecia mucinosa»,
ya que la alopecia, si no se afecta el pelo terminal, no
es visible macroscépicamente. Otros autores, sin em-
bargo, afirman que la «mucinosis folicular» no es mas
que un patrén histolégico reactivo del epitelio folicu-
lo-sebaceo que puede encontrarse en multiples pato-
logias, y que no designa a ninguna enfermedad en
concreto.

La distincion entre formas primarias o «benignas»
de alopecia mucinosa, y formas secundarias asociadas
a linfoma, ha sido motivo de controversia durante
anos, ya que no hay unos criterios clinicos, histol6gi-
cos, inmunohistoquimicos ni genéticos que permitan
diferenciarlas de manera inequivoca. Para algunos au-
tores, esta distincion es innecesaria, ya que consideran
que la «alopecia mucinosa primaria» es una variante
de micosis fungoides con mucinosis folicular en su his-
tologia.
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ALOPECIA MUCINOSA

Abstract.—Epithelial mucinosis (follicular mucinosis) is a reac-
tive histological pattern characterized by the accumulation of
mucin in the infundibular, follicular, and sebaceous epithelium,
that may occur in multiple skin conditions and cannot be con-
sidered a specific disease. Alopecia mucinosa is a clinicopatho-
logical entity with distinctive skin lesions, mucin deposits in the
hair follicles and periadnexal lymphoid infiltrates. Three types of
mucinous alopecia have been described: idiopathic, persistent
or benign chronic, and associated to lymphoma. For some au-
thors, these types of mucinous alopecia are not independent
diseases, but rather represent variants of mycosis fungoides
with epithelial mucinosis.

Key words: alopecia mucinosa, follicular mucinosis, mycosis
fungoides.
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CASO CLINICO

Varo6n de 3 anos de edad, sin antecedentes perso-
nales ni familiares de interés, que acudié a nuestra
consulta por presentar dos lesiones asintomaticas, de
un mes de evolucion, localizadas en la regién cigoma-
tica izquierda y el mentén. La familia referia que las
lesiones permanecian estables y no relacionaban su
aparicion con picaduras, aplicacién de tépicos, ni con
otros posibles desencadenantes.

En la exploracion se observaban dos placas erite-
matosas formadas por la confluencia de papulas foli-
culares levemente queratésicas (fig. 1). La lesion del
menton tenia una disposicion lineal, con alguna pa-
pula satélite que alcanzaba la regién cervical anterior.
No se apreciaban placas similares en otras localizacio-
nes ni ningun tipo de lesién cutanea sugerente de mi-
cosis fungoides.

La histologia mostraba una llamativa degeneracion
del epitelio folicular (fig. 2) con presencia de material
mucinoso. A nivel perifolicular se observaba un infil-
trado linfoide con cierto foliculotropismo y sin células
atipicas. El estudio inmunohistoquimico mostraba
una positividad para CD3 (fig. 3), sin un claro predo-
minio CD4/CD8. Los marcadores B y el CD30 eran
negativos. Mediante técnica de reacciéon en cadena de
la polimerasa (PCR) no se puso de manifiesto un re-
ordenamiento monoclonal del gen TCRyy.

Ante la persistencia de las lesiones se decidi6 apli-
car un tratamiento toépico con corticoides potentes,
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remitiendo paulatinamente ambas lesiones. Al octa-
vo mes, solo persistian quistes de milio y comedones
abiertos en la placa cigomatica.

DISCUSION

Kreibich!, en 1925, y Lehner Szodoray?, en 1939,
son los primeros autores que describen la presencia
de mucina en el epitelio infundibular y folicular, al
estudiar a pacientes con pdpulas foliculares que for-
maban placas y que, clinicamente, recordaban a la
parapsoriasis en grandes placas.

Pinkus?, en 1957, acuna el término de «alopecia
mucinosa», al describir a 6 pacientes con alopeciay
presencia de mucina en los foliculos. Braun-Falco*,
ese mismo ano, divide la alopecia mucinosa, a la que
denomina mucophanerosis intrafollicularis et seboglandu-
laris en dos variantes, una primaria o idiopatica, y otra
secundaria o asociada a linfoma. Jablonska’, en 1959,
sustituye la expresion «alopecia mucinosa» por la de
«mucinosis folicular», ya que la alopecia no es un he-
cho constante desde el punto de vista macroscopico.
Desde entonces, los términos «alopecia mucinosa» y
«mucinosis folicular» han sido empleados por muchos
autores como sinénimos. Hempstead y Ackerman$, en
1985, diferencian la «mucinosis folicular», que repre-
senta un patrén histolégico inespecifico del epitelio
folicular ante estimulos de muy diversa naturaleza, de
la «alopecia mucinosa», entidad clinicopatolégica pro-
pia con lesiones cutaneas caracteristicas e histologia
de mucinosis folicular.

Las lesiones tipicas de la alopecia mucinosa consis-
ten en papulas foliculares que confluyen formando
placas y nédulos de aspecto inflamatorio. Las lesiones
pueden ser edematosas, con una superficie descama-
tiva o exudativa. Las aperturas foliculares estan dilata-
das y existe alopecia secundaria. En ocasiones, al pre-
sionar las placas, se aprecia mucinorrea.

Los hallazgos histolégicos, a los que denominamos
mucinosis folicular o epitelial, se caracterizan por una
degeneracién mucinosa del epitelio infundibular, fo-
licular o sebdceo, a veces tan intenso que llega a des-
truir completamente el foliculo. Acompanando a este
deposito de mucina existe un infiltrado perianexial
constituido mayoritariamente por linfocitos T. Tam-
bién pueden observarse, en cantidad variable, otras
células inflamatorias como histiocitos y eosinofilos. Es-
tos hallazgos histol6gicos no son especificos y, ade-
mas de en la alopecia mucinosa, se han descrito en
otras patologias como picaduras, boton de oriente, hi-
perplasia angiolinfoide, nevus melanocitico o lupus
eritematoso’.

Clasicamente la alopecia mucinosa se ha dividido
en una forma idiopatica (tipica de ninosy adultos jo-
venes, con lesiones solitarias o escasas localizadas en
cabeza, cuello y zona superior del tronco, con tenden-
cia a la resolucion espontdnea y con excelente pro-

Fig.1.—Placas formadas por la confluencia de péapulas foliculares.

Fig. 2.—H/Eo. Degeneracion epitelio folicular. Infiltrado linfoide pe-
rianexial.

Actas Dermosifiliogr. 2006:97(8):514-7 515



Cervigén-Gonzalez | et al. Alopecia mucinosa

noéstico), y una forma secundaria o sintomatica, aso-
ciada a linfomas, especialmente a la micosis fungoi-
des. También se ha descrito una tercera variante de
alopecia mucionosa, con lesiones mas diseminadas y
persistentes, a la que se ha denominado «mucinosis
folicular persistente o crénica benigna». Otras for-
mas clinicas, como la alopecia mucinosa urticarial o la
alopecia mucinosa acneiforme, han sido incluidas
como nuevas variantes de alopecia mucinosa idiopati-
ca por algunos autores’.

La alopecia mucinosa es infrecuente en la pobla-
cién pediatrica y, en la mayoria de los casos, tiene un
excelente pronéstico, con escasas lesiones y tendencia
a la resolucion espontanea en pocos meses®. No obs-
tante, se han descrito asociaciones con linfomas®19,
por lo que el comportamiento de la enfermedad no
puede predecirse de forma inequivoca. El tratamiento
de las formas localizadas consiste en la actitud expec-
tante o en los corticoides topicos. En lesiones persis-
tentes o diseminadas se han utilizado multiples estra-
tegias terapéuticas, como corticoides intralesionales o
sistémicos, radioterapia o cirugia, dapsona, tetracicli-
nas, isotretinoina, fototerapia, interferén, metotrexa-
to o mostaza nitrogenada. Las formas secundarias res-
ponden al tratamiento del linfoma de base.

El principal problema de la alopecia mucinosa es
que no existen unos criterios que nos permitan dife-
renciar de manera inequivoca las formas «benignas»
de las asociadas a linfomas; y que, en determinadas
ocasiones, alopecias mucinosas etiquetadas como
«idiopaticas» se han transformado en micosis fungoi-
des al cabo de los anos. Nosotros, mientras no se cla-
rifique si las alopecias mucinosas idiopaticas son va-
riantes de micosis fungoides o procesos inflamatorios
benignos, preferimos el término «alopecia mucino-
sa» para referirnos a este cuadro, coincidiendo con
Hempstead y Ackerman® en la distincion entre el tér-
mino histolégico y la entidad clinico-patolégica.

Pujol et al'!, en 1996, revisan 17 casos de alopecia
mucinosa idiopdtica, de los que 9 casos presentaban
reordenamiento monoclonal del gen TCRYy. Estos au-
tores encuentran diferencias clinicas entre las formas
idiopaticas monoclonales (mujeres, 30 anos de edad,
escasas lesiones localizadas en la cara, curso crénico
sin tendencia a la resolucién espontanea) y policlona-
les (varones, b0 anos de edad, lesiones diseminadas,
tendencia a la remisién espontanea)!!. Sanmartin et
al’, en 2002, publican un estudio con 23 pacientes que
intenta establecer criterios clinicos, histolégicos, in-
munohistoquimicos e inmunogenotipicos, para dife-
renciar las distintas variantes de alopecia mucinosa.
Estos autores concluyen que existen unas formas de
presentacion clinica caracteristicas de la alopecia mu-
cinosa idiopatica, pero que la distinciéon entre formas
primarias y secundarias es muy dificil si no se ha esta-
blecido previamente el diagnéstico de linfoma. En
cuanto al reordenamiento genético, aunque no en-
cuentran las peculiaridades clinicas descritas por Pu-

jol, si que correlacionan la monoclonalidad con lesio-
nes persistentes sin tendencia a la regresion”.

Brown et al'?, en 2002, presentan una serie de pa-
cientes con mucinosis folicular no asociada a linfoma
tras anos de seguimiento, valorando el papel del reor-
denamiento del gen TCRvy y profundizando en el con-
cepto de dermatosis monoclonal benigna.

Cerroni etal'®, en 2002, comparan 16 pacientes con
mucinosis folicular idiopatica frente a 28 pacientes
con mucinosis folicular secundaria a linfoma, sin en-
contrar ningun criterio clinico, histolégico ni molecu-
lar que permita diferenciar a ambos grupos; por lo
que proponen que las formas idiopaticas de mucinosis
folicular deben ser consideradas variantes de micosis
fungoides con buen pronoéstico.

Boer, Guo y Ackerman', en 2004, publican un nue-
vo estudio con 45 pacientes y revisan, de manera am-
plia, los distintos conceptos e ideas que la literatura re-
coge acerca de la alopecia mucinosa. Esos autores
llegan a dos conclusiones: la mucinosis folicular, que
en realidad debe denominarse mucinosis epitelial, es
un patron histolégico inespecifico que puede obser-
varse en multiples enfermedades cutaneas; la alopecia
mucinosa no es mas que una micosis fungoides en
cuya histologia encontramos signos de mucinosis epi-
telial.

LeBoit!®, en 2004, en un intento de conciliar postu-
ras tan divergentes, opina que la alopecia mucinosa
puede ser, de forma simultanea, una enfermedad in-
flamatoria, una «neoplasia» benigna de linfocitos y un
linfoma.

Lo que esta fuera de dudas, a pesar de tanta discre-
pancia, es que los pacientes con alopecia mucinosa
deben ser seguidos de forma cuidadosa, y probable-
mente durante toda su vida, mientras no dispongamos
de las herramientas adecuadas que nos permitan es-
tablecer el comportamiento y el pronoéstico de la en-
fermedad. La anamnesis y la exploracion fisica bus-
cando signos de micosis fungoides deben realizarse en
las revisiones periodicas de estos pacientes. Asi mismo,
conviene rebiopsiar lesiones persistentes si aparecen
datos que puedan hacernos sospechar un linfoma cu-
taneo. El estudio molecular, aunque no es patogno-
monico, puede ser 1til para realizar un seguimiento
mas estrecho a los pacientes que presentan un reor-
denamiento monoclonal, sobre todo si presentan le-
siones multiples y créonicas.
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