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RESUMEN

La mucinosis linfedematosa asociada a obesidad
es una dermatosis de reciente reconocimiento
que corresponde al grupo de mucinosis cutaneas
focales. Presenta un curso clinico caracterizado
por la aparicion progresiva de lesiones
asintomaticas en las piernas de pacientes que
concomitantemente cursan con obesidad vy
linfedema secundario en miembros inferiores.
Su diagndstico implica reconocer otros tipos de
mucinosis cutdneas y realizar el diagndstico
diferencial respectivo, de acuerdo con el
contexto clinico en el que se presenten las
lesiones. Una vez establecido el diagndstico, su
manejo terapéutico debe ir dirigido a lograr una
disminucion significativa en el peso.

PALABRAS CLAVE:

mucinosis,  obesidad, linfedema, lupus

eritematoso sistémico, hipotiroidismo.

SUMMARY

Lymphedematous mucinosis associated with
obesity is a recently recognized dermatosis that
corresponds to the group of focal cutaneous
mucinosis. It presents a characteristic clinical
course consisting of the progressive and
asymptomatic appearance of lesions in the legs
of adults who concomitantly have obesity and
lymphedema secondary in the lower limbs, as in
the clinical case that we will discuss. After having
made the differential diagnosis with other
possible types of cutaneous mucinosis,
according to the clinical context in which the
lesions occur, therapeutic management should
be aimed at achieving a significant decrease in
weight.

KEY WORDS:

mucinoses, obesity, lymphedema,
erythematosus systemic, hypothyroidism.

lupus

44




Mucinosis linfedematosa asociada a obesidad. Reporte de un caso y revision de la literatura. | EV Erazo y cols.

INTRODUCCION

Presentamos el caso clinico de una mujer adulta a quien diagnosticamos mucinosis linfedematosa
asociada a obesidad en el contexto de obesidad mérbida, linfedema crénico, lupus eritematoso
sistémico e hipotiroidismo subclinico. Desafortunadamente, con ella no fue posible conseguir una
disminucion considerable en el peso, por lo que su manejo médico sera expectante.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 45 afios de edad, que consultd por lesiones asintomaticas en las piernas de 4
afios de evolucion. Como antecedentes personales relevantes presentaba lupus eritematoso sistémico
(LES) sin actividad, obesidad mérbida y linfedema adquirido en miembros inferiores (MMII); en
tratamiento con metilprednisolona, hidroxicloroquina, azatioprina, calcitriol, calcio y vitamina D.

Al examen fisico, se revelan un indice de masa corporal (IMC) de 44, edema grado 1 en miembros
inferiores que dejaba fovea y multiples papulas y nddulos normocromicos, algunos ligeramente
eritematosos, de superficie lisa y brillante, consistencia blanda y tamafio variable, de hasta 15 mm de
didmetro, localizados en las piernas. Figuras 1y 2.

Los estudios de laboratorio revelaron ausencia de actividad inflamatoria y alteraciones organicas
diferentes a hipotiroidismo subclinico (TSH de 5,5 y T4 normal). En la ecografia duplex de MMII se
evidencid linfedema bilateral y ausencia de enfermedad venosa. Y en el estudio histopatoldgico
(hematoxilina/eosina, hierro coloidal y azul alcian) de una de las lesiones cutdneas se observaron
hallazgos compatibles con mucinosis dérmica. Figuras 3y 4.

Tras analizar lo descrito realizamos el diagndstico de mucinosis linfedematosa asociada a obesidad. El
objetivo inicial del tratamiento fue lograr una disminucion significativa del peso; sin embargo, no se
alcanzo, porque la paciente no fue candidata a realizar ejercicio fisico aerdbico (por dolor articular
mecanico), rechazo la posibilidad de cirugia bariatrica y no se adhirio a la dieta prescrita por nutricion
y dietética. Realizamos infiltraciones intralesionales con triamcinolona que fueron ineficaces, por lo
que se suspendieron. Finalmente, se acordé con la paciente realizar manejo expectante de su
dermatosis, la cual no ha presentado variacion significativa transcurrido un afio de seguimiento.

DISCUSION

La mucina es una glicoproteina de alto peso molecular que normalmente se puede encontrar, en bajas
concentraciones, en epidermis y dermis papilar, pero que usualmente es imperceptible en el estudio
histopatoldgico con coloraciones bésicas como la hematoxilina y eosina.*

Se denomina mucinosis cutdnea a los depdsitos anormalmente altos de mucina en la piel que, con
algun grado de facilidad, pueden observarse en el estudio histopatoldgico basico como un acimulo de
material anféfilo. Puede ser confirmado mediante el uso de coloraciones especiales para mucina como
azul alcidn, mucicarmin, hierro coloidal y/o acido periédico de Schiff.?

De acuerdo con el patrén de distribucion, las mucinosis cutaneas pueden ser clasificadas en cuatro
grupos: focales, foliculares, neoplasicas y/o difusas! (ver Tabla I). En el primer grupo se encuentra la
mucinosis linfedematosa asociada a obesidad (MLAQ), diagndstico realizado en nuestra paciente.
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La MLAO es una dermatosis que fue descrita por primera vez en el 2006 por Tokuda y colaboradores.
Su fisiopatologia no estd claramente establecida. Se conoce que la acumulacion de linfa en el
intersticio dérmico lleva a una disminucién en la oxigenacion tisular y a la estimulacion en la sintesis
de mucopolisacdaridos, con su consecuente depdsito. Hasta la fecha habian sido descritos 12 casos en
la literatura médica, que se sintetizan en la Tabla Il. La MLAO tipicamente afecta a adultos,
predominantemente mujeres, que como regla general tienen obesidad (IMC > 30 Kg por m?) vy,
secundario a esta, linfedema crénico en MMII.2 Clinicamente se manifiesta con lesiones asintomaticas,
que pueden ser papulas, nddulos y/o placas del color de la piel y/o eritematosas, la mayoria de ellas
de superficie lisa y translicida, blandas a la palpacién, que se distribuyen en las piernas, sin afectar
rodillas ni tobillos, y que se instauran en un tiempo de evolucion variable, generalmente afios.> %> ©
’/ El diagndstico debe ser confirmado mediante la biopsia de una de las lesiones cutdneas, en la que el
estudio histopatoldgico revelard una epidermis que puede estar atrofica, ortoqueratdsica o
hiperqueratodsica, pero que clasicamente se acompafa de edema dérmico con separacion de las fibras
de coldgeno y depdsitos de mucina, principalmente en la dermis papilar, con aumento en el nimero
de fibroblastos lineales y estrellados, aumento en el nimero de capilares con engrosamiento en sus
paredes y ademds linfangiectasias.>*>%7

Nuestra paciente representa un caso clasico de MLAO. Sin embargo, para llegar a su diagndstico
debimos considerar la posibilidad de otros diagndsticos, como fueron:

1. La mucinosis por estasis venoso. En esta dermatosis los pacientes son generalmente adultos
mayores de 60 afios, con enfermedad venosa crénica de miembros inferiores diagnosticada
clinicamente y confirmada con la ultrasonografia duplex venosa, que se presenta con lesiones
papulares, nodulares y/o tipo placas, asintomaticas, de instauracion lenta, pero que a diferencia
de los pacientes con MLAO no se limita a las piernas y puede afectar también tobillos y pies.® En
el estudio histopatoldgico también se encuentran depdsitos de mucina dérmica,
predominantemente en la dermis papilar al igual que ocurre en los pacientes con MLAQO; sin
embargo, en los pacientes por estasis venoso ademas se encuentran depdsitos de hemosiderina
en la dermis, que no es usual encontrar en pacientes que sélo presentan MLAO.® En nuestra
paciente no se observaron cambios cutdneos que sugirieran insuficiencia venosa y la
ultrasonografia duplex venosa color excluyé definitivamente este diagnostico.

2. La mucinosis papulo-nodular asociada a LES. Como su nombre lo indica, se presenta en
pacientes con diagnodstico de LES, que usualmente cursan con actividad lUpica y en quienes las
lesiones, que pueden ser papulares y/o nodulares, se instauran rapidamente en tronco y en
miembros superiores.’® En el estudio histopatoldgico la estructura de la epidermis no sufre
cambios y los depdsitos de mucina son predominantemente en dermis reticular.® Cabe resaltar
que con el tratamiento exitoso del LES las lesiones cutdneas de la mucinosis papulo-nodular
asociada a esta enfermedad se resuelven.!! Definitivamente, el cuadro clinico de nuestra
paciente no es compatible con este tipo de mucinosis focal.

3. Elmixedema pretibial. A diferencia de los primeros dos diagndsticos diferenciales mencionados,
este corresponde al grupo de mucinosis difusas. Se ha reportado una incidencia del 4% en
pacientes con enfermedad de Graves, trastorno tiroideo al que principalmente se ha asociado;
son escasos los reportes en pacientes con hipotiroidismo clinico autoinmune.*? Los pacientes
presentan edema en MMII que no deja fovea, sobre el que se desarrollan papulas y/o nédulos
asintomaticos. En el estudio histopatolégico los depdsitos de mucina son predominantemente
en dermis reticular y de distribucion difusa.’®> Nuestra paciente presentd lesiones bien
circunscritas, no difusas, con una TSH discretamente elevada, con una T4 normal, configurando
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un hipotiroidismo subclinico, diagndstico con el que hasta la fecha no se han reportados casos
de mixedema pretibial.

Con respecto al tratamiento de la MLAO es limitada la informacién que se conoce, debido al bajo
numero de casos identificados publicados. De la experiencia clinica informada hasta el momento, la
primera medida terapéutica efectiva para estos pacientes radica en la reduccion significativa del peso,
con dietas hipocaldricas de 1000-1200 calorias al dia, con lo que se ha descrito una resolucién
completa o casi completa de las lesiones.>*>®

CONCLUSION

Reconocer la mucinosis cutdanea como una gran familia que abarca diferentes variantes clinico-
patoldgicas resulta de gran importancia al momento de emprender un manejo terapéutico en
nuestros pacientes. Asi, en el caso clinico expuesto, fue importante realizar diagndstico diferencial
entre la mucinosis por estasis venoso, la mucinosis papulo-nodular asociada a LES, el mixedema
pretibial y la MLAO. Se llegd finalmente al diagndstico de esta Ultima, en la que la resolucion de las
lesiones cutdneas depende de la disminucion significativa del peso y de adoptar todas aquellas
medidas que promuevan un mejoramiento en la circulacién linfatica.

47




Revista Argentina De Dermatologia | Abr - Jun 2019 | Vol. 100 N°2

&H‘

-
-

—_ .
[} -~

Figura 1. Lesiones papularesy nodulares localizadas en piernas, sin compromiso de rodillas ni tobillos. En pierna
derecha, ademas, se observa celulitis posterior a toma de la biopsia de piel.
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Figura 2. Acercamiento de las lesiones descritas en figura 1, donde se observan pdpulasy nédulos normocrémicos,
algunos ligeramente eritematosos, de superficie lisa y brillante.

49




Revista Argentina De Dermatologia | Abr - Jun 2019 | Vol. 100 N°2

Figura 3. Estudio histopatolégico con hematoxilina/eosina de las lesiones: estrato corneo hiperqueratésico, estrato de
Malpighi adelgazado con aplanamiento de la red de crestas, tercio superior de la dermis ocupada por material
mucoide (recuadro grande a la derecha, hematoxilina/eosina, 4X), con abundantes fibroblastos estrellados (recuadro
pequefio superior derecho, 40X), con leve infiltrado inflamatorio mononuclear acompafiante y linfangiectasias (recuadro
pequefio inferior derecho, 10X).

Figura 4. Estudio histopatoldgico con alcian blue de las lesiones: positivo para abundante mucina dérmica en la misma
muestra de piel que se procesd con hematoxilina/eosina (4X).
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Tabla I. Clasificacion de las mucinosis

Liquen mixedematoso discreto — Liquen mixedematoso nodular — Liquen
FOCALES mixedematoso de la infancia — Liquen mixedematoso autoresolutivo — Liquen
mixedematoso acral persistente — Mucinosis papulo-nodular asociada a LES -
Mucinosis Linfedematosa asociada a obesidad — Mucinosis por estasis
venoso — Quiste mixoide.

o] RN Mucinosis folicular nevoide — Mucinosis folicular urticarial.

NI Wl Mixoma cutdneo — Angiomixoma.

DIFUSAS Liquen mixedematoso generalizado — Escleredema — Mucinosis eritematosa
reticular — Mixedema generalizado — Mixedema pretibial.

Tabla Il. Sintesis de los casos reportados hasta la fecha de mucinosis linfedematosa asociada a obesidad.

Publicacion Karadag A,etal. Brauns B, etal. Rongioletti F, etal. (4) Tokuday, etal (3) Ferreli C, etal. (7)
(5) (6)
N° de
pacientes 1 1 5 3 2
Sexo Mujer Muger 4 mujeres 1 mujer 2 mujeres
1 hombre 2 hombres
Edad 7 78 47-51-64-69-69 36-60-76 72-76
(anos)
Tiempo de
evolucion de la 12 36 24-24-36-48-48 6-24-48 1=47
enfermedad
(meses)
Lesiones Pépulas y nodulos Placasy Pépulas y/ o nddulos | Vesiculas y papulas | Papulas y nédulos
cutaneas semitransiicidos, nédulos semitranslicidos y semitransiicidas en | semitransidcidos y
sobre placas entematosos, algunas vesiculas en las piemnas, ertemalosos en
eritematosas en translicidos en las piernas, asintomaticas piernas edematosas,
plernas la parte infenor asintomaticas asintomaticas
edematosas, de piernas
asintomaticas edematosas,
asintomaticas
IMC 37A 32 35-40-43-47 352-425-51 38.7->30
Kg por m?
Linfedema Si Si Si Si Si
cronico
Histo - Hiper - Epidermis Hiper - ortoqueratosis Atrofia epidérmica Atrofia epidérmica,
patologia ontoqueratosis, atréfica con con atrofia epidérmica | con borramiento de edema démmico,
acumulo de deposito difuso y borramiento del la red de crestas, angloplasia, matriz
mucina démica, de mucina en la patrén de crestas, edema dérmico, con fibromixoide con
aumento de dermis supenor, | edema en lapapilayla | depositos de mucina | depdsitos de mucina
fibroblastos en la | aumento de los parte superior de la en la dermis papilar en dermis
dermis, fibroblastos y dermis reticular con superficial y superficial,
engrosamiento de | vasos capilares depdsitos de mucina, perivascular, con fibroblastos
los vasos engrosados en aumento en los aumento de los estrellados, infiltrado
capilares y vasos la dermis fibroblastos y vasos fibroblastos y linfocitico
linfaticos dilatados capilares aumentados y | aumento de vasos perivascular escaso
engrosados capilares, con
escasos depasitos
de hemosiderina
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