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Introduccion

El depésito de mucina es un hallazgo frecuente en las biopsias
de multiples enfermedades cutdneas de tipo autoinmune
incluyendo la dermatomiositis (DM)®. Sin embargo, la apari-
cién de lesiones cutaneas de mucinosis se ha descrito como un
signo infrecuente de DM, precediendo en ocasiones, meses o
incluso afios a otras manifestaciones méas especificas®.
Presentamos el caso de una mucinosis cutdnea como primer
signo de una dermatomiositis paraneoplasica y revisamos los
casos disponibles en la literatura y las teorias etioldgicas
propuestas.

Caso clinico

Un paciente de 67 afios sin antecedentes médicos de interés
acude a nuestro centro por un cuadro de lesiones cutaneas y
debilidad muscular progresiva. El paciente referia la aparicién
durante el dltimo afio de multiples lesiones rojizas sobreele-
vadas en el area del escote que habian ido confluyendo
formando placas intensamente eritematosas. Posteriormente
habian aparecido otras lesiones en el dorso de los dedos, la
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cara externa de los brazos y el drea facial; y, finalmente, en las
altimas semanas se habia asociado un cuadro de mialgias,
anorexia secundaria a disfagia leve y debilidad muscular.

En la exploracién fisica destacaban las lesiones del area del
escote (fig. 1), que mostraban una erupcién de tipo papuloso
intensamente eritematosa, con confluencia ocasional de las
lesiones en placas de mayor tamariio, realizandose una biopsia
cutanea de estas. También se evidencid un eritema palpebral
bilateral y malar (fig. 2), junto con lesiones eritematosas
levemente infiltradas a nivel de codos y areas articulares de
ambas manos (fig. 3). Sin embargo, no se observaron otros
signos externos de enfermedad sistémica salvo debilidad
muscular de la cintura escapular y pelviana.

La biopsia presentaba una epidermis sin alteraciones y un
escaso infiltrado linfohistiocitario perivascular en la dermis
superficial, sin embargo en la dermis reticular media y alta se
observo un depésito de mucina que disecaba los haces de
colageno, realizandose tinciones especificas con azul alcian,
hierro coloidal y mucicarmin (fig. 4).

La analitica no mostré alteraciones salvo la presencia de
anticuerpos antinucleares con patrén moteado a titulos 1/320
en el estudio inmunolégico y la elevaciéon en los valores de los
marcadores tumorales séricos CA125 (68 U/ml), CA 72,4 (128 U/
ml) y CA 15,3 (40,6 U/ml). En el TC téraco-abdémino-pélvico se
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Figura 1 - Papulas eritematosas de distribucién folicular,
consistentes al tacto y agrupadas a nivel de escote.
Asientan sobre un area de fotoexposicién crénica.

observé una tumoracién ovdrica izquierda con importante
neovascularizacién y signos de carcinomatosis peritoneal,
nédulos pulmonares y lesiones hepaticas, que fue confirmada
como un carcinoma ovarico papilar seroso de alto grado. Por lo
tanto, se establece un diagnéstico de dermatomiositis para-
neoplésica con mucinosis cutdnea secundaria. Trasladada al
servicio de oncologia médica, la paciente fallecié en menos de
un mes tras el diagnéstico.

Discusion

La mucina estd compuesta por glucosaminoglicanos (GsG)
acidos producidos por los fibroblastos. Ademas de una
importante funcién protectora, también juega un papel en
la regulacién inmunolégica de las células del medio y la
sefializacién intercelular’. Su depésito excesivo en la dermis
puede ser causa de enfermedad clinicamente evidente, dando
lugar a una mucinosis cutdnea primaria; o puede ser un
fendmeno secundario en el contexto de otras dermatosis
como: lupus, esclerodermia o DM. En estas, el depdsito suele
hallarse en el estudio histoldgico de las dreas afectas por la
dermatosis primaria, originando raras veces lesiones macro-
scopicas’.

Con respecto a su causa, en los pacientes con DM y
mucinosis secundaria se ha observado la produccién de
mucina por los fibroblastos dérmicos’. Inicialmente atribuido

Figura 2 - Eritema en parpados y mejillas de tonalidad
violacea.

Figura 3 - Lesiones sobre articulaciones
metacarpofalingicas e interfalangicas proximales.

a un efecto estimulador de autoanticuerpos séricos, las
técnicas de reduccién de autoanticuerpos no lograron reducir
la produccién de mucina. Posteriormente se han propuesto
multiples mediadores intercelulares como la IL.-1%, el IFN-y* o
laIL-67, quienes actuarian tanto en los fibroblastos como en los
queratinocitos, mediante la formaciéon de receptores alta-
mente especificos para la mucina™>.

Aunque en la DM el hallazgo histoldgico de mucina dérmica
es muy frecuente?, una busqueda bibliografica nos permitié
localizar Uinicamente otros 16 casos de mucinosis cutanea
clinica asociada a dermatomiositis (tabla 1). Se recogieron las
caracteristicas de los pacientes, la forma clinica de mucinosis,
la secuencia temporal (valorando si habia sido la primera
manifestaciéon cutédnea de la DM) y la existencia de asociacion
con neoplasia subyacente. Se observé un predominio de
pacientes de sexo femenino (9/14) con una edad media al
diagnéstico de 51 afios, sin ningin caso descrito de mucinosis
folicular o mucinosis focal. La DM se asoci6 a tumor en 5 de los
17 casos, cifra similar (29,4%) a la incidencia general de DM
paraneoplasica (25%). De forma significativa, en todos los
casos de DM paraneopldsica la mucinosis cutanea precedié a
los otros signos de DM, mientras que lo fue solo en el 50% de los
pacientes con DM no asociada a tumor.

Si consideramos que los fenémenos paraneoplésicos se
deben a la alteracién de la regulacién de la autoinmunidad y la
secrecién de sustancias tumorales con funciones fisiolégicas,
en la DM paraneoplasica con mucinosis secundaria podria ser
el propio tumor quien produjese factores para el desarrollo de
la mucinosis. En los casos analizados coexisten neoplasias
ovaricas (paradigma de tumor productor de mucina), carci-
noma gastrico no especificado (que tiene entre sus variantes
una coloidal o mucinosa), carcinoma microcitico de pulmén, y
un Unico caso de carcinoma nasofaringeo donde no se precisa
la histologia del tumor*®. En oncologia se ha observado que las
células tumorales son capaces de inducir la produccién de GsG
y proteinas especificas en otras células y que ello juega un
papel muy importante en el crecimiento, extensién y
supervivencia de multiples tumores sélidos®. El desarrollo
de estrategias terapéuticas oncolégicas enfocadas a interferir
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