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Caso Clinico / Case Report

Mucinose Folicular: reviséo da literatura e relato de um caso
Follicular mucinosis: literature review and case report’
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Resumo: A mucinose follicular (MuF), também chamada de alopecia mucinosa, ¢ mucinose cutinea
caracterizada pelo acimulo de mucina no foliculo pilossebiceo. As mucinoses tém duas formas de apre-
sentacio: uma idiopdtica ou primadria, e outra sintomdtica ou associada a diversos processos benignos e
malignos. Os autores apresentam um caso de mucinose folicular priméria e fazem breve revisio do
assunto. Trata-se de uma paciente de 26 anos de idade, com placa eritematosa recoberta por fina desca-
macio, alopécica e localizada no supercilio direito. Apds seis meses, sem qualquer tratamento, houve
resolucao espontinea da lesdo. A paciente permaneceu durante 12 meses em controle ambulatorial sem
que se evidenciasse qualquer sinal de recidiva.
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Summary: Follicular mucinosis, also known as alopecia mucinosa, is a cutaneous mucinosis char-
acterized by mucin accumulation predominantly in the pilosebaceous follicle. Two forms are distin-
guished: an idiopathic, or primary form, which is benign and without associated disease, and a symp-
tomatic form associated with lymphoproliferative disorder, most commonly the cutaneous T-cell lym-
phoma mycosis fungoides. The authors present a new case of the disease and a brief review of the lit-
erature. The patient was a 26-year-old female with an asymptomatic plaque of erythema and scaling
with alopecia on ber right eyebrow. The lesion resolved spontaneously six months later. We have fol-

lowed the patient over twelve months without relapse.
Key words: lymphoma; mucinosis, follicular; mucinoses.

INTRODUCAO

A mucinose folicular (MuF) é dermatose relativa
mente rara, pertencente ao grupo das mucinoses cut&
neas, isto é um conjunto de entidades clinicas de mor-
fologia e etiopatogenia variadas, cujo denominador
comum é representado por depdsitos localizados ou
difusos de mucina na pele ou nos folicul os pilosos.* Tem
duas formas de apresentacéo: uma idiopética ou prima
ria, e outra sintomatica ou associada a diversos proces-
sos benignos e malignos.?
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INTRODUCTION

Follicular mucinosis (FMu) is a relatively rare der-
matosis, belonging to the cutaneous mucinoses group, that
is, a complex of morphological and various etiopathogenic
clinical entities, whose common denominator is represented
by localized or diffused deposits of mucin in the skin or hair
follicles.” There are two forms of the disease: an idiopath-
ic or primary form, and another symptomatic form associ-
ated to diverse benign and malignant processes.

In what follows, a case of primary FMu is reported,
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Relata-se, a seguir, um caso de MuF primaria estu-
dado no Servico de Dermatologia da FUFPI, destacando
sua clinica, histopatologia e tecendo algumas considera-
¢Oes sobre a entidade.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, faiodérmica, 26 anos de
idade, sem antecedentes pessoais e familiares de interesse,
procurou o0 ambulatério de dermatologia pelo aparecimen-
to de lesdo cutanea de seis meses de evolucdo, assintométi-
ca e localizada no terco interno do supercilio direito.

Ao exame dermatol égico evidenciou-se placa erite-
matosa, levemente infiltrada, de configuracdo circular,
muito bem delimitada e medindo aproximadamente trés
centimetros de didmetro. A superficie dalesdo mostrava-se
recoberta por fina descamagéo e exibia poros foliculares
dilatados e desprovidos de pélos (Figura 1).

A exploragéo da sensibilidade no interior da placa
demonstrou diminuicdo das sensibilidades tétil, dolorosa e
ao frio, mas com sensibilidade aumentada ao calor.

O exame anatomopatol gico da lesdo cuténea cora
da pela hematoxilina-eosina (HE) mostrou discreta ortoce-
ratose, espongiose, degeneracdo cistica com vacuolizacdo
do epitélio folicular e moderado infiltrado inflamatorio,
congtituido principal mente por linfécitos e histiécitos e, em
menor ndimero, por plasmacitos e eosindfilos, e de locali-
zacdo perifolicular predominante (Figura 2). Mediante
coloracéo pelo alcian blue os espacos cisticos adquiriram
uma tonalidade azulada, confirmando a presenca de muci-
na em seu interior (Figura 3) e, conseqiientemente o diag-
nostico de MuF.

A evolucdo do quadro, sem realizar qualquer tipo de
tratamento, foi para resolucdo progressiva da lesdo, com
desaparecimento completo da mesma seis meses apds a
consultainicial.

DISCUSSAO

Em 1957, Pinkus® descreveu uma nova entidade der-
matolégica, sob a denominacéo de alopecia mucinosa,
apresentando a observacdo de seis pacientes portadores da

which was studied at the Servigo de Dermatologia of the
Universidade Federal do Piaui (FUFPI). The study high-
lights its clinical manifestation and histopathology, and
puts forth a few considerations on the entity.’

CASE REPORT

A 26-year-old faiodérmica female patient, without
personal or family antecedents of note, sought assistance at
the dermatology outpatients’ clinic due to the appearance of
cutaneous lesions six months earlier, which were asympto-
matic and located at the inner third of the right eyebrow.

The dermatological test showed evidence of an ery-
thematous plaque, which was lightly infiltrated, had a cir-
cular configuration, was very well defined and measured
approximately three centimeters in diameter. The area of
the lesion was covered over by a fine scales and exhibited
porous dilated follicles and destitute of skin (Figure 1).

Exploration of the inner sensitivity of the plaque
demonstrated a reduction of tactile, painful and cold-relat-
ed sensitivity, but an increased sensitivity to heat.

The anatomopathologic exam of the stained cuta-
neous lesions due to hematoxiline-eosine (HE) showed dis-
creet orthokeratosis, spongiosis, cystic degeneration with
vacuolization of the follicular epithelium and moderate
inflammatory infiltrate, constituted principally by lympho-
cytes and histiocytes and, in lesser abundance, by plasmo-
cytes and eosinophils, predominantly located in the peri-
follicular area (Figure 2). By means of alcian blue stain-
ing, the cystic spaces acquired a bluish character of tone,
confirming the presence of mucin in its inside (Figure 3)
and, consequently, the diagnosis of FMu.

The course of the form without undergoing any type
of treatment was toward progressive resolution of the
lesion, with complete disappearance six months after the
initial consultation.

DISCUSSION

In 1957, Pinkus’® described a novel dermatological
entity under the name of alopecia mucinosa, in a presenta-
tion of his observations on six patients carrying the novel

nova enfermidade. Porém,
como aalopeciasd éclinica
mente evidente quando se
encontram acometidas areas
cutaneas com pélo terminal,
parece ser mais adequada a
designacdo MuF, proposta
em 1959 por Jablonska
Chorzelski e Lancucky,* e
adotada pela maioria dos

Figura 1: Placa infiltrada,
alopécica no

infirmity. However, as the
alopecia is only clinically
evident when found to be
affecting cutaneous areas
with the terminal hairs, the
FMu designation seems to be
more adequate. The latter
was proposed in 1959 by
Jablonska Chorzelski and
Lancucky,* and has been

Figure 1: Infiltrated
plaque, alopecic in
the right eyebrow

supercilio direito
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Figura 2:
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Figure 2:
Mucin degen-
eration in
the external
follicular
radicular
sheath and
perifollicular
and perivas-
cular
inflamed
infiltrate

HE - 250 x

autores que se ocuparam do assunto* °

A MuF tem sido observada em todas as racas, em
todas as idades e igualmente em ambos os sexos.*

Sua causa permanece desconhecida® mas a tendén-
cia atual é consideréla um padrdo de reacdo do epitélio
folicular a diversas noxas.® Os estudos de microscopia ele-
tronica efetuados por Ishibashi” parecem confirmar que a
mucina presente no foliculo e na glandula sebécea procede
de células epiteliais alteradas dessas estruturas.

O aspecto objetivo &, na descricdo de Rabello,? o de
"placas planas ou € evadas, de coloragdo résea ou vermelho-
viol&cea, por vezes escamosas ou ceratdsi cas, edematosas ou
infiltradas, com ou sem prurido; sobre essas placas, poros
pilossebéceos abertos, pequenas papulas foliculares e areas
dealopecia’'. Entretanto, convém salientar que essaformade
apresentacdo clinica nem sempre é tao tipica, ocorrendo
variantes que compreendem desde formas nodulares’ a
outras que simulam foliculites,® alopecia areata,™ alopecia
cicatricia,** eczema cronico,” lesdes acneiformes, urtica
ria® e formas eritrodérmicas inclusive® Mencdo especia
deve ser feitaa chamadalinfocitose de células T foliculotré-
pica, forma de mucinose folicular pobre em mucina que
exibe infiltrado celular constituido por linfécitos T, compro-
metendo todos os foliculos associados a hiperceratinizacéo,
espongiose e hiperplasia folicular na auséncia de deposicdo
de mucina. O achado de linfécitos tipicos sem agredir o foli-
culo piloso, bem como o estudo imuno-histoquimico, gjuda
a distingui-la do linfoma de células T foliculotropico. Tal
entidade pode seguir curso indolente ou evoluir paralinfoma
de cdulas T foliculotrépico, micose fungodide ou linfoma
anaplésico.”” Dignos de consideracdo, também, sdo os fre-
guentes relatos de disestesias no nivel das eflorescéncias
consistentes em diminuicdo das sensibilidades tétil, doloro-
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Figura 3:
Epitélio foli-
cular com
acamulo cis-
tico de muci-
na Alcian
blue - 250 x
Figure 3:
Follicular
epithelium
with cystic
accumula-
tion of
mucin Alcian
blue - 250 x

adopted by most of the authors who occupy themselves with
the subject.””

FMu has been observed in all races and ages, and in
both sexes equally.’

Its cause remains unknown,’ but the current tenden-
¢y is to consider it a standard of follicular epithelium reac-
tion to diverse noxas.” Studies carried out with the electron
microscope by Ishibashi’ seem to confirm that mucin pres-
ent in the follicle and in the sebaceous gland proceeds from
the altered epithelial cells of these structures.

In Rabello's description®, the objective aspect of
FMu is that of "flat or raised plaques, pink or reddish-pur-
ple in color, at times squamous or keratotic, edematous or
infiltrated, with or without pruritus, these plaques are cov-
ered by open porous pilosebaceos, small follicular papules
and alopecic areas.” However, it is worth mentioning that
this form of clinical manifestation is not always that typical.
Variations occur covering a range from nodular forms to
others that simulate folliculitis," areata alopecia,” cicatri-
cial alopecia,” chronic eczema,” acneiform lesions",
urticaria” and erythrodermic forms inclusive.” Special
mention has to be made of the so-called tropical follicle T-
cell lymphocytosis, a form of follicular mucinosis poor in
mucin exhibiting cellular infiltrate constituted by T lympho-
cytes, and compromises all associated follicles to hyperker-
atinization, spongious and follicular hyperplasia in the
absence of mucin deposits. The finding of typical lympho-
cytes that do not attack the hair follicle, as well as the
immuno-histochemical study, help to distinguish it from
tropical follicle T-cell lymphocytosis. Such entities may fol-
low an indolent course or evolve into tropical follicle T-cell
lymphocytosis, fungoid micosis or anaplastic lymphoma."”
Also worthy of consideration are the frequent reports of
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sa e ao frio, mas com sensibilidade aumentada ao calor.* *®
%20 No caso relatado, os autores tiveram igualmente a opor-
tunidade de observar esses fatos.

A classificag8o da MuF foi ampliada recentemente
paraincluir trés formas:*

1. priméria, de curta evolugao;
2. priméria, de curso prolongado;
3. secundéria, associada a outros processos.

A primeira, mais comum e benigna, acomete crian-
¢as e adultos jovens com uma a duas lesdes limitadas a
cabeca e a0 pescogco, que curam espontaneamente num
periodo de tempo compreendido entre dois meses e dois
anos, e que, em geral, ndo recidivam. Na segunda forma,
gue ocorre em pacientes de idade ligeiramente superior ado
grupo precedente, as lesdes sdo mais numerosas, algo disse-
minadas, tendo como sitios de predilecéo a face, o tronco e
extremidades. A despeito do curso acentuadamente crénico
com recidivas durante varios anos, o prognéstico &, invaria:
velmente, benigno. A terceiravariedade, que habituamente
incide entre 0s 40 e os 70 anos de idade, apresenta-se como
multiplas placas generalizadas, infiltradas, associadas a lin-
fomas de células T, especialmente micose fungdide. A fre-
guéncia com gue surgem linfomas em pacientes com MuF
€ muito variavel, umavez que os critérios adotados nas dis-
tintas séries ndo sdo uniformes. Assim, Coskey e
Mehregan® detectaram linfoma em sete de 50 pacientes
com MuF ou 14%; Emmerson,? em oito de 47 ou 17%;
Logan e Headington,® em 21 de 80 ou 26%; Mehregan et
al. cols.* em nove de 33 ou 27,2%; Gibson et al cols.,’ em
19 de 59 ou 32%. Por outro lado a frequéncia de MuF em
pacientes com linfoma cuténeo ndo tem sido devidamente
apreciada naliteratura. Marti et al. cols® aencontraram em
cinco de 43 pacientes ou 11%.

A imagem histopatol égica é caracterizada por dege-
neragdo mucinosa na bainha externa do foliculo piloso e da
glandula sebécea.® Notam-se deposito de mucinaintercelular
e dteragbes das células epiteliais, que se mostram fusifor-
mes ou estreladas, assemelhando-se a células embrionérias
ou fibroblastos. 1sso pode ser seguido pela formacdo de
espacos cisticos parcial mente cobertos de mucina.® O infil-
trado inflamat6rio na forma primaria de MuF é perivascular
e perifolicular,* possui intensidade variavel e é constituido
por linfocitos, histiécitos e eosinéfilos.?

A diferenciacdo em bases puramente histoldgicas
entre a MuF primaria e a MuF associada com linfoma pode
sar impossivel. Geralmente, entretanto, a presenca de um
grande nimero de eosinéfilos no infiltrado inflamatério e
alteragBes mucinosas marcadas no epitéio folicular flamem
favor de uma forma benigna, enquanto a presenca de epider-
motropismo linfocitério e de denso infiltrado perifolicular de
células atipicas apontam para MuF associada a linfoma.*

Ante uma placa de alopecia com foliculos proemi-
nentes e ateragdes inflamatdrias minimas, deve-se pensar
no diagnostico de MuF.% A alopecia, malgrado seu carater
inconstante, tem enorme valor diagndstico e deve ser pes-
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paresthesias at the efflorence level, consistent in the reduc-
tion of tactile, pain and cold sensitivity, but with increased
sensitivity to heat."”"*"** [n the case report, the authors also
had the opportunity to observe these facts.

The FMu classification was recently expanded to
include three forms:

1. primary, short evolution,”
2. primary, prolonged course;
3. secondary, associated to other processes.

The first, most common and benign, affects children
and young adults with one to two lesions limited to the head
and throat, which are spontaneously cured in a period of
two months to two years, which in general do not recur. In
the second form, occurring in patients slightly older in age
to the preceding group, the lesions are more numerous, with
some disseminated and having face, trunk and extremities
as their sites of predilection. Despite the increasingly
chronic course with recurrence over several years, the
prognosis is, invariably, benign. The third variety, which
usually incurs at 40 to 70 years of age, is manifested as gen-
eralized multiple plaques, infiltrated, associated to T-cell
lymphomas especially fugoide micosis. The frequency with
which lymphomas arise in FMu patients is very variable,
once the criteria adopted in the distinct series are not uni-
form. This is how Coskey and Mehregan® detected lym-
phoma in seven of the 50 FMu patients, or 14%, Emmerson,
22 in eight of the 47, or 17%, Logan and Headington, 23 in
21 of 80, or 26%; Mehregan €t d. in nine of 33, or 27.2%;
Gibson et dl., in 19 of 59, 32%. On the other hand, the fre-
quency of FMu in patients with cutaneous lymphoma has
not been appreciated in the literature. Marti € a.” found it
in five of 43 patients, or 11%.

The histopathological image is characterized by
mucin degeneration in the external sheath of the hair fol-
licle and of the sebaceous gland.’ It was observed that the
deposit of intercellular mucin and alterations of the
epithelial cells, which become fusiforms or star-like,
resemble embrionary or fibroblast cells. This could be fol-
lowed by formation of cystic spaces partially mucin cov-
ered. 10 The inflammatory infiltrate in the primary form of
the FMu is perivascular and perifolicular.’ Its intensity is
variable, being constituted of Ilymphocytes and
eosinophils.”

Differentiation in purely histological bases between
primary FMu and the FMu associated with lymphoma may
be impossible. Generally, however, the presence of a high
number of eosinophils in the inflammatory infiltrate and
marked mucinous alterations in the follicular epithelium
speak in favor of a benign form, while the presence of lym-
phocytic epidermotropism and of the dense perifollicular
infiltrate of atypical cells point to FMu associated with lym-
phoma.’

In the presence of a plaque of alopecia with promi-
nent follicles and minimal inflammatory alterations, the
diagnosis of FMu must be considered.”® Alopecia, despite its
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quisada sistematicamente, sobretudo no couro cabeludo e
nos supercilios. Contudo, parece ndo existir nenhum acha
do clinico dermatol 6gico que permita afirmar com seguran-
¢a que um caso é de MuF primaria ou de MuF associada
com linfoma.® Repetidos exames clinicos e histopatol 6gicos
s80 necessarios para consecucao desse objetivo.

Antes de instituir qualquer tratamento, é convenien-
te levar em consideragdo a possibilidade de regressdo
espontanea nas formas idiopédticas. Caso isso ndo aconteca,
pode-se recorrer a uma das diversas modalidades terapéuti-
cas empregadas por diferentes autores com resultados varia
vels: corticdides tépicos, intralesionais ou sistémicos,® dap
sona® Puva® interferons® radioterapia superficid® * e
minociclina® Nas formas secundarias, a terapéutica devera
ser orientada para doenca subjacente.® No caso relatado,
como ja referido, ndo foi prescrita qualquer medicacdo
especifica para a lesdo cuténea, que apresentou regressao
espontanea apos Sseis Meses.

CONCLUSAO

A paciente em questdo representa um caso tipico
de MuF priméria, tanto em sua morfologia como em sua
topografia, idade de apresentacéo e evolucdo. O diagnosti-
co diferencial fez-se num primeiro momento com a hanse-
niase tuberculGide, sobretudo pela presenca de disestesias
no nivel dalesdo e posteriormente com a sarcoidose e [Upus
eritematoso, diagnésticos que foram descartados ao reali-
zar-se 0 exame anatomopatol 6gico, que mostrou-se caracte-
ristico de MuF.

Finalizando, os autores chamam atencdo para a
necessidade de avaliacdo dermatolégica periddica dos
pacientes com MuF, pela possibilidade de eles desenvolve
rem posteriormente um linfoma. Assim, a paciente aqui
descrita esta tendo seguimento ambulatorial mensal, encon-
trando-se no final do primeiro ano de acompanhamento,
sem apresentar sinais dessa eventualidade. a
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