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RESUMEN

El carcinoma mucinoso cutaneo primario es una rara neoplasia maligna, que pertenece al
grupo de tumores anexiales de la piel. Son de crecimiento lento, productores de mucina y se
presentan principalmente en cabeza y cuello. Algunos de sus diagnésticos diferenciales son
quiste sebaceo, hemangioma, melanoma, neurofiboroma, pilomatrixoma y depésitos
metastasicos. El desafio principal en estas lesiones es diferenciarlas de los depdsitos
secundarios mucinosos mas frecuentes. La inmunohistoquimica es obligatoria para diferenciar
estas lesiones de metéstasis. El tratamiento principal es la reseccion con margenes amplios
de al menos 10 milimetros o cirugia de Mohs, debido a la tendencia de recurrencia local.

PALABRAS CLAVE: Carcinoma; mucina; inmunohistoquimica; cirugia de Mohs.

ABSTRACT

Primary cutaneous mucinous carcinoma is a rare malignant neoplasm, that belong to a group
of adnexal tumors of the skin. They are slow growing, mucin producer and commonly arises in
the head and neck region. Some of its differential diagnoses are sebaceous cyst, hemangioma,
melanoma, neurofibroma, pilomatrixoma and metastatic deposits. The main challenge in these
lesions is to differentiate it from more frequent mucinous secondary deposits.
Immunohistochemistry is mandatory to differentiate these lesions from metastases. Surgical
excision with wide margins of at least 10 millimeters or Mohs surgery is the main stay of
treatment due to the tendency of local recurrence.
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INTRODUCCION

El carcinoma mucinoso cutdneo primario
(CMCP) pertenece a una pequefia parte de
las neoplasias cutaneas anéxales, entre las
gque pueden mencionarse  tumores
foliculares, sebaceos, apocrinos o0 ecrinos
(1). Este es un tumor maligno poco
frecuente, que produce mucina. Se deriva de
las estructuras glandulares epiteliales y fue
descrito por primera vez por Lennox et al. en
1952 (2). Es de crecimiento lento, y existen
controversias con respecto si se deriva de
una glandula ecrina o una apocrina.
Usualmente, aparece en las regiones de
cara o cuello, siendo los parpados los mas
frecuentemente involucrados, en un 41%.
Su porcentaje de aparicion segun el area es:
cuero cabelludo 17%, cara 14% y otras
areas como el tronco y la axila, siendo los
hombres son mas afectados que las mujeres
(3).

El objetivo de esta revision es describir este
tipo de carcinoma que, al ser poco frecuente,
puede pasar inadvertido o confundirse con
una neoplasia benigna.

METODO

Esta revision bibliografica se realizd
mediante una busqueda en diversas bases
de datos (PubMed, Medline, Cochrane y
SciELO).

Se utilizaron criterios de busqueda como
“neoplasias anexiales cutdneas” “Cutaneous
Adnexal Neoplasms”, “Primary Cutaneous
Mucinous Carcinoma” y “Skin Mucinous
Carcinoma”.

Se incluyeron como referencia Unicamente
publicaciones recientes, escritas en idioma
espafiol o inglés, incluidos articulos de
revision, metaanalisis 0 revisiones
sistematicas.

Se excluyeron las publicaciones con mas de
cinco afos de antigliedad y articulos que no
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contuvieran informacion relevante o que no
respondieran al objetivo de la presente
revision. Se realiz6 una revisién de un total
de 20 articulos, de los cuales se utilizaron 17
articulos que cumplen con los criterios
establecidos.

GENERALIDADES

Las glandulas ecrinas secretan fluidos
directamente a la superficie de la piel,
mientras que las apocrinas secretan un
fluido oloroso y viscoso en el foliculo piloso.
Ambas glandulas pueden producir tumores
benignos o malignos. A menudo, los
tumores malignos se derivan de un tumor
benigno preexistente o surgen de novo (1).
ElI CMPC en el 75% de los casos se origina
en la cabeza y cuello; de estos, un 40% se
origina en la region periorbital (4).

Evidencia reciente de estudios
inmunohistoquimicos y analisis
ultraestructurales con microscopia

electrénica indican que su origen es ecrino.
También es conocido como: carcinoma
mucinoso ecrino 0 adenocarcinoma
mucinoso de la piel (5).

MANIFESTACIONES CLINICAS

El CMPC tiene una presentacion clinica muy
variada, como se puede observar en las
figuras 1 y 2. Comunmente, se presenta
como una lesion solitaria de crecimiento
lento, indolora, papular o nodular,
roja/gris/purpura, de superficie blanda, a
veces ulcerada, con costra 0 con
telangectasia, pudiendo confundirse con
lesiones benignas (5).

En la figura 1 se observa una lesion tumoral,
multinodular, brillante, eritematosa, movil e
indolora, con egrosamiento de la epidermis.
En lafigura 2 se aprecia una lesion color piel,
de superficie brillante y consistencia blanda,
de 2 cm de diametro, localizada sobre region
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parietotemporal
cabelludo (6-7).

izquierda del cuero

Figura 1. Manifestacion clinica de
carcinoma mucinoso cutaneo primario en

region peritemporal izquierda
- ‘: ,.

R S e

Descripcion: lesiébn  tumoral peritemporal,
multinodular, brillante, eritematosa, movil e indolora
con engrosamiento de la epidermis.

Fuente: Duque-Ruiz M, Vasquez-Trespalacios E.
Infrecuente céncer no melanoma: carcinoma
mucinoso. Rev. asoc. colomb. dermatol. cir. dematol.
[Internet]. 1° de junio de 2019 [citado el 15 de
septiembre de 2022];27(2):138-42.

DIAGNOSTICO

El diagndstico clinico diferencial del CMPC
puede ser complejo clinicamente; por su
presentacién inusual y variada, puede incluir
lesiones benignas como quistes sebaceos,
hemangiomas, lipomas, melanomas,
chalazion, neurofibromas o pilomatrixomas;
y lesiones malignas, siendo las mas
importantes metastasis por
adenocarcinomas de mama, pulmon y tracto
digestivo bajo; ademas, se han descrito
otros Organos de los que también pueden
derivarse, pero en menor grado, como lo son
las glandulas salivales o lagrimales, ovarios,
pancreas y prostata (8-10).
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La identificacion y diferenciacion de estos
tumores con respecto a otros, se realiza por
analisis histoloégico y patolégico de la
inmunohistoquimica (1,10,11).

Figura 2. Manifestacion clinica de
carcinoma mucinoso cutaneo primario en
region parietotemporal izquierda del cuero
cabelludo

Descripcion: Tumoracion color piel, de superficie
brillante y consistencia blanda, de 2 cm de diametro,
localizada sobre region parietotemporal izquierda del
cuero cabelludo.

Fuente: Arciniegas X, Vacas A, Cura M, Mazzuccolo
L. Carcinoma mucinoso primario de piel. Rev. Hosp.
Ital. B. Aires. 2019;39(3):98-100.

HISTOLOGIA

Estos tumores se caracterizan por presentar
conglomerados de células neoplasicas
monomorficas con minima atipia celular,
dentro de lagunas de mucina y separadas
por delgados septos fibrosos (10-11).
Histolégicamente, su diagnoéstico diferencial
mas importante es el carcinoma
metastéasico.

La mayoria de los carcinomas mucinosos
gue se encuentran en la piel son carcinomas
metastasicos secundarios, que pueden
derivarse  principalmente  del tracto
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gastrointestinal bajo, de las mamas y del
pulmén (10-12).

Debido a su similitud histolégica, se deben
utilizar  pruebas  inmunohistoquimicas,
siendo estas pruebas un complemento
indispensable para el diagnéstico tumoral y
el sitio de origen (13).

INMUNOHISTOQUIMICA

En la inmunohistoquimica, los CMPC son
fuertemente positivos para la citoqueratina 7
(CK7), antigeno de membrana epitelial,
antigeno  carcinoembrionario, p63 'y
ocasionalmente  para receptores de
estrégeno y progesterona, mientras que son
negativos para citoqueratina 20 (CK20) (10-
12).

Por ser negativos para CK20, es posible
diferenciarlos de tumoraciones del tracto
digestivo bajo, que si son positivas para
CK20 (10,11,14).

Los CMCP, por ser CK7 positivo y CK20
negativo, son  similares con los
adenocarcinomas secundarios de mama y
de pulmon, siendo entonces
microscOpicamente e
inmunohistoquimicamente  indistinguibles,
por lo que se debe excluir malignidad
primaria de estos 6rganos antes de hacer el
diagnéstico de CMPC (14).

Adicionalmente, para ayudar a diferenciar
entre una lesion primaria y una secundaria o
metastasica se utilizan tinciones
inmunohistoquimicas marcadoras de
musculo liso, como lo son actina de musculo
liso, p63 y calponina, que van a tefiir la capa
periférica de las células mioepiteliales
alrededor de los agregados neoplasicos,
interpretdndose como una tumoracion local
y de esta forma apoyando el diagndstico de
CMPC (10,15).
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ESTUDIOS DE EXTENSION

Antes de realizar el diagnéstico de CMPC,
es recomendable realizar estudios de
extension, como mamografia, ultrasonidos,
resonancia magnética o tomografias, para
excluir metéstasis cutaneas de algun
adenocarcinoma primario en érganos como:
mamas, colon, préstata, pulmén, ovarios,
pancreas y rifiones (1).

TRATAMIENTO

El tratamiento consiste en reseccion de la
lesion con margenes amplios de al menos
10 mm, sin embargo, con esta modalidad se
han observado tasas de recurrencia local de
hasta un 30-40% (1,2,5,16).

La cirugia microgréfica de Mohs se ha
introducido como un tratamiento de primera
linea, dado que este tipo de tumoracion la
mayoria de las veces se presenta en la
region de la cara, evitando asi amplias
escisiones innecesarias de piel y, ademas,
ha mostrado mejores resultados en cuanto a
recidiva local, siendo esta de 7%
(2,5,14,16,17).

La reseccion completa de la lesiébn es
esencial para su cura, ya que una reseccion
incompleta puede llevar a una recurrencia
local, la cual ha demostrado ser resistente a
tratamientos con guimioterapia y
radioterapia (1,2,5,14).

Se ha sugerido la utilizacion de tratamientos
hormonales adyuvantes antiestrogénicos
como el tamoxifeno, con el fin de disminuir la
recurrencia; sin embargo, no se han
obtenido resultados notorios (1).

Se han realizado pruebas con algunas
guimioterapias, entre estas: 5-Fluoracilo +
Vincristina, 5-Fluoracilo + Mitomicina,
Adriamicyna  sola, Ciclofosfamida +
Metrotexate, Vincristina + Bleomicina, pero
ninguna ha sido efectiva (16).
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FACTORES PRONOSTICOS

Algunos factores prondésticos negativos son
(2):

¢ Recurrencia local o metastasis

e Pacientes jovenes

e Lesiones mayores de 1,5 centimetros

¢ Lesiones localizadas en el tronco

Tumores agresivos pueden involucrar el
hueso subyacente en un 7% de los casos
(6).

Tumores recurrentes tienden a ser
localmente invasivos, con bajas tasas de
metastasis de un 9,6% (3,8).

La mayoria de metéastasis se dan hacia los
ganglios linfaticos, son pocos los casos
descritos de metastasis a distancia, como a
hueso (8).

Solamente en un 2% de los casos se ha
producido la muerte. La hipotesis propuesta
por Mendoza y Helwing con respecto al lento
crecimiento de estos tumores se basa en
gue la copiosa cantidad de mucina
secretada interfiere con la nutricién celular y
la replicacion, siendo estos tumores
tipicamente avasculares, factor que ayuda a
una baja tasa de metastasis (8).

CONCLUSIONES

Una vez confirmado el diagnéstico de
CMPC, el principal desafio una vez
confirmado el diagnostico de CMPC es
diferenciar una metastasis cutdnea de un
carcinoma primario de piel.

La mayor parte de los CMPC corresponden
a metastasis de cancer de ovario, de mama
o del tracto gastrointestinal. Por esto, es
fundamental establecer una adecuada
correlacion clinica y emitir el diagnostico de
CMPC como un diagndstico de exclusion,
habiendo descartado la existencia de un
tumor primario en otro érgano y realizados
los tratamientos especificos.
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