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Les mucinoses cutanées sont un groupe important de maladies diverses qui sont caractérisées par
le dépot d’une quantité variable de mucine dans la peau. La mucine est un composant du tissu con-
jonctif dermique, produit normalement en petite quantité par les fibroblastes'? et qui est souvent un
composant normal des viscéres humains'?. Elle joue un réle important dans le maintien de I’équilibre
hydrosodé dans le derme. Elle est capable d’absorber 1000 fois son propre poids d’eau’. La mucine
existe sous la forme d’un complexe protéine-acide hyaluronique, un mélange amorphe de glycosa-
minoglycanes acides dans des polysaccharides répétitifs, formant des glucides complexes*?. Les
glycosaminoglycanes acides peuvent étre fixés de chaque coté de la partie centrale d'une protéine
(dermatane-sulfate ou sulfate de chondroitine) ou sont libres (acide hyaluronique). L'acide
hyaluronique est un élément important de la mucine dermique?*. Dans ce numéro de Dermatologie
— Conférences scientifiques nous effectuons une revue des mucinoses cutanées.

On peut observer la mucine sur les préparations colorantes d’hématoxyline et d’éosine (H et E)
comme une substance de couleur bleu clair entre les faisceaux de fibres de collagéne. Cependant, I'uti-
lisation de colorants spéciaux est habituellement nécessaire (p. ex. bleu Alcian, fer colloidal ou bleu de
toluidine). Les deux types de mucine (épithéliale et dermique) différent non seulement dans leur
localisation et leur composition, mais également dans les techniques de coloration. La mucine
épithéliale (sialomucine) est habituellement présente dans le tractus gastro-intestinal et les poumons,
mais lorsqu’elle est présente dans la peau, elle se trouve dans les cellules sombres de la glande eccrine
et les cellules sécrétrices de la glande apocrine. Elle est composée de glycosaminoglycanes neutres et
acides et est résistante a I’hyaluronidase. Elle prend la coloration de I'acide périodique-Schiff (PAS),
du bleu Alcian a un pH de 2,5, mais ne prend pas la coloration du bleu de toluidine. Cependant, la
mucine dermique est PAS-négative , se colore métachromatiquement en violet avec le bleu de tolui-
dine a un pH de 4,0, prend la coloration du bleu Alcian a un pH de 2,5 et est sensible a
I'hyaluronidase®.

La pathogenése de la mucinose est inconnue. On a émis I’hypothése que des facteurs sériques
(cytokines et/ou immunoglobines) peuvent causer I'augmentation de la synthése des glycosaminogly-
canes’. Dans de nombreux cas de mucinose cutanée, on note un taux accru d'immunoglobulines
(lichen myxoedemateux, myxoedéme prétibial, mucinose papulo-nodulaire du lupus érythémateux).
Les cytokines, telles que l'interleukine-1 (IL-1), les facteurs de nécrose des tumeurs (TNF) et le
facteur de croissance transformant béta (TGF-R), qui sont connus pour causer la synthése des
glycosaminoglycanes dans la peau, peuvent jouer un rdle dans la production anormale de mucine®.

Les mucinoses cutanées peuvent étre classifiées de plusieurs facons, comme primitives ou
secondaires, selon que la mucine est la principale caractéristique histologique®, ou selon la localisation
de la mucine en types focal, folliculaire ou diffus'. Cependant, un systéeme de classification combiné
est le plus approprié (tableaux 1 et 2). Dans ce numéro, nous nous concentrons sur les mucinoses
primitives les plus importantes et décrivons brievement quelques mucinoses secondaires.

Mucinoses primitives
Sous-type folliculaire
Mucinose folliculaire

Appelée également alopécie mucineuse, cette maladie inflammatoire se présente sous une forme
aigué a subaigué ou sous une forme chronique généralisée. La forme aigué a subaigué consiste en des
plaques de papules folliculaires groupées sur le visage et le cuir chevelu associées a des aires d’alopé-
cie. La forme chronique consiste en des papules folliculaires, des plaques et des nodules sur les mem-
bres, le tronc et le visage® ayant souvent une texture de papier de verre®. Elle s’observe le plus souvent
chez 'enfant et I'adulte dans la vingtaine et la trentaine et la durée de son évolution est généralement
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Tableau 1 : Mucinoses primitives'>?

Sous-type | Sous-type focal Sous-type diffus
folliculaire

Mucinose Mucinose papuleuse Lichen myxoedémateux
folliculaire persistante des extrémités

Mucinose Mucinose focale cutanée | Scléromyxoedéme

urticariforme

Mucinose cutanée
juvénile spontanément
résolutive

Kystes myxoides

Mucinose cutanée infantile | Scléroedéme

Mucinose réticulée
et érythémateuse

Neuropathia
mucinosa cutanea

Mucinoses papuleuse
et nodulaire du lupus
érythémateux

Myxoedeme généralisé

Myxoedeme prétibial

Naevus mucineux

Angiomyxome

supérieure a 1 4 2 ans®. Le prurit est variable et I'alopécie est
fréquente.

On note une accumulation de mucine dans les follicules
et les glandes sébacées. Les lésions plus anciennes peuvent
présenter des espaces kystiques folliculaires qui contien-
nent de la mucine, des cellules inflammatoires et des kéra-
tinocytes dyskératosiques. Un infiltrat périfolliculaire de
lymphocytes, d'histiocytes et de polynucléaires éosinophiles
peut étre présent®,

Mucinose urticariforme

Cette maladie apparait principalement chez les
hommes d’4ge moyen. Sur un fond de séborrhée, il se
forme une éruption de plaques ou de papules urticariennes
et prurigineuses sur la téte et le cou’. Les lésions durent de
quelques mois 2 de nombreuses années et sont spontané-
ment résolutives, laissait une macule érythémateuse rési-
duelle®. La pathologie est similaire a la mucinose folliculaire.
On note des espaces kystiques folliculaires remplis de
mucine. On observe un infiltrat inflammatoire périvascu-
laire et périfolliculaire dense de lymphocytes et de poly-
nucléaires éosinophiles. Le traitement est généralement
inefficace, bien que I'on puisse utiliser des antipaludéens®.
Le pronostic est bon.

Sous-type focal
Mucinose papuleuse persistante des extrémités

Cette mucinose persistante a été reclassifiée comme
faisant partie du lichen myxoedémateux localisé¢ (examiné
ci-dessous)®. De nombreuses papules translucides de
couleur chair a ivoire de 2 4 5 mm sont situées sur le dos des
mains et les faces d’extension des poignets, et rarement, les
extrémités des avant bras®. Les lésions progressent lente-
ment sans atteinte systémique ou régression spontanée.
La mucine s’accumule en foyer dans la couche réticulaire
supérieure du derme et épargne une bande mince de derme
juste au-dessous de I'épiderme, appelée une zone « limite ».
Le nombre de fibroblastes n’augmente pas comparative-
ment a d’autres formes de lichen myxoedémateux localisé.

Tableau 2 : Mucinoses secondaires™*3

Sous-type Sous-type focal Sous-type diffus

folliculaire

Lymphome Carcinome Mucinose papuleuse
baso-cellulaire et SIDA

Pseudolymphome  Mycosis fongoide Lupus érythémateux

Leucémie cutanée

Carcinome
spino-cellulaire

Dermatomyosite

Lichen striatus

Karato-acanthome

Sclérodermie

Sarcoidose Verrues Papulose atrophiante
maligne de Degos
Lichen plan Granulome annulaire  Maladie chronique du
hypertrophique greffon contre I'hdte
Hyperplasie Tissu cicatriciel Histocytose mucineuse
angiolymphoide  hypertrophique progressive héréditaire
avec polynucléaires
éosinophiles

Pigres d'insecte

Dermatite spongiotique
Eruptions photo-induites
Réticuloendothéliose familiale

Folliculite a Pityrosporum

Mucinose focale cutanée

La mucinose focale se manifeste par une papule ou un
nodule solitaire bénin asymptomatique qui survient le plus
souvent sur le visage, le cou, le tronc ou les membres®*. 1l
peut survenir sur n'importe quelle partie du corps a I'excep-
tion de la peau sus-jacente des articulations des mains et des
pieds®’. Cliniquement, la lésion est non spécifique et le
diagnostic est fondé sur I'examen pathologique®. On note la
présence d'un dépdt de mucine important, mais focal dans
la couche supérieure du derme avec des fibroblastes
fusiformes associés. Les fibres élastiques et réticulaires sont
absentes, les fibres de collagénes sont fines, mais le nombre

de capillaires n’est pas accru®.

Mucinose cutanée infantile

Ce type de mucinose est classé dans un sous-type de
lichen myxoedémateux localisé®. Cette maladie peut étre
présente a la naissance et doit alors étre différenciée d'un
naevus mucineux, ou apparait durant les premiéres années
de la vie. Elle se manifeste comme une éruption papuleuse
persistante des membres supérieurs ou du tronc® et la face
dorsale des mains est souvent atteinte!. Les papules sont
translucides a couleur chair, petites, symétriques, fermes et
habituellement densément groupées”. Les tests de la fonc-
tion thyroidienne sont normaux et la paraprotéinémie est
absente?. La mucine est bien circonscrite dans le derme
papillaire sans augmentation du nombre des fibroblastes. La
couche superficielle du derme révéle souvent un infiltrat
périvasculaire de cellules mononucléaires®.

Kystes myxoides (kyste mucoide digital)

Cette maladie se manifeste sous la forme d’un papulon-
odule sur I'articulation interphalangienne distale d’un doigt,
mais peut également apparaitre sur les orteils®*. Les lésions
sont asymptomatiques, solitaires, opalescentes ou couleur
chair et mesurent de 5 2 7 mm. Une rainure longitudinale
peut étre présente dans la plaque unguéale en raison de la



pression exercée par la lésion sur la matrice de 1'ongle. Les
kystes myxoides se manifestent plus souvent chez les
femmes et peuvent étre associés a I'arthrose. Ils contiennent
un liquide visqueux transparent qui se draine habituelle-
ment spontanément?. Les « kystes » sont des accumulations
focales de mucine sans paroi définie et sont donc en fait des
pseudokystes®. De multiples kystes myxoides peuvent étre
une manifestation de la polyarthrite rhumatoide juvénile®.
La mucine est produite par les cellules synoviales et les
fibroblastes dermiques. I'examen histopathologique révéle
d'importants dépots de matiére mucineuse avec des fibro-
blastes stellaires, des espaces vasculaires et des fissures
multiples®. Moins fréquemment, on observe une grande
cavité dermique sans revétement épithélial. L espace pseudo-
kystique contient du tissu conjonctif avec des zones de
modification myxoide. L'épiderme sus-jacent est souvent
acanthosique®. Le traitement consiste en 1’administration
de corticostéroides intralésionnels aprés un drainage chirur-
gical ou en un drainage chirurgical uniquement, mais les
lésions réapparaissent fréquemment.

Sous-type diffus
Mucinose réticulée et érythémateuse (MRE)

La MRE est une éruption érythémateuse maculeuse dis-
posée en réticulum ou en plaques qui se manifeste sur le
haut du thorax ou le dos. On note souvent une bordure
irréguliére et bien définie causée par une composante
papuleuse périphérique’. La MRE est plus fréquente chez
les sujets d’dge moyen et est deux fois plus fréquente chez
les femmes que chez les hommes'. Elle est persistante et
s’aggrave aprés ’exposition a la lumiére solaire. Les contra-
ceptifs oraux, les menstruations et la grossesse peuvent
causer des exacerbations. Elle peut également étre associée
a 'hypothyroidie, au lupus érythémateux discoide, au can-
cer du sein et du célon, au diabéte et rarement, a la throm-
bocytopénie®. On observe des dépéts interstitiels diffus de
mucine dans la couche supérieure du derme, avec un
cedéme dermique et une fragmentation des fibres élastiques.
On note en association un infiltrat périvasculaire et péri-
folliculaire de lymphocytes T dans le derme superficiel et
moyen. On observe souvent une dilatation vasculaire. Les
fibroblastes sont inchangés®. La MRE répond généralement
a ’administration orale d’antipaludéens®.

Mucinose cutanée juvénile spontanément résolutive

Ce type de mucinose est classé comme un sous-type de
lichen myxoedémateux localisé®. C’est une maladie rare qui
se manifeste chez les enfants, caractérisée par I'apparition
soudaine de polyarthrite (genoux, coudes et doigts) et de
lésions cutanées®. Les lésions sont des papules blanc ivoire
situées généralement sur la téte et le cou, le tronc et les
régions périarticulaires’ qui peuvent se fondre en plaques
linéaires infiltrées®. Parfois, des nodules profonds sur le
visage et les régions périarticulaires, et un cedéme dur de la
région péri-orbitaire et du visage peuvent apparaitre. [l n'y a
pas de paraprotéinémie et les tests de la fonction thyroi-
dienne sont normaux. La maladie se résorbe en quelques
mois®. L’examen histopathologique révéle la présence
diffuse de mucine dans la couche réticulaire supérieure
du derme avec une légére augmentation des fibroblastes et
des mastocytes®.

Lichen myxoedémateux (LM)

Le LM est une éruption papuleuse chronique que 1'on
observe le plus souvent chez les sujets dans la vingtaine a la
quarantaine. Elle est caractérisée par des papules, des no-
dules et/ou des plaques lichénoides avec le dépot de mucine
dans le derme et une fibrose en 1'absence de maladie thyroi-
dienne?. Il existe deux formes différentes : la forme localisée
et la forme généralisée (scléromyxoedéme).

La forme localisée de LM se manifeste moins fréquem-
ment. De petites papules ou plaques (papules confluentes)
fermes et cireuses sont limitées aux membres supérieurs et
inférieurs ou au tronc. On ne note pas de sclérose, de para-
protéinurie, d’atteinte systémique ou de maladie thyroidi-
enne’. Cette forme a été récemment reclassifiée en 5 sous-
types dont certains ont déja été décrits® : une forme papu-
leuse discréte, une forme nodulaire, la mucinose papuleuse
persistante des extrémités, la mucinose papuleuse spontané-
ment résolutive juvénile ou adulte et la mucinose papuleuse
infantile. Le dépot de mucine est diffus ou focal et touche
le derme réticulaire superficiel et moyen. La fibrose est
minime, mais la prolifération des fibroblastes stellaires est
importante et variable®.

Le scléromyxoedéme consiste en une éruption symé-
trique et étendue de papules fermes et cireuses de 2 a 3 mm.
Les régions plus fréquemment affectées sont les mains, les
avant-bras, la téte et le cou. Les papules peuvent étre
linéaires, avec un pourtour cutané scléreux. Un prurit, un
érythéme, un cedéme et une décoloration brune peuvent
étre présents. Les muqueuses et le cuir chevelu peuvent
également étre affectés. Avec la progression de la maladie, les
plaques érythémateuses infiltrées sont associées a un épais-
sissement cutané, une sclérodactylie et une mobilité articu-
laire réduite. Les patients sont souvent incapable d’enlever
leurs dentiers a cause de la limitation d’ouverture de la
bouche'. On peut également observer une lésion en beignet
(épaississement cutané sur les articulations interphalangien-
nes proximales avec une dépression centrale)'. I’apparition
de bourrelets au front dus au dép6t de mucine peut don-
ner au visage un aspect léonin*. Une paraprotéinémie est
présente sous la forme de gammapathie monoclonale com-
posée d'IgG avec des chaines légéres lambda.

Le scléromyxoedéme évolue en myélome multiple dans
moins de 10 % des cas. Il existe de nombreuses autres man-
ifestations musculaires, neurologiques, rhumatologiques,
pulmonaires, rénales et cardiovasculaires. Les symptémes
observées sont la dysphagie, la faiblesse musculaire proxi-
male, le coma, la neuropathie périphérique, le syndrome du
canal carpien, la maladie pulmonaire restrictive ou obstruc-
tive ou l'insuffisance rénale?. Un syndrome dermato-neu-
rologique peut se manifester sous la forme d'une triade de
symptomes incluant une forte fievre, des convulsions tonico-
cloniques et le coma. Il se manifeste a la suite d’un pro-
drome pseudogrippal, d'une psychose aigué et peut étre
fatal®. Il existe une triade typique de caractéristiques his-
tologiques : dépot diffus de mucine dans le derme réticu-
laire superficiel et moyen, dépot accru de collagéne et
prolifération marquée de fibroblastes disposés irréguliere-
ment. ['épiderme est normal ou légérement atrophique et
on note la présence d’'un infiltrat périvasculaire, superficiel,
lymphoplasmocytaire peu étendu. Les fibres élastiques sont
réduites. La mucine est déposée dans les vaisseaux sanguins



myocardiques et le tissu interstitiel du rein, du
pancréas, des glandes surrénales et des nerfs?.

Le traitement du LM est difficile. Pour les formes
localisées, aucun traitement n’est recommandé. On
peut utiliser des corticostéroides topiques. Des réti-
noides oraux ont été utilisés chez un sous-groupe de
patients”!. Le scléromyxoedéme est souvent traité
avec le melphalan, afin de cibler la dysglobulinémie
plasmocytaire et ce médicament peut produire une
certaine amélioration clinique®. Les effets indésirables
sont le sepsis, la pancytopénie et la mort. D’autres
agents chimiothérapeutiques ont été inefficaces. Les
corticostéroides systémiques fournissent une réponse
temporaire?, mais dans 'ensemble, le pronostic est
mauvais”.

Scléroedéme

Le scléroedéme est caractérisé par un raidissement
et un durcissement des tissus sous-cutanés causés par le
dépot de mucine®. 11 entraine une induration diffuse et
chronique du tissu sous-cutané, se présentant comme
un durcissement ne prenant pas le godet'. Le sclé-
roedéme apparait en quelques semaines. L atteinte
est symétrique et touche le cou, le visage, la partie
supérieure du thorax, les bras et occasionnellement le
tronc'. Il se manifeste chez les patients atteints ou non
de diabéte de type 2%*.

Le scléroedéme associé au diabéte se manifeste
principalement chez les hommes obéses. Les sujets
affectés souffrent de diabéte mal équilibré avec des
complications. La peau touchée se présente comme une
induration bien délimitée de la partie centrale supé-
rieure du dos, du cou et des épaules. Les lésions peu-
vent étre associées a un érythéme et a la folliculite. On
ne note pas de paraprotéinémie ou d’extension viscérale*

Le scléroedéme non associé au diabéte a une
apparition subite et suit une infection des voies respira-
toires supérieures, souvent streptococcique®. Il touche
principalement les femmes d’dge moyen ou les enfants
et se résorbe en quelques mois 4 quelques années. L'in-
duration cutanée débute sur le cou ou le visage et
s’étend aux bras, aux épaules, au dos et a la poitrine, ne
touchant pas les membres inférieurs. Cette forme peut
étre associée a la dysphagie, aux arythmies cardiaques,
a la paraprotéinémie (immunoglobine G, IgG) ou a un
épanchement pleural, péricardique ou péritonéal®.

Le derme réticulaire est épaissi avec d’importants
faisceaux de collagéne s’étendant dans I’hypoderme,
séparés par de la mucine. Le nombre des fibroblastes
n’augmente pas et les fibres élastiques sont réduites®.

Myxoedéeme généralisé

Le myxoedéme généralisé est dit a 'insuffisance de
la sécrétion hormonale de la glande thyroide (hypothy-
roidie sévére) et est caractérisé par une infiltration
cutanée diffuse (aspect cireux) due au dépodt de
mucine dans le derme**®. On a suggéré que le dépot de
mucine était di & une altération de sa dégradation
plutdt qu’a sa production accrue®. La peau est fraiche
et pale, avec un cedéme ne prenant pas le godet. L'exa-
men du visage révele des lévres épaisses, une macro-

glossie et un cedéme périorbital. L'’hypothyroidie est
également associée a d’autres manifestations cutanées
telles qu'une perte de cheveux diffuse, le xérosis, des
ongles minces et cassants, I'cedéme des extrémités et la
kératodermie'. L'examen pathologique révéle une hyper-
kératose de 1'épiderme avec des bouchons cornés et un
cedéme dermique. La mucine est déposée dans les
espaces oedémateux, souvent périvasculaires et péri-
folliculaires, et peut s’étendre au tissu sous-cutané. On
ne note pas de prolifération des fibroblastes®.

Le dépot de mucine a lieu dans d’autres organes,
tels que le systéme nerveux central (SNC), le coeur, le
tractus gastro-intestinal et les reins, produisant les
caractéristiques systémiques de I’hypothyroidie. L'une
des plus importantes est le coma myxoedémateux,
une manifestation du SNC dans le cas d'une hyper-
thyroidie ancienne'. Le coma myxoedémateux se
caractérise par un niveau de conscience réduit, ’hypo-
tension et I’hypothermie, avec les caractéristiques
cutanées de I'hypothyroidie. Il est précédé par des fac-
teurs de stress tels que les infections, I'insuffisance car-
diaque ou une mauvaise clairance des médicaments'.
Le traitement de 'hypothyroidie avec la lévothyroxine
entraine la résolution du myxoedéme généralisé.

Myxoedéme localisé (prétibial)

Le myxoedéme prétibial est associé le plus souvent
a ’hyperthyroidie (maladie de Basedow). Il se mani-
feste par une induration cutanée de la partie antérieure
du tibia, mais peut également toucher le visage, les
épaules, les bras et 'abdomen!?. On observe souvent
des nodules cireux de couleur chair a érythémateux et
des plaques qui peuvent avoir I'apparence d'une « peau
d’orange »%. On a émis I'hypothése qu’'un facteur
sérique entraine la production de mucine par les
fibroblastes®. Histologiquement, on observe de grandes
quantités de mucine dans le derme réticulaire avec la
séparation et |'épaississement du collagéne. Il y a plus
d’hyperkératose et de bouchons cornés que dans le
myxoedéme généralisé. Un infiltrat périvasculaire et
périannexiel de lymphocytes et de mastocytes est
présent. Les fibres élastiques sont en nombre réduit,
mais les fibroblastes adoptent une forme stellaire?®. On
observe parfois une résolution spontanée du myx-
oedéme prétibial avec le temps dans les cas moins
sévéres. Les cas plus graves peuvent nécessiter des
corticostéroides topiques ou intralésionnels’.

Mucinose papuleuse et nodulaire du lupus érythémateux

Cette maladie cutanée est spécifique du lupus éry-
thémateux disséminé (LED). On note la présence de
papules présentant occasionnellement une dépression
centrale et de nodules sur les membres supérieurs. La
peau a une apparence « bosselée »°. Les lésions ne sont
pas liées aux manifestations cutanées du lupus et peu-
vent précéder I'apparition du LED ou apparaitre paral-
lélement a I'activité du LED. On note un dépot diffus
de mucine dans le derme papillaire et dans le derme
moyen avec un léger infiltrat lymphocytaire périvas-
culaire. Cette maladie se distingue histologiquement
des lésions du lupus par le fait que 1’épiderme et
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l'interstitium sont normaux et la mucine du derme est
accrue’. On note la présence de dépéts granuleux
d'IgG, d'immunoglobine M (IgM) et du composant 3
du complément (C3) a la jonction dermoépider-
mique®. Le traitement comprend des antipaludéens
(chloroquine) ou des corticostéroides’.

Naevus mucineux

Le naevus mucineux est un hamartome bénin qui
se manifeste par une plaque papuleuse ayant I'aspect
d'un naevus unilatéral linéaire®. Il peut étre congénital
ou acquis. Le dépdt de mucine est diffus dans le derme
superficiel. L'épiderme est normal ou présente une
légere hyperkératose avec une acanthose, ressemblant a
un naevus épidermique’.

Angiomyxome

L’'angiomyxome est un néoplasme cutané bénin
acquis qui est solitaire ou multiple. S'il est multiple, il
peut étre associé au complexe de Carney (myxomes
cutanés, myxomes cardiaques, lésions cutanées pigmen-
tées et suractivité endocrinienne)®. Le myxome cutané
est une lésion multilobée bien délimitée sur un fond
mucineux dans le derme et d’hypoderme. On note des
fibroblastes, des mastocytes, avec peu de fibres de col-
lagéne et de réticuline. On peut noter la présence de
mitoses, de cellules multinucléées atypiques et de capil-
laires dilatés et congestionnés. L'épiderme révele des
kystes kératinisés et des cordons épithéliaux ayant des
caractéristiques trichoblastiques®. Le myxome cutané
différe de la mucinose cutanée focale, car il est plus
important, lobé et bien défini, a une vascularité accrue
et la mucine s’étend dans I’hypoderme?.

Mucinoses secondaires

Les mucinoses secondaires comprennent les mala-
dies ou le dépdt de mucine est un phénomeéne addi-
tionnel et non une caractéristique principale. Elles
comprennent de nombreux désordres, tels que les
tumeurs malignes, les maladies du collagéne et d’autres
troubles réactionnels’.

Sous-type folliculaire

Les mucinoses secondaires ayant une distribution
folliculaire comprennent les tumeurs malignes héma-
tologiques, la sarcoidose, les troubles vasculaires et les
maladies papulo-squameuses (tableau 2). Les dépots
de mucine sont rarement nombreux et ont une distri-
bution périannexielle caractéristique.

Sous-type focal
Tumeurs épithéliales

De nombreuses tumeurs cutanées produisent de la
mucine dans I'épithélium, comprenant le carcinome
basocellulaire, le kérato-acanthome et le mycosis
fongoide. Le carcinome spino-cellulaire produisant de
la mucine est une variante agressive rare. On note la
présence d'un nombre variable de cellules de grande
taille, pales, produisant de la mucine. Elles sont PAS-
positives et résistantes a I’hyaluronidase'’.

Granulome annulaire

Le granulome annulaire est un exemple typique de
mucinose secondaire. La caractéristique diagnostique
est le dépot de mucine dans des foyers inflammatoires
granulomateux disposés en palissade et la dégénéres-
cence du tissu conjonctif®.

Sous-type diffus
Maladies du tissu conjonctif

Les maladies du tissu conjonctif ont de nom-
breuses caractéristiques cutanées et systémiques. Le
dépdt de mucine dans le derme est une caractéristique
histologique fréquente, mais la quantité de mucine
varie selon le type de connectivite. Dans les différents
sous-types de lupus érythémateux, la distribution de la
mucine dans le derme est variable. Dans le lupus dis-
coide, on observe un dépo6t interstitiel diffus de mucine
dans le derme moyen et I'hypoderme, visible de facon
optimale avec des colorants tels que le fer colloidal et
le bleu Alcian. Dans le lupus érythémateux aigu dis-
séminé, le dépdt de mucine se situe dans le derme
superficiel avec une dermatite d’interface pauvre en
cellules'?. La dermatomyosite est caractérisée par un
épaississement de la membrane basale, un derme papil-
laire d’apparence foncée, un dépdt accru de mucine
dans le derme et un oedéme. Dans la sclérodermie, le
derme papillaire est pale en raison de I"accumulation
de I'cedéme et de la mucine.

Mucinose papuleuse et SIDA

Les patients atteints du SIDA a un stade avancé
peuvent présenter des papules mucineuses étendues.
On estime que la prévalence est de 1 cas sur 750 et les
patients présentent souvent de multiples complications
de leur maladie. La pathogenése est inconnue. Les
lésions peuvent apparaitre sur la peau normale ou sont
associées a une dermatite eczémateuse®, souvent sur le
tronc ou les membres". Le fait de maitriser la dermatite
eczémateuse, si elle est présente, contribuera a la résorp-
tion des papules. Celles qui apparaissent sur la peau
normale répondront au traitement avec des rétinoides.
On ne note pas de paraprotéine associée. Bien que la
mucinose papuleuse puisse représenter un marqueur
cutané d’infection a VIH, elle n’est pas prédictive de la
progression de la maladie'®. On notera que d’autres
études ont montré des dépdts de mucine dans la moelle
osseuse de sujets atteints du SIDA, mais on ne sait pas si
la pathogenése de ’accumulation anormale de mucine

dans la moelle osseuse et la peau est commune®®.

Conclusion

Les mucinoses cutanées sont un groupe complexe
de maladies qui sont importantes en dermatologie non
seulement en raison de leurs manifestations cutanées,
mais également en raison de leurs nombreuses manifes-
tations systémiques'. Il est important de classifier et de
différencier ces maladies en raison de la morbidité et
de la mortalité variables associées aux manifestations
systémiques et d’administrer un traitement précoce et
approprié'. Un systéme de classification combiné comme
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celui utilisé ci-dessus est probablement des plus efficace. Le
diagnostic doit étre fondé sur le tableau clinique, les signes
et les symptomes systémiques associés et les données
histologiques, afin qu’il soit cohérent et précis.
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Résumé scientifique d’intérét connexe

Les mucinoses cutanées : critéres microscopiques utilisés
pour le diagnostic

RONGIOLETTI F; REBORA A.

Les aspects cliniques et les caractéristiques histologiques des muci-
noses cutanées ont été révisés et leur classification a été mise a jour.
Les mucinoses cutanées sont divisées de la facon suivante : les muci-
noses cutanées distinctives (primitives) dans lesquelles le dépot de
mucine est la principale caractéristique histologique entrainant des
lésions cliniquement distinctives, et les maladies associées au dépot
histologique de mucine en tant qu’observation additionnelle (muci-
noses secondaires). La premiére catégorie est subdivisée en muci-
noses dégénératives-inflammatoires, qui peuvent étre dermiques ou
folliculaires, et en mucinoses néoplasiques hamartomateuses.

Le diagnostic histopathologique est particulierement difficile pour
les mucinoses dermiques et nécessite une corrélation clinico-
pathologique. Trois indications histologiques, notamment le schéma
de distribution de la mucine (diffus ou focal), I'importance du
dépot de mucine dans le derme et certaines observations addition-
nelles, peuvent aider a établir le diagnostic. Les mucinoses follicu-
laires ont le schéma le plus facile & reconnaitre histologiquement,

mais la distinction entre la mucinose folliculaire de Pinkus et les
mucinoses folliculaires avec mycose fongoide est trés difficile.

Enfin, les mucinoses cutanées néoplasiques-hamartomateuses com-
prennent le naevus mucineux, un hamartome bénin, et le myxome,
qui est une tumeur bénigne que 'on doit différencier de la muci-
nose focale cutanée.

Am J Dermatopathol 2001;23(3):257-67.
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