Mucinosis cutanea quistica y
mastocitosis en un shar-pei
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Caso Clinico Pruebas diagnésticas realizadas citosis.
* Citologia (vesiculas, quistes):

Se remite al Hospital Clinico e Raspados cutdneos: negativos sustancia basofila, acelular, amor-
Veterinario de la Universidad de Las para acaros fa (mucina) (Fig.2).
Palmas de Gran Canaria (ULPGC) un « Cultivos cutaneos: Staphilococcus » Hormonas tiroideas (T4, TSH):
Shar Pei, hembra de 6 afios de edad coagulasa-negativa. normales.
con una historia de cojera y acimulo * Hemograma y Panel bioquimico: * Biopsias cutaneas: Mucinosis
de liquido en la rodilla de la extremi- normal, excepto una ligera leuco- cutanea con mastocitosis.

dad posterior derecha, con un cuadro
cutaneo recurrente desde hace dos
afios. Tratamientos previos recibidos
consistieron en ensayos dietéticos, y
tratamientos a base de corticoides,
ciclosporina, ciprofloxacino, bafios
con clorhexidina, estreptoquinasa/
estreptodornasa y carprofeno; con
diversas etapas de mejoria y recaidas,
aunque el cuadro se habia agravado
ultimamente.

Examen Fisico y Dermatolégico

El estado general del paciente es
bueno, T, mucosas, ganglios superfi-
ciales y auscultacion cardiaca y pul-
monar, dentro de los limites normales.

El examen dermatologico reveld
zonas alopécicas y eritematosas en la
extremidad posterior izquierda, y una
amplia area afectada en la extremidad
derecha, con grandes lesiones quisti-
cas desde la region inferior de la rodi-
lla hasta el tarso (Fig 1). A la palpa-
cion, las areas afectadas estaban
calientes, de tacto muy blando con
contenido fluido fluctuante.

Diagnostico diferencial

* Mucinosis cutanea

* Mixedema con hipotiroidismo

* Mastocitomas

» Acromegalia

» Trastornos cutaneos autoinmuni-
tarios

» Trastornos cutaneos inmunome-
diados A Figura 1. Multiples quistes llenos de mucina en la extremidad izquierda de un Shar-Pei adulto.
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AT igura 2. Mucinosis cutanea: la vesicula abierta. Obsérvese la viscosidad de la mucina.

Diagnéstico

Tras valorar el historial del
paciente, examen fisico, examen der-
matolégico y resultados de las diver-
sas pruebas diagnosticas, se confirma
que el paciente padece un cuadro
severo de mucinosis cutdnea con
mastocitosis.

Tratamiento y pronéstico

En este caso comenzamos admi-
nistrando prednisona a una dosis de
Img/kg por via oral, siguiendo el
protocolo recomendado; conjunta-
mente se administra amoxicilina cla-
vulanico (500mg), 1 comprimido
cada 12h para controlar la pioderma
coexistente. Tras dicho tratamiento,

hay una buena respuesta, con dismi-
nucién del acimulo de mucina, pero
nos encontramos con dos inconve-
nientes, por un lado la piel de las
zonas quisticas se presentaba flacida
y colgando (Fig 3); y por otro lado el
paciente no admitia reducir mas alla
del tratamiento a dias alternos. Por
ello nos planteamos una correccion
quirtrgica del area afectada, tanto
para eliminar la piel sobrante como
para intentar reducir dosis de corti-
coides administrada.

A los 3 meses del comienzo con
el tratamiento, se realiza la cirugia del
area afectada. A pesar que no se trata-
ba de una piel sana, al estar afectada
por esta patologia, se extirpa una sec-
cion de ésta que contenia los quistes
de mucina, y se aproximan los bordes
de la incision con monosyn 2/0 (Fig

4). La evolucion tras la cirugia fue
buena (Fig 5), pero el paciente
comienza a no tolerar bien los corti-
coides orales, presentandose en el
servicio de urgencias con vomitos y
diarrea. Se estabiliza al paciente y se
inicia un tratamiento con dexameta-
sona, ajustando a una dosis de 1ml
(4mg), SC, dos veces a la semana.
Esta dosis se establecio como dosis
final de mantenimiento, ante la impo-
sibilidad de reducirla para evitar la
reaparicion de la sintomatologia pro-
pia de esta enfermedad.

El pronostico en este caso es reser-
vado, pues aunque se ha conseguido
mantener al paciente con una calidad
de vida aceptable, debe permanecer a
largo plazo y seguramente de por vida
con terapias con corticoides para con-
trolar la evolucion de la enfermedad.

Numeros 6y 7 - REVISTA CANARIA DE LAS CIENCIAS VETERINARIAS « 71




Discusion

La mucinosis cutanea es una
enfermedad congénita o adquirida,
que se caracteriza por una acumula-
cioén o deposito excesivos de mucina
en la dermis(2,5). Aparece como una
exageracion leve, moderada o grave
de los pliegues cutaneos, especial-
mente en la cabeza, el vientre y la
parte distal de las extremidades. La
piel afectada aparece hinchada, engro-
sada y sin fovea. Puede aparecer vesi-
culas y ampollas claras que contienen
un liquido viscoso, pegajoso (muci-
na). Si la orofaringe esta afectada,
puede llegar a observarse un estridor
respiratorio superior. Se trata de una
enfermedad con escasa frecuencia de
presentacion en los perros, general-
mente secundaria a otros procesos,
excepto en los Shar-Pei chinos, los
cuales tienen caracteristicas ni-
cas(2,5,6). En un gran porcentaje de
los casos se presenta de forma leve, de
pronéstico bueno, donde el problema
es principalmente estético y, en la
mayoria se supera con la edad. Mucho
mas rara es la forma severa de la
enfermedad que presentamos.

La mayoria de los casos descritos
de mucinosis en el Shar-Pei presentan
formas cutaneas localizadas, como
péapulas solitarias asintomaticas,
nédulos o placas; ademas se suele
acompafiar de un infiltrado perivas-
cular de células inflamatorias, lo cual
explica la alopecia focal y las macu-
las eritematosas (2, 5, 6). Nuestro caso
presenta una forma severa de muci-
nosis quistica, la cual provoca una
gran deformacion de la extremidad
afectada. Ademads esta mucinosis se
acompafia de mastocitosis, condicion
descrita en el perro Shar-Pei Chino
asociado tanto a procesos inflamato-
rios como a procesos neoplasi-
cos(3,4,8). Los granulos de los mas-
tocitos almacenan mediadores de la
inflamacion (histamina, proteasas,
factores quimiotacticos, citoquinas y
metabolitos del acido araquinoddico),
por lo que estas células juegan un
importante papel inmunolédgico, tanto
en procesos inflamatorios como en

reacciones alérgicas (1, 6). Se ha pos-
tulado que la deformacion de la muci-
nosis en estos casos es el resultado de
la interaccion de la mucina con las
fibras de colageno y mediadores mul-
tifuncionales liberados por los masto-
citos (4).

En todos estos casos, se hace
necesario tratar todas las dermatopa-
tias concurrentes, como atopia, hiper-
sensibilidad alimentaria, pioderma o
dermatitis por levaduras porque pue-
den contribuir al desarrollo de vesicu-
las (2, 5). En este caso se descartaron
otras dermatopatias, excepto la pio-
derma concurrente, secundaria al pro-
ceso. En los animales muy afectados,
el tratamiento con prednisolona 1-2
mg/kg por via oral cada 24 horas

durante 7 dias, seguido por una dis-
minucién gradual de la dosis durante
30 dias, puede disminuir la acumula-
cion de mucina. La mayoria de los
perros so6lo necesitan un ciclo de tra-
tamiento, pero algunos pueden nece-
sitar tratamientos repetidos o un trata-
miento continuo de mantenimiento
con dosis bajas.

Aln no esta del todo bien enten-
dida la etiopatogénesis de la muci-
nosis de los Shar-Pei, aunque ésta se
debe a una acumulacion de acido
hialurénico (uno de los componentes
principales de la sustancia que llena
el espacio entre las células de un teji-
do) en las estructuras cutaneas.
Investigaciones llevadas a cabo con
cultivos de células (fibroblastos) ais-

A Figura 2. Aspecto de la extremidad tras el tratamiento médico. Se aprecia la flaccidez de la piel
que contenia los quistes de mucina.
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ladas de la piel de Shar-Peis han per-
mitido demostrar que la sintesis del
acido hialuronico se produce en can-
tidades anormalmente clevadas, a
causa de un exceso en la actividad
(sobreexpresion) de la enzima HAS2,
una de las tres enzimas responsables
de la sintesis de este acido en
mamiferos. Ahora, las investiga-
ciones estan orientadas en encontrar
localizacion precisa de la mutacion
genética responsable de esta
alteracion metabolica (9).

Los resultados podrian tener diver-
sas aplicaciones practicas. La raza
Shar-Pei, a causa de la elevada consan-
guinidad, presenta numerosas enferme-
dades, muchas de las cuales son heredi-
tarias. El conocimiento de las bases
genéticas y hereditarias de la mucinosis
permitira disefiar programas de repro-
duccion orientados a mejorar la salud
de los animales en este sentido.
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