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Η επιδερμίδα φαίνεται επίπεδη και τα εξαρτήματα απωθούνται. 

Προέχουσα υπερπλασία των ινοβλαστών του χορίου και αύξηση του 
κολλαγόνου ιστού (Η‐Ε x 200)

Οι ινοβλάστες διατάσσονται τυχαία ή κατά θέσεις με υποτυπώδες στροβιλοειδές 
πρότυπο 

Εστιακή  παρουσία / εναποθέσεις βλέννης

Σπάνια λεμφοκύτταρα και ιστιοκύτταρα. 



Παρουσία / εναποθέσεις βλέννης οι οποίες 
είναι ορατές στην ειδική εξέταση  Alcian‐blue
(x200).



Παρουσία / εναποθέσεις βλέννης οι οποίες είναι ορατές στην  ειδική εξέταση PAS/Alcian‐
blue (x200).



Διάσπαση των ελαστικών ινών του χορίου [χρώση Elastica x 200]. 



ΔΙΑΓΝΩΣΗ

Τμήμα δέρματος με ευρήματα συμβατά με τα παρατηρούμενα σε 
βλεννιδώσεις / βλεννινώσεις του δέρματος [cutaneous / dermal

mucinoses] με συνολικά μορφολογικά χαρακτηριστικά συμβατά με τα 
παρατηρούμενα σε σκληρομυξοίδημα [scleromyxedema] επί 

συμβατής κλινικής εικόνας.



The mucinoses
The mucinoses are a group of conditions in which accumulation of acid 
glycosaminoglycans (mucin), particularly hyaluronic acid and to a lesser extent 
chondroitin sulfate and heparin, occurs either diffusely or focally in the dermis.
Mucinosis also may occur as a secondary phenomenon in dermatoses such as 
lupus erythematosus, scleroderma, dermatomyositis, Degos’ disease, granuloma 
annulare, and chronic graft‐versus‐host disease. 

The glycosaminoglycans, which are secreted by fibroblasts, are constituents of 
normal cell membranes and connective tissue. This substance is usually 
secreted in only small amounts by fibroblasts. It is not clear whymucin 
production is increased in pathological states. Although the cause is probably 
multifactorial, it has been suggested that cytokines and/or immunoglobulins 
and unidentified factors in the serum of affected patients can induce synthesis 
of glycosaminoglycans. 
Cytokines that play an important role in this process include tumor necrosis 
factor, interleukin‐1, and transforming growth factor beta (TGF‐β). Actively 
secreting fibroblasts have a characteristic stellate shape and contain 
intracytoplasmic secretory vesicles; their presence in sections should therefore 
prompt a careful search for mucin deposition







Hyaluronic acid stains with colloidal iron (blue–
green), Alcian blue at pH 2.5 (blue) (but not at 
pH 0.4), and mucicarmine (red) but it is negative 
for PAS. It also stains metachromatically with 
toluidine blue, methylene blue, and thionine. 
Sulfated acid mucins stain with Alcian blue at pH 
0.5 and aldehyde‐fuschin. Hyaluronic acid 
absorbs enormous amounts of water, which 
accounts for the induration and thickening 
common to this group of conditions.

Routine fixation and processing results in an 
anhydrous state so that mucin presents as 
basophilic strands and granules in hematoxylin 
and eosin stained sections. In normal skin it is 
found particularly around appendages and the 
vasculature. In the cutaneous mucinoses the 
deposits are hyaluronidase sensitive because 
most of the mucin present is hyaluronic acid. The 
excessive mucin disrupts the collagen fibers, 
giving them a frayed appearance. In general, with 
the exception of scleromyxedema, there is 
considerable histological overlap within this 
group of conditions. 
Diagnosis depends considerably upon clinical 
features and the results of biochemical 
investigations.

Eccrine sweat gland: this section of normal skin from 
the sole of the foot shows abundant mucin





There are five major mucinoses:

generalized myxedema,

pretibial myxedema,

lichen myxedematosus,

reticular erythematous mucinosis,

scleredema.

&
Follicular mucinosis



Photomicrograph of skin biopsy specimen 
from patient with localized myxedema 
showing separation and fraying of 
connective tissue fibers and edema. The 
epidermis (at top) is normal. 



The epidermis may show mild 
hyperkeratosis with occasional 
follicular plugging. Most frequently, 
the dermal changes are subtle and 
non diagnostic. However, in cases of 
greater severity, there is slight 
swelling and separation of the 
collagen bundles with edema, and 
special stains show that small 
quantities of mucin are present 
within the dermis and occasionally 
in the subcutaneous fat. Fibroblastic 
proliferation is not a feature of 
generalized myxedema.

Myxedema

It has been proposed that autoantibodies
against thyroid‐stimulating hormone receptor 
react with fibroblasts containing these 
sequences, resulting in production of cytokines 
and induction of increased glycosaminoglycan 
secretion.



Lichen myxedematosus/scleromyxedema

Lichen myxedematosus is now divided into three forms:

• a localized form, which includes several variants: discrete papular lesions occurring at 
any site, acral persistent papular mucinosis (see below), self‐healing papular mucinosis 
(see below), papular mucinosis of infancy (see below) and nodular mucinosis,

• a generalized form (scleromyxedema) characterized by lichenoid papules, indurated 
and thickened skin and a monoclonal gammopathy; by definition, thyroid function is 
invariably normal.

• an atypical or intermediate form where patients may have generalized lesions 
without systemic symptoms/gammopathy, localized lesions with systemic 
symptoms/gammopathy or other manifestations that do not strictly fulfill criteria for 
either the localized or generalized variants

Scleromyxedema is usually (but not invariably) associated with a paraproteinemia; 
most often this is IgG with lambda light chains. Occasionally it has been of the IgM or 
IgA class. An occasional association with multiple myeloma has also been noted but 
occurs in less than 10% of patients.



The epidermis may be normal, acanthotic or 
atrophic, and sometimes hyperkeratosis with 
parakeratosis is evident. In early lesions 
stellate fibroblasts are seen between 
disorganized collagen fibers in the reticular 
dermis. The papillary dermis is not affected. 
Increased numbers of mast cells are 
sometimes present. Focal deposits of mucin 
are readily identifiable. A slight perivascular 
chronic inflammatory cell infiltrate is often 
seen in the superficial dermis.

In the more severe scleromyxedema
variant, fibroblasts are numerous and 
there is consequent fibrosis and 
thickening of the dermis. Mucin deposits 
may be less evident or even absent. 
Decreased elastic fibers have 
occasionally been reported. A chronic 
inflammatory cell infiltrate is frequently 
present surrounding the superficial 
vasculature.



Scleromyxedema Localized variants of lichen 
myxedematosus

Generalized papular eruption 
and sclerodermoid features

Papular eruption (or nodules 
and/or plaques due to 
confluence of papules)

Microscopic triad (mucin 
deposition, fibroblast 
proliferation, fibrosis)

Mucin deposition with 
variable fibroblast 
proliferation

Monoclonal gammopathy Absence of monoclonal 
gammopathy

Absence of thyroid disorder Absence of thyroid disorder

DIAGNOSTIC CRITERIA OF SCLEROMYXEDEMA VERSUS LOCALIZED VARIANTS OF LICHEN MYXEDEMATOSUS



Ευχαριστώ!



Mucinosis is a general term for diseases in which acid mucopolysaccharide (mucin) 
deposits in the skin. 
The mucin, produced by fibroblasts, consists of complex of mucopolysaccharides
(glycosaminoglycans) and proteins. 
The main types of glycosaminoglycan are hyaluronic acid (hyaluronan), dermatan
sulfate, chondroitin sulfate and keratan sulfate. 
The mucin stains positive with Alcian blue and colloidal iron, and metachromatic
with toluidine blue.
Abnormal deposition of mucin among collagen fibers results in swelling and separation 
of those fibers and the edematous skin.
Mucin deposition is often induced by collagen disease, thyroid dysfunction or tumor; 
however, the precise mechanism is unknown. 
Mucinosis is classified by the location of deposition and clinical features

Mucinoses

Definition, Pathogenesis



Classification of major cutaneous mucinoses

Generalized mucinoses

Scleredema
Diffuse myxedema
Pretibial myxedema
Lichen myxedematosus
Reticular erythematous mucinoses

Localized mucinoses

Follicular mucinosis
Cutaneous focal mucinosis




























































