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Resumen.—El escleromixedema es un tipo de mucinosis que
se caracteriza por la presencia de papulas liquenoides e
induracion difusa de la piel. En muchos casos se asocia a
gammapatia monoclonal y trastornos sistémicos.
Histologicamente se observan depésitos de mucina en dermis
y un grado variable de fibrosis. Se describe un nuevo caso en
el que hemos tenido oportunidad de estudiar su evolucion a
lo largo de 15 anos. Se trataba de una paciente de 55 afos
y sexo femenino. El cuadro cutdneo comenzé hace 15 afnos
en forma de papulas liquenoides en las localizaciones tipicas
con edema y endurecimiento cutaneo. Se acompanaba de
gammapatia monoclonal IgG\. La enfermedad ha seguido un
empeoramiento lento y progresivo con acentuacion de las
lesiones cutdneas y sistémicas que imposibilitaban la vida
normal. Ha recibido diferentes tratamientos, respondiendo
sélo inicialmente al clorambucilo y posteriormente a la
asociacion de ciclos de melfalan con prednisona.
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INTRODUCCION

El escleromixedema, también conocido como
sindrome de Arndt-Gottron, es una enfermedad rara,
de etiologia desconocida, caracterizada por una
erupcion simétrica yextensa de papulas firmes, céreas,
con marcada esclerosis e induraciéon de la piel'*. Se
localiza principalmente en cara, cuello, parte superior
del tronco, manos y antebrazos. En la mayoria de los
casos se asocia con gammapatia monoclonal y
trastornos sistémicos?®. Histoldgicamente se observan
dep6sitos de mucina en dermis reticular superior y
media, aumento de coldgeno y proliferacién de
fibroblastos irregularmente distribuidos**. Gran parte
de los pacientes descritos en la literatura médica bajo la
denominacién de liquen mixedematoso o mucinosis
papulosa, sin indicacién de subtipo, corresponden en
realidad a escleromixedema con gammapatia
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SCLEROM YXEDEM A

Abstract.—Scleromyxedema is a type of mucinosis
characterized by the presence of lichenoid papules and diffuse
induration of the skin. In many cases, it is associated with
monoclonal gammopathy and systemic disorders.
Histologically, mucin deposits are observed in the dermis, as
is a variable degree of fibrosis. We describe a new case in
which we have had the opportunity to study its evolution over
a 15-year period. This was a 55-year-old female patient. The
cutaneous symptoms began 15 years ago, in the form of
lichenoid papules in the typical locations, with edema and
hardening of the skin. It was accompanied by IgG lambda
monoclonal gammopathy. The disease slowly and
progressively worsened, with accentuation of the skin and
systemic lesions that made a normal life impossible. She has
received different treatments, only responding initially to
chlorambucil and later to the association of cycles of
melphalan/ prednisone.

Key words: scleromyxedema, mucinosis, monoclonal
gammopathy.
monoclonal*. Se describe un nuevo caso de

escleromixedema con importantes manifestaciones
cutdneas y sistémicas que hemos tenido oportunidad
de estudiar su evolucién en nuestro servicio durante
un periodo de 15 afios. Durante este tiempo ha
recibido distintos tratamientos, respondiendo
unicamente al clorambucilo y posteriormente a la
asociacion de ciclos de melfalan con prednisona.

CASO CLINICO

Una mujer de 55 afios, con antecedentes personales
de hipertensién arterial y meningioma cerebral
presentaba desde 1988, papulasliquenoides junto con
edema y endurecimiento en cara, pabellones
auriculares, parte superior del tronco, antebrazos,
dorso de manos, rodillas y pies. Estas lesiones
experimentaron periodos de mejoria y remision
parcial que la paciente relacionaba con un
tratamiento recibido entre 1992 a 1998. En los tltimos
4 afios se produjo un empeoramiento progresivo, con
aparicién creciente de nuevas papulas sobre un fondo
de eritema e induracién. Como sintomatologia
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Fig. 1.—Multiples papulas blanquecinas, algunas de disposicién
lineal, sobre una piel eritematosa y brillante.

sistémica asociada referia adelgazamiento, astenia,
disfagia y odinofagia con regurgitacidén ocasional de
alimentos, artralgias, debilidad de cintura escapular y
pelviana con dificultad para caminar y levantarse a
partir del dectbito, mareos ocasionales y fenémeno
de Raynaud.

En la exploracién cutdnea se observaba una
erupciéon simétrica y extensa de papulas firmes,
céreas, de 2-10 mm de diametro, localizadas en cara,
pabellones auriculares, regién submamaria, superficie
de extension de antebrazos, muflecas, dorso de manos
y dedos (fig. 1). En general, estas pdpulas se
distribuian de modo lineal. La piel mostraba aspecto
brillante, algo eritematosa, con edema y sensacion de
endurecimiento al tacto. En la glabela se observaba un
surco longitudinal profundo que daba una imagen a
la cara de facies leonina. En las articulaciones
interfaldngicas proximales se apreciaba un borde
sobreelevado con depresién central (signo del
bufiuelo). El engrosamiento de partes blandas en las
palmas de las manos hacia que éstas mostrasen un
aspecto escrotal (fig. 2). Los dedos de las manos
presentaban un ligero grado de esclerodactilia, sin

reticular superior y media.

telangiectasias ni calcinosis, y en las extremidades, se
apreciaba livedo reticularis.

El estudio al microscopio 6ptico de la piel con
hematoxilina-eosina mostré depdsitos de mucina en
dermisreticular superior ymedia, junto con esclerosis
y proliferacién de fibroblastos con aspecto alargado o
estrellado. Las tinciones especiales de azul alcidn
y hierro coloidal mostraron positividad para mucina
(fig. 3).

Los anadlisis de laboratorio efectuados incluyeron:
hemograma, velocidad de sedimentacién globular
(VSG), estudio de coagulacion, sistemdtico y sedimento
de orina, bioquimica hemdtica (glucosa, urea,
creatinina, GOT, GPT, GGT, bilirrubina, colesterol,
triglicéridos, dcido drico, hierro, CPK, LDH),
proteinograma, determinaciéon de inmunoglobulinas,
autoanticuerpos (ANA, ENA, Anti-DNA,
anticentromero, anti-scl 70, antimitocondriales,
antimusculo liso y antigliadina), fracciones C3 y C4 del
complemento, estudio de tiroides (TSH, Ts y T4,
anti-TPO), proteina de Bence-Jonesen orina yserologia
hepatitis By C. Los resultados de todos ellos fueron
normales o negativos excepto hemoglobina de 9,4 g/ 1,
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ligera leucocitosis (10.100 wl) con eosinofilia (18 %),
VSG de 87 mm a la primera hora, CPK 162 U/1
(normal < 150 U/ 1), banda monoclonal IgGA de
10,9 g/ 1 y gammapatia policlonal de 6,2 g/ 1. La biopsia
de médula 6sea fue normal.

Entre las exploraciones complementarias realizadas
destacamos un electromiograma con perfil
parcialmente miogénico. El electrocardiograma,
radiografia de térax y las pruebas de funcidén
respiratoria y ventilatoria pulmonar fueron normales.
La tomografia computarizada (TC) cerebral
presentaba las imdgenes caracteristicas del
meningioma en el borde superior de clinoides anterior
derecha.

La paciente ha recibido a lo largo de su proceso
diferentes tratamientos. Al inicio de su enfermedad se
traté con cloroquina, PUVA yretinoides orales sin
respuesta satisfactoria. Desde 1992 a 1998 fue tratada
con clorambucilo en dosis y pautas variables (se inici6
con 4 mg/ dia los primeros meses, para después
reducir de manera progresiva hasta 4 mg al mes
durante el dltimo afio) que dieron lugar a una
mejoria importante de su cuadro los primeros afios de
tratamiento para finalmente mostrarse refractario a
éste cuando se reintrodujo en el afio 2001. En abril de
2002 comenz6 un tratamiento con ciclos de 4 dias al
mes de melfaldn 10 mg/ dia y prednisona 40 mg/ dia
con lo que mejoraron parcialmente las lesiones
cutdneas y remitié totalmente la sintomatologia
sistémica. La paraproteinemia monoclonal se redujo a
4,2 ¢/ 1.

DISCUSION

Nuestra paciente presentaba una sintomatologia
cutdnea caracteristica e intensa en forma de pdpulas
liquenoides que asentaban sobre un piel indurada en
las localizaciones tipicas. Estas lesiones, en su
conjunto, progresaron con los afios ydieron lugar a
una importante desfiguracidon de la cara. No obstante,
queremos resefiar que las pdpulas que en su inicio
estaban localizadas en rodillas y pies remitieron con el
tratamiento de clorambucilo yno reaparecieron de
nuevo. También pudimos observar como las pdpulas
liquenoides del dorso de manos, muy manifiestas al
comienzo de la enfermedad, aparecian mds tenues
cuando el escleromixedema estaba mas evolucionado.
Ademads de las lesiones cutdneas, la paciente
presentaba importante afectacién sistémica
destacando principalmente la sintomatologia
digestiva (disfagia, odinofagia, regurgitacién) y
miopatia que la impedia realizar con normalidad
ciertas actividades cotidianas basicas (caminar,
incorporarse desde la posicion de decubito, etc.).
Casos graves como el de nuestra paciente suponen
un importante reto terapéutico.

El tratamiento del escleromixedema no estd
estandarizado y la elecciéon terapéutica es con
frecuencia empirica’. Entre los multiples tratamientos
utilizados estdn los corticoides topicos y sistémicos>4,
PUVAS, retinoides orales”!?, fotoquimioterapia
extracorpodrea y bolos de corticoides’, ciclosporina'l,
interfer6n alfa'?> y trasplante autélogo de células
madre!®. La presencia de gammapatia monoclonal yla
posibilidad de evoluciéon hacia mieloma ha conducido
a la utilizacibn de monoquimioterapia’,
principalmente con clorambucilo', ciclofosfamida®'3
y sobre todo melfalan?#+!%18, Este diltimo es el que con
mayor frecuencia se ha propuesto como tratamiento
en escleromixedema. Las pautas y formas de
administracién del melfaldn son variables y oscilan
entre dosis bajas (24 mg/ dia), ymantenidas durante
varios meses y/ o afios, a aquellos casos en los que se
administra en forma de ciclos combinando 10 mg de
melfalan con 15 mg de prednisona’. Los resultados,
en general, han sido buenos con resolucién parcial o
total de las lesiones cutdneas en la mayoria de los
casos; sin embargo, esta terapia no estd exenta de
efectos secundarios importantes, en particular su
implicacién en el desarrollo de sepsis o neoplasias
hematoldgicas. Gabriel et al?> observaron regresion de
laslesiones cutdneasen 8 de 12 pacientes tratados con
melfaldn; a pesar de ello, 5 de 11 (45 %) desarrollaron
complicaciones graves, ya que dos murieron de sepsis
secundaria a citopenia y tres desarrollaron
enfermedad hematolégica (dos leucemia, uno
linfoma). Dinneen y Dicken?® también encontraron
una importante mortalidad en relacién con el mel-
faldn, ya que de 17 pacientes tratados, 6 muertes se
relacionaron directamente con la terapia. Estos
resultados han llevado a que algunos autores, como
Rongioletti y Rebora* recomienden su uso
unicamente para aquellos pacientes que estén
desfigurados, invdlidos o tengan complicaciones
sistémicas. En nuestro caso, dado el cardcter
incapacitante de la enfermedad yla deformidad que
producia optamos por pautar la asociacién de
prednisona y melfaldn, logrando una remisién de la
sintomatologia sistémica y mejoria de las lesiones
cutdneas, con reduccion considerable del valor de la
paraproteina monoclonal IgGA.
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