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Resumen

Objetivos: El escleromixedema es una enfermedad cronica infrecuente caracterizada por lesiones
cutaneas infiltrativas. Las terapias son multiples y ninguna ofrece resultados éptimos. Describimos
los casos de escleromixedema en nuestro hospital en los ultimos afios con el objetivo de ver las
caracteristicas de los pacientes y los resultados del tratamiento.

Meétodos: Descripcion de los casos de escleromixedema diagnosticados en el Hospital de Cabuenes
entre 2016-2022.

Resultados: Caso 1. Mujer, 80 anos, enfermedad de Waldestrom desde 2014. Acude a Dermatologia
en 2021 por papulas induradas en manos con edema en extremidades desde hace dos afos. Se
biopsian lesiones compatibles con escleromixedema. Es derivada a Medicina Interna. Se realiza
despistaje de patologia sistémica: analitica, TAC cérvico-toraco-abdomino-pélvico, pruebas de
funcion respiratoria, ecocardiograma, estudio neurofisiologico y capilaroscopia sin hallazgos. Junto
con Hematologia se decide no tratar dada la ausencia de patologia sistémica y la afectacion cutanea
leve. Caso 2. Varon, 31 afios. Consulta en Dermatologia en 2016 por edema desde hace dos meses en
cara y miembros superiores. A la exploraciéon, microstomia y esclerodactilia. Analitica completa sin
hallazgos, salvo componente monoclonal IgG lambda. Biopsia cutdanea compatible con
escleromixedema. Se deriva a Medicina Interna que realiza despistaje de afectacién sistémica con
ecocardiograma con presion pulmonar limitrofe. Se inician corticoides con mejoria, pero
empeoramiento a la retirada. Se inicia tratamiento con inmunoglobulinas durante cinco meses con
mejoria. Se realiza trasplante autélogo en 2017. Posteriormente pérdida en el seguimiento. Al inicio
de 2022 ingresa por brote. Se inicia tratamiento con metilprenisolona e inmunoglobulinas. Se
comenta el caso con centro de referencia que aconseja tratar como un mieloma. Se inicia
ciclofosfamida-bortezomib-dexametasona con mejoria. En la actualidad, pendiente de trasplante.
Caso 3. Varodn, 68 anos, derivado a Dermatologia en 2016 por papulas induradas en manos. La
biopsia cutédnea, compatible con escleromixedema. Se deriva a Medicina Interna en 2017 por nula
respuesta a corticoides que realiza despistaje de patologia sistémica. En electromiograma,
polineuropatia sensitiva en piernas y trastorno de motilidad en manometria. Se inician
inmunoglobulinas con escasa mejoria. Ante esto, se realiza trasplante autélogo en 2017 con mejoria.
Asintomatico hasta 2021 cuando ingresa por disartria con sospecha de ictus que se descarta y se
atribuye a alteracion motora por la enfermedad. Se inician corticoides intravenosos, ciclofosfamida y
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bortezomib con leve mejoria. Actualmente, pendiente de iniciar tratamiento con inmunoglobulinas.

Conclusiones: El escleromixedema es una enfermedad crénica infrecuente y etiologia indeterminada.
Afecta a personas entre 30-70 afos sin predileccion por sexo. Presenta lesiones cutaneas infiltrativas
con deposito de material mucinoso. Puede presentar afectacion extracutdnea como disfuncion
esofagica y neuroldgica. Para diagnosticarlo debe estar presente lo siguiente: erupcion generalizada
papular y esclerodermoide, depdsito mucinoso con proliferacidon de fibroblastos, componente
monoclonal y ausencia de enfermedad tiroidea. Nuestros pacientes cumplen dichos criterios:
lesiones generalizadas con histologia compatible, TSH normal y componente monoclonal. Se han
utilizado tratamientos como glucocorticoides, fototerapia, inmunoglobulinas, quimioterapicos,
plasmaféresis, retinoides y el trasplante autélogo. Por lo tanto, el escleromixedema es una
enfermedad rara, de prondstico incierto y sin tratamiento especifico por lo que se necesitan mas
estudios para llegar a conclusiones en el tratamiento y la evolucidn.
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