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Resumen

Objetivos: Presentar las caracteristicas clinicas, comorbilidad, intervenciones terapéuticas y evolucion de dos
pacientes, y analizarlas en relacion con las series con mayor nimero de pacientes publicadas en la literatura
meédica.

Material y métodos. Estudio retrospectivo de los pacientes diagnosticados de escleromixedema en el hospital
de Cabueries y literatura médica— Medline, adultos mayores de 19 afios, desde 1991 hasta 2017.

Resultados: Caso 1: varén de 69 afios, hipertenso e hipercolesterolémico. Consulta por erupcion papular e
indurada en cara (microstomia), cuello y miembros superiores, con dificultad para comer y cerrar las manos
(esclerodactilia), y pérdida 7 kilos de peso. Biopsia cutanea compatible con liquen mixedematoso vs
escleromixedema (EM). Serologias, serie 6sea, ecografia de abdomen y TC térax-abdomen-pelvis normales.
Caso 2: vardn de 32 arios, fumador de 20 cigarrillos a dia, que consulta por edema generalizado, livedo
reticularis en costados, microstomia, esclerodactiliay fendmeno de Raynaud. Biopsia cutanea descrita como
forma granulomatosa de escleromixedema. Serologias negativas. Ambos pacientes presentaban datos
analiticos de gammapatia monoclonal de tipo lambday ausencia de alteracionestiroideas y cumplen criterios
para EM. Se realiza despistgje de afectacion sistémica. En €l caso 1 se detecta hipomotilidad en cuerpo
esofagico, neuropatia sensitiva moderada, y difusion de CO disminuida (DLCO = 63%). En el caso 2, DLCO
del 47%. Seinicié tratamiento con inmunoglobulinaintravenosa (1GIV) a dosis de 400 mg/kg administrado
en 5 dias mensualmente. Con mejoria parcial, por 1o que decidimos completar €l tratamiento con trasplantes
autélogos de progenitores hematopoyéticos (TAPH) de sangre periférica (acondicionamiento con melfalan
200 mg/m2). Actualmente, anbos casos muestran una remision completa de la enfermedad.


https://www.revclinesp.es

Figura 1.

Figura 2.

Discusion: Nuestros casos concuerdan con las series publicadas hasta la fecha, entre las que destacan: lade la
ClinicaMayo de 1995 con 26 pacientes, Johns Hopkins University con 10 pacientesy Rongioletti et a con
30. La edad de nuestros pacientes se engloba en el rango descrito de 30 a 80 afios. La afectacion sistémica,
con unaincidenciamedia del 70% en las series mencionadas, es similar en nuestros casos, estando la
neuropatiay la disfagia entre las més frecuentes. Ambos pacientes fueron tratados con corticoides sin clara
mejoria, aungque hay casos de respuesta a dexametasona a atas dosis sola 0 en combinacién con bortezomib
(Canueto et al. y Kreuter et a). El tratamiento con IGIV es efectivo aunque puede presentar recidivas tras su
suspension y necesita administracion mensual. Los resultados obtenidos con el TAPH son prometedores. Sin
embargo, en larevision de Bos et a. con 17 pacientes tratados con TAPH, 10 tuvieron unarespuesta
completay 5 unaparcial, pero solo 2 de ellos permanecieron en remisién en el periodo de seguimiento (14-
60 meses).

Conclusiones: No existe un tratamiento definitivo parael EM. Aunque, conlalGIV y e TAPH se puede
conseguir unaremision completa. Serian necesarios estudios multicéntricos y un mayor conocimiento de la
enfermedad, su etiologiay de los mecanismos de accion de los tratamientos para poder desarrollar un
tratamiento definitivo.
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