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Escleromixedema, Presentacion de 2 Nuevos )
Casos y Revision de la Literatura

Scleromyxedema: Presentation of 2 New Cases and Review of the
Literature

Sr. Editor:

El escleromixedema (EM) es una enfermedad de curso crénico,
progresiva y rara. El diagnéstico se basa en 4 criterios: 1) una
erupcién papular esclerodermoide; 2) evidencia microscépica del
dep6sito de mucina, proliferacion de fibroblastos y fibrosis; 3) gam-
mapatia monoclonal, y 4) ausencia de afectacién tiroidea. Puede
presentar participacién sistémica grave, el sindrome dermato-
neuro puede ser mortal. Su pronéstico y tratamiento es incierto.
En la actualidad se describe buena respuesta con inmunoglobulinas
intravenosas (IGIV) y trasplante de progenitores hematopoyéticos
(TPH)!-3,

Nuestro objetivo es presentar 2 nuevos casos, y revisar las
series de pacientes publicadas en la literatura médica-Pubmed,
con diagnéstico de EM. Se realizé btsqueda sistematica con los
siguientes términos: scleromyxedema (MeSH) AND paraproteine-
mias (MeSH).

Caso 1: varén de 37 afios, fumador desde hace 10 afios de un
paquete/dia. Consulta por edema, eritema e induracién en cara,
brazos y manos de 6 meses evolucion. Exploraciéon: piel dura escle-
rodermiforme y de aspecto papular, a nivel de la cara, microstomia
(con disfagia y pérdida de 20 kg de peso), e involucro de pabellén
auricular, térax, abdomen, y brazos con esclerodactilia, califica-
cion en la escala de Rodnan de 31. Analitica con gammapatia IgG
lambda. Se inici6 tratamiento con prednisona e hidroxicloroquina,
sin mejoria. La biopsia cutanea confirmé el EM.

Caso 2: varén de 69 afios, hipertenso y dislipémico. Comienza
con erupcién papular en el primer dedo de la mano derecha, mano
izquierda y cara, se inici6 tratamiento con fototerapia, hidroxiclo-
roquina y prednisona, sin mejoria. Con progresién de la induracién
cutanea, en cara, con microstomia (asociado a disfagia y pérdida de
7 kg de peso), brazos y manos con esclerodactilia, térax, abdomen
y miembros inferiores, calificacién en la escala de Rodnan de 26.
Analitica con gammapatia IgG lambda. Se hizo estudio de afectacién
sistémica con diagnéstico de polineuropatia sensitiva en miembros
inferiores e hipomotilidad esofagica. La biopsia cutdnea confirmo el
EM. En ambos casos se inicié tratamiento con IglV, con mejoria par-
cial, se remitieron al servicio de hematologia para TPH con mejoria
de la clinica cutanea, disminucién de la induracién en la escala de
Rodnan, y sistémica.

El EM es un raro desorden tipo fibromucinosis cutinea, des-
crito en 1953 por Montgomery y Underwood. La clasificacién
fue revisada en 2001 por Rongioletti y Rebora. Para el diag-
nostico, el paciente debe cumplir 4 criterios'->. Se presenta con
un rango de 28-77 aflos, sin diferencias de sexo. A medida que
avanza la enfermedad, la infiltraciéon de la piel se hace generali-
zada con esclerosis, produciendo una discapacidad significativa. Las
manifestaciones extra-cutaneas incluyen: la dismotilidad gastro-
intestinal y la neuropatia periférica. El sindrome «dermato-neuro»
describe la asociacién de fiebre, convulsiones y coma, es una mani-
festacion infrecuente, que tiene una mortalidad del 32%*. El EM
se asocia con una proteina monoclonal, sobre todo de tipo IgG
lambda, la relacion entre los hallazgos cutaneos y la para pro-
teina es incierta. Hay que hacer el diagnéstico diferencial con
la esclerodermia, y la fibrosis sistémica nefrogénica entre otras

enfermedades®. El tratamiento del EM es incierto!. Un estudio de
Blum et al., es hasta la fecha la serie mas amplia de pacientes tra-
tados con IglV y seguimiento a largo plazo con buenos resultados,
sin embargo, la respuesta a las inmunoglobulinas fue transitoria
precisando terapia de mantenimiento'. El TPH puede ser eficaz y
efectivo?>57, Feasel et al. en el afio 2001 describen el primer caso
de remisién de EM después de un TPH®. Chockalingam y Duvic en
un estudio posterior en el 2016, concluye que el TPH parece ser un
tratamiento a largo plazo seguro y eficaz’.

El EM es una enfermedad crénica con un pronéstico reservado.
No hay un tratamiento definitivo especifico®-'°. Se necesitan estu-
dios randomizados, registros multicéntricos y grupos mas grandes
de pacientes.
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