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Artículo de revisión

Escleromixedema

RESUMEN

El escleromixedema, también conocido como liquen generalizado 
mixedematoso, es una mucinosis rara, crónica e incapacitante. Se 
distingue por una erupción papular generalizada y esclerodermoide 
con gammapatía monoclonal en 83% de los casos y sin enfermedad 
tiroidea, que afecta a adultos sin distinción de género. Se conocen 
tres subtipos clinicopatológicos de mucinosis: localizada, generali-
zada (escleromixedema) y atípica. La infiltración de mucina en el 
escleromixedema tiene diversas manifestaciones en otros órganos y 
sistemas, por lo que se considera una enfermedad sistémica. En la piel 
se distingue por un depósito excesivo de mucina en el tejido conectivo, 
mismo que puede estimular la síntesis de colágeno y glucosaminogli-
canos, que engrosan a las fibras de colágeno y, en consecuencia, se 
forman pápulas liquenoides de consistencia dura. El curso grave de 
la enfermedad requiere un tratamiento agresivo y la mayoría de los 
casos necesita un tratamiento de mantenimiento de largo plazo. Se 
han prescrito esteroides, retinoides alquilantes, inmunosupresores y 
trasplante de médula ósea, entre otros.
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Scleromyxedema

ABSTRACT

Scleromyxedema, also known as myxedematosus lichen, is a rare, 
chronic, disabling disease, characterized by generalized papular and 
esclerodermoid rash with monoclonal gammopathy and absence of 
thyroid disease, which usually affects adults regardless of gender. 
Three clinicopathological mucinosis types are known: localized, 
generalized and atypical. Scleromyxedema is a generalized mucinosis 
and may have cutaneous manifestations and affect other organs; thus, 
it is considered a systemic disease. It is characterized by excessive 
mucin in connective tissue, which can stimulate the synthesis of 
collagen and glycosaminoglycans, that thicken the collagen fibers 
and thus causing lichenoid papules are formed tissue hardening. 
The severe course of the disease requires aggressive treatment and 
in most cases long-term maintenance is necessary. There have been 
prescribed: steroids, alkylating retinoids, immunosuppressive therapy 
and bone marrow transplantation, among others.
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ANTECEDENTES 

En 1954, Arndt y Gottron definieron el mixede-
ma, que fue redefinido por Rongioletti y Rebora 
en 2001 como una enfermedad caracterizada 
por una erupción papular generalizada1 y es-
clerodermoide, acompañada de gammapatía 
monoclonal, en su mayor parte inmunoglobulina 
lambda o kappa en suero, la piel, la médula 
ósea, y ausencia de trastorno tiroideo.2 Puede 
ir seguido de otras manifestaciones sistémicas, 
que más adelante describiremos.

El escleromixedema afecta el grupo etario entre 
30 y 80 años; sin embargo, cuando afecta a 
niños, ocurre después de infecciones generales 
o locales, sobre todo por estreptococcias. Se 
considera que es consecuencia de un mecanis-
mo autoinmunitario inducido por la infección 
estreptocócica, que aumenta los mucopolisacá-
ridos y el diagnóstico histológico se establece al 
demostrar un aumento considerable de muco-
polisacáridos ácidos.3 

Fisiopatología 

El escleromixedema pertenece al grupo de las 
mucinosis cutáneas; conjunto heterogéneo de 
enfermedades en las que la mucina se acumula 
de manera focal o difusa en la dermis o los folí-
culos pilosos. La razón por la que la mucina se 
acumula de manera anómala en la piel no está 
bien definida aún. Se sugiere que factores séri-
cos, por ejemplo inmunoglobulinas, citocinas 
o ambas, podrían inducir la sobrerregulación 
de la síntesis de los glucosaminoglucanos.4 
Varios estudios demostraron que el suero de los 
pacientes con escleromixedema estimulado in 
vitro genera la proliferación de fibroblastos, lo 
que resulta en producción de ácido hialurónico 
y de prostaglandinas E.5

Las mucinosis cutáneas se dividen en dos gru-
pos: específicas, denominadas “primarias”, que 

se manifiestan con lesiones clínicas en las que 
el depósito de mucina es el signo histológico 
distintivo, y mucinosis “secundarias”, enferme-
dades cutáneas en las que el depósito de mucina 
es un signo histológico adicional. Las mucinosis 
primarias pueden ser de origen inflamatorio, 
degenerativo, hamartomatoso o neoplásico. 
En las mucinosis secundarias, los depósitos se 
encuentran en las lesiones específicas de lupus 
eritematoso, dermatomiositis y esclerodermia 
o en el curso de otras dermatosis, por ejemplo, 
granuloma anular y enfermedad de Degos.6,7 

Algunos autores sugieren que las paraproteínas 
actúan como autoanticuerpos que estimulan la 
proliferación de fibrobastos y la producción de 
mucina in vitro.

También se describen erupciones generalizadas 
tras la exposición intensa a UVB y casos aislados 
de escleromixedema asociado con neoplasias 
sólidas, pero esta relación tampoco está bien 
establecida.8

Manifestaciones clínicas 

Los datos clínicos se distinguen por eritema 
difuso, pápulas liquenoides de consistencia 
dura y aspecto céreo que pueden estar aisladas 
o confluir en placas, miden entre 1 y 3 mm de 
diámetro, lo que a la palpación denota un estado 
esclerodermiforme (Figura 1) con disminución 
severa de la elasticidad cutánea (Figura 2), así 
como disminución importante de las amplitudes 
articulares, lo que puede generar que la piel 
tenga un aspecto brillante y edematoso. 

Cuando hay engrosamiento en la piel de las 
articulaciones interfalángicas aparecerá el signo 
del “buñuelo”, descrito como una depresión 
central o fóvea cutánea, en la que la afectación 
difusa de los dedos también da un aspecto de 
esclerodactilia (Figura 3). La acumulación de 
mucina en la zona glabelar resulta en la facie 

Dermatología
R e v i s t a  m e x i c a n a



26

Volumen 60, Núm. 1, enero-febrero, 2016

leonina (Figuras 4 y 5), característica impor-
tante del escleromixedema. Con frecuencia 
el paciente cursa con prurito y sensación de 
quemazón.

La regiones corporales más afectadas son: la 
cara, la región retroauricular, el cuello, los 
antebrazos, el dorso de las manos (Figura 6) y 
la parte superior del tronco. Puede observarse 
disminución del pelo en la piel cabelluda, las 
cejas, los genitales, las axilas y de las extremi-
dades inferiores.

En las extremidades superiores e inferiores se 
observa también livedo reticularis (Figura 7). A 

Figura 1. Pápulas céreas y duras de aspecto lique-
noide.

Figura 3. Dedos con signo del “buñuelo” en las arti-
culaciones interfalángicas.

Figura 2. Placas de aspecto papuloso y escleroder-
miforme.

Figura 4. Escleromixedema: facie leonina; observe 
micropápulas interciliares.
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Figura 7. Livedo reticularis en escleromixedema.

Figura 5. Escleromixedema. 

Figura 6. Aspecto esclerodermiforme en ambos brazos 
y manos.

medida que la enfermedad progresa, se observa 
disminución en la movilidad de las manos, las 
extremidades superiores y la apertura bucal.8,9 

Manifestaciones extracutáneas y 

comorbilidades

La gammapatía monoclonal es la entidad 
mayormente asociada con los casos de esclero-
mixedema, incluso, en 83%; con más frecuencia 
se manifiesta en IgG subtipos kappa y lambda y 
con menos frecuencia la IgA y M.

Los pacientes con escleromixedema tienen 
un riesgo significativo de padecer mieloma 
múltiple, incluso, en 10%; otras enfermedades 
que se asocian con este padecimiento en me-
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nor porcentaje son la macroglobulinemia de 
Waldenström y los linfomas de Hodgkin y no 
Hodgkin.10 

La disfagia es la manifestación extracutánea más 
común del escleromixedema.11 La alteración 
esofágica puede evaluarse por motilidad gas-
trointestinal superior disminuida, regurgitación 
e incluso peristalsis abolida. La disfonía es el 
resultado de la afección de la laringe con dismi-
nución de la movilidad de las cuerdas vocales. 

El escleromixedema en el área reumatológica 
tiene importancia debido a su parecido con en-
fermedades del tejido conjuntivo, especialmente 
la esclerosis sistémica progresiva, dermatomio-
sitis o artritis reumatoide. 

Las áreas de superposición clínica entre estas dos 
entidades incluyen la esclerodactilia, fenómeno 
de Raynaud, rigidez generalizada de la piel, 
disfagia, afectación pulmonar y microstomía o 
disminución de la apertura bucal. La biopsia de 
piel distingue entre la esclerosis sistémica pro-
gresiva y escleromixedema, pero en ocasiones 
pueden estar mal organizados los depósitos de 
mucina y eso dificulta su diagnóstico, lo que 
puede causar un diagnóstico incorrecto.12 La 
miopatía también ocurre en el escleromixedema. 
En una serie de casos se informa debilidad proxi-
mal en 5 de 19 pacientes, generalmente ocurre 
varios meses o años después del inicio de las 
lesiones en la piel. En términos histológicos, se 
trata de una miopatía vacuolar, también pueden 
observarse infiltrados inflamatorios linfocitarios 
intersticiales y causar confusión con polimiositis 
(más comunes en esta última).13 

Respecto de la artropatía, aunque no es común, 
se describe una poliartritis erosiva que afecta 
las manos y se asemeja a la quiroartropatía 
diabética, sobre todo si las contracturas afectan 
los extremos proximales de las articulaciones 
interfalángicas.14 

La afección neurológica más frecuente es el 
síndrome del túnel carpiano, se cree que se 
debe al depósito de mucopolisacáridos en el 
túnel carpiano o a un efecto directo en el nervio 
mediano.15 Otra manifestación neurológica es el 
“síndrome dermatoneuro”, constituido por pró-
dromo gripal con exacerbación cutánea seguido 
por fiebre alta, convulsiones y coma. Los resul-
tados de las pruebas de diagnóstico neurológico 
de rutina con frecuencia son negativos, incluida 
la resonancia magnética.16,17

En otros órganos, como el corazón y los pul-
mones, la mucina se identifica en la adventicia 
alrededor de los vasos. Si hay afectación pulmo-
nar, la mayoría de los pacientes comúnmente 
tienen disnea obstructiva o restrictiva. 

Las manifestaciones cardiacas incluyen: enfer-
medad cardiaca aterosclerótica, infarto agudo 
de miocardio, bloqueo cardiaco y derrame peri-
cárdico. Otros autores reportan manifestaciones 
cardiacas por depósito de mucina en una válvula. 

Algunos pacientes con enfermedad renal crónica 
muestran hallazgos dermatológicos similares 
a escleromixedema. Un estudio18 describió 
15 pacientes en diálisis que posteriormente 
padecieron una enfermedad cutánea similar a 
escleromixedema con lesiones limitadas a las 
extremidades y el tronco. La dermopatía nefro-
génica fibrosante o fibrosis sistémica nefrogénica 
tiene características dermatológicas similares a 
las del escleromixedema. Un mecanismo posible 
es que en los pacientes con insuficiencia renal, 
el suero contiene pequeños fragmentos que 
son sumamente angiogénicos e inflamatorios 
y éste sea un estímulo para que los fibroblastos 
produzcan fibras colágenas engrosadas; esto, a 
su vez, puede conducir a mayor producción de 
ácido hialurónico y su depósito en la dermis.18 

Kucher comparó nueve pacientes con dermo-
patía nefrogénica fibrosante con otros siete 
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Figura 8. Panorámica: se observa la dermis superficial 
con aspecto mixoide, dermis media con espacios entre 
las fibras de colágena.

pacientes con escleromixedema. Encontró que la 
expresión de procolágeno I estaba aumentada en 
pacientes con dermopatía nefrogénica fibrosante 
comparados con los sujetos con escleromixede-
ma. En estudios con inmunohistoquímica CD34, 
el factor XIIIa, CD31, actina de músculo liso, 
CD68 y hierro coloidal se expresaron de manera 
similar en dermopatía nefrogénica fibrosante y 
escleromixedema.19

Las complicaciones del escleromixedema son 
numerosas, el inicio de estas manifestaciones 
puede ser agudo. 

Las complicaciones neurológicas incluyen 
alteraciones de la conducta, encefalopatía, 
convulsiones, coma, psicosis, eventos cere-
brovasculares, trastornos del sistema nervioso 
periférico. Otros hallazgos pueden ser pérdida 
de memoria, vértigo, problemas de la marcha 
y disartria. Si bien estos déficits neurológicos 
generalmente son reversibles, pueden persistir 
a pesar del tratamiento eficaz del padecimiento 
de la piel. Por ejemplo, Nieves y colaboradores 
informaron síntomas visuales persistentes en 
un paciente cuyas lesiones cutáneas habían 
desaparecido con melfalán y plasmaféresis.17 
Kaufman sugirió que el depósito de mucina en 
el cerebro puede ser parcialmente responsable 
de los síntomas neurológicos de los pacientes; 
sin embargo, esto no está demostrado en las 
biopsias y los estudios patológicos realiza-
dos.20 

Diagnóstico 

El diagnóstico de escleromixedema es clínico e 
histopatológico. Las manifestaciones clínicas son 
orientadoras de la enfermedad; la manifestación 
clínica típica es: erupción cutánea en la cabeza, 
el cuello y las extremidades superiores.21 

Bolognia indicó el seguimiento de cuatro crite-
rios diagnósticos: 

1. 	Erupción generalizada papular y esclero-
dermiforme.

2. 	Hallazgos microscópicos: depósitos de 
mucina, proliferación de fibroblastos y 
fibrosis.

3. 	Gammapatía monoclonal. 

4. 	Ausencia de enfermedad tiroidea.

Entre los hallazgos histopatológicos está el 
depósito de mucina que suele distribuirse en 
la dermis superior y media, compuesto por 
glucosaminoglucanos, el ácido hialurónico es 
el principal; hay mayor cantidad de fibras de co-
lágeno dispuestas a mayor distancia entre ellas, 
disminución cuantitativa de fibras elásticas y 
adelgazamiento de la epidermis (Figuras 8 y 9). 

Los depósitos son compuestos por glucosami-
noglucanos, principalmente ácido hialurónico, 
que se evidencia con la tinción azul alcián y 
hierro coloidal, entre otras (Figura 10). En las 
lesiones más incipientes es frecuente observar 
proliferación de fibroblastos estrellados o fusi-
formes. Además, puede encontrarse aumento de 
las fibras de colágeno con mayor distancia entre 
ellas, disminución del número de fibras elásticas 
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y adelgazamiento de la epidermis. También es 
habitual observar atrofia de los folículos pilosos 
e infiltrado perivascular superficial de tipo linfo-
plasmocitario, así como esclerosis en las lesiones 
más evolucionadas. 

Clasificación clínico-patológica

Según la clasificación de Montgomery y Un-
derwood realizada en 1953 y posteriormente 

revisada por Rongioletti,22 las mucinosis pueden 
clasificarse en:

1)	 Escleromixedema o liquen mixedematoso 
generalizado

2)	 Liquen mixedematoso localizado

	 a) mucinosis papular*

	 b)	 mucinosis papular persistente acral*

	 c)	 mucinosis papular de la infancia

	 d) mucinosis nodular

3)	 Formas atípicas o intermedias

* también se manifiestan en pacientes con el 
virus de la inmunodeficiencia humana.

Diagnóstico diferencial 

En términos clínicos e histopatológicos, el escle-
romixedema debe diferenciarse de enfermedades 
generales, como escleredema, esclerodermia sis-
témica progresiva, fibrosis nefrogénica y fascitis 
eosinofílica (Cuadro 1).6,22 

Tratamiento

Debido a la rareza de la enfermedad, no se ha 
podido determinar la superioridad de un trata-
miento.20

Desai y James categorizaron los diversos trata-
mientos en tres líneas terapéuticas (Cuadro 2).23

Aunque melfalán es un fármaco de primea 
línea en el tratamiento del escleromixedema, 
su prescripción está limitada debido a su toxi-
cidad, aproximadamente 30% de las muertes 
secundarias a malignidad hematológica y 
complicaciones sépticas se deben a su adminis-
tración.24 De 17 pacientes tratados con melfalán, 
en 12 hubo remisión parcial de los síntomas 
cutáneos; sin embargo, sólo 8 de éstos tuvieron 
mejoría temporal y 10 tuvieron complicaciones 

Figura 10. Tinción especial para mucopolisacáridos, 
tinción positiva de hierro coloidal.

Figura 9. Dermis superficial con aspecto mixoide 
con infiltrado de linfocitos y fibroblastos (infiltrado 
característico del padecimiento).
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mortales secundarias a la enfermedad y al tra-
tamiento. Se observó que melfalán no produce 
efectos tóxicos a corto plazo; sin embargo, dos 

pacientes padecieron leucemia mielomonocítica 
aguda a 9.5 y 10 años de tratamiento con este 
fármaco, por lo que su administración requiere 

Cuadro 1. Diagnóstico diferencial clínico e histológico de escleromixedema6

Diagnóstico diferencial 
clínico e histológico

Escleromixedema Esclerodermia
sistémica progresiva

Escleredema Fascitis eosinofílica Fibrosis nefrogénica
sistémica

Morfología Pápulas céreas Esclerosis Induración e
infiltracion

Induración,
aspecto leñoso

Placas induradas
y nodulares

Topografía Cara, cuello, 
extremidades 
superiores y 

manos

Inicia en los dedos, 
afecta las manos, 
la cara y el cuello

Cuello, 
espalda y cara

Extremidades y 
tronco

Extremidades y 
tronco

Alteraciones
 sistémicas, Raynaud

Poco habitual Universal No Ocasional Ocasional

Capilaroscopia Normal Capilares engro-
sados

Normal Normal Normal

Anticuerpos 
antinucleares

Poco común 
positivos

Positivos Negativos Poco común Negativos

Enfermedad
neurológica

Crisis convulsivas, 
demencia, coma

Rara No Síndrome del túnel 
carpiano

Neuropatía 
periférica

Clínica asociada Gammapatía 
monoclonal

Gammapatía 
monoclonal, 
infecciones 
y diabetes 
mellitus

Morfea, neoplasias 
sólidas y 

hematológicas

Enfermedad renal 
crónica,

trasplante renal 
y exposición a 

gadolinio

Histopatología mucina Sí No No Sí Sí

Fibrosis Dermoepidérmica Dermo/hipodérmica Epidérmica/
dérmica

Epidérmica/dérmica Epidérmica/dérmica

Fibroblastos e
inflamación

Sí, perivascular No
No

No
Sí, eosinófilos

No
Sí, eosinófilos

Sí
No

Cuadro 2. Líneas de tratamiento contra escleromixedema23

Primera línea Segunda línea Tercera línea

Melfalán
Corticoesteroides sistémicos
Plasmaféresis 
Inmunoglobulina IV 

Isotretinoína 
Talidomida 
Corticoesteroides tópicos e intralesionales
Acitretina

Trasplante autólogo de células madre he-
matopoyéticas 

Bortezomib 
Ciclofosfamida
Ciclosporina 
Metotrexato 
Clorambucilo 
Interferón alfa
Fotoféresis extracorporal
Psoralenos con radiación ultravioleta
Radiación 
Vincristina, idarrubicina, dexametasona 
talidomida
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supervisión estrecha en la cuenta de plaquetas y 
leucocitos cada tres semanas, así como el ajuste 
o retiro de las dosis de melfalán.25

Los corticoesteroides sistémicos han tenido 
resultados variables, con reportes de respuesta 
clínica con la administración de dosis altas de 
dexametasona en tres pacientes y con curación 
de la paraproteinemia en uno.26,27 Con la admi-
nistración de prednisona se reportó remisión 
parcial de los síntomas en tres casos: el primero 
con dosis de 0.3 mg/kg/día dividida en cuatro 
dosis al día durante una semana a dosis de re-
ducción durante tres semanas, con mejoría en las 
primeras cuatro semanas de tratamiento.28 Otro 
caso tratado con prednisona oral tuvo alivio de 
los síntomas y permaneció en remisión durante 
24 meses después del tratamiento.29 La predni-
sona a dosis de 60 mg/día dio resultados a dos, 
seis y nueve meses cuando comenzó la dosis de 
reducción del esteroide; el paciente permaneció 
en remisión durante los 10 meses siguientes al 
tratamiento.30 

El tratamiento con plasmaféresis fue curativo en 
dos casos en combinación con melfalán en uno, 
con remisión parcial de los síntomas neuroló-
gicos31 y en combinación con ciclofosfamida 
y metilprednisolona en el otro; en otro de los 
casos, el tratamiento con plasmaféresis aceleró 
el progreso de la enfermedad.32

La inmunoglobulina intravenosa es otro trata-
miento de elección contra escleromixedema. 
Blum y colaboradores evaluaron la eficacia de 
inmunoglobulina intravenosa como tratamiento 
inicial y encontraron que 8 de 10 pacientes 
recibieron tratamiento con inmunoglobulina 
intravenosa, con 100% de remisión completa o 
parcial con una dosis inicial de 2 g/kg dividida 
en dosis de 2-5 días durante seis meses.33 En otro 
estudio, después del tratamiento con inmuno-
globulina intravenosa durante seis meses hubo 
alivio de los síntomas cutáneos del paciente; en 
el examen histológico de la piel no se encontró 

incremento de los fibroblastos ni de los depósitos 
de mucina.34 Sin embargo, ambos estudios se 
limitaron a la vigilancia a corto plazo de la remi-
sión de los síntomas de los pacientes. Asimismo, 
en un reporte de tres casos se confirmó la eficacia 
del tratamiento con inmunoglobulina intraveno-
sa; en dos de ellos hubo remisión completa de la 
enfermedad a tres y dos años después de la sus-
pensión del tratamiento; sin embargo, en el otro 
caso el tratamiento se mantuvo después de dos 
años de iniciado debido a que no hubo remisión 
después de completado el tratamiento inicial. 
En un estudio se administró inmunoglobulina 
intravenosa a 12 pacientes (6 como tratamiento 
inicial, 6 como segunda a quinta línea) a dosis 
de 2 g/kg. La inmunoglobulina intravenosa se 
combinó en una ocasión con esteroides orales 
y en otra con lenalidomida; cuatro pacientes 
(tres con inmunoglobulina intravenosa como 
monoterapia y una con lenalidomida) lograron 
la remisión clínica completa, la remisión parcial 
se observó en nueve pacientes, las manifestacio-
nes extracutáneas se aliviaron en dos pacientes 
y hubo reducción en las concentraciones de 
paraproteína en un paciente. No hubo efectos 
secundarios que causaran la interrupción del 
tratamiento.35

La isotretinoína pertenece a la segunda línea de 
tratamiento; hay reportes de pacientes tratados 
con este fármaco a dosis de 60 mg diarios duran-
te seis meses que tuvieron mejoría.36 Otro estudio 
menciona alivio de los síntomas cutáneos aso-
ciados con miositis como síntoma extracutáneo 
con la administración de isotretinoína a dosis de 
40 mg dos veces al día.37 Se observó remisión 
parcial de las manifestaciones cutáneas en un 
paciente tratado con isotretinoína durante 10 
meses; sin embargo, la afección articular tuvo 
solamente disminución ligera. 

El tratamiento con talidomida fue exitoso en 
tres pacientes con escleromixedema resistente 
en quienes hubo alivio parcial de las lesiones 
cutáneas y mejoría de la movilidad articular a 
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dos meses de iniciado el tratamiento con reduc-
ción de las concentraciones de paraproteína a 
los cuatro meses.38 En otro estudio, un paciente 
tuvo mejoría considerable después de 10 meses 
de iniciado el régimen con talidomida, pero du-
rante el mismo el paciente padeció neuropatía 
periférica leve secundaria al tratamiento.39 En 
una paciente con tratamiento inicial de 50 mg/
día durante seis meses se observó notable alivio 
de los síntomas cutáneos; la dosis de talidomida 
se incrementó gradualmente durante un año 
hasta la administración de 400 mg/día, dosis 
que se mantuvo por cuatro meses con posterior 
reducción de la dosis a 300 mg/día durante 
dos meses hasta llegar a 200 mg/día; dosis que 
mantiene desde entonces hasta el momento del 
informe del caso. Los efectos teratogénicos de 
la talidomida son bien conocidos; sin embargo, 
otros efectos colaterales incluyen: sedación, 
náusea, cefalea, fiebre, neutropenia, prurito, 
exantema cutáneo, xerostomía, edema y neutro-
penia que pueden limitar su administración; no 
obstante, la limitante de mayor importancia en su 
administración a largo plazo es la polineuropatía 
axonal sensitiva.40 

En un estudio en el que se trató a siete pacientes 
con dosis altas de melfalán (180 mg/m2 vía intra-
venosa) y trasplante autólogo de células madre 
hematopoyéticas se observó remisión completa 
en cinco pacientes y remisión parcial en los 
dos restantes. Se observó remisión completa de 
las manifestaciones gastrointestinales de seis 
pacientes; dos pacientes con manifestaciones 
pulmonares tuvieron remisión parcial de las 
mismas; seis pacientes tuvieron disminución de 
las concentraciones de paraproteína.41 En otro 
estudio, un paciente fue tratado con dosis altas 
de melfalán, busulfán y trasplante autólogo de 
células madre hematopoyéticas con remisión 
parcial de las lesiones cutáneas en los primeros 
días posteriores al trasplante y se observó re-
misión completa de las lesiones cutáneas y las 
manifestaciones gastrointestinales, musculoes-

queléticas y neurológicas en los primeros seis 
meses posteriores al trasplante y la paraproteína 
era apenas detectable.42 Otro paciente con escle-
romixedema grave que atentaba contra su vida 
se trató con quimioterapia (BCNU, etopósido, 
citarabina y melfalán) y trasplante autólogo de 
células madre hematopoyéticas con remisión 
completa seis meses posteriores al trasplante y 
permaneció asintomático después de tres años 
sin otro tratamiento, aunque las concentraciones 
de paraproteína aún son detectables. En cinco 
pacientes tratados con ciclofosfamida (105 g/
m2/día durante dos días) y factor estimulante de 
colonias de granulocitos seguido de trasplante 
autólogo de células hematopoyéticas se observó 
remisión completa de las concentraciones de pa-
raproteína en dos pacientes y remisión parcial en 
dos; la remisión completa de las lesiones cutáneas 
se observó 100 días posteriores al trasplante, tres 
pacientes tuvieron remisión completa de las ma-
nifestaciones gastrointestinales y respiratorias; sin 
embargo, tres pacientes tuvieron recidiva cutánea 
a los 14, 37 y 5 meses posteriores al trasplante, 
dos de ellos tuvieron remisión con el tratamiento 
con inmunoglobulina intravenosa.43,44

Otros tratamientos comunicados son: PUVA, 
bortezomib y cloroquinas en informes de casos; 
sin embargo, aún no hay un tratamiento defini-
tivo contra esta enfermedad.45

COMENTARIOS

El escleromixedema es una enfermedad poco 
frecuente que causa afectación sistémica con 
predominio en la edad adulta.

Es una mucinosis generalizada cuya fisiopato-
logía se desconoce, pero debido a que afecta a 
otros órganos y sistemas, debe tratarse de manera 
multidisciplinaria.

Es importante que el dermatólogo y el médico en 
general, como apunta el Dr. Lifshitz, estén al ace-

Dermatología
R e v i s t a  m e x i c a n a



34

Volumen 60, Núm. 1, enero-febrero, 2016

cho de comorbilidades, establezcan estrategias 
para jerarquizarlas y prevengan interacciones 
entre los tratamientos.46
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EVALUACIÓN

1.	 ¿Cómo se define el escleromixedema?
a) 	 mucinosis localizada que afecta las 

extremidades inferiores
b) 	 mucinosis atípica con esclerodermia 

sistémica progresiva
c) 	 mucinosis generalizada con esclerosis 

múltiple
d) 	 mucinosis generalizada escleroder-

moide con gammapatía monoclonal
e) 	 todas las anteriores

2.	 ¿A qué grupo de pacientes afecta el escle-
romixedema?
a)	 mujeres en edad pediátrica
b)	 hombres en senectud
c)	 adultos sin distinción de género 
d)	 mujeres embarazadas
e)	 ninguna de las anteriores

3.	 Mencione tres enfermedades relacionadas 
con el subtipo de mucinosis secundarias lu-
pus eritematoso sistémico, esclerodermia 
sistémica progresiva, dermatomiositis

a)	 esclerosis múltiple, esclerosis lateral, 
miastenia gravis

b)	 artritis reumatoide, fibromialgia, ami-
loidosis

c)	 sólo a y c
d)	 todas las anteriores

4.	 De las hipótesis acerca de la fisiopatología 
del escleromixedema, responda falso o ver-
dadero a las siguientes aseveraciones:
a)	 disminución de la vigilancia inmuno-

lógica	 F   V 
b)	 mayor producción de glucosaminogli-

canos	 F   V
c)	 proliferación de fibroblastos 	 F   V
d)	 respuesta anómala de linfocitos	 F   V

5.	 ¿Cuál es el aspecto clínico de un paciente 
con escleromixedema?
a)	 facies leonina, vasculitis de las extremi-

dades inferiores y nódulos generaliza-
dos
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b)	 facies acartonada “de pajarito”, escle-
rosis cutánea, calcinosis, disminución 
de la amplitud articular 

c)	 facies leonina, pápulas liquenoides y 
collarete escamoso periférico 

d)	 facies pálida, macroglosia, piel elásti-
ca e hiperlaxitud articular

c)	 facies leonina, pápulas generalizadas 
duras y céreas, aspecto escleroder-
moide de la piel, disminución de la 
amplitud articular

6.	 ¿Cuál es la enfermedad asociada con más 
frecuencia en el escleromixedema?
a)	 linfomas cutáneos de células T y linfo-

mas cutáneos de células B
b)	 esclerosis lateral amiotrófica 
c)	 vasculitis linfocítica aguda
d)	 amiloidosis sistémica
e)	 gammapatía monoclonal Ig G subtipo 

kappa-lambda

7.	 Mencione la afección extracutánea o sisté-
mica mas común en escleromixedema
a)	 cardiaca
b)	 pulmonar
c)	 esofágica
d)	 neurológica
e)	 muscular

 
8.	 ¿Cuál es la afección neurológica más 

común en escleromixedema?
a)	 síndrome “dermatoneuro”
b)	 síndrome del túnel carpiano
c)	 síndrome CREST

d)	 síndrome de Sjögren
e)	 síndrome de Cushing

9.	 Mencione la tríada histológica característi-
ca del escleromixedema
a)	 acantosis, papilomatosis y microabs-

cesos de neutrófilos
b)	 atrofia, fibras colágenas engrosadas e 

infiltrado perivascular linfocítico
c)	 acantosis, infiltrado lliquenoide en 

banda, ausencia de granulosa
d)	 depósitos de mucina, proliferación de 

fibroblastos y fibrosis
e)	 todas las anteriores

10.	Es el medicamento de primera línea en el 
tratamiento del escleromixedema
a)	 melfalán
b)	 acitretina
c)	 isotretinoína
d)	 adapaleno
e)	 metoxaleno

11.	Mencione otros medicamentos que se pres-
criben en el tratamiento del escleromixede-
ma 
a) 	 inmunoglobulina IV, plasmaféresis, ta-

lidomida, esteroides sistémicos
b) 	 rituximab, adalimumab, infliximab, 

etanercept
c) 	 bortezomib, anakrina, leflunamida
d) 	 esteroides sistémicos, esteroides tópi-

cos, cloroquinas, talidomida, rituxi-
mab

e) 	 todos los anteriores
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