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HISTORIA CLINICA

ujer espanola de 54 afos, sin antecedentes
de interés, que consulta por enrojecimien-
to y pérdida de elasticidad cutaneos de forma

Figura1: A) Dorso de articulaciones interfalangicas con
el signo «donut» 0 signo de la rosquilla. B) Acentuacion
de pliegues cutaneos de la espalda con la retraccion
escapular dando lugar al signo de Shar-Pei.

difusa en los Gltimos cuatro meses. Asimismo,
referfa dificultad para la movilizacion de los
miembros superiores, sin dolor asociado. No cli-
nica infecciosa o ingesta de farmacos en relacion
al cuadro. ¢Cuél es el diagnéstico mas probable?

Figura 2: Pépulas induradas agrupadas en region gla-
belar, algunas con disposicion lineal.

Figura 3: Deposito dérmico intersticial de mucina
(azul-alcian positiva), aumento discreto de fibras de
colageno e incremento de la celularidad a expensas
de fibroblastos.
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DIAGNOSTICO

En la exploracién clinica destacan la marcada acentua-
cién de los pliegues cutdneos, tanto en el dorso de las
articulaciones faldngicas (Figura 1A) como en la regién
superior de la espalda (Figura 7B). Ademas, se apreciaba un
engrosamiento cutdneo generalizado a la palpacién, con
notable pérdida de elasticidad, y la presencia de mdiltiples
papulas induradas en regi6n glabelar (Figura 2), algunas con
distribucion lineal. No se observaron lesiones en mucosas.

La biopsia cutdnea mostré un infiltrado dérmico
intersticial de mucina (Figura 3), discreto incremento
de fibras de coldgeno y aumento de la celularidad a
expensas de fibroblastos.

Se realizé una analitica completa donde se objetivé un
aumento de IgG Kappa, de tipo monoclonal. La biopsia
de médula ésea confirmaria el diagnéstico de sindrome
linfoproliferativo con gammapatia monoclonal IgG.

Considerando la clinica, histologia y el sindrome
linfoproliferativo asociado, llegamos al diagnéstico de
escleromixedema.

El tratamiento con inmunoglobulinas intravenosas ha
logrado mejoria parcial de las lesiones cutaneas y recupe-
racion funcional completa en la paciente.

CASO PARA DIAGNOSTICO

COMENTARIO

El escleromixedema es una mucinosis cutanea primaria
que afecta a adultos de edad media, no existiendo pre-
dileccién entre sexos. Clinicamente, se caracteriza por
la erupcion de papulas induradas de distribucion lineal
y cambios esclerodermiformes en la piel circundante.’
La mayoria de casos se acompafan de gammapatia
monoclonal (> 83%), sin conocerse bien su papel
etiopatogénico.? El depdsito dérmico de mucina, la
proliferacion de fibroblastos y la fibrosis conforman la
triada necesaria para su diagnéstico histolégico.' El
manejo del escleromixedema se basa en casos aislados
o series de casos, siendo las IglV el tratamiento de pri-
mera linea mas aceptado.’
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