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Historia del articulo: El escleromixedema es una fibromucinosis cutdnea de etiologia desconocida. Se asocia a dis-
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ABSTRACT
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Introduccién

El escleromixedema (EM), también conocido como liquen
esclerodermoide, mixedematoso o sindrome de Arndt-
Gottron, es una enfermedad idiopatica y sistémica de
curso crénico, progresiva, rara e impredecible, a veces letal,
caracterizada por una erupcién papular generalizada y escle-
rodermiforme que se acompana de gammapatia monoclonal y
que presenta depésito de mucina, proliferacién de fibroblastos
y fibrosis en la histopatologia'~.

Esta enfermedad afecta principalmente a adultos entre la
quinta y la sexta década de la vida, sin distincién entre sexos
o etnia*”. Se asocia a discrasias hematolégicas y a manifes-
taciones sistémicas muy diversas. Alrededor del 70% de los
pacientes presentan manifestaciones extracutaneas®®. E117%
de los casos tienen afeccién pulmonar (con patrones restricti-
vos u obstructivos), siendo la hipertensién arterial pulmonar
una manifestacién excepcional®'?. Por el momento no existe
un tratamiento especifico consensuado. A continuacién se
describe el caso de un paciente con escleromixedema con
manifestacién extracutdnea pulmonar.

Presentacién de caso

Paciente masculino de 64 anos, procedente de Cali (Colom-
bia), con antecedente de hipertensién arterial e historia de
siete afios de evolucién de lesiones papulares generalizadas
asociadas a engrosamiento cutdneo distal con esclerodacti-
lia y compromiso proximal de la piel de las extremidades, el
troncoyla cara, de curso progresivo en manejo con azatioprina
y colchicina. Al momento de la admisién presentaba desde
hacia tres meses disfagia mixta, regurgitacién nasal y disnea,
especialmente de esfuerzo. En el examen fisico se encontré
un importante compromiso cutdneo (fig. 1).

Se realizé una tomografia axial computarizada de térax
que descarté una enfermedad pulmonar intersticial u otro
tipo de lesiones. Sin embargo, se evidencié un crecimiento
del tronco de la arteria pulmonar, y el ecocardiograma trans-
tordcico mostr6 la presencia de remodelado concéntrico del
ventriculo izquierdo con paredes levemente engrosadas, pro-
babilidad alta de hipertensién pulmonar (presién sistélica
pulmonar 58 mmHg), velocidad maxima de regurgitacién tri-
cuspidea (TR Vmax) de 3,47 m/s y un gradiente de presién (TR
PGmax) de 48,16 mmHg. No se evidenci6 deterioro de la fun-
cién ventricular (fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo
60-65%).

Se realiz6 la prueba de caminata de seis min (6 minute walk
test [EMWT]), en la cual el paciente recorrié una distancia
de 270 m (53% del valor predicho), para un valor predicho
de normalidad 504 m. Durante la prueba, el paciente pre-
sent6 desaturacién pero al final tuvo una SpO2 95% con FC
67 latidos por minuto, lo que correspondié al 42% de la fre-
cuencia cardiaca méxima, percepcién de disnea 0 (nada) y
fatiga MMII 2 (leve). La espirometria reporté un patrén res-
trictivo y alteracién moderada en la capacidad de difusién
de monéxido de carbono (DLCO). Fue llevado a cateterismo
cardiaco derecho con pardmetros hemodindmicos con pre-
sién de cuiia pulmonar (PCWP) normal, resistencia vascular

pulmonar elevada y presién arterial pulmonar media (PAPm)
elevada, compatible con hipertensién pulmonar del grupo I
(presién de arterial pulmonar sistélica (PAPs) 63 mmHg, pre-
sién de arterial pulmonar diastélica (PAPD) 22 mmHg, presién
de arteria pulmonar media (PAPm) 35,7 mmHg, resistencia
vascular pulmonar 247,6 dyn/s/cm5 - 3,1 unidades Wood, gra-
diente transpulmonar (GTP) 21,7 mmHg).

Ademas, se confirmd el déficit en el control oral motor, con
formacién inadecuada del bolo en cavidad oral, propulsién lin-
gual y contraccién faringea reducidas durante la deglucién con
sélidos.

Los estudios de laboratorio de autoinmunidad fueron:
complemento c3 125,59mg/dl y c4 23,99mg/d]l, anticuer-
pos antinucleares (ANAS) negativos, factor reumatoideo 73,8
Ul/mL, anticitrulina 5,2 U/mL, IgG cardiolipina 2,2 GLP-U/mL,
IgM cardiolipina 1,4 MPL-U/mL, IgG B2 glicoproteinal1,4 U/mL,
IgM B2 glicoproteina I 1,7 U/mL, anti-SSA (Ro) 2 U/mL, anti-
SSB (La) <0,1 U/mL, anti-Sm 3,9 U/mL, anti-RNP 1,1 U/mL,
antiproteinasa 3 1,3 U/mL, antimieloperoxidasa 1,2 U/mL,
anti-DNA 11,5 IU/mL por enzimoinmunoanalisis y negativo
por inmunofluorescencia indirecta, anti-Scl 70 3,2 U/mL. En la
electroforesis de proteinas se identificé para la regiéon gama
un pequenio pico monoclonal que corresponde al 4,2%. La
inmunofijacién de proteinas en suero sugirié la presencia
de gammapatia monoclonal tipo IgG lambda. Se realizé un
aspirado-biopsia de médula 6sea en el que se detectd el 0,06%
de células plasmaticas con fenotipo patoldgico, compatibles
con neoplasia de células plasmaticas, por lo que se considerd
que el paciente presentaba una gammapatia monoclonal de
significado incierto (MGUS).

Finalmente, se tomaron biopsias cutaneas del pabellén
auricular izquierdo y de la mano ipsilateral, donde se con-
firmé la presencia de depésito de mucina, proliferacién de
fibroblastos y fibrosis consistente con el diagnéstico de escle-
romixedema (fig. 2).

Se inici6 manejo farmacolégico con ambrisentan (10mg
dia), sildenafilo (50mg dos veces al dia) y ciclofosfamida
(500 mg mensual). A los dos afios de seguimiento en la unidad
de reumatologia, el paciente permanece sin deterioro clinico.

Discusién

Presentamos un caso de escleromixedema con manifestaciéon
extracutdnea pulmonar de presentacién poco frecuente. El
paciente presenté las lesiones cutdneas tipicas del esclero-
mixedema en ausencia de enfermedad tiroidea, y se obtuvo
una muestra histopatolégica de la piel, en la que se observé
la triada microscépica tipica (depésito difuso de mucina de
intensidad variable entre las fibras de coldgeno de la dermis
reticular superior y media, proliferacién de fibroblastos dis-
puestos de forma irregular con nucleos grandes en forma de
estrella, y fibrosis con aumento del depésito de colageno).

Multiples entidades asociadas con la fibrosis dérmica pue-
den imitar el compromiso cutdneo del escleromixedema. En el
caso de nuestro paciente, el principal diagnéstico diferencial
se llevé a cabo con la esclerosis sistémica dado el compromiso
cutaneo, gastrointestinal, neoplasico y pulmonar (tabla 1).

En la piel, la presencia de papulas diseminadas, espe-
cialmente en disposicién lineal, es un signo clinico muy
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Figura 1 - Lesiones en piel de paciente con escleromixedema. A) Piel brillante e indurada de manera difusa en el rostro. En
region frontal, glabelar, ciliar y dorso nasal se observan papulas céreas, confluentes y algunos nédulos subcutaneos.
Pliegue longitudinal profundo en regién glabelar, madarosis. Facies leonina. B y C) Regién posterior de ambos pabellones
auriculares con papulas monomorfas, eucromicas, de consistencia firme, en forma de ciipula y dispuestas linealmente. D)
Esclerodactilia sin fenémeno de Raynaud con piel de aspecto brillante y contracturas fijas en flexién.

util para distinguir el escleromixedema. Las papulas pueden
evolucionar a placas endurecidas, con marcada esclerosis y
endurecimiento de la piel en cara, cuello, tronco, manos y
extremidades'’. Las mucosas y el cuero cabelludo suelen estar
respetados'?. El depésito de mucina dentro de la dermis es
responsable de hallazgos cutdneos tales como una facies leo-
nina, dada por la presencia de induracién papular en glabela,
y el signo de Sharpei, dado por surcos profundos y longitudi-
nales en el tronco o las extremidades®®. La distribucién del
compromiso cutdneo en nuestro paciente es congruente con
lo descrito en la literatura®’.

A medida que avanza la enfermedad, se observa engro-
samiento y rigidez de la piel con esclerodactilia que lleva
a la disminucién de la movilidad de las articulaciones y
dificultad para la apertura oral’®. La piel en el escleromixe-
dema se mueve sobre el tejido subcutaneo, a diferencia de la
esclerodermia'®. Las telangiectasias en pliegues ungueales y
la calcinosis como se observa en la esclerosis sistémica, estan
ausentes en nuestro paciente.

Con respecto al compromiso gastrointestinal, la disfagia es
una manifestacién sistémica compartida tanto para el escle-
romixedema como para la esclerosis sistémica. Después de la
piel, el tracto gastrointestinal es el 6rgano mas afectado en
la esclerosis sistémica, con una frecuencia del 75 al 90%°.

La disfagia no siempre esta asociada a estenosis y cuando es
intermitente indica enfermedad por reflujo gastroesofagico,
como manifestacién de hipomotilidad’®. En el caso de nuestro
paciente, la disfagia estd anclada a la dismotilidad esofagica
predominantemente en el eséfago superior®'h12,

Por definicién, se ha descrito que el escleromixedema
se asocia en casi todos los pacientes con el desarrollo
de una discrasia hematolégica. Estos trastornos incluyen
MGUS, mieloma multiple, macroglobulinemia de Waldens-
trom, enfermedades de cadena pesada, plasmocitoma y
amiloidosis primaria. La gammapatia monoclonal es habitual-
mente IgG y las cadenas ligeras son, con mayor frecuencia,
lambda (\), aunque puede observarse una plasmocitosis leve
en las biopsias de médula 6sea, como lo presentado en nuestro
paciente. En la actualidad se desconoce la patogenia del escle-
romixedema. La hipdtesis mas aceptada es que las citoquinas
circulantes como IL-1, TNF-a y TGF-B estimulan la sintesis de
glicosaminoglicanos y la proliferacién de fibroblastos. El suero
in vitro de pacientes con escleromixedema puede estimular la
sintesis de ADN por parte de los fibroblastos. La gammapatia
monoclonal se observa con mayor frecuencia en pacientes con
enfermedad diseminada, y las concentraciones de la parapro-
teina no se correlacionan con la extensién ni con la progresién
de la enfermedad'’. Ademés, el depésito de mucina tisular
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Figura 2 - Triada tipica en histopatologia de piel en escleromixedema. A y B) Hematoxilina y eosina - papula en pabellén
auricular izquierdo: fibrosis, proliferacién de fibroblastos con aspecto alargado o estrellado (flechas rojas), dispuestos de
forma irregular y depésitos intersticiales de mucina en la dermis reticular superior y media (flechas negras). Imagenes
tomadas en 4X (A) y en 40X (B). C) Hematoxilina y eosina - piel de mano izquierda en 40X. D) Alcian Blue mostrando
depésito intersticial de mucina en medio de las fibras de colidgeno (flechas negras) en 40X.

en las autopsias no se correlaciona con los hallazgos clinicos.
Alrededor del 10% de los pacientes con escleromixedema pro-
gresan a un mieloma sintomatico, por lo cual el seguimiento
es fundamental>18-20,

El mayor reto diagnéstico en nuestro paciente fue dado
por el compromiso pulmonar, consistente en hipertensiéon
pulmonar del grupo I, confirmado por cateterismo cardiaco
derecho. La afectacién pulmonar en la esclerosis sistémica
consiste con mayor frecuencia en fibrosis intersticial y enfer-
medad vascular pulmonar que conduce a hipertensién arterial
pulmonar. La prevalencia de enfermedad pulmonar intersti-
cial (EPI) en pacientes con esclerosis sistémica varia segin
el método de diagndstico (100% en una serie de autop-
sias, 90% por tomografia computarizada de alta resolucién
y entre el 40-75% por pruebas de funcién pulmonar). La EPI
ocurre con mas frecuencia en el fenotipo esclerosis sisté-
mica difusa que en la esclerosis sistémica limitada (42% vs.
22%, p <0,001). La prevalencia de hipertensién arterial pulmo-
nar en la esclerosis sistémica también varia segin el método

de deteccién que se utilice (entre 13% y 35% por ecocar-
diograma transtordcico y entre 12% y 16% por cateterismo
cardiaco derecho). La hipertensién arterial pulmonar asociada
a EPI es el subfenotipo mas comun (79,4%) en la esclerosis
sistémica’!. Nuestro paciente no presenté compromiso del
parénquima pulmonar. Hasta el momento, se desconoce la
prevalencia de la hipertensién arterial pulmonar en el escle-
romixedema.

La hipertensién arterial pulmonar, definida por una pre-
sién arterial pulmonar media de > 25mmHg en reposo??,
puede ocurrir en pacientes con neoplasias mieloprolifera-
tivas y otras condiciones paraneoplédsicas como en el caso
de nuestro paciente. Kreidy et al.?? describieron un caso de
hipertensién pulmonar severa pero reversible en escleromi-
xedema y discrasia de células plasmaticas. Se ha descrito
que las células vasculares pulmonares de los pacientes con
hipertensién arterial pulmonar tienen un metabolismo desre-
gulado, con una mayor proliferacién celular y resistencia a la
apoptosis?>?4, Multiples reportes de casos han informado que
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Tabla 1 - Diagnéstico diferencial de las manifestaciones sistémicas del escleromixedema y de la esclerosis sistémica

Manifestaciones Escleromixedema Esclerosis sistémica
Cutaneas Péapulas firmes y céreas en cara, cabeza, pabellones Piel engrosada, brillante e indurada en dedos,
auriculares, cuello, manos, antebrazos, tronco manos, extremidades, cara y térax
superior y muslos Hiperpigmentacién, hipopigmentacién o parches de
Surcos profundos y longitudinales en glabela (cara despigmentacion con conservacion de la
leonina) y en tronco o extremidades («signo de pigmentacién perifolicular (aspecto de «sal y
Shar-Pei») pimienta»), generalmente en la cara, los brazos y el
Vello escaso en cejas, axilas y genitales tronco. Bronceado general de la piel en ausencia de
Depésitos de mucina en la dermis y proliferacién de exposicién al sol
fibroblastos en la dermis reticular con un infiltrado Dermis engrosada con colageno, matriz extracelular
inflamatorio perivascular leve a moderado y tejido conectivo denso. El infiltrado inflamatorio
linfocitico perivascular es minimo
Mucina ausente o muy escasa
Gastrointestinales Disfagia, dismotilidad esofagica, aperistalsis, Disfagia, dismotilidad esofagica, enfermedad de
esofagitis, regurgitacion nasal reflujo gastroesofagico, pirosis, estenosis esofagica,
eso6fago de Barrett, gastroparesia, dispepsia, ectasia
vascular del antro gastrico, hipomotilidad intestinal,
estrefiimiento, proliferacién bacteriana, diarrea
Inmunolégicas Poco comunes Anticentrémero
Antitopoisomerasa I o Scl70 Anti-ARN-polimerasa III
Neoplasicas Mieloma multiple, gammapatia monoclonal, Mayor riesgo de malignidad con la positividad de la
linfoma de Hodgkin o no Hodgkin, enfermedad de ARN-polimerasa III
Waldenstrom y leucemia
Pulmonares Disnea de esfuerzo, compromiso restrictivo u Enfermedad pulmonar intersticial, hipertensiéon

obstructivo, disminucién de la DLCO, derrame

arterial pulmonar, disminucién de la DLCO

pleural, ronquera, broncoaspiracién, hipertensiéon

arterial pulmonar (excepcional)

DLCO: capacidad de difusién de mondxido de carbono.

existe una respuesta favorable al tratamiento con inmunosu-
presores y antiproliferativos con mejoria en los pardmetros
hemodindmicos®'°.

Hasta el momento no hay un tratamiento definitivo
especifico a pesar de su caracter crénico y prondstico
reservado>®'?°>, El tratamiento del escleromixedema tiene
una respuesta variable. En la literatura se han descrito
terapias con ciclofosfamida, metotrexato, talidomida, pred-
nisolona, corticosteroides intralesionales y fototerapia con
mejoria, pero no una resolucién completa de los hallazgos
cutédneos®’. Se ha demostrado que el tratamiento dirigido a
la gammapatia monoclonal con melfalan, bortezomib y tras-
plante autélogo de células madre hematopoyéticas induce
la remisién clinica'®'?. El escleromixedema suele responder
bien a la inmunoglobulina intravenosa cuando se asocia con
manifestaciones sistémicas?”. El paciente recibié manejo con
ciclofosfamida asociado a ambrisentan y sildenafilo, sin evi-
dencia de progresién de la enfermedad durante el seguimiento
realizado en la unidad de reumatologia. Se necesitan estudios
aleatorizados, registros multicéntricos y grupos mas grandes
de pacientes para optimizar el manejo inmunosupresor en
este tipo de pacientes y asi mejorar su calidad de vida y dis-
minuir su morbimortalidad.

Conclusiones

El compromiso vascular pulmonar en el escleromixedema es
poco frecuente. El manejo farmacolégico con ciclofosfamida
logré evitar la progresién de la enfermedad multisistémica

durante el seguimiento. Se necesita mas informacién sobre
cémo manejar estos casos para disminuir la morbimortalidad
y mejorar la calidad de vida de estos pacientes.

Responsabilidades éticas

Proteccién de personas y animales. Los autores declaramos
que para esta investigacién no se han realizado experimentos
en seres humanos ni en animales.

Confidencialidad de los datos. Los autores declaramos que
hemos seguido los protocolos del centro de trabajo sobre la
publicacién de datos de pacientes.

Derecho a la privacidad y consentimiento informado. Los
autores han obtenido el consentimiento informado del
paciente referido en el articulo. Este documento obra en poder
del autor de correspondencia.

Declaracién de consentimiento informado

Confirmo que he obtenido todos los consentimientos requeri-
dos por la legislacion vigente para la publicacién de cualquier
dato personal o imagenes de pacientes, sujetos de investiga-
cién u otras personas que aparecen en los materiales enviados
a Elsevier. He conservado una copia escrita de todos los con-
sentimientos y, en caso de que Elsevier lo solicite, acepto
proporcionar las copias o pruebas de que de dichos consen-
timientos han sido obtenidos.



248

REV COLOMB REUMATOL. 2024;31(2):243-248

Conflicto de intereses

Los autores declaran no tener ningin conflicto de intereses.

BIBLIOGRAFTA

10.

11.

12.

13.

. Bata-Csorgo Z, Husz S, Foldes M, Korom I, Molnar K, Morvay

M, et al. Scleromyxedema. ] Am Acad Dermatol. 1999;41 2
Suppl:343-6, http://dx.doi.org/10.1016/S0190-9622(99)70383-X.

. Heymann WR. Scleromyxedema. ] Am Acad Dermatol.

2007;57:890-1, http://dx.doi.org/10.1016/j.jaad.2007.04.033.

. Cokonis Georgakis C-D, Falasca G, Georgakis A, Heymann WR.

Scleromyxedema. Clin Dermatol. 2006;24:493-7,
http://dx.doi.org/10.1016/j.clindermatol.2006.07.011.

. Rongioletti F. Lichen myxedematosus (papular mucinosis):

new concepts and perspectives for an old disease. Semin
Cutan Med Surg. 2006;25:100-4,
http://dx.doi.org/10.1016/j.sder.2006.04.001.

. Dinneen AM, Dicken CH. Scleromyxedema. ] Am Acad

Dermatol. 1995;33:37-43,
http://dx.doi.org/10.1016/0190-9622(95)90007-1.

. Rongioletti F, Merlo G, Cinotti E, Fausti V, Cozzani E, Cribier B,

et al. Scleromyxedema: a multicenter study of characteristics,
comorbidities, course, and therapy in 30 patients. ] Am Acad
Dermatol. 2013;69:66-72,
http://dx.doi.org/10.1016/j.jaad.2013.01.007.

. Knobler R, Moinzadeh P, Hunzelmann N, Kreuter A, Cozzio A,

Mouthon L, et al. European dermatology forum S1-guideline
on the diagnosis and treatment of sclerosing diseases of the
skin, Part 2: Scleromyxedema, scleredema and nephrogenic
systemic fibrosis. ] Eur Acad Dermatol Venereol.
2017;31:1581-94.

. Pomann JJ, Rudner EJ. Scleromyxedema revisited. Int J

Dermatol. 2003;42:31-5,
http://dx.doi.org/10.1046/j.1365-4362.2003.01565.x.

. Frances C, Bessis D. Sindromes esclerodermiformes y estados

seudoesclerodérmicos. EMC - Dermatologia. 2018;52:1-11,
http://dx.doi.org/10.1016/51761-2896(18)41448-3.

Barragan Estudillo ZF, Guevara Castillo RM, Lépez Ibarra MM,
Quintal Ramirez M, de J. Escleromixedema: Informe de un
caso clinico. Dermatol Cosm Med Quir. 2013;11:253-6.

Sala ACB, Cunha PR, Pinto CAL, Alves CAX, de M, Paiva IB

et al. Scleromyxedema: clinical diagnosis and autopsy
findings. An Bras Dermatol. 2016;91:48-50,
http://dx.doi.org/10.1590/abd1806-4841.20164527.

Rebellato PRO, Carbonar MBF, Tabuti NIM, Rastelli GJC. Case
for diagnosis. Lichen myxedematosus. An Bras Dermatol.
2016;91:842-3,
http://dx.doi.org/10.1590/abd1806-4841.20165725.

Harris AO, Altman AR, Tschen JA, Wolf JE]. Scleromyxedema.
Int ] Dermatol. 1989;28:661-7,
http://dx.doi.org/10.1111/j.1365-4362.1989.tb02437.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

Thomas E, George A, Deodhar D, John M. Scleromyxedema: an
atypical case. Indian J Dermatol. 2015;60:323,
http://dx.doi.org/10.4103/0019-5154.156456.

Rose S, Young MA, Reynolds JC. Gastrointestinal
manifestations of scleroderma. Gastroenterol Clin North Am.
1998;27:563-94,
http://dx.doi.org/10.1016/S0889-8553(05)70021-2.

Jaovisidha K, Csuka ME, Almagro UA, Soergel KH. Severe
gastrointestinal involvement in systemic sclerosis: report of
five cases and review of the literature. Semin Arthritis
Rheum. 2005;34:689-702,
http://dx.doi.org/10.1016/j.semarthrit.2004.08.009.

Le Moigne M, Mazereeuw-Hautier ], Bonnetblanc J-M,
Astudillo L, D'Incan M, Bessis D, et al. [Clinical characteristics,
outcome of scleromyxoedema: a retrospective multicentre
study]. Ann Dermatol Venereol. 2010;137:782-8,
http://dx.doi.org/10.1016/j.annder.2010.08.011.

Lacy MQ, Hogan WJ, Gertz MA, Dispenzieri A, Rajkumar SV,
Hayman S, et al. Successful treatment of scleromyxedema
with autologous peripheral blood stem cell transplantation.
Arch Dermatol. 2005;141:1277-82,
http://dx.doi.org/10.1001/archderm.141.10.1277.
Chockalingam R, Duvic M. Scleromyxedema: long-term
follow-up after high-dose melphalan with autologous stem
cell transplantation. Int ] Dermatol. 2016;55:e539-43,
http://dx.doi.org/10.1111/ijd.13315.

Fleming KE, Virmani D, Sutton E, Langley R, Corbin J,
Pasternak S, et al. Scleromyxedema and the dermato-neuro
syndrome: case report and review of the literature. ] Cutan
Pathol. 2012;39:508-17,
http://dx.doi.org/10.1111/j.1600-0560.2012.01882.x.
Morales-Cardenas A, Pérez-Madrid C, Arias L, Ojeda P,
Mahecha MP, Rojas-Villarraga A, et al. Pulmonary involvement
in systemic sclerosis. Autoimmun Rev. 2016;15:1094-108,
http://dx.doi.org/10.1016/j.autrev.2016.07.025.

Kreidy M, Al-Hilli A, Yachoui R, Resnick J. Severe but
reversible pulmonary hypertension in scleromyxedema and
multiple myeloma: a case report. BMC Pulm Med. 2020;20:8,
http://dx.doi.org/10.1186/s12890-019-1020.

Yuan JX-J, Rubin LJ. Pathogenesis of pulmonary arterial
hypertension: the need for multiple hits. Circulation.
2005;111:534-8,

http://dx.doi.org/10.1161/01.CIR. 0000156326.48823.55.
Boucherat O, Vitry G, Trinh I, Paulin R, Provencher S, Bonnet S.
The cancer theory of pulmonary arterial hypertension. Pulm
Circ. 2017;7:285-99,
http://dx.doi.org/10.1177/2045893217701438.

Blum M, Wigley FM, Hummers LK. Scleromyxedema: a case
series highlighting long-term outcomes of treatment with
intravenous immunoglobulin (IVIG). Medicine (Baltimore).
2008;87:10-20,
http://dx.doi.org/10.1097/MD.0b013e3181630835.


dx.doi.org/10.1016/S0190-9622(99)70383-X
dx.doi.org/10.1016/j.jaad.2007.04.033
dx.doi.org/10.1016/j.clindermatol.2006.07.011
dx.doi.org/10.1016/j.sder.2006.04.001
dx.doi.org/10.1016/0190-9622(95)90007-1
dx.doi.org/10.1016/j.jaad.2013.01.007
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0160
dx.doi.org/10.1046/j.1365-4362.2003.01565.x
dx.doi.org/10.1016/S1761-2896(18)41448-3
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
http://refhub.elsevier.com/S0121-8123(24)00013-6/sbref0175
dx.doi.org/10.1590/abd1806-4841.20164527
dx.doi.org/10.1590/abd1806-4841.20165725
dx.doi.org/10.1111/j.1365-4362.1989.tb02437
dx.doi.org/10.4103/0019-5154.156456
dx.doi.org/10.1016/S0889-8553(05)70021-2
dx.doi.org/10.1016/j.semarthrit.2004.08.009
dx.doi.org/10.1016/j.annder.2010.08.011
dx.doi.org/10.1001/archderm.141.10.1277
dx.doi.org/10.1111/ijd.13315
dx.doi.org/10.1111/j.1600-0560.2012.01882.x
dx.doi.org/10.1016/j.autrev.2016.07.025
dx.doi.org/10.1186/s12890-019-1020
dx.doi.org/10.1161/01.CIR. 0000156326.48823.55
dx.doi.org/10.1177/2045893217701438
dx.doi.org/10.1097/MD.0b013e3181630835

	Escleromixedema con manifestación extracutánea pulmonar: reporte de un caso y revisión de la literatura
	Introducción
	Presentación de caso
	Discusión
	Conclusiones
	Responsabilidades éticas
	Protección de personas y animales
	Confidencialidad de los datos

	Derecho a la privacidad y consentimiento informado

