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RESUMEN

El liguen mixedematoso (LM) representa un grupo
de enfermedades cuténeas raras, el cual se
encuentra dentro de las mucinosis cronicas.
Anteriormente descrita como escleromixedema
localizado, sin embargo, a diferencia de éste, por lo
general no tiene compromiso sistémico. Dentro de
los subtipos, se encuentra el LM atipico, el cual es
infrecuente y hay pocos casos reportados asociados
a mieloma multiple (MM). Se presenta el caso de un
paciente masculino con MM positivo para cadenas
lambda, con cuadro clinico de inicio agudo, en quien
se realizé diagndstico de LM atipico; recibié manejo
con corticoide tépico con mejoria de las lesiones al
mes de tratamiento.
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ABSTRACT

Lichen myxedematous (LM) represents a group of
rare skin diseases, which is found within the chronic
mucinoses. Previously described as localized
scleromyxedema, however, unlike localized
scleromyxedema, it usually does not have systemic
involvement. Among the subtypes, there is atypical
LM, which is infrequent and there are few reported
cases associated with multiple myeloma (MM). We
present the case of a male patient with MM positive
for lambda chains, with acute onset clinical picture,
who was diagnosed with atypical LM; he received
management with topical corticosteroid with
improvement of the lesions after one month of
treatment.
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INTRODUCCION:

El liquen mixedematoso (LM) es una mucinosis crénica de origen idiopético, su incidencia es desconocida . Se
clasifica en LM generalizado, localizado y atipico, este Ultimo es muy raro y hay pocos casos reportados en la
literatura que se asocian a mieloma multiple y gammapatia monoclonal 3. Se expone un caso clinico de un
paciente con LM atipico con esta asociacidn, con el fin de sospechar esta patologia, identificar las
caracteristicas clinicas, resaltar el inicio agudo que pueden presentar y la excelente respuesta al tratamiento
con corticoide tdpico.

Materiales y Métodos:
Estudio observacional descriptivo tipo reporte de caso.
Caso clinico:

Presentamos el caso de un paciente masculino de 65 afios de edad con diagndstico de mieloma multiple
positivo para cadenas lambda (IgG 340), quien recibié trasplante de precursores hematopoyéticos. Durante la
hospitalizacion presentd neutropenia febril y bacteriemia por E.coli multisensible manejada con
piperacilina/tazobactam. Fue interconsultado a dermatologia por cuadro clinico de 1 dia de evolucién
consistente en aparicion de lesiones levemente pruriginosas localizadas en pabelldn auricular, cuello y cara
anterior del térax superior.

Al examen fisico, el paciente presentaba en region retroauricular, pabellén auricular, mejillas, cuello, V del
escote, torax anterior, regién supraescapular, dorso de manos y cara lateral de dedos, papulas cupuliformes,
eucrdmicas, ligeramente brillantes, de base eritematosa, que confluian dando un aspecto en empedrado (ver
FiguralAByC)
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Figura 1. A —Cuello region posterior y drea interescapular, B- V del escote C- cara lateral izquierda de cuello:
se visualizan sobre base eritemeatosa, papulas cupuliformes, ligeramente brillantes.

Se sospechd LM vs. Liquen amiloide por lo cual se realizd biopsia que confirmo el diagndstico de LM (ver
Figura 2). Contaba ademads con paraclinicos que reportaban VIH, VHB y VHC (virus de la hepatitis By C)
negativos, asi como TSH dentro de limites normales. Posteriormente se inicié corticoide tépico con resolucién
casi completa de las lesiones al mes.

X40

Figura 2. Tinciones de patologia: A) Hematoxilina Eosina x40:se visualiza exocitosis de linfocitos hacia la
epidermis con edema de las papilas dérmicas y ligero infiltrado inflamatorio perivascular. B) Rojo Congo x40:
coloracién negativa para depésitos de amiloide en la dermis. C) Alcian Blue x40: positiva para depdsitos de
mucina en la dermis (flecha negra gruesa).

Discusion:

El liquen mixedematoso (LM) es una mucinosis cutanea rara, de predominio en hombres, que se caracteriza
por papulas, nddulos o placas eucrémicas ligeramente translicidas, de aspecto liquenoide debido al depdsito
de mucina, con diferentes grados de fibrosis, en ausencia de enfermedad tiroidea 2. La causa del depésito
sigue sin estar clara, pero se han planteado diversos mecanismos fisiopatolégicos como la paraproteinemiay
las infecciones virales como VIH y hepatitis C 3. La hipdtesis més aceptada es que asociado a las entidades
mencionadas existe elevacidn de factores como interleucina 1, factor de necrosis tumoral alfa y factor de
crecimiento transformante beta, que estimulan la sintesis de glucosaminoglicanos y la proliferacion de
fibroblastos 2. La Ultima clasificacion revisada de Rongioletti para LM, se divide en 3 subgrupos: LM
generalizado, LM localizado y LM atipico, este Ultimo comparte caracteristicas de los dos primeros 2. En la
clasificacion clinico patoldgica el LM localizado se presenta como una erupcién papular localizada, con
depdsitos focales y escasos de mucina en la histologia y proliferacién de fibroblastos variable; no hay
asociacion con gammapatia monoclonal o enfermedad tiroidea *. Para el caso del LM generalizado se
presenta como una erupcion papular generalizada (escleromixedema) y la triada microscopica clasica
depdsito de mucina, proliferacion de fibroblastos y fibrosis) asociada a gammapatia monoclonal en ausencia
de desdrdenes tiroideos *.

Aquellos pacientes que no cumplan los criterios de alguno de los subtipos mencionados se clasifican como LM
atipico. Esta entidad es muy rara y solo se encuentran algunos casos reportados en la literatura no
relacionados con VIH 24 como es el caso de nuestro paciente, el cual se relacion6 con mieloma mdultiple

y gammapatia monoclonal de tipo 1gG lambda, en ausencia de infeccidn por VIH. En el caso de nuestro
paciente, se presentd un depdsito de mucina focal y escaso en dermis papilar evidenciado por la tincion de
Alcian Blue.

Recientemente, Nofal et al, propusieron unos criterios diagndsticos, los cuales se componen de dos
conjuntos. El primer conjunto, incluye caracteristicas clinicas como la presencia de papulas firmes, céreas que
coalescen para formar nddulos o placas y caracteristicas histopatoldgicas tipicas como el depdsito de mucina

43




Revista Argentina De Dermatologia | OCT — DIC 2022 | Vol. 103 N°4

dérmica difusa y la proliferacién de fibroblastos. Por otro lado, el segundo conjunto incluye hallazgos
asociados que se han informado en la literatura como: gammapatia monoclonal, trastorno tiroideo,
infecciones por VIH y VHC, eosinofilia periférica, carcinoma timico y carcinoma hepatocelular °.

Asi mismo, plantearon un sistema de clasificacién de la gravedad del LM, el cual incluye tres categorias: (1)
Grado 1 (leve) pacientes con lesiones cutaneas puras limitadas (localizadas) (II) Grado 2 (moderada) pacientes
con lesiones cutaneas extensas (generalizadas) y (lll) Grado 3 que incluye pacientes que cursan con lesiones
cutdneas localizadas o generalizadas y compromiso extracutaneo °.

Si bien no se conoce un tratamiento efectivo para esta patologia, se ha visto que existe buena respuesta a los
corticoesteroides y los inhibidores topicos de la calcineurina, aunque la resolucién espontanea no es
infrecuente . En caso que exista asociacién con gammapatia monoclonal una opcidn terapéutica es la
inmunoglobulina IV (IglV) & Entre otros tratamientos descritos se encuentra la terapia PUVA, esteroides
intralesionales, laser CO2 y hialuronidasa intralesional 3. En el caso de nuestro paciente se indicé tratamiento
con esteroide topico, con resolucion casi completa de las lesiones al mes de tratamiento.

El LM atipico asociado a mieloma multiple es una entidad cutdnea rara con muy pocos casos reportados, de la
gue se desconocen varios aspectos, presentamos un caso clinico en el cual se evidencia un inicio agudo,
adicionalmente se confirma su buen prondstico y se da a conocer mas sobre las caracteristicas clinicas y la
adecuada respuesta al tratamiento con corticoide tépico.
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