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Escleromixedema associado a miocardiopatia*

Scleromyxedema with associated cardiomyopathy*

Gladys Aires Martins1 Wadad Gonzaga Abdala2 Daniela Velozo de Andrade2

Resumo: Relato de um caso de escleromixedema com lesões cutâneas associadas a miopatia, disfunção
esofageana e paraproteinemia. Durante a evolução, a paciente apresentou sintomas de insuficiência
cardíaca congestiva (ICC) que foram relacionados à miocardiopatia, passível de ocorrer em até 10% dos
portadores de escleromixedema. São discutidos os aspectos clínicos, etiológicos e terapêuticos.
Palavras-chave: insuficiência cardíaca congestiva; miosite; mucinoses; paraproteinemias.

A b s t r a c t : We report a case of scleromyxedema with skin lesions in association with myopathy, esophageal
dysfunction and paraproteinemia. During the disease course, the patient developed symptoms of card i a c
failure related to a card i o m y o p a t h y, a condition that has been described in up to 10% of patients with
scleromyxedema. The clinical, etiologic and therapeutic aspects are discussed in this paper.
Key words: heart failure, congestive; myositis; mucinoses; paraproteinemias.
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Caso Clínico / Case Report

INTRODUCTION
S c l e romyxedema, also known as papular mucinosis

and generalized lichen myxedematosus, is a rare disease. Its
etiology is not known. It is considered a type of primary cuta -
neous mucinosis and is associated with high rates of morbi -
dity and mort a l i t y.1 It affects adults between the ages of 30
and 70 years, re g a rdless of sex. It is characterized by papu -
lo-lichenoid and infiltrative skin lesions, with firm induration
of underlying tissue. The latter might lead to reduced finger
mobility and microstomia with subsequent difficulty in ope -
ning the mouth.2 Although the disease primarily affects the
skin, monoclonal-type paraproteinemia is often detected,
which is the paraproteinemia most often found in IgG/A. A
few cases of multiple myeloma, leukemia and lymphomas
have been re p o rted. Other extracutaneous manifestations
include proximal myopathy, inflammatory polyart h r i t i s ,
l a ryngeal alterations, esophageal dysfunction, neuro l o g i c a l
alterations, pulmonary restrictive disease and, less fre -
q u e n t l y, cardiac alterations. We describe a case with extensi -
ve cutaneous lesions in association with esophageal dysfunc -
tion, myopathy and monoclonal paraproteinemia, whose
disease course was characterized by cardiac alterations.

CASE REPORT
A 4 5 - y e a r-old melanoderm patient from Freira de

Sentana, Bahia state, is a resident of Brasilia, Federal District.

INTRODUÇÃO
Escleromixedema, também conhecido como muci-

nose papular e líquen mixedematoso generalizado, é doen-
ça rara, de etiologia desconhecida, sendo considerada um
tipo de mucinose cutânea primária associado a altas morbi-
dade e mortalidade.1 Afeta adultos entre 30 e 70 anos, sem
predileção por sexo. Caracteriza-se por lesões de pele papu-
loliquenóides, infiltrativas, com firme induração dos teci-
dos subjacentes, o que pode gerar redução da mobilidade
dos dedos e microstomia com dificuldade de abrir a boca.2

Embora a doença afete primariamente a pele, com freqüên-
cia é detectada paraproteinemia de tipo monoclonal, sendo
a paraproteína mais encontrada a IgGλ, e alguns casos estão
relacionados a mieloma múltiplo, leucemias e linfomas.
Outras manifestações extracutâneas incluem miopatia pro-
ximal, poliartrite inflamatória, alterações laríngeas, disfun-
ção esofagiana, alterações neurológicas, doença restritiva
pulmonar e, mais raramente, alterações cardíacas.

Descreve-se um caso com lesões cutâneas extensas
associadas a disfunção esofagiana, miopatia e paraproteine-
mia monoclonal, que, durante a evolução, apresentou alte-
rações cardíacas.

RELATO DO CASO
Paciente com 45 anos de idade, melanodérmica, natu-

ral de Feira de Santana, BA, residente em Brasília, DF há seis



The patient first received medical care six years ago and has
been undergoing follow up treatment at the ambulatory clinic
of the University of Brasilia Hospital Dermatology Serv i c e
since 1996. Initially, the patient re f e rred to finger pare s t h e s i a ,
h a rdening of the skin and arthralgia in the proximal interpha -
langeals of the hands and right knee, in addition to Raynaud's
phenomenon. Later, the patient observed hardening of the
facial skin around the nose and mouth, as well as of the tongue
and lower lip. Four years ago, the patient experienced dyspha -
sia for solids and difficulty in opening the mouth. Two years
ago, the patient showed problems in flexing and extending the
small joints. There was nothing to re p o rt concerning a back -
g round of mort a l i t y. The physical examination showed diffuse
h a rdening of the skin, giving it a rough aspect with accentua -
tion of skin creases (Figure 1), sclerosis in the fingers (Figure
2), elbows and knees, with reduced joint mobility. Facial invol -
vement was heightened, showing shiny, firm papules in a linear
pattern and thick creases on the glabella, the nasal dorsum
and chin region (Figures 3 and 4). This led to a reduced labial
orifice and incapacitated pro t rusion of the tongue. 

The diagnosis of scleromyxedema was confirmed by a
cutaneous biopsy. It showed amorphous basophilic material
next to a discrete increase in phagocyte numbers in the upper
dermis, and perivascular infiltrate with a presence of mas -
tocytes (Figure 5). The protein immunoelectro p h o resis re v e a -
led the presence of a monoclonal band with IgG/A, but other
l a b o r a t o ry tests, including the tests for presence of rh e u m a t i c
activity (rheumatoid factor, FA N, anti-D N A, seric complement,
a n t i c e n t ro m e re and Sclero-70 antibodies) were all normal.

The patient was submitted to different systemic treat -
ments: melphalan for a month; methotrexate for nine
months; photochemotherapy (PUVA) for six months, and
has been using prednisone for two months. The patient
referred to improved results with corticotherapy.

anos e em acompanhamento no ambulatório de Dermatologia
do Hospital Universitário de Brasília (H U B) desde 1996.
Inicialmente, referia parestesias nas polpas digitais, endureci-
mento da pele e artralgia em interfalangeanas proximais e joe-
lho direito, além de fenômeno de Raynaud. Posteriormente,
observou endurecimento da pele da face em torno de nariz e
boca, e também língua e lábio inferior. Há quatro anos, disfa-
gia para sólidos e dificuldade para abrir a boca. Dificuldade de
flexão e extensão de pequenas articulações há dois anos. De
antecedentes mórbidos, nada a relatar. Ao exame físico, apre-
sentava endurecimento difuso da pele, configurando aspecto
coriáceo e acentuação de sulcos (Figura 1), esclerose em qui-
rodáctilos (Figura 2), cotovelos e joelhos, com redução da
mobilidade articular. O envolvimento facial era acentuado,
apresentando pápulas brilhantes de consistência firme, com
arranjo linear e sulcos espessados na glabela, dorso do nariz e
região mentoniana (Figuras 3 e 4), levando à diminuição da
rima labial e incapacidade de protusão da língua. 

O diagnóstico de escleromixedema foi confirmado
por biópsia cutânea, que mostrou material basofílico amor-
fo, ao lado de discreto aumento do número de fagócitos na
derme superior e infiltrado perivascular com presença de
mastócitos (Figura 5). A imunoeletroforese de proteínas
revelou presença de banda monoclonal com IgGλ, mas os
demais exames laboratoriais, incluindo provas de atividade
reumática (fator reumatóide, FAN, antiDNA, complemento
sérico, anticentrômero e anticorpo esclero-70), foram todos
normais.

A paciente foi submetida a diferentes tratamentos
sistêmicos - melfalano por um mês, metotrexato durante
nove meses; fotoquimioterapia (Puva) por seis meses - e
está em uso de prednisona há dois meses, referindo melho-
res resultados com corticoterapia.

Após quatro anos e meio de evolução da doença,
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Figura 1: Lesões pápulo-liquenóides infiltrativas no dorso e 
membro superior, notando-se pregueamento na pele da região
intercostal. / Figure 1: Papulo-lichenoid and infiltrative skin

lesions on the back and upper limb. Note the skin crease on the
intercostal region.

Figura 2: Acometimento difuso das mãos, com múltiplas pápulas,
acroesclerose e dificuldade de mobilizar os dedos

Figure 2: Diffuse involvement of the hands with multiple
papules, acrosclerosis and difficulty in using the fingers.



Four and a half years into the disease course, the
patient started experiencing chest pains that were not re l a t e d
to physical effort. This occurred in association with palpita -
tions and a sensation of weight in the upper left limb, which
i m p roved with rest. In December 2001, dyspnea has a sudden
onset with medium and low physical effort. The patient also
experienced palpitations, MMII edema, and was there u p o n
hospitalized for assessment. Chest radiography showed
i n c reased cardiac layers and prominent lung congestion.
E l e c t ro c a rdiogram (E C G) demonstrated LV overload and dif -
fuse changes in repolarization, with a drop in peripheral vol -
tage. The physical examination showed regular card i a c
rhythm (R C R) in four beats, systolic breathing in the mitral and
tricuspid valves, arterial pre s s u re at 130/80 mm Hg and car -

diac frequency at 120 bpm, in addi -
tion to re s p i r a t o ry function at 24 imp,
hepatomegaly and MMII edema. Left
ventricular (LV) function by echocar -
diogram showed discreet dilatation,
involvement of the systolic function,
slight mitral, tricuspid and aort a
valve insufficiency, LV with diffuse
accentuated hypokinesia, except for
the posterior wall, and an ejection
fraction of 43%. The concluding car -
diologic diagnosis was systolic heart
f a i l u re and dilated card i o m y o p a t h y.

Such a manifestation was
c o n s i d e red an extracutaneous
manifestation of sclero m y x e d e m a .

a paciente começou a apresentar dor torácica, sem rela-
ção com esforço físico, associada a palpitações e sen-
sação de peso no membro superior esquerdo, e que
melhorava com o repouso. Em dezembro de 2001, ini-
ciou dispnéia súbita aos médios e mínimos esforços,
palpitações, edema de MMII, quando foi hospitalizada
para avaliação. À radiografia de tórax, observavam-se
aumento das câmaras cardíacas e congestão pulmonar
proeminente. Eletrocardiograma (E C G) com sobrecarg a
de V E e alterações difusas de repolarização, com dimi-
nuição da voltagem periférica. Ao exame físico, apre-
sentava ritmo cardíaco regular (R C R) em quatro tem-
pos, sopro sistólico em focos mitral e tricúspide, pres-
são arterial de 130/80mmHg e freqüência cardíaca de
120bpm, além de freqüência res-
piratória de 24ipm, hepatomega-
lia e edema de M M I I.
Ecocardiograma V E com dilata-
ção discreta, comprometimento
da função sistólica, insuficiência
mitral, tricúspide e aórtica de
grau discreto, VE com hipocine-
sia difusa acentuada, com exce-
ção da parede posterior, fração
de ejeção de 43%. O diagnóstico
de conclusão da cardiologia foi
de I C C sistólica (dilatada). Ta l
manifestação foi considerada
manifestação extracutânea do
escleromixedema. Foi iniciado
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Figura 4: Micropápulas endurecidas e brilhantes, com arranjo 
linear, na glabela, descendo pelo dorso do nariz 

Figure 4: Hardened and shiny micropapules in a linear pattern
on the glabella, descending on the nasal dorsum.

Figura 5: Exame histopatológico
revelando depósitos de mucina na
derme papilar (Alcian blue 100x) .

Figure 5: Histopathologic examination
revealing mucine deposits on the papil -
l a ry dermis (Alcian blue 100x).

Figura 3: Esclerose difusa da face, com lesões papulosas 
brilhantes infiltrando fronte e região nasal / Figure 3: Diffuse 
sclerosis of the face, with shiny papulous lesions infiltrating 

the forehead and nasal region.
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Treatment was started with furosemid, digoxin and enala -
pril, with oral prednisone reintroduced in a 40 mg daily
dose, in addition to motor physiotherapy. The patient pro -
gressed with compensation of the CCI, and was discharged
following 12 days of hospitalization. A month later, the con -
trol echocardiogram showed significant improvement of the
LV dilation and discreet improvement of the systolic func -
tion, mitral and tricuspid insufficiency, and lung hyperten -
sion. The patient is currently undergoing follow up treat -
ment at the HUB Dermatology and Cardiology ambulatory
clinic, and is asymptomatic with respect to the cardiovascu -
lar device. Improved mobility of the hands and an increase
of the oral orifice with the use of prednisone, and motor
physiotherapy were reported.

DISCUSSION
Scleromyxedema is a rare type of papular mucinosis

characterized by diffuse sclerosis and generalized lichenoid
eruption.1 The term was introduced by Gottron in 1954,
who considered scleromyxedema a sclerotic variant of
papular mucinosis. Since then, several cases have been
reported in which lichenoid papules in combination with
" s c l e roderma-like" findings are pre s e n t .3 , 4 M o n o c l o n a l
paraproteinemia has been detected in most patients with
this disorder, most commonly in the IgG/A type. The cause
of scleromyxedema remains unknown. Serum of patients
with the disease is able to stimulate the proliferation of
fibroblasts in vitro. However, this capacity persists after
removal of the IgG, which suggests that another fact, in
addition to paraproteinemia, is responsible. In the presence
of autologic or normal human serum, the fibroblasts of
patients with scleromyxedema synthesized a higher quantity
of hyaluronic acid than did those with normal fibroblasts.
This suggests that the fibroblasts in these patients constitu -
tively produce more mucine than normal fibroblasts.5

The disease mainly affects adults aged 30 to 70 years,
with no predilection for either sex, and is usually chro n i c .
Characteristic cutaneous findings are generalized papular
e ruption with sclerosis. The papules are firm, normochro m i c
or erythematous in color, appearing in dense clusters.1 T h e
lesions occur in highest frequency on the dorsal aspect of the
hands and fingers, extensor surface of the limbs, and face.1

Generalized induration of the skin may result in micro s t o -
m i a ,4 facial lesions may produce leonine facies. The disease
primarily affects the skin, while systemic manifestations like
p roximal myopathy, inflammatory polyarthritis, esophageal
dysfunction, neurologic and hematologic alterations have
been described.1 When present, such manifestations appear
to worsen the prognosis. Hematologic alterations are pre v a -
lent. In a series of 14 patients, monoclonal IgG parapro t e i -
nemia was apparent in 13 of them. Malignant hematologic
neoplasias (multiple myeloma, acute leukemia, and T- c e l l
lymphoma) occurred in five.5 S c l e romyxedema has been
re p o rted in association with seminoma,6 and the association
with neurologic abnormalities is also well documented.7

tratamento com furosemida, digoxina, enalapril e rein-
troduzida a prednisona oral na dose de 40mg/dia, além
de fisioterapia motora. A paciente evoluiu com com-
pensação da I C C, recebendo alta hospitalar após 12
dias de internação.O ecocardiograma de controle, após
um mês, evidenciou melhora significativa da dilatação
do V E e melhora discreta da função sistólica, da insu-
ficiência mitral e tricúspide e da hipertensão pulmonar.
A paciente encontra-se em acompanhamento nos
ambulatórios de Dermatologia e Cardiologia do H U B,
estando assintomática em relação ao aparelho cardio-
vascular e relatando melhora da mobilidade das mãos e
aumento da abertura oral com uso de prednisona e
fisioterapia motora. 

DISCUSSÃO
Escleromixedema é um raro tipo de mucinose papu-

lar caracterizado por esclerose difusa e erupção liquenóide
generalizada. O termo foi introduzido por Gottron,  em
1954, que considerou escleromixedema variante esclerótica
da mucinose papular. Desde então, numerosos casos têm
sido relatados, nos quais pápulas liquenóides junto com
achados "escleroderma- like" estão presentes.2 Paraproteína
monoclonal tem sido detectada na maioria dos pacientes,
mais comumente do tipo IgGλ.1

A causa do escleromixedema permanece desconheci-
da. Soro de pacientes com a doença é capaz de estimular a
proliferação de fibroblastos in vitro. Contudo, essa capacida-
de persiste após a remoção da IgG, indicando que outro fator,
além da paraproteína, é responsável. Na presença de soro
humano autólogo ou normal, os fibroblastos dos pacientes
com escleromixedema sintetizam maior quantidade de ácido
hialurônico do que os fibroblastos normais, sugerindo que os
fibroblastos nesses pacientes constitutivamente produzem
mais mucina do que os fibroblastos normais. 

A doença afeta principalmente adultos entre 30 e 70
anos, sem predileção por sexo, sendo usualmente crônica.
Os achados cutâneos característicos são erupção papular
generalizada com esclerose. As pápulas são firmes, densa-
mente agrupadas, normocrômicas ou eritematosas.1 A s
lesões ocorrem com maior freqüência no dorso de mãos e
dedos, superfície extensora dos membros e face.1 Induração
generalizada da pele pode resultar em microstomia,4 e as
lesões faciais podem produzir fácies leonina. Atinge prima-
riamente a pele, embora manifestações sistêmicas, como
miopatia proximal, poliartrite inflamatória, disfunção eso-
fágica, alterações neurológicas e hematológicas, tenham
sido descritas.1 Quando presentes, tais manifestações pare-
cem piorar o prognóstico. Alterações hematológicas são
prevalentes. Em uma série de 14 pacientes, paraproteinemia
monoclonal IgG foi demonstrada em 13, e ocorreram neo-
plasias hematológicas malignas (mieloma múltiplo, leuce-
mia aguda e linfoma de células T) em cinco.5 Há também
relato da associação do escleromixedema com seminoma,6 e
a associação a anormalidades neurológicas é bem documen-
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Symptoms like confusion, dysarthria, ascending paralysis,
convulsions, and coma have been described, which usually
points to a re s e rved prognosis. Dermato-neural syndro m e
has been re p o rted on rare occasions with high triad fever,
convulsions and coma with a flu-like pro d o m e .7

C a rdiac abnormalities have been described in up to
10% of cases. Autopsy data re c o rd a deposit of mucine in the
middle layers of the myocardium veins and mucinous dege -
neration of the atheromatous plaques of the coro n a ry veins.
T h e re are also re p o rts of systemic arterial hypert e n s i o n .8 , 9 I n
this case in part i c u l a r, the patient showed gradually dilated
C C I, which is why we might suppose that the clinical decom -
pensation and diagnosis occurred at a later phase of card i o -
p a t h y. In histologic cuts, characteristically, there is hyperpro -
liferation of fibroblasts in the dermis and abnormal deposit
of mucine. The greatest alterations occurred in the upper der -
mis, which showed a horizontal band of mucinous material
between the collagen fibers. The material is a glycosami -
noglycan that is stained blue with Alcian blue in pH 2.5, and
is susceptible to hyaluronidase digestion. The epidermis may
appear fine due to the pre s s u re of the mucine deposits. There
is an increase of fibroblasts, which appear "plump" and star -
like, and dermal fibro s i s .3 , 5 The electron microscope re v e a l s
f i b roblasts with long cytoplasmatic processes and a ro u g h
dilated endoplasmic reticulum. More o v e r, numerous thin col -
lagen fibrils, suggesting neocollagenesis, are present. 

The diagnosis of scleromyxedema is based on the
presence of papular lesions and characteristic sclerosis,
which is a demonstration of mucine in the dermis and the
presence of paraproteinemia. 

In the case reported in this paper, three diagnostic
criteria were made evident:

1) a quite exuberant clinical cutaneous condition,
with the presence of shiny papules on the forehead, nose, gla -
bella, which produced leonine facies. The skin showed diffu -
se hardening and a coarse aspect. The patient experienced
reduced mobility of the hands and mouth. Systemic manifes -
tations developed, with arthralgias in the small joints of the
hands and knees, dysphasia and cardiac involvement, as well
as a presence of dilated C C I and lung hypert e n s i o n .

2) histology with a demonstration of amorphous
material, compatible with mucine in the upper dermis;

3) IgG/A in protein immunoelectrophoresis.
Treatment of papular lesions includes intralesional

h y a l u ronidase and triancynolone, though with scant success.9

S u rgical interventions using a carbon dioxide laser and der -
mabrasion have been used with good cosmetic results, but they
did not prevent the appearance of new lesions.1 0 With extensi -
ve forms, various systemic agents have been re p o rted, showing
variable effectiveness depending on the author. The use of mel -
phalan, an alkylating agent, over long periods of time in low
doses (maximum of 10 mg daily) might result in the gradual
resolution of cutaneous lesions and a reduction of parapro t e i -
nemias. Nevertheless, the risk of septic and hematologic com -
plications, in addition to neoplasias, has limited its use.5 , 8 , 9

tada.7 Sintomas como confusão, disartria, paralisia ascen-
dente, convulsões e coma são descritos, geralmente indi-
cando prognóstico reservado. É relatada a síndrome derma-
toneural, rara, que consiste na tríade febre elevada, convul-
sões e coma, com pródromo de quadro gripal.7

Anormalidades cardíacas têm sido descritas em até
10% dos casos. Há dados de autópsia demonstrando depo-
sição de mucina na camada média e adventícia dos vasos
miocárdicos e degeneração mucinosa das placas ateromato-
sas dos vasos coronarianos. Também há relatos de hiperten-
são arterial sistêmica. 8,9 Nesse caso em particular, a pacien-
te apresentou gradualmente ICC dilatada, podendo-se supor
que a descompensação clínica e o diagnóstico ocorreram
em fase posterior da cardiopatia. Nos cortes histológicos,
caracteristicamente, há hiperproliferação de fibroblastos na
derme e deposição anormal de mucina. As maiores altera-
ções ocorrem na derme superior, que mostra faixa horizon-
tal de material mucinoso entre as fibras de colágeno. O
material é um glicosaminoglicano que se cora com Alcian
blue em pH 2,5, sendo susceptível à digestão da hialuroni-
dase. A epiderme pode aparecer fina devido à pressão dos
depósitos mucinosos. Há aumento de fibroblastos, que apa-
recem "rechonchudos" e estrelados, e fibrose dérmica.3,5 A
microscopia eletrônica revela fibroblastos com longos pro-
cessos citoplasmáticos e retículo endoplasmático rugoso
dilatado. Além disso, numerosas fibrilas delgadas de colá-
geno, sugerindo neocolagênese, estão presentes.

O diagnóstico do escleromixedema é baseado na pre-
sença das lesões papulares e esclerose característica, demons-
tração de mucina na derme e presença de paraproteinemia.

Neste caso, foram claramente evidenciados os três
critérios diagnósticos:

1) quadro clínico cutâneo exuberante, com presença
de pápulas brilhantes na fronte, nariz, glabela, conferindo
fácies leonina e endurecimento difuso, aspecto coriáceo da
pele, diminuição da mobilidade nas mãos e boca. Houve
desenvolvimento de manifestações sistêmicas, com artral-
gias em pequenas articulações de mãos e joelhos, disfagia e
comprometimento cardíaco, com presença de ICC dilatada e
hipertensão pulmonar sobrejacente;

2) histologia com demonstração de material amorfo,
compatível com mucina na derme superior; 

3) IgGλ na imunoeletroforese de proteínas.
O tratamento das lesões papulares inclui infiltração

intralesional de hialuronidase e triancinolona, com pouco
s u c e s s o .9 Intervenções cirúrgicas usando laser de dióxido de
carbono e dermoabrasão têm apresentado bom resultado cos-
mético, mas não prevenindo o surgimento de novas lesões.1 0

Nas formas extensas, vários agentes sistêmicos têm sido rela-
tados, com eficácia variável segundo diferentes autores. O uso
de melfalano, agente alquilante, por longos períodos com bai-
xas doses (máximo 10mg/d), pode resultar na resolução gra-
dual das lesões cutâneas e redução das paraproteínas.
Entretanto, o risco de complicações sépticas e hematológicas,
além do surgimento de neoplasias, tem restringido seu uso.5 , 8 , 9
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Outros agentes quimioterápicos, como ciclofosfamida, meto-
trexato e ciclosporina, têm sido usados com resultados variá-
v e i s .11 , 1 2 Também etretinato e isotretinoína apresentam varia-
ções nos resultados.1 3 Há relatos de tratamentos satisfatórios
com uso de Puva.14 Corticóides isoladamente são usados por
diferentes autores, a maioria relatando alguma melhora inicial
seguida de recidiva. Um análogo da purina, 2-clorodeoxyade-
nosina (2-CdA) também já se mostrou eficaz.1 5 Estudo recen-
te evidenciou melhora sustentada depois de 10 meses com
administração de altas doses de imunoglobulina intravenosa,
sendo a hipótese para o mecanismo de ação dessa terapia a
diminuição da produção ou inibição da ação do fator circulan-
te, que estaria exercendo o efeito estimulante nos fibroblastos.4

No caso descrito, o tratamento permaneceu insatisfa-
tório, tendo a paciente feito uso de melfalano por curto
período, metotrexato e Puva, sem modificação das lesões ou
alteração no curso da doença. Algum resultado positivo tem
sido observado com uso de prednisona e fisioterapia moto-
ra, com melhora da mobilidade articular e oral. Em relação
ao quadro cardiológico, mantém-se compensada com o tra-
tamento habitual de I C C pelo uso de diuréticos, inibidores
da enzima conversora de angiotensina e digitálicos.

Assim, pode-se concluir que o prognóstico nos
pacientes com escleromixedema generalizado é reservado,1

a terapia é difícil; e, embora diferentes medicamentos
tenham-se mostrado benéficos a curto prazo, a toxicidade
significante é aparente com o uso prolongado. q

Other chemotherapeutic agents, like cyclophosphamid,
m e t h o t rexate and cyclosporine, have been used with variable
re s u l t s .11 , 1 2 E t retinate and isotretinoin showed variations in the
re s u l t s .1 3 T h e re are re p o rts of satisfactory treatment with the
use of P U VA.1 4 C o rt i c o s t e roids alone have been used by diffe -
rent authors, most of whom re p o rt some initial impro v e m e n t
followed by relapses. A purine analogue, 2-chloro d e o x y a d e -
nosine (2- CdA) has also proved effective.15 Arecent study sho -
wed sustained improvement after 10 months by administering
high doses of intravenous immunoglobulin. The hypothesis for
the mechanism of action of this therapy is reduced pro d u c t i o n
or inhibition of the circ u l a t o ry action factor, which is what
would be exercising a stimulatory effect on the fibro b l a s t s .4

In the case described, the treatment was not satisfac -
t o ry. The patient used melphalan, methotrexate and P U VA
over a short period of time, but the lesions did no show any
modifications or alterations during the course of the disea -
se. A positive result was observed with the use of pre d n i s o n e
and motor physiotherapy, with an improvement of art i c u l a r
and oral mobility. The cardiologic condition remains com -
pensated by conventional C C I d i u retics treatment, agiotensin
c o n v e rting enzyme inhibitors and digitalics.

Accordingly, we conclude that the prognosis in
patients with generalized scleromyxedema is limited.1

Treatment is difficult. Although different medications have
proved beneficial over the short term, significant toxicity is
apparent with prolonged use.                                                   q


