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RESUMO

A escleromixedema ¢ uma mucinose cutinea rara, de etiologia desconhecida, caracterizada
clinicamente por papulas firmes generalizadas, pele espessada e, frequentemente, envolvimento
sistémico. Sua confirmacdo diagnoéstica depende essencialmente da analise histopatologica da pele,
que revela padrdes especificos como depdsito de mucina, fibroplasia e proliferacao de fibroblastos. O
objetivo desta revisdo sistematica ¢ analisar os principais aspectos histopatologicos das lesdes cutaneas
na escleromixedema descritos na literatura médica brasileira, buscando consolidar dados que auxiliem
no diagnostico diferencial com outras dermatoses mucinosas e esclerodermiformes. Foram
selecionados artigos publicados entre 2000 e 2024, utilizando bases como SciELO, LILACS e BVS.
A andlise demonstra que a triade histologica classica se mantém como critério diagnostico
fundamental, com variagdes que, quando corretamente interpretadas, podem aumentar a acuracia
diagnostica, especialmente em casos atipicos. A histopatologia permanece como ferramenta essencial
para o diagnostico precoce e manejo adequado da doenga.

Palavras-chave: Escleromixedema. Mucinoses Cutaneas. Histopatologia. Lesdes Dermatologicas.
Diagnostico Diferencial.

ABSTRACT

Scleromyxedema is a rare cutaneous mucinosis of unknown etiology, clinically characterized by
generalized firm papules, thickened skin, and often systemic involvement. Its diagnostic confirmation
depends essentially on histopathological analysis of the skin, which reveals specific patterns such as
mucin deposition, fibroplasia, and fibroblast proliferation. The objective of this systematic review is
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to analyze the main histopathological aspects of skin lesions in scleromixedema described in the
Brazilian medical literature, seeking to consolidate data that aid in the differential diagnosis with other
mucinous and sclerodermiform dermatoses. Articles published between 2000 and 2024 were selected
using databases such as SciELO, LILACS, and BVS. The analysis demonstrates that the classic
histological triad remains a fundamental diagnostic criterion, with variations that, when correctly
interpreted, can increase diagnostic accuracy, especially in atypical cases. Histopathology remains an
essential tool for early diagnosis and adequate management of the disease.

Keywords: Scleromyxedema. Cutaneous Mucinosis. Histopathology. Dermatological Lesions.
Differential Diagnosis.

RESUMEN

El escleromixedema es una mucinosis cutanea poco frecuente, de etiologia desconocida, caracterizada
clinicamente por papulas firmes generalizadas, engrosamiento de la piel y, con frecuencia, afectacion
sistémica. Su confirmacion diagndstica depende esencialmente del analisis histopatologico de la piel,
que revela patrones especificos como deposito de mucina, fibroplasia y proliferacion de fibroblastos.
El objetivo de esta revision sistematica es analizar los principales aspectos histopatoldgicos de las
lesiones cutaneas en el escleromixedema descritos en la literatura médica brasilefia, con el fin de
consolidar datos que ayuden en el diagnostico diferencial con otras dermatosis mucinosas y
esclerodermiformes. Se seleccionaron articulos publicados entre 2000 y 2024, utilizando bases como
SciELO, LILACS y BVS. El andlisis demuestra que la triada histologica clasica se mantiene como
criterio diagnodstico fundamental, con variaciones que, cuando se interpretan correctamente, pueden
aumentar la precision diagnostica, especialmente en casos atipicos. La histopatologia sigue siendo una
herramienta esencial para el diagnostico precoz y el manejo adecuado de la enfermedad.

Palabras clave: Escleromixedema. Mucinosas Cutaneas. Histopatologia. Lesiones Dermatologicas.
Diagnéstico Diferencial.
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1 INTRODUCAO

A escleromixedema ¢ uma condi¢do dermatologica cronica e rara, pertencente ao grupo das
mucinoses cutaneas, ¢ ¢ caracterizada pelo acimulo anormal de mucina dérmica, associada a
proliferagdo de fibroblastos e espessamento do colageno dérmico. A etiopatogenia da doenca ainda nao
¢ completamente esclarecida, embora esteja frequentemente associada a gamopatia monoclonal,
geralmente do tipo IgG lambda, sem evidéncia de mieloma multiplo (SOUZA et al., 2018).

Clinicamente, a escleromixedema se manifesta por papulas firmes, simétricas e agrupadas, que
conferem um aspecto endurecido a pele, especialmente em areas como maos, rosto, antebragos e
tronco. Em casos mais graves, a doenga pode apresentar envolvimento sistémico, acometendo 6rgaos
como esdfago, pulmdes, sistema nervoso central e coracdo, aumentando significativamente a
morbimortalidade (SANTOS et al., 2020).

O diagnostico clinico da escleromixedema pode ser dificultado pelo seu espectro variado de
apresentacao e pela semelhanca com outras doengas esclerodermiformes, como a esclerodermia, a
escleredema de Buschke e outras mucinoses papulares. Nesse contexto, a avalia¢ao histopatologica da
pele se mostra indispensavel para a confirmagao do diagnostico, dada a sua especificidade nos achados
microscopicos (ALMEIDA et al., 2021).

A histopatologia tipica da escleromixedema ¢ definida pela presenca da triade: deposito de
mucina na derme reticular, aumento da quantidade de colageno e proliferacdo de fibroblastos. O uso
de coloragdes especiais, como azul de Alcian em pH 2,5, auxilia na identificagdo do material mucinoso,
enquanto a coloracdo de hematoxilina-eosina (HE) evidencia a disposi¢do do coldgeno e das células
dérmicas (CASTRO et al., 2019).

A correta interpretacdo histologica das lesdes cutaneas ndo apenas orienta o diagnostico, mas
também possibilita a exclusdo de diagndsticos diferenciais e auxilia na defini¢do terap€utica, uma vez
que o manejo da escleromixedema depende da gravidade e extensdo da doenca.

A auséncia de consenso terapéutico torna ainda mais relevante o diagndstico preciso e precoce
(RODRIGUES et al., 2022). Dessa forma, a presente revisao sistematica tem como objetivo reunir e
discutir os principais achados histopatoldgicos das lesdes cutaneas na escleromixedema, com base na
literatura cientifica brasileira, visando aprimorar o conhecimento médico sobre esta condi¢do e

otimizar sua identificagdo diagnostica.

2 MATERIAIS, SUJEITOS E METODOS

Este trabalho trata-se de uma revisao sistematica da literatura, realizada entre abril e julho de
2025. Foram utilizadas as bases de dados SciELO (Scientific Electronic Library Online), LILACS
(Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude) e BVS (Biblioteca Virtual em Satde)

para a selegao dos artigos. Os critérios de inclusdo foram: estudos publicados entre os anos de 2000 e
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2024, em portugués, com foco na escleromixedema e contendo andlise histopatoldgica de lesdes
cutaneas. Foram incluidos artigos de revisdo, estudos de caso e séries de casos publicados por
instituicdes brasileiras ou com autores nacionais. Os termos utilizados na busca foram:
“escleromixedema”, “histopatologia cutanea”, “mucinoses”, “lesdes dermatologicas™ e “diagndstico
diferencial”. Apds a triagem inicial, foram selecionados 19 artigos que atenderam aos critérios de
inclusdo. A andlise dos dados foi realizada de forma descritiva, buscando-se identificar padrdes

histologicos recorrentes e suas contribuigdes para o diagnostico clinico-patoldgico.

3 RESULTADOS E DISCUSSAO

A andlise dos estudos selecionados confirmou que os principais achados histopatoldgicos da
escleromixedema giram em torno da triade composta por depdsito de mucina intersticial na derme
reticular, aumento da densidade do coldgeno e proliferacdo de fibroblastos. Em 100% dos casos
analisados, essa triade estava presente de forma parcial ou completa, sendo considerada o padrao-ouro
para o diagnostico histologico da doenga (SOUZA et al., 2018; ALMEIDA et al., 2021).

O deposito de mucina, principal marcador histoloégico da escleromixedema, foi detectado por
coloracdes especificas em todos os casos. O azul de Alcian em pH 2,5 se mostrou superior na
identificacdo da mucina acida, demonstrando material amorfo, levemente basofilico, entre as fibras
coldgenas. A mucina geralmente se encontra de forma difusa ou focal, mais intensamente na derme
reticular média e profunda (CASTRO et al., 2019).

A proliferagdo de fibroblastos, outro elemento essencial do diagnostico, variou entre moderada
e acentuada. Observou-se que os fibroblastos se apresentavam aumentados em ndmero, com
citoplasma discretamente ampliado e disposicao paralela as fibras colagenas espessadas. Em alguns
casos, os fibroblastos estavam organizados em feixes, mimetizando uma fibromatose, o que ressalta a
necessidade de cautela no diagnostico diferencial (SANTOS et al., 2020).

O colageno dérmico também demonstrou modifica¢cdes importantes. Em 78% dos casos,
observou- se espessamento e reorientacdo das fibras colagenas, principalmente na derme reticular
profunda. A substitui¢do da arquitetura normal da derme por um tecido colagenoso denso ¢ sugestiva
da escleromixedema, especialmente quando associada aos demais achados (RODRIGUES et al.,
2022).

Outro ponto de destaque foi a auséncia de infiltrado inflamatorio significativo, que difere da
apresentacdo de outras dermatoses esclerodermiformes, como a esclerodermia e o lipus cutaneo, onde
o componente inflamatorio ¢ mais evidente. Essa caracteristica histologica pode ser decisiva para o
diagnostico diferencial em bidpsias cutaneas (ALMEIDA et al., 2021).

Adicionalmente, os estudos destacam a importancia da correlagdo clinica e laboratorial no

diagnostico final. A presenca de gamopatia monoclonal, mesmo na auséncia de manifestacdes
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sist€émicas, deve direcionar o clinico para a realiza¢ao de biopsia cutanea. A combinagdo dos dados
clinicos, laboratoriais e histoloégicos constitui o pilar do diagndstico definitivo e, portanto, deve ser
conduzida com critérios bem estabelecidos (CASTRO et al., 2019).

A revisao também revelou que, embora a triade histologica seja amplamente aceita, podem
existir casos variantes ou atipicos, como formas localizadas ou iniciais, que apresentam apenas dois
dos trés critérios classicos. Nesses casos, a analise histopatologica deve ser repetida ou complementada

com exames de imagem e laboratoriais para evitar subdiagnostico (SOUZA et al., 2018).

4 CONSIDERACOES FINAIS

A escleromixedema representa um desafio diagnostico em dermatologia, sobretudo por sua
apresentacao clinica variada e por compartilhar caracteristicas com outras dermatoses fibrosantes. A
histopatologia cutdnea ¢ uma ferramenta essencial para a identificacdo precisa da doenca,
especialmente por apresentar um padrao bem definido, baseado na triade composta por deposito de
mucina, proliferacao de fibroblastos e espessamento do colageno dérmico. A revisdo sistematica da
literatura brasileira confirma que esses achados s3o consistentes e amplamente reconhecidos por
patologistas dermatologicos, além de destacar a relevancia do uso de coloracdes especiais para a
identificacdo do material mucinoso. O conhecimento adequado dos padrdes histoldgicos, aliado a
correlacdo clinica e laboratorial, permite um diagnostico mais preciso e oportuno, fator crucial para a
conducdo terapéutica, especialmente em casos com envolvimento sist€émico. Por fim, esta revisao
reforca a necessidade de maior divulgacdo dos critérios histolégicos em servigos de saude e ensino
médico, a fim de melhorar a capacidade diagndstica frente a esta condigdo rara, porém potencialmente

grave.
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