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RESUMEN

El Escleredema de Buschke es una enfermedad poco comun del tejido conectivo, de
etiologfa desconocida que se caracteriza por el exceso de mucopolisacaridos acidos en
la dermis. Se describen tres tipos de acuerdo a su etiologfa. Clinicamente se caracteriza
por induracién cutanea simétrica que afecta en forma progresiva la regién cervical, rostro,
térax, dorso y miembros, respetando manos y pies. El diagnostico se basa en el cuadro
clinico y los hallazgos histopatolégicos caracteristicos. No se ha establecido un tratamien-
to especifico y efectivo, aunque se cita el uso de inmunosupresores, esteroides sistémicos
y locales, asi como fotoquimioterapia sistémica con psoralenos y radiacion ultravioleta.
En este articulo presentamos el caso de una mujer adulta con Escleredema de Buschke.

BUSCHKE SCLEREDEMA. CASE REPORT
ABSTRACT

Buschke's Scleredema is a rare connective tissue disorder of unknown etiology that is
characterized by excess acid mucopolysaccharide deposition in the dermis. Based on
etiology, three types are described. Clinically, symmetrical cutaneous induration that pro-
gressively affects the neck area, face, thorax, back and limbs, sparing hands and feet,
characterize it. Diagnosis is based on clinical presentation and the characteristic histopa-
thological findings. No specific or effective treatment has been established, although the
use of immunosuppressants, systemic and local steroids, as well as systemic treatment
with psoralens and ultraviolet radiation has been described. In this article we present the
case of a patient with Buschke's Type 2 Scleredema.

INTRODUCCION

El Escleredema de Buschke es una entidad rara in-
cluida dentro de los Sindromes Esclerodermiformes, de
etiologfa desconocida, descrita por Curzio en 1752. En
el afio 1902 el dermatdlogo aleman Abraham Buschke
le da el nombre de Escleredema y a partir de ahi se la
denomina de esta forma’.

Es mas prevalente en el sexo femenino (2:1) y no se des-
cribe un predominio étnico, siendo mas frecuente en
personas obesas. En cuanto a la edad, se describe la si-
guiente distribucion: 29 % en menores de 10 afios, 22 %
entre los 10 y 20 afios, y 49 % en mayores de 20 afios?.

El Escleredema de Buschke se clasifica en tres
tipos; Tipo 1 o enfermedad clasica (55 % de los ca-
s0s): se presenta después de una infeccion de las vias
respiratorias superiores, tiene resolucion espontanea
en varios meses hasta dos afios y se asocia a titulos
elevados de anticuerpos antiesptreptolisina. Tipo 2 o
idiopatico (25 %): es de curso lento y progresivo, sin
antecedentes de infeccion o enfermedad de base, y
los pacientes tienen un riesgo incrementado de desa-
rrollar paraproteinemias, incluyendo mieloma multiple.
Tipo 3 o escleredema diabeticorum (20 %): es de cur-
SO cronico y progresivo, asociado con diabetes melli-
tus mal controlada®.
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Figura 1 Induracion cuténea en rostro, perdida de pliegues y de lineas
de expresion.

Figura 2 Induracion cutanea en dorso, imposibilidad de plegar la piel.

El Escleredema de Buschke tiene un curso variado,
generalmente avanza en 1 a 2 semanas, aunque pue-
de continuar haciéndolo durante varios meses. Persis-
te por espacio de 6 semanas a 2 afos, para después
desaparecer espontaneamente?.

PRESENTACION DEL CASO

Mujer de 43 afos, conocida asmatica, que consulta
por pérdida de la elasticidad de la piel. Presenta cua-
dro de dos meses de induracion cutanea en region
cervical que progresivamente se extiende al dorso
(Fig. 2), region anterior del térax, rostro (Fig. 1), miem-
bros superiores y en menor medida miembros inferio-
res, respetando manos y pies (Figs. 3y 4).

La paciente no referia antecendentes de infeccion
proxima al inicio del cuadro, presentaba niveles de
glicemia y perfil tiroideo normales, no habfan datos
sugerentes de neoplasias asociadas, no habia estado
expuesta a toxicos, ni tampoco consumia medicamen-

Figura 3 y 4 Se evidencia que la piel de manos y pies estan respetados.

tos que podrian estar relacionados con la importante
induracion cutéanea que presentaba.

Estudios laboratoriales (hemograma, hepatograma,
perfil tiroideo, ANA, anti DNA, anti-Scl 70, anticentré-
mero, hepatitis virales, proteinograma electroforético)
resultaron normales. Las pruebas de funcion respira-
toria revelaron un patron restrictivo en la espirometria
con una TACAR de térax y una ecocardiografia norma-
les. La anatomia patolégica de la biopsia de piel reveld
aumento del espesor de la dermis debido a la presen-
cia de haces de colageno ensanchados, esclerosis y
leve infiltrado inflamatorio perivascular. Se observaron
ademas hilos de mucina. Por este dato, junto con la
clinica compatible se llegé al diagndstico de Esclere-
dema Adultorum de Buschke tipo dos. (Fig 5).
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Figura 5 Engrosamiento de haces de colageno entre los cuales se ob-
servan hilos de mucina.

DISCUSION

En el caso de nuestra paciente, la misma presen-
taba induracion cutanea en cuello, dorso, rostro (ma-
nifestaba cierta dificultad para abrir la boca y tragar,
habia perdida de pliegues cutaneos), térax, en menor
medida en miembros. Llamaba la atencion la completa
normalidad de la piel a nivel de las manos y los pies, lo
que sugeria por la historia clinica, que el Escleredema
de Buschke debfa se incluido entre los diagndsticos
diferenciales.

Al examen fisico es caracteristico del Escleredema
de Buschke, un edema duro, simétrico, que afecta la
parte posterior y lateral del cuello; el que progresiva-
mente se extiende a cara, hombros, brazos y torax.
Los miembros y el abdomen se afectan en menor me-
dida, y caracteristicamente respeta manos y pies. La
induracion cutanea es de apariencia brillosa, sin linea
de demarcacion entre las areas afectas y las que no lo
estan. Cuando hay compromiso del rostro la dificultad
para abrir la boca podria estar presente, asi como per-
dida de las expresiones, pudiendo aparecer disfagia
alta, por infiltracién de la lengua o del tercio superior
del esdfago?s. Se plantearon otros diagnésticos dife-
renciales entre los que citamos Esclerodermia (ES),
Fascitis Eosinofflica, Morfea, etc.

Se estudio ES en esta paciente, no obstante, la falta
de Fenémeno de Raynaud, telangiectasias, anticuer-

pos especificos de la enfermedad, asi como la falta de
afectacion sistémica y sobre todo la completa norma-
lidad de la piel a nivel de manos y pies nos alejaba de
este diagnostico.

La Morfea generalizada también constituia una de
las opciones diagndsticas, aunque las lesiones indu-
radas abarcaban areas extensas sin delimitar placas,
sin una limitacion entre piel sana y piel afecta, no pre-
sentandose areas hiperpigmentas y de atrofia como es
caracteristico de la morfea”®1°.

La Fascitis Eosinofilica, fue considerada aunque
descartada, ya que como sabemos esta entidad tiene
predileccion por miembros inferiores, apariencia de
“piel de naranja” en la zona afecta y se acompafa en
la analitica de una importante eosinofilia, caracteristi-
cas diferentes a las halladas en nuestra paciente®.

Aunque raro, se ha reportado en el Escleredema
de Buschke compromiso de otros 6rganos, como
glandulas salivales, ojos, manifestaciones cardiacas y
musculoesqueléticas®®. Estas manifestaciones no fue-
ron observadas en nuestra paciente, aunque si pre-
sentaba un patron restrictivo en la espirometria pero
con una TACAR de térax normal, que en la evaluacion
conjunta con neumologia se determiné de que se de-
bia a la dificultad para lograr una correcta expansion
toracica, debida a la importante induracion cutanea
en térax, y no a una afectacion pulmonar propiamente
dicha.

El diagnodstico del Escleredema de Buschke se
basa en el cuadro clinico y en los hallazgos histopa-
tologicos, que se destacan por presentar cambios mi-
nimos en la epidermis con importante engrosamiento
de la dermis por depdsitos de colageno de tipo | sepa-
rados por depositos de mucina, que se identifican con
coloraciones especiales®.

En nuestra paciente se lleg6 al diagndstico después
de descartar otros diagnésticos diferenciales, la histo-
ria clinica y el examen fisico compatible, certificado
por la anatomia patoldgica, la cual evidenciaba cam-
bios compatibles con Escleredema de Buschke, como
hemos citado anteriormente.

No se describe un tratamiento especifico y efectivo
para el escleredema, aunque se recomienda tratamien-
to sintomatico: masajes, bafios calientes vy fisioterapia.
Es posible el uso de algunos agentes inmunosupreso-
res segun lo reportado como: ciclosporina, metotrexato,
asi como también se citan como de utilidad: pentoxi-
filina, prostaglandina E1, penicilamina, altas dosis de
penicilina, inyecciones locales de 4cido hialurénico,
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esteroides sistémicos o locales, factor XllI, fotoqui-
mioterapia sistémica con psoralenos y radiacion ultra-
violeta A (PUVA), bafio-PUVA, crema PUVA, asi como
terapiaconrayos UVA-1, radioterapia con haz de elec-
trones, cuya clave radica en la capacidad de inducir
apoptosis en los fibroblastos dérmicos anormales o
interferir con la sefializacion de las células, disminu-
yendo asi la produccion de colageno y mucina. Nues-
tra paciente recibid corticoides y metotrexate como in-
munosupresor, asociado a PUVA, masajes y fisiotera-
pia con una evolucion favorable.

En pacientes con escleredema asociado con diabe-
tes tipo 2, 0 en aquellos casos asociados a hipergam-
maglobulinemia, ha habido respuesta a altas dosis de
UVA-1. El tipo asociado a infeccién por estreptococo
parece tener buena respuesta a la terapia con penici-
lina, resultando en reduccion de la induracion en un
periodo de 6 meses?3",
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