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RESUMEN

El escleredema de Buschke es una enfermedad del tejido con-
juntivo, caracterizado por exceso de mucopolisacaridos acidos
en la dermis, de origen desconocido. Se considera una enferme-
dad de adultos, pero también puede aparecer en nifos. Puede
ir precedido por un proceso febril agudo, generalmente infec-
cioso. El inicio es insidioso y gradual: comienza en cuello y se ex-
tiende a cara, hombro, tronco superior, y brazos, produciendo
una induracion difusa y simétrica de la piel, sin edema, de con-
sistencia lefosa de aspecto normal, suele ser asintomatico. El
diagndstico diferencial debe realizarse con esclerodermia, der-
matomiositis, fiebre reumatica, y otros procesos que producen
induracion generalizada de la piel.

PALABRAS CLAVE: escleredema, buschke, mucopolisacdridos.

Aspectos generales

El escleredema de Buschke es una enfermedad poco co-
mun del tejido conectivo. Fue descrita originalmente por
Curzio en 1752, aunque fue Buschke quien acufié el tér-
mino de “escleredema” en 1902."* Afecta todas las razas y
es mds prevalente en el sexo femenino (2:1), siendo mds
frecuente en personas obesas. Su distribucién por edades
es: 20% en menores de 10 afios,>* 229 entre los 10 y 20
anos,’ y 499 en mayores de 20 afios.” También se ha de-
mostrado su naturaleza congénita asi como su existencia
en un lactante de 3 meses.** Puede ser precedido por un
cuadro gripal y hasta un 659% de los pacientes desarrollan
una infeccién estreptocdcica con titulos de antiestreptoli-
sinas altos.’ En la histologia se caracteriza por exceso de
mucopolisacaridos dcidos en la dermis.">"
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ABSTRACT

Scleredema of Buschke is a connective tissue disease of unk-
nown etiology, characterized by an excess of dermal acid mu-
copolysaccharides. It is considered an adult disease, but can also
occur in children. Clinically it may be preceded by an acute fe-
brile illness, usually infectious. The onset is insidious and gradual,
beginning in the neck and spreads to face, shoulder, upper trunk,
and arms, producing a diffuse and symmetrical induration of
the skin, without edema, with a normal color and woody like on
palpation and usually asymptomatic. The differential diagnosis
must be made with scleroderma, dermatomyositis, rheumatic
fever and other widespread indurations of the skin.
KEYWORDS: scleredema, buschke, mucopolisacarids.

Se explican cldsicamente tres subtipos de escleredema:
el tipo I, como enfermedad autolimitada de inicio agu-
do (2 a 4 semanas) que se presenta luego de un episodio
febril, secundario generalmente a una infeccién de vias
respiratorias, y que afecta con mds frecuencia a mujeres
de edad adulta y nifios; el tipo II o idiopédtico, que ocurre
como trastorno progresivo, sin antecedente infeccioso,
generalmente asociado a paraproteinemias y mieloma
multiple; y, finalmente, el tipo III, que se presenta como
enfermedad crénica de larga evolucién, asociado a diabe-
tes mellitus.>»** (tabla 1)

El término escleredema se ha subdividido en: escle-
redema adultorum, que aparece en sujetos no diabéticos,
y escleredema diutinum, particularmente en individuos
diabéticos
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Tabla 1. Tipos de escleredema.

ESCLEREDEMA DE BUSCHKE °°*

TIPOS DE ESCLEREDEMA

TIPO I: enfermedad autolimitada precedida de infeccion aguda.

TIPO II: enfermedad crénica progresiva, sin antecedente infeccioso.

TIPO IlIl: enfermedad crénica de larga evolucion asociada a diabetes mellitus.

Tabla 2. Escleredema: etiologia.

ETioLoGIA

CAuUsA

1. Autoinmune

Sensibilizacion del coldgeno por productos de una infeccion previa.

2. Diabetes mellitus adulto

Alteracién mecanismo mucopolisacaridos, incremento susceptibilidad a infeccion,
envejecimiento colageno acelerado.

3. Formaciones cocoides

Falla en pared celular, infeccién cocos gram-positivos.

4. Estimulacion de la corteza adrenal

Estrés subito estimularia liberacion esteroides.

5. Reaccién a farmacos

Asociada a tratamiento betabloqueante, inhibicion sistemas enzimaticos, incremento
mastocitos, disfuncion células Rouget paredes capilares, incremento sintesis
procolageno y RNA mensajero.

6. Mediadores quimicos

Prostaglandinas, AMPc, endotoxinas factor circulante que se fijaria a receptores en
areas localizadas, inmunoestimulacion crénica gammapatia monoclonal, anticuerpos
contra sustancia que estimularia la sintesis de acido hialurénico.

Patogénesis

La etiologia de esta enfermedad es desconocida. Se ha
propuesto la autoinmunidad por sensibilizacién al coldge-
no, inducido por antigenos presentados en una infeccién
previa.”»»'#5 La accién directa de una toxina bacteriana
en el tejido conectivo podria dafiar la fibrilla de colageno,
o modificar el proceso normal de recambio mucopolisa-
carido en la piel. El hecho de que la induracién suela ini-
ciar cerca de un sitio con un foco infeccioso ha llevado a
la idea de que esta condicién se produce por un bloqueo
linfético y que es un tipo de elefantiasis. Seley, en 1944,
describi6 experimentos realizados en ratones, en los que
la aplicacién de estr6genos en la piel producia un edema
peculiar, tanto de la piel como de los tejidos subcutdneos,
muy similar al escleredema. Segin este autor la infeccién
primaria dispararia una reaccién de alarma con libera-
cién de esteroides adrenocorticales, relacionados con los
estrégenos, que ocasionarian el edema. Este edema des-
aparecerfa con el uso de gonadotropinas o hialuronidasa.
Otro posible factor en la patogenia del escleredema po-
dria ser la reduccién o inhibicién de los sistemas enzima-
ticos que participan en la fragmentacién normal del dcido
hialurénico.”®
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En el contexto de la diabetes mellitus se habla de al-
teracién en el metabolismo de los mucopolisaciridos.”®
Ademds de los mecanismos ya planteados (hipersensi-
bilidad a estreptococos, lesiones en el sistema linfdtico y
estimulacién en la corteza adrenal) existen hipdtesis de
su relacién con anormalidades en nervios periféricos, es-
timulacién por hormonas tiroideas, uso de antibidticos,
corticosteroides, inmunosupresores, prostaglandina Er o
betabloqueadores. Se postula también la teorfa de la in-
munoestimulacién crénica mediada por inmunoglobuli-
nas tal como ocurre en la gammapatia monoclonal.»55

(tabla 2)

Manifestaciones clinicas

Puede estar precedido por enfermedad febril aguda de
65% a 95% de los casos, y en el 58% existe asociacién a
estreptococos*” pudiendo haber malestar general, mial-
gias y artralgias. Otras enfermedades relacionadas son:
influenza, escarlatina, sarampién, parotiditis, amigdalitis,
faringitis, otitis, furdnculos, erisipela, impétigo, difteria,
tifoidea, enfermedad por citomegalovirus, e infecciones
dentales.*7 Los casos asociados con diabetes son de inicio
insidioso."
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Fotografia 1. Escleredema, cuadro clinico tipico.

En la exploracién fisica se encuentra edema duro, si-
métrico, que afecta la parte posterior y lateral del cuello;
progresa a cara, hombros, brazos y térax. >+ (fotogra-
fias 1y 2) Los glateos, piernas y abdomen se afectan en
menor grado (10%). Respeta manos, pies y genitales.”® La
enfermedad avanza generalmente en 1 a 2 semanas, aun-
que puede continuar haciéndolo durante varios meses.
Persiste por espacio de 6 semanas a 2 afios, para después
desaparecer espontdneamente.>"*"

La induracién es de consistencia lefiosa, con apariencia
cérea o brillosa, bastante difusa, sin linea de demarcacién
entre las dreas afectadas y las que no lo estdn. Cuando
afecta la cara hay falta de expresién y dificultad para abrir
la boca, algunos pacientes han reportado disfagia, la cual
se debe a afeccién en la lengua. No hay dolor, aunque
puede haber parestesias. Las manifestaciones oculares
incluyen quemosis, exoftalmos, queratitis, conjuntivitis,
ulceraciones corneales y edema palpebral.s

Puede aparecer disfagia alta, por infiltracién de la
lengua o del tercio superior del eséfago, y clinicamente
ofrecer dudas sobre las disfagias distales observadas en el
curso de la esclerodermia sistémica.’

El compromiso sistémico en el escleredema incluye
manifestaciones cardiacas y musculoesqueléticas.’ Dentro
de las primeras, es posible detectar galope diastélico sin
evidencia de falla cardiaca. Se ha asociado con alteracio-
nes electrocardiograficas como depresién no especifica
del segmento ST y onda T invertida, siendo reversibles
en 3 a 9 meses; también se ha documentado insuficiencia
cardiaca derecha. Otros datos reportados son la miositis
localizada, parotiditis, esplenomegalia, hepatomegalia,
derrame pleural, peritoneal o articular."s*°

Enfermedades asociadas
El escleredema se ha presentado en relacién con gamma-
patia monoclonal, donde las inmunoglobinas séricas son
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Fotografia 2. Escleredema, induracion en placa.

usualmente del tipo IgG, aunque también han sido repor-
tadas IgA e IgM. Se ha sugerido que factores circulantes
relacionados con la paraproteina pueden aumentar la sin-
tesis de macromoléculas extracelulares por los fibroblas-
tos, induciendo asi la fibrosis dérmica.”

Se han encontrado casos asociados a mieloma multi-
ple,**=+ donde los pacientes con escleredema presentan
cadenas ligeras IgG kappa, sin conocer su significado pre-
cisa. La electroforesis urinaria de rutina puede identificar
algunos casos en su estadio inicial, ya que los pacientes
que tienen un mieloma oculto, que excretan més de 200
mg/d de proteina de Bence Jones, lo desarrollardn posi-
blemente en un ano."

La asociacién entre enfermedad reumadtica y esclere-
dema es excepcional. No estd clara la presencia del sin-
drome de Sjogren, con anticuerpos SSA/Ro en el escle-
redema.>»* En 1989, Miyagawa describi6 la aparicién
simultdnea de cambios cutdneos y de la artritis reuma-
toide en un paciente que desarroll6 sindrome seco 4 afios
después.” Se ha observado una relacién entre el hiperpa-
ratiroidismo primario (hipercalcemia crénica) y los cam-
bios escleréticos cutdneos. Sin embargo, debe ser investi-
gada mds a profundidad.?>>* Existen trabajos en los que
se reporta la relacién con parpura anafilactoide,”** ma-
croglobulinemia de Waldenstrém,” poliserositis, vitiligo
universal, alopecia areata, y linfoma no Hodgkin

Escleredema de Bushke y diabetes

El término “escleredema del diabético” fue acunado en
1973 por Krakowsky, quien describié las manifestaciones
clinicas de la enfermedad en pacientes diabéticos obe-
s0s,* y cuya instalacién ocurre hacia los 50 afios de edad.
El escleredema del diabético es una entidad que se pre-
senta generalmente en pacientes con resistencia severa a
la insulina y pobre control metabdlico, sin antecedente de
infeccién previa.*
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Estos casos muestran un inicio insidioso que tiende
a hacerse crénico y predomina en hombres en relacién
10:1.>% En estos pacientes con diabetes y complicaciones
vasculares puede o no existir algin precedente infeccio-
s0, o de enfermedad febril, inicidndose la induracién de
novo.>

Para explicar la etiopatogenia de este grupo de pa-
cientes se ha propuesto glicosilacién no enzimética, con
acumulacién de los productos finales de tal proceso en
dermis y que daria lugar a uniones cruzadas anormales
entre las fibras de coldgeno. Otro mecanismo propuesto
es que, en presencia de hiperglucemia, las células ricas en
aldosa-reductasa aumentarian la conversién de los azuca-
res en polioless

Los pacientes con escleredema tienen alta prevalencia
de retinopatia, cardiopatia isquémica, hipertensién arte-
rial y obesidad.

Alteraciones de laboratorio

Pueden encontrarse titulos elevados de antiestreptolisinas
en aquellos pacientes en los que ha existido un preceden-
te infeccioso. Es posible encontrar velocidad de sedimen-
tacion globular elevada, leucocitosis, leucopenia, hiper-
glucemia, neutrofilia, hiperglobulinemia y alteraciones
de los patrones electroforéticos protéicos. Se recomienda,
ante sospecha clinica, realizar curva de tolerancia de glu-
cosa>™®

Histopatologia

En el estudio histopatolégico de las lesiones recientes la
epidermis estd respetada, en dermis existe infiltrado in-
flamatorio leve y perivascular por linfocitos e histiocitos
con algunas células plasmaticas. La mayor alteracién serd
el marcado engrosamiento de la dermis reticular superfi-
cial, media y profunda, a expensas de las fibras de cola-
geno. e

Las fibras de coldgeno se fragmentan y se separan unas
de otras dejando espacios que, segiin algunos autores, po-
drian corresponder a edema intersticial.* En la tincién
de hematoxilina y eosina se observa este edema entre
las fibras de coldgeno que se fragmentan dejando espa-
cios. 79 (fotografias 3, 4y 5)

En dermis profunda se comprueba la presencia de una
sustancia compuesta de mucopolisacdridos dcidos no sul-
fatados, principalmente édcido hialurénico que separa los
fasciculos de coldgeno’ En lesiones recientes se puede
demostrar con la tincién positiva para hierro coloidal o
azul alciano >

La grasa subcutdnea estd reemplazada por fibras cold-
genas. No se conoce el mecanismo por el cual el coldgeno
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Fotografia 3. Alteraciones en la colagena (HE 10x).

Fotografia 4. Engrosamiento de los haces de colagena (HE 40x).

Fotografia 5. Infiltrado inflamatorio perivascular leve (HE 40x).
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dérmico invade el tejido celular subcutdneo o se fabrica
de nuevo’

Los andlisis quimicos de la dermis revelan aumento en
hidroxiprolina y hexosaminas, siendo sus concentraciones
proporcionales al grado de engrosamiento de la piel. El
contenido de agua en la piel es normal. Usando microsco-
pia electrénica, se ha observado aglutinacién de las fibras
de coldgeno y aumento en la sustancia fundamental’

Los cultivos celulares han mostrado que los fibroblas-
tos en la piel de estos pacientes producen un aumento de
la cantidad de procoldgeno y glucosaminoglucanos.

Diagnéstico diferencial

El escleredema ha sido diferenciado del estado temprano
del edema de la esclerodermia sistémica porque en esta
dltima ademads se presenta el fenémeno de Raynaud, pre-
dileccién por manos y pigmentacion, asi como telangiec-
tasias, datos de isquemia y atrofia. El escleredema puede
confundirse con triquinosis, dermatomiositis, esclero-
mixedema, escleredema neonatorum, amiloidosis sisté-
mica primaria y edema de origen cardiaco o renal. Otras
posibilidades son la fascitis eosin6filica.+" (tabla 3)

Tabla 3. Diagnéstico diferencial.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Esclerodermia

Dermatomiositis

Mixedema

Fascitis eosinofilica

Triquinosis

Edema cardiaco

Morfea

Progeria

Reaccion injerto contra huésped
Amiloidosis sistémica

Porfiria cutanea tarda
Enfermedad por cloruro polivinilo
Liquen escleroso y atrofico
Fenilcetonuria

Efectos bleomicina

Trauma ocupacional
Escleredema neonatorum
Necrosis grasa subcutanea
Carcinoma en coraza

Eritroblastosis

- Dermatologia Cosmética, Médica y Quirtirgica

Curso y pronostico

Aunque no existe un tratamiento completamente com-
probado como efectivo, la mayoria de los pacientes me-
joran con el tiempo.” El carécter favorable, a menudo es-
pontdneo, en algunas semanas o meses de la evolucién,
ofrece una dificultad de accién terapéutica. El 299 de los
pacientes se curan o mejoran en 6 meses, el 19% lo hacen
antes de un afio, y el 129 tardan dos o mds afios.”7 Pue-
den persistir dreas de escleredema, y las recurrencias de
la enfermedad siguiendo a otros episodios febriles no son
raros.5 En 259% de los pacientes la enfermedad puede per-
sistir indefinidamente, sobre todo si el trastorno subya-
cente asociado es crénico o incurable. Los casos mortales
son extremadamente raros y suelen asociarse a mieloma
multiple s+

Tratamiento

No se ha establecido un tratamiento especifico y efectivo
para el escleredema. Fundamentalmente es sintomdtico:
barios calientes, masajes y fisioterapia." Hay reportes de
utilidad con el uso de agentes inmunosupresores como:
ciclosporina, metotrexato, pentoxifilina, prostaglandina
E1, penicilamina, altas dosis de penicilina, inyecciones lo-
cales de 4cido hialurénico, esteroides sistémicos o locales,
factor XIII, fotoquimioterapia sistémica con psoralenos
y radiacién ultravioleta A (PUVA), bafio-PUVA, crema
PUVA, asi como terapia con rayos UVA-1, radioterapia
con haz de electrones, cuya clave radica en la capacidad
de inducir apoptosis en los fibroblastos dérmicos anorma-
les o interferir con la senalizacién de las células, disminu-
yendo asi la produccién de coldgeno y mucina.>"

El tipo asociado a infeccién por estreptococo parece
tener buena respuesta a la terapia con penicilina,* resul-
tando en reduccién de la induracién en un periodo de 6
meses. En pacientes con escleredema relacionado a dia-
betes tipo 2, o en aquellos casos asociados a hipergamma-
globulinemia, ha habido respuesta a altas dosis de UVA-1,
solo 0 en combinacién con antibidticos.>"
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Wilberth Cetina Alpuche / Felipe Vargas Martinez / Roberto Arenas / Maria Elisa Vega Memije

1. {Cudl es la edad que estadisticamente se ha encontra- ¢) Eritema que primero afecta hombros, brazos y

do mas afectada por el escleredema de Buschke?
a) Menores de 10 afios.

b) Entre 30 y 40 aios.

¢) Mayores de 20 afios

d) Tiene 2 picos a los 10 y a los 50 afios

e) No hay una edad de predominio

. {Cudl subtipo de escleredema se presenta de forma
autolimitada posterior a un cuadro febril y a infeccién
de vias respiratorias?

a) Tipo I

b) Tipo I

c) Tipo 111

d) Tipo IV

e) Tipo Iy Il

Cual esta principal relacién con el escleredema?

a) Licuefaccién de la basal

b) Autoinmunidad contra fibras de elastina

¢) Acumulacién de mucopolisacdrido en la piel

d) Acumulacién de histiocitos y polimorfonucleares

e) Autoinmunidad por sensibilizacién contra los
melanocitos

. {Cudles son las caracteristicas y localizacién mas co-

mun del escleredema?

a) Edema en glateos, piernas y abdomen.

b) Edema duro, asimétrico, que afecta brazos y
piernas.
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térax, sin incluir cuello y cara.

d) Edema blando, simétrico, que afecta la porcién
posterior del cuello, sin afectar hombros.

e) Edema duro, simétrico y afectando la parte
posterior y lateral del cuello, progresando a cara,
hombros, brazos y térax.

Las siguientes son enfermedades que se han relaciona-
do mas con el escleredema, excepto:

a) Mieloma maltiple

b) Sindrome de Sjogren

c) Artritis Reumatoide

d) Enfermedad de Chron

e) Hiperparatiroidismo primario.

. {Cual de las siguientes afirmaciones es la mas relacio-

nada con el escleredema del diabético?

a) Es comin en pacientes de reciente diagnéstico de
diabetes.

b) Se ha visto mds correlacién en paciente con ade-
cuado control y glucemias normales.

¢) Es comin en pacientes con presencia de resisten-
cia severa a la insulina y pobre control metabélico.

d) Es comun en pacientes con presencia de resisten-
cia moderada a la insulina y buen control meta-
bélico.

e) Escomun en pacientes con presencia de resisten-
cia leve a la insulina y pobre control metabélico.
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7.

{Cudl es la alteracion mas importante desde el punto

de vista histologico en el escleredema?

a) Presencia de espongiosis

b) Engrosamiento de dermis profunda

c) Acantolisis y dermis con infiltrado inflamatorio
leve.

d) Engrosamiento en dermis reticular superficial,
media y profunda a expensas de las fibras de
coldgena.

e) Engrosamiento de epidermis y dermis
profunda a expensas de fibras de elastasa y
reticulares.

¢En que porcentaje de los pacientes puede persistir
indefinidamente la escleredema ?

a) 10% de los paciente

b) 50% de los pacientes

¢) 30% de los pacientes

d) 25% de los pacientes

e) menos del 3% de los pacientes
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9.

10.

ESCLEREDEMA DE BUSCHKE **+*

(A que enfermedad estan mas relacionados los casos
mortales de escleredema?

a) Mieloma multiple

b) Artritis Reumatoide

¢) Linfoma no Hodgkin

d) Sindrome de Sjégren

e) Macroglobulinemia de Waldenstrom

Tratamiento que ha mostrado una mejor respuesta

para pacientes con escleredema relacionado a diabetes

tipo 2.

a) Metotrexato

b) Esteroides tépicos

c) Barios calientes, masajes y fisioterapia

b) Inyecciones locales de dcido hialurénico

d) Altas dosis de UVA-1, s6lo 6 en combinacién
con antibiéticos
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