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Scleredema of Buschke concomitant with
syphilis infection.
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Resumen

ANTECEDENTES: El escleredema de Buschke es una enfermedad del tejido conec-
tivo, caracterizada por engrosamiento de la dermis con depésito de mucina entre
las fibras de coldgeno, que se manifiesta como un endurecimiento de la piel que,
cuando afecta el rostro, genera falta de expresion y dificultad para abrir la boca.
Puede ser concomitante con la diabetes mellitus, infecciones respiratorias y gam-
mapatias monoclonales.

CASO CLINICO: Paciente masculino en la quinta década de la vida, sin antecedentes
médicos de importancia quien, después de un cuadro respiratorio de las vias aéreas
superiores, manifesté sensacién de piel rigida y tirante, principalmente en el tercio
superior del tronco que limitaba la rotacién cervical y la apertura oral. El estudio
histopatoldgico evidenci6 un ligero engrosamiento de las bandas de colageno de todo
el espesor dérmico, desplazamiento de los anexos y leve craquelamiento intersticial
atribuible a esclerodermia. El perfil de serologia evidenci6 prueba rdpida para VIH
negativa, virus hepatotropos negativos y prueba no treponémica positiva en 64 dilu-
ciones, sugerente de infeccién por sifilis.

CONCLUSIONES: En el caso comunicado coexistia una enfermedad autoinmunitaria
con una infeccién multisistémica. La simultaneidad de estos trastornos es poco frecuen-
te; ésta es la primera descripcion en la bibliograffa. Su diagnéstico incluye la historia
clinica, la exploracion fisica, los hallazgos histopatolégicos y estudios paraclinicos.
Ambas enfermedades repercuten en la calidad de vida de los pacientes, por lo que su
diagnéstico y tratamiento correctos son fundamentales.

PALABRAS CLAVE: Escleredema de Bushcke; enfermedad del tejido conectivo; sffilis;
enfermedades autoinmunitarias.

Abstract

BACKGROUND: Scleredema of Buschke is a connective tissue disease characterized
by dermis thickening with mucin deposits among the collagen fibers that clinically
it presents as a hardening of the skin that, when it affects the face, causes a lack of
expression and difficulty in opening the mouth. It may coexist with diabetes mellitus,
respiratory infections and monoclonal gammopathies.

CLINICAL CASE: A male patient in the fifth decade of life, with no significant medical
history who, after a respiratory episode of the upper airway, presented a sensation of
rigid and tight skin, mainly at the upper third of the trunk, which limited cervical rota-
tion and oral opening. The histopathological study revealed a slight thickening of the
collagen bands throughout the dermal thickness, displacement of the skin appendages
and discrete interstitial cracking attributable to scleroderma, and the serology profile
showed a negative rapid test for HIV, negative hepatotropic viruses, and a positive
non-treponemal test at 64 dilutions, suggestive of syphilis infection.

CONCLUSIONS: This clinical case had an autoimmune disease concomitant with
a multisystemic infection. The simultaneity of these disorders is rare, being the first
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description in the literature. The diagnosis includes: clinical history, physical examina-
tion, histopathological findings and paraclinical studies. Both diseases affect quality of
patients’ lives, therefore, correct diagnosis and treatment are essential.

KEYWORDS: Scleredema adultorum; Connective tissue disease; Syphilis; Autoimmune

diseases.

ANTECEDENTES

El escleredema es una enfermedad del tejido co-
nectivo perteneciente al grupo de las mucinosis
cutaneas difusas.? También se conoce como
escleredema del adulto o de Buschke, por ser
quien la describié en 1902.% Su prevalencia e
incidencia se desconocen, aunque mas del 50%
de los casos ocurren en menores de 20 anos.>*
Forma parte del grupo de imitadores de la es-
clerosis sistémica, enfermedad autoinmunitaria
del tejido conectivo que no sélo afecta la piel,
sino que, ademds, causa dafio multisistémico,
lo que repercute en la morbilidad y mortalidad
del paciente.® El escleredema de Buschke se
manifiesta generalmente con edema duro o una
piel rigida que puede afectar la cara, el cuello, la
mitad superior del tronco y la porcién proximal
de las extremidades superiores.® Cuando afecta
el rostro hay falta de expresion y dificultad para
abrir la boca.

Su similitud clinica con otras esclerodermias
debe obligar a un adecuado historial clinico,
examen fisico y pruebas de apoyo diagnésticas.
En términos clinicos, la esclerodermia se mani-
fiesta con tirantez, engrosamiento e induracion
de la piel, cambios tipicos de piel escleredemato-
sa que puede ser difusa o sistémica; sin embargo,
pueden agregarse otras manifestaciones cutd-
neas: Ulceras digitales, edema bilateral de manos
y dedos, fenémeno de Raynaud y atrofia cutdnea,

que es fundamental para establecer el diagnos-
tico diferencial con el escleredema.”

Por lo anterior el diagnéstico del escleredema
de Buschke es un desafio clinico; sin embargo,
la identificacion oportuna es decisiva para
definir el esquema de tratamiento, con reper-
cusion en el pronéstico de la enfermedad. Se
comunica el caso de un paciente masculino
con clinica caracteristica de escleredema de
Buschke secundario a infeccién por sifilis, por
lo que se plantean diferencias entre estas dos
afecciones para su identificacion y tratamiento
oportunos.

CASO CLiNICO

Paciente masculino en la quinta década de la
vida sin antecedentes de importancia, que con-
sulté a nuestro servicio por padecer sintomas de
un mes de evolucion de sensacion de piel rigida
que limitaba la rotacién cervical, la apertura
oral y disfagia para alimentos sélidos. Ademads,
refirié que los sintomas empezaron después de
un cuadro respiratorio de la via aérea superior
que se cur6 de manera espontdnea. Al examen
fisico se evidencié una importante limitacion
a la apertura oral, con signos de esclerosis en
la piel del cuello y del tercio superior del térax
(Figura 1), por lo que se consideré sospecha
diagnéstica una enfermedad de tejido conectivo
a estudio de tipo esclerosis sistémica; debido a lo
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Figura 1. Limitacién a la apertura oral con piel indurada y brillante, de aspecto esclerético en la regién cervi-
cal (A) y dorsal (B).

anterior se practicé estudio anatomopatologico,
perfil autoinmunitario y serologia.

A la tincién con hematoxilina y eosina los re-
sultados evidenciaron un ligero engrosamiento
de las bandas de colageno de todo el espesor
dérmico, desplazamiento de los anexos y dis-
creto craquelamiento intersticial (Figura 2); sin
embargo, no se identificé mucina intersticial,
homogenizacién del coldgeno ni cambios
esclerodermiformes, lo que sugeria hallazgos
compatibles con esclerodermia. Asimismo, se
evidencié un perfil serolégico con prueba no
treponémica positiva en 64 diluciones, prueba
rapida para VIH y virus hepatotropos negativos,
lo que sugirié una infeccién por sifilis primaria
latente tardia, por lo que se inici6 tratamiento
con penicilina benzatinica en tres dosis via in-
tramuscular semanal.

El perfil autoinmunitario mostré un patrén de
ANAS 1:160, ENAS positivos, anti-ADN nega-
tivos, complemento C3 y C4 normal, SCL70
negativo, anti-JO1 negativo y antiestreptolisina
O negativo. Por todo lo anterior, se establecio
el diagnostico definitivo de infeccion por sifilis
concomitante con escleredema.

Durante el seguimiento, en la valoracién un mes
después del tratamiento, el paciente manifestd
mejoria clinica respecto de la apertura oral,
deglucion y movilidad cervical.

DISCUSION

El escleredema de Buschke es una enfermedad del
tejido conectivo, caracterizada por engrosamiento
de la dermis con depésito de mucina entre las
fibras de coldgeno que clinicamente se manifiesta
como un endurecimiento de la piel, predomi-
nantemente en la mitad superior del tronco.®
En algunos casos es concomitante con diabetes
mellitus, infecciones respiratorias y gammapatias
monoclonales.>7”8 Puede afectar a cualquier raza
y no hay predileccion entre ambos sexos. Se ha
observado en poblacién pediatrica y adulta.®"

Su fisiopatologia se desconoce, aunque se ha
observado un aumento de la actividad de los fi-
broblastos, lo que produce un exceso de mucina
y colageno que se acumulan en la capa reticular
de la dermis.” Existen tres subtipos:

Tipo I: Es la mas comin. Afecta a pa-
cientes jovenes tras una infeccion viral o

107



108

Dermatologia Revista mexicana

2025; 69 (1)

Figura 2. Ligero engrosamiento de las bandas de coldgeno de todo el espesor dérmico, desplazamiento de los
anexos y discreto craquelamiento intersticial. No se identifica mucina intersticial, homogenizacion del colageno
ni cambios esclerodermiformes (H-E).

bacteriana, pero principalmente de causa
estreptocdcica. El inicio suele ser agudo
y es de alivio espontaneo.®9121¢

2. Tipo Il: Afecta a pacientes con una para-
proteinemia (gammapatia monoclonal,
mieloma mdltiple, o hiperparatiroidis-
mo).>'%"7 Tiene evolucién crénica con
avance de las lesiones durante afos.

Tipo Ill: También conocido como escle-
redema diabeticorum, acufado en 1973
por Krakowski;'® suele afectar a varones a
partir de la edad de 40 afios con diabetes
mellitus 1 o 2, por lo general es de larga
evolucién y mal controlada.?9202!

(O8]

El diagnodstico se basa en la historia clinica, la
exploracion fisica y los hallazgos histopatoldgi-
cos. En términos clinicos, se aprecia un edema
duro o una piel rigida que puede afectar a la
cara, el cuello, la mitad superior del tronco y la
porcion proximal de las extremidades superiores,
como el paciente del caso. La induracion es de
consistencia lefiosa, con apariencia cérea o bri-
llosa, bastante difusa, sin linea de demarcacién

entre las dreas afectadas y las que no lo estan.??
Al ser pellizcada, puede adquirir una apariencia
arrugada o en piel de naranja, y puede estar
precedida por foliculitis o mostrar una reaccion
eritematosa transitoria.*”?* Cuando afecta el
rostro, hay falta de expresién y dificultad para
abrir la boca; algunos pacientes han reportado
disfagia, que se debe a afeccion en la lengua.??

El diagnédstico definitivo se establece por me-
dio de una biopsia cutanea; las pruebas de
laboratorio son Utiles para determinar la causa
subyacente segln el subtipo. Puede haber, en-
tre otros hallazgos, concentraciones elevadas
de antiestreptolisina O, alteraciones de las
concentraciones de glucosa o de hemoglobina
glucosilada, o hiperglobulinemia con elevacion
de IgG3 en pacientes con gammapatia mono-
clonal.#2°

Desde el punto de vista fisiopatoldgico, parece
que el escleredema asociado con diabetes melli-
tus se produce por una glucosilacion irreversible
del colageno, en el asociado a infecciones
por sensibilizacion al colageno inducido por
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antigenos previos vy, finalmente, el asociado a
gammapatia monoclonal a un proceso de inmu-
noestimulacién crénica.??

El diagndstico diferencial debe incluir, princi-
palmente, la esclerodermia y otras afecciones
pseudoesclerodermiformes, como el esclero-
mixedema. La esclerodermia se distingue por
endurecimiento de la piel que puede ser difusa,
como en la morfea generalizada o en la escle-
rosis sistémica, o localizada, como en la morfea
en placas o en la esclerodermia lineal. La atrofia
cutanea, presente en la esclerodermia, es fun-
damental para distinguirla del escleredema.”**
Ademas, las telangiectasias, el sindrome de Ray-
naud, la calcinosis o las afecciones cuticulares
son propias de la esclerodermia e, histolégica-
mente, la epidermis estaria atréfica, los haces
de colageno engrosados con la caracteristica
pérdida de los anexos. El escleromixedema es
un tipo de mucinosis primaria que se manifiesta
como placas induradas y una erupcién micropa-
pular con posible afectacién de las manos vy los
antebrazos™® y que se asocia con gammapatia
monoclonal. En términos microscopicos, se ob-
serva un dep0sito difuso de mucina en la dermis
superficial y media, con fibrosis y proliferacion
de fibroblastos dispuestos de forma irregular.

El Cuadro 1 muestra las diferencias clinicas y
paraclinicas entre la esclerosis sistémica y el
escleredema porque su similitud clinica obliga a
[levar a cabo un estudio riguroso para descartarla
con el fin de establecer el diagnéstico e indicar
el tratamiento adecuado.

El tratamiento no es necesario en los casos
asociados con una infeccién porque se trata de
un proceso de alivio espontaneo que depende-
ra del tipo de infeccién concomitante. En las
formas asociadas con diabetes mellitus o con

Dermatologia
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gammapatia monoclonal no se ha establecido
un tratamiento de eleccion porque es un desafio;
sin embargo, se han publicado casos aislados de
pacientes tratados con multiples alternativas: pul-
sos de corticosteroide sistémico,?> metotrexato a
dosis bajas,?® penicilina a dosis altas,?” ciclospo-
rina,?® PUVA? y radioterapia.’® No obstante, la
fototerapia siempre se ha considerado un pilar
fundamental para el tratamiento del escleredema
del adulto.

Linares-Gonzalez y su grupo**' describieron la
eficacia de la fototerapia a través del tratamiento
de un paciente con escleredema de Buschke que
mostraba disfagia para alimentos sélidos, con
induracion cutanea difusa en la region cervical,
los hombros, la espalda y los gldteos. Iniciaron
tratamiento con UVA-1 inicialmente a dosis ba-
jas hasta una dosis maxima de 20 J/cm? durante
28 sesiones con franco alivio de los sintomas
sin efectos adversos asociados. A través de la
fototerapia se induce la apoptosis de linfocitos T
y estimula a los fibroblastos dérmicos para sinte-
tizar colagenasas-metaloproteinasa de la matriz
. Sus principales ventajas incluyen ciclos cortos
de tratamiento con resultados rapidos; a mayor
longitud de onda, conlleva menor riesgo erite-
matdgeno y, por tanto, de quemaduras asociadas.

CONCLUSIONES

Este articulo comunica el caso de un paciente
masculino con diagnéstico clinico de esclerede-
ma de Buschke de tipo |, asociado con infeccién
por sifilis, primera descripcion de esta asociacion
en la bibliografia. Su identificacién es un reto
para el clinico que la enfrenta; sin embargo, sus
diferencias clinicas y paraclinicas orientan a un
diagndstico oportuno y, por ende, a un tratamien-
to preciso definitivo para un mejor pronéstico de
ambas enfermedades.
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Diferencias entre esclerosis sistémica y escleredema de Buschke

_ Esclerosis sistémica Escleredema de Buschke

Hallazgos iniciales en la piel
Distribucién

Fenémeno de Raynaud

Estudios de laboratorio positivos

Complicaciones

Evolucion

Esclerosis cutdnea, telangiectasias
Inicia en las manos y los pies con posterior
ulceracién de los dedos

Presente

ANA, ENAS, anti SCL-70 (anti-topoisomerasa
),

anticentrémero, ARN polimerasa IlI

Dafio multiorgénico: eséfago, pulmén, rifién

Depende del 6rgano afectado, tratamiento

2025; 69 (1)

Induracién difusa, superficie en piel de
naranja, color livedo-rojizo

Cara, cuello y espalda alta

Ausente

T1: perfil infeccioso

T2: electroforesis de proteinas gammapatias
monoclonales

T3: HBA1C y glucemia en ayuno

Restriccién de movilidad

Se alivia al tratar la enfermedad asociada o

dirigido
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