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Caso ClíniCo

Escleredema	de	Buschke	concomitante	
con	infección	por	sífilis

Resumen	

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

CASO	CLÍNICO: Paciente masculino en la quinta década de la vida, sin antecedentes 
médicos de importancia quien, después de un cuadro respiratorio de las vías aéreas 
superiores, manifestó sensación de piel rígida y tirante, principalmente en el tercio 
superior del tronco que limitaba la rotación cervical y la apertura oral. El estudio 
histopatológico evidenció un ligero engrosamiento de las bandas de colágeno de todo 
el espesor dérmico, desplazamiento de los anexos y leve craquelamiento intersticial 
atribuible a esclerodermia. El perfil de serología evidenció prueba rápida para VIH 
negativa, virus hepatotropos negativos y prueba no treponémica positiva en 64 dilu-
ciones, sugerente de infección por sífilis.

CONCLUSIONES:	En el caso comunicado coexistía una enfermedad autoinmunitaria 
con una infección multisistémica. La simultaneidad de estos trastornos es poco frecuen-
te; ésta es la primera descripción en la bibliografía. Su diagnóstico incluye la historia 
clínica, la exploración física, los hallazgos histopatológicos y estudios paraclínicos. 
Ambas enfermedades repercuten en la calidad de vida de los pacientes, por lo que su 
diagnóstico y tratamiento correctos son fundamentales. 

PALABRAS	CLAVE: Escleredema de Bushcke; enfermedad del tejido conectivo; sífilis; 
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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ANTECEDENTES

El escleredema es una enfermedad del tejido co-
nectivo perteneciente al grupo de las mucinosis 
cutáneas difusas.1,2 También se conoce como 
escleredema del adulto o de Buschke, por ser 
quien la describió en 1902.2 Su prevalencia e 
incidencia se desconocen, aunque más del 50% 
de los casos ocurren en menores de 20 años.3,4 
Forma parte del grupo de imitadores de la es-
clerosis sistémica, enfermedad autoinmunitaria 
del tejido conectivo que no sólo afecta la piel, 
sino que, además, causa daño multisistémico, 
lo que repercute en la morbilidad y mortalidad 
del paciente.5 El escleredema de Buschke se 
manifiesta generalmente con edema duro o una 
piel rígida que puede afectar la cara, el cuello, la 
mitad superior del tronco y la porción proximal 
de las extremidades superiores.6 Cuando afecta 
el rostro hay falta de expresión y dificultad para 
abrir la boca.

Su similitud clínica con otras esclerodermias 
debe obligar a un adecuado historial clínico, 
examen físico y pruebas de apoyo diagnósticas. 
En términos clínicos, la esclerodermia se mani-
fiesta con tirantez, engrosamiento e induración 
de la piel, cambios típicos de piel escleredemato-
sa que puede ser difusa o sistémica; sin embargo, 
pueden agregarse otras manifestaciones cutá-
neas: úlceras digitales, edema bilateral de manos 
y dedos, fenómeno de Raynaud y atrofia cutánea, 

que es fundamental para establecer el diagnós-
tico diferencial con el escleredema.7

Por lo anterior el diagnóstico del escleredema 
de Buschke es un desafío clínico; sin embargo, 
la identificación oportuna es decisiva para 
definir el esquema de tratamiento, con reper-
cusión en el pronóstico de la enfermedad. Se 
comunica el caso de un paciente masculino 
con clínica característica de escleredema de 
Buschke secundario a infección por sífilis, por 
lo que se plantean diferencias entre estas dos 
afecciones para su identificación y tratamiento 
oportunos.

CASO CLÍNICO

Paciente masculino en la quinta década de la 
vida sin antecedentes de importancia, que con-
sultó a nuestro servicio por padecer síntomas de 
un mes de evolución de sensación de piel rígida 
que limitaba la rotación cervical, la apertura 
oral y disfagia para alimentos sólidos. Además, 
refirió que los síntomas empezaron después de 
un cuadro respiratorio de la vía aérea superior 
que se curó de manera espontánea. Al examen 
físico se evidenció una importante limitación 
a la apertura oral, con signos de esclerosis en 
la piel del cuello y del tercio superior del tórax 
(Figura 1), por lo que se consideró sospecha 
diagnóstica una enfermedad de tejido conectivo 
a estudio de tipo esclerosis sistémica; debido a lo 

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.
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anterior se practicó estudio anatomopatológico, 
perfil autoinmunitario y serología. 

A la tinción con hematoxilina y eosina los re-
sultados evidenciaron un ligero engrosamiento 
de las bandas de colágeno de todo el espesor 
dérmico, desplazamiento de los anexos y dis-
creto craquelamiento intersticial (Figura 2); sin 
embargo, no se identificó mucina intersticial, 
homogenización del colágeno ni cambios 
esclerodermiformes, lo que sugería hallazgos 
compatibles con esclerodermia. Asimismo, se 
evidenció un perfil serológico con prueba no 
treponémica positiva en 64 diluciones, prueba 
rápida para VIH y virus hepatotropos negativos, 
lo que sugirió una infección por sífilis primaria 
latente tardía, por lo que se inició tratamiento 
con penicilina benzatínica en tres dosis vía in-
tramuscular semanal. 

El perfil autoinmunitario mostró un patrón 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 estableció 
el diagnóstico definitivo de infección por sífilis 
concomitante con escleredema. 

Figura 1. Limitación a la apertura oral con piel indurada y brillante, de aspecto esclerótico en la región cervi-
cal (A) y dorsal (B).

A	 	 	 	 	 	 													B

Durante el seguimiento, en la valoración un mes 
después del tratamiento, el paciente manifestó 
mejoría clínica respecto de la apertura oral, 
deglución y movilidad cervical. 

DISCUSIÓN

El escleredema de Buschke es una enfermedad del 
tejido conectivo, caracterizada por engrosamiento 
de la dermis con depósito de mucina entre las 
fibras de colágeno que clínicamente se manifiesta 
como un endurecimiento de la piel, predomi-
nantemente en la mitad superior del tronco.6 
En algunos casos es concomitante con diabetes 
mellitus, infecciones respiratorias y gammapatías 
monoclonales.2,6,7,8 Puede afectar a cualquier raza 
y no hay predilección entre ambos sexos. Se ha 
observado en población pediátrica y adulta.8-11

Su fisiopatología se desconoce, aunque se ha 
observado un aumento de la actividad de los fi-
broblastos, lo que produce un exceso de mucina 
y colágeno que se acumulan en la capa reticular 
de la dermis.7 Existen tres subtipos:

1. Tipo l: Es la más común. Afecta a pa-
cientes jóvenes tras una infección viral o 
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entre las áreas afectadas y las que no lo están.22 
Al ser pellizcada, puede adquirir una apariencia 
arrugada o en piel de naranja, y puede estar 
precedida por foliculitis o mostrar una reacción 
eritematosa transitoria.4,7,23 Cuando afecta el 
rostro, hay falta de expresión y dificultad para 
abrir la boca; algunos pacientes han reportado 
disfagia, que se debe a afección en la lengua.22

El diagnóstico definitivo se establece por me-
dio de una biopsia cutánea; las pruebas de 
laboratorio son útiles para determinar la causa 
subyacente según 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 elevación 
de IgG3 en pacientes con gammapatía mono-
clonal.4,20 

Desde el punto de vista fisiopatológico, parece 
que el escleredema asociado con diabetes melli-
tus se produce por una glucosilación irreversible 
del colágeno, en el asociado a infecciones 
por sensibilización al colágeno inducido por 

bacteriana, pero principalmente de causa 
estreptocócica. El inicio suele ser agudo 
y es de alivio espontáneo.8,9,12-16

2. Tipo ll: Afecta a pacientes con una para-
proteinemia (gammapatía monoclonal, 
mieloma múltiple, o hiperparatiroidis-
mo).3,16,17 Tiene evolución crónica con 
avance de las lesiones durante años. 

3. Tipo lll: También conocido como escle-
redema diabeticorum, acuñado en 1973 
por Krakowski;18 suele afectar a varones a 
partir de la edad de 40 años con diabetes 
mellitus 1 o 2, por lo general es de larga 
evolución y mal controlada.2,19,20,21

El diagnóstico se basa en la historia clínica, la 
exploración física y los hallazgos histopatológi-
cos. En términos clínicos, se aprecia un edema 
duro o una piel rígida que puede afectar a la 
cara, el cuello, la mitad superior del tronco y la 
porción proximal de las extremidades superiores, 
como el paciente del caso. La induración es de 
consistencia leñosa, con apariencia cérea o bri-
llosa, bastante difusa, sin línea de demarcación 

Figura 2. Ligero engrosamiento de las bandas de colágeno de todo el espesor dérmico, desplazamiento de los 
anexos y discreto craquelamiento intersticial. No se identifica mucina intersticial, homogenización del colágeno 
ni cambios esclerodermiformes (H-E).
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gammapatía monoclonal no se ha establecido 
un tratamiento de elección porque es un desafío; 
sin embargo, se han publicado casos aislados de 
pacientes tratados con múltiples alternativas: pul-
sos de corticosteroide sistémico,25 metotrexato a 
dosis bajas,26 penicilina a dosis altas,27 ciclospo-
rina,28 PUVA29 y radioterapia.30 No obstante, la 
fototerapia siempre se ha considerado un pilar 
fundamental para el tratamiento del escleredema 
del adulto. 

Linares-González y su grupo2,31 describieron la 
eficacia de la fototerapia a través del tratamiento 
de un paciente con escleredema de Buschke que 
mostraba disfagia para alimentos sólidos, con 
induración cutánea difusa en la región cervical, 
los hombros, la espalda y los glúteos. Iniciaron 
tratamiento con UVA-1 inicialmente a dosis ba-
jas hasta una dosis máxima de 20 J/cm2 durante 
28 sesiones con franco alivio de los síntomas 
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 
I. Sus principales ventajas incluyen ciclos cortos 
de tratamiento con resultados rápidos; a mayor 
longitud de onda, conlleva menor riesgo erite-
matógeno y, por tanto, de quemaduras asociadas. 

CONCLUSIONES

Este artículo comunica el caso de un paciente 
masculino con diagnóstico clínico de esclerede-
ma de Buschke de tipo l, asociado con infección 
por sífilis, primera descripción de esta asociación 
en la bibliografía. Su identificación es un reto 
para el clínico que la enfrenta; sin embargo, sus 
diferencias clínicas y paraclínicas orientan a un 
diagnóstico oportuno y, por ende, a un tratamien-
to preciso definitivo para un mejor pronóstico de 
ambas enfermedades. 

antígenos previos y, finalmente, el asociado a 
gammapatía monoclonal a un proceso de inmu-
noestimulación crónica.2,3

El diagnóstico 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 
cutánea, presente en la esclerodermia, es fun-
damental para distinguirla del escleredema.7,24 
Además, las telangiectasias, el síndrome de Ray-
naud, la calcinosis o las afecciones cuticulares 
son propias de la esclerodermia e, histológica-
mente, la epidermis estaría atrófica, los haces 
de colágeno engrosados con la característica 
pérdida de los anexos. El escleromixedema es 
un tipo de mucinosis primaria que se manifiesta 
como placas induradas y una erupción micropa-
pular con posible afectación de las manos y los 
antebrazos5,6 y que se asocia con gammapatía 
monoclonal. En términos microscópicos, se ob-
serva un depósito difuso de mucina en la dermis 
superficial y media, con fibrosis y proliferación 
de fibroblastos dispuestos de forma irregular. 

El Cuadro 1 muestra las diferencias clínicas y 
paraclínicas entre la esclerosis sistémica y el 
escleredema porque su similitud clínica obliga a 
llevar a cabo un estudio riguroso para descartarla 
con el fin de establecer el diagnóstico e indicar 
el tratamiento adecuado.

El tratamiento no es necesario en los casos 
asociados con una infección porque se trata de 
un proceso de alivio espontáneo que depende-
rá del tipo de infección concomitante. En las 
formas asociadas con diabetes mellitus o con 
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R e v i s t a  m e x i c a n a

AVISO IMPORTANTE

Ahora puede descargar la aplicación de 
Dermatología	Revista	Mexicana. 
Para consultar el texto completo de los artículos deberá 
registrarse una sola vez con su correo electrónico, 
crear una contraseña, indicar su nombre completo y 
especialidad. Esta información es indispensable para 
saber qué consulta y cuáles son sus intereses y 
poder en el futuro inmediato satisfacer sus 
necesidades de información.

 La aplicación está disponible 
 para Android o iPhone.


