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Resumen

Claudia Andrea Herndndez

El escleredema de Buschke, o adiltorum, es una enfermedad rara del tejido con-
Juntivo, de cansa desconocida, caracterizada por una induracion sibita, sinétrica
v difusa de la piel, de dificil tratamento.

Se presenta un paciente pediitrico con escleredema de Buschlie secundario a
amigdalitis estreptocdeica, manejado satisfactoriamente con fototerapia con
rayos ultravioleta B de banda estrecha y penicilina oral.

PALABRAS CLAVE: escleredema, tratamiento, fototerapia.

Summary

Scleredema of Buschle, or adultorum, is a rare connective tissue disorder of
unknown eticlogy, characterized by sudden onset of symmetric and diffuse
induration of the skin which is difficult to treat.

We present a case of scleredema of Buschke secondary to streptococeal infee-
tion in a pediatric patient successfully treated with narrow band UVE photothe-
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rapy and penicillin,
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Caso clinico

Se trata de un paciente de 4 afios, procedente de Medellin,
que fue llevado a consulta al Servicio de Dermatologia por
un cuadro clinico de un mes de evolucidn de induracion
asintomitica de la piel, no asociada a otros sintomas,

Como antecedentes personales de importancia, se halla
que tue el producto del segundo embarazo y que pre-
sentaba infeceiones frecuentes de las vias respiratorias
superiores, cuyo tiltimo episodio fue dos semanas antes.
En los antecedentes familiares, se anotéd que el padre y
varios familiares eran diabéticos,

En el examen fisico se encontrd induracion simétrica,
difusa y generalizada de la piel de la cara, el cuello, la es-
palda y los miembros superiores, sin compromiso distal
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(acral) y con apertura bucal limitada. No se observaron
cambios pigmentarios ni de sensibilidad, ni alteraciones
en la capilaroscopia de los pliegues ungulares; tampoco
presentaba pérdida de los anexos, fendmeno de Raynaud,
edema, fotosensibilidad ni compromiso de mucosas,

For los hallazgos clinicos se hizo una impresion diag-
nastica de escleredema de Buschhe o esclerodermia sis-
témica. Se solicitaron los siguientes exdmenes de labora-
torio para aclarar el diagndstico: biopsia de piel, ecografia
de tejidos blandos, hemoleucograma y sedimentacion,
pruebas de funcién renal y tiroidea, perfil reumatolégico
¥ titulos de anticuerpos antiesptreptolisina, y se hizo una
valoracion por renmatologia pedidtrica,

En la biopsia de piel los hallazgos fueron sutiles: epi-
dermis normal y engrosamiento de la dermis veticular
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estin separadas entre si. No hay incremento de los
fibroblastos, Hematoxilina ¥ eosina, 40 x.
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Fiouga 2. Depositos de mucina presentes en la superficie
del colageno. Azul alciano, 40 x.

con fibras de colageno edematosas y separadas unas de
otras (Fiura 1). Con tinciones especiales para mucina
{azul alciano, hierro coloidal), se demostro el incremento
en el depdsito de ésta en pequenias cantidades en el es-
pacio dejado entre las fibras de coligeno (Fioura 2)

En la ecografia de cuello se observaron numerosas
adenomegalias en las cadenas cervicales anterior y pos-
terior, y los titulos de anticuerpos antiesptreptolisina
fueron elevados (3354 Ul/ml); los otros examenes de
laboratorio fueron normales. No se observéd compro-
miso sistémico,

Con la historia clinica y los hallazgos clinicos, se hizo
el diagnéstico de escleredema de Buschke, o adultorum,
secundario a infeccidn estreptococica. Se intentd ini-
ciar tratamiento con penicilina benzatinica, pero no fue
posible practicar la prueba de sensibilidad por la in-
duracion de la piel v entonces, se decidid administrar
penicilina oral por siete dias y fototerapia con rayos ul-
travioleta B de banda estrecha, iniciando con 250 1 por
ses1on, tres veces por semana, v aumentando 50 J cada
tres sesiones, En la dltima evaluacidn, en la sesidn 20,
se encontrd imporante mejoria de la induracién de la
piel, la movilidad de los miembros superiores, las ex-
presiones de la cara y la apertura bueal.

Discusion

El escleredema de Buschke o aduliorsm, es una enfer-
medad rara del tejido conjuntive, de causa desconocida,
que fue descrita en 1902 por Abraham Buschke. Se deno-
mind “escleredema adultorum™ con el fin de diferenciarla

del escleredema del neonato; sin embargo, la mayoria de
los pacientes afectados por esta entidad son menores de
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20 anos’. La enfermedad se presenta en todas las razas
y predomina en las mujeres (2:1)°. Su distribucién por
edades es de 29% en menores 10 afios, 22% entre 10 y 20
afios, v 49% en adultos *,

Clinicamente se caracteriza por una induracion difusa,
simétrica y lefiosa de la piel, de predominio cérvico-fa-
cial, que se extiende progresivamente a hombros, torax
y brazos, y alcanza su midxima expresion en un periodo
de una a dos semanas. Los hallazgos en el examen fisico
son particularmente mas palpables que visibles, Aungue
raro, se ha reportado compromiso de otros drganos,
como glindulas salivales, esofago, ojos, tejido nervioso,
médula 6sea, hueso e higado™?,

Se clasifica en tres tipos, segiin Graff, asi:

*  Tipo 1 o enfermedad clasica (55% de los casos):
se presenta después de una infeccion de las vias
respiratorias superiores, tiene resolucién espon-
tinea en varios meses hasta dos aflos y se asocia
con titulos elevados de anticuerpos antiesptrepto-
lisina, como en el caso de este paciente,

+  Tipo 2 o idiopitico (25%): es de curso lento ¥
progresivo, sin antecedente de infeccion o enfer-
medad de base, v los pacientes tienen un riesgo
incrementado de desarrollar paraproteinemias, in-
cluyendo mieloma miltiple.

*  Tipo 3 0 escleredema diabeticorum (20%); es de
curso cronico y progresivo, asociado con diabetes
mellitus mal controlada®",

La relacion del escleredema con la infeccidon por estrep-
tococos no es clara, Se han propuesto mecanismos como
el dafo de los vasos linfiticos secundario a hipersensibi-
lidad, alteracién funcional de la hipofisis, dafio nervioso,
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estimulacién de fibroblastos por inmunoglobulinas e, in-
clusive, una hipdtesis autoimnunitaria, pero ninguna ha
sido sustentada®

El diagndstico se basa en la clinica y en los hallazgos
histopatologicos, que se destacan por presentar cambios
minimos en la epidermis con importante engrosamiento
de la dermis por depdsitos de colageno de tipo | sepa-
rados por depdsitos de mucina, que se identifican con
coloraciones especiales. Los fibroblastos son normales
en niimero y morfologia, y hay una disminucién en la
presencia de unidades ecrinas*’,

No existe un tratamiento efectivo. Las alternativas te-
rapéuticas se basan en reportes de casos segin el tipo
de escleredema v con diferentes desenlaces. Se ha usado
fotoféresis extracorpirea (en pacientes con paraprotei-
nemia), radioterapia, radiacién con baio de electrones,
tototerapia, ciclosporina, metotrexato, penicilina a altas
dosis y pulsos de dexametasona®.

Conclusion

Se presenta un caso de escleredema de Buschhe secun-
dario a infeccion por estreptococos, por lo interesante,
poce frecuente ¥ por la buena evolucidn del paciente con
el tratamiento sumimistrado.
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