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CARTA CLINICA

Escleredema: mas alla del n
endurecimiento de la piel

Scleredema: Beyond the hardening of the skin

El escleredema de Buschke (EB) o escleredema adultorum
es una dermatosis rara que se caracteriza por un engrosa-
miento y endurecimiento de la piel, que inicialmente afecta
a caray cuello, y progresivamente se va extendiendo hacia
el tronco y las extremidades superiores'. Su fisiopatologia
es desconocida, aunque se ha objetivado un aumento de
la actividad de los fibroblastos, produciendo un exceso de
mucina y colageno que se acumulan en la capa reticular de
la dermis"2. A continuacién se presentan 3 casos de EB de
diferente etiologia (en todos ellos se ha contado con el con-
sentimiento de los pacientes y se han seguido los protocolos
del centro de trabajo sobre el tratamiento de la informacion
y datos de los pacientes):

1. Un varoén de 38 afos consultd por un cuadro de rigidez de
cuello y hombros de un mes de evolucion que no habia
mejorado a pesar del tratamiento con glucocorticoide
oral y diazepam. El paciente referia haber padecido un
cuadro catarral los dias previos. A la exploracion, presen-
taba un endurecimiento marcado de la piel de la parte
superior del tronco y del cuello, donde se apreciaba
un ligero eritema asociado (fig. 1A). La biopsia cuta-
nea mostraba un aumento de mucina intersticial entre
los haces de colageno compatible con escleredema.
La analitica mostro niveles elevados de antiestreptoli-
sina O (ASLO) (694U/ml), sugestivos del antecedente
de infeccion estreptococica. Se inicio, desde el servicio
de dermatologia, tratamiento con helioterapia (aplica-
cion directa y localizada de luz solar en la zona a
tratar), emolientes y ejercicios de movilidad, sin mejo-
ria, por lo que se inicié tratamiento con metotrexato
15 mg/subcutaneo/semanal, con mejoria parcial tras 4
meses de tratamiento.

2. Un varén de 49 aios referia endurecimiento cutaneo en
la regién cervical posterior de varias semanas de evolu-
cion (fig. 2A). La biopsia fue compatible con escleredema
(figs. 2B y C). En la analitica se objetivo elevacion del
colesterol total (311mg/dl) y de la GGT (58U/l). El
paciente reconocié consumo abundante de alcohol, de
unos 40g/dia, por lo que se le recomend6 abandono del
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habito endlico y se pautd tratamiento con metilpred-
nisolona aceponato en crema. Dada la escasa mejoria,
se inicié tratamiento en dermatologia con fotoquimio-
terapia con psoralenos orales y radiacion ultravioleta A
(PUVA), con leve mejoria.

3. Unvaron de 60 anos fue valorado por un endurecimiento
cutaneo difuso en la parte superior del tronco, el cue-
llo, la raiz de las extremidades superiores y la cara de
2 afos de evolucion (fig. 1B). La biopsia fue compatible
con escleredema. En la analitica se evidencié un pico
monoclonal gamma por cadenas IgG-lambda. No presen-
taba dolores 6seos ni otra sintomatologia. Hematologia
filio el cuadro como gammapatia monoclonal de signi-
ficado incierto, desestimando el tratamiento. Ademas,
presentd una oftalmoplejia restrictiva por fibrosis orbi-
taria. Realizd tratamiento por parte de dermatologia con
glucocorticoides orales, rehabilitacion, fototerapia PUVA
y UVB de banda estrecha y posteriormente ciclosporina,
todo ello sin mejoria, por lo que se decidié tratamiento
con inmunoglobulinas intravenosas (IGIV), con leve mejo-
ria.

La prevalencia e incidencia del EB son desconocidas, aun-
que mas del 50% de los casos se presentan en menores de 20
afos'3. Se han descrito 3 subtipos de esta enfermedad en
funcion de su etiologia:

- Tipo | (55%): afecta a pacientes jovenes tras una infeccion
respiratoria, principalmente de causa estreptococica,
como en el caso 1. Elinicio suele ser agudo y su resolucion
es espontanea’ 4.

- Tipo Il (25%): se presenta en pacientes con una parapro-
teinemia, como la gammapatia monoclonal o el mieloma
multiple, como en el caso 3. Tiene una evolucion cronica
con progresion de las lesiones durante afios'>.

- Tipo lll (20%): también conocido como escleredema dia-
beticorum, suele afectar a varones a partir de los 40 anos
con DM tipo 1y 2 de larga evolucion'>4,

Existe ademas, una forma idiopatica, como en el caso
2, y se han descrito casos asociados a otras enfermedades
como el hiperparatiroidismo primario, la artritis reuma-
toide, la espondilitis anquilosante, el sindrome de Sjogren,
la dermatomiositis, la macroglobulinemia de Waldenstrom,
la purpura anafilactoide, la cirrosis biliar primaria y el déficit
de IgA, ademas de otros procesos neoplasicos’.
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Figura 1

A) Imagen clinica del paciente 1, que muestra endurecimiento cutaneo en hombros y region cervical posterior, donde se

asocia un leve eritema. Detalle del eritema que blanquea a la digitopresion en la imagen del margen inferior derecho. B) Imagen
clinica del paciente 3 que muestra una piel facial endurecida, tensa, con dificultad para ser pellizcada, levemente eritematosa y

brillante.

Figura 2

A) Imagen clinica del paciente 2 que muestra una piel cervical posterior sutilmente eritematosa y edematosa. B) Biopsia

cutanea perteneciente al mismo paciente que muestra haces de colageno engrosados (color rosa) localizados en la dermis reticular.
Entre ellos se observa deposito de un material amorfo, palido y acelular, que se corresponde con mucina (H&E, x100). C) Corte
histoldgico de piel teiiido con azul alcian (pH 2,5) que tifie la mucina de color azul (x100).

El diagndstico se basa en la historia clinica, la exploracion
fisica y los hallazgos histopatolédgicos'“. En la exploracidn
fisica se encuentra endurecimiento cutaneo en forma de
placas «lehosas», localizadas principalmente en el cuello,
sin atrofia cutanea. La zona afecta, al ser pellizcada, puede
adquirir una apariencia arrugada o en «piel de naranja».
Puede presentar una reaccion eritematosa transitoria’.

El diagndstico definitivo se realiza por medio de una biop-
sia cutanea’??, en la cual se observa un engrosamiento de
la dermis, secundario al acimulo de fibras de colageno y
al depésito de mucina entre ellas'. En el tejido subcutaneo
también puede haber una sustitucion de la capa lipidica por
colageno de fibras gruesas y caracteristicamente la epider-
mis se encuentra intacta’.

Las pruebas de laboratorio son utiles para establecer
la causa subyacente®. Se pueden encontrar, entre otros,
niveles elevados de ASLO, alteraciones del nivel de glucosa
y/o la hemoglobina glicosilada (HbA1c), o hiperglobuline-
mia con elevacion de IgG® en pacientes con gammapatia
monoclonal'.

El diagnostico diferencial debe hacerse principalmente
con la esclerodermia y con otras entidades seudoescleroder-
miformes como el escleromixedema y la fibrosis sistémica
nefrogénica’'~>>. La esclerodermia se caracteriza por endu-
recimiento de la piel que puede ser difuso, como en la
morfea generalizada o en la esclerosis sistémica, o locali-
zado, como en la morfea en placas o en la esclerodermia
lineal. La atrofia cutanea, presente en la esclerodermia,
es fundamental para hacer el diagnéstico diferencial con
el escleredema. Ademas, también pueden orientarnos al
diagnostico de esclerodermia la presencia de telangiecta-
sias, el sindrome de Raynaud, la calcinosis o las afecciones
cuticulares?. El estudio de autoinmunidad seria positivo; e
histologicamente, la epidermis estaria atrdfica, los haces
de colageno hialinizados y engrosados y habria pérdida de
anejos.

El escleromixedema es un tipo de mucinosis primaria
que se presenta como placas induradas y una erupcion
micropapular y que se asocia a gammapatia monoclonal.
La fibrosis sistémica nefrogénica se manifiesta como un
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endurecimiento extenso de la piel en pacientes con insu-
ficiencia renal grave que han estado expuestos a contraste
con gadolinio’.

El tratamiento del EB debe ser individualizado, ya que
las alternativas terapéuticas tienen escasa efectividad®. Es
fundamental detectar y tratar la causa subyacente, lo que
puede detener la progresion de la enfermedad y mejorar la
sintomatologia’, principalmente en el escleredema asociado
a paraproteinemia, ya que la afectacion cutanea suele ser
refractaria. Algunas medidas generales son los banos calien-
tes, los masajes y la fisioterapia®. Ademas, pueden ser Utiles
la fototerapia PUVA o UVAZ3¢, la radioterapia con haz de
electrones®, la ciclosporina, el metotrexato, la colchicina’,
los glucocorticoides topicos, sistémicos o intralesionales'®
o las IGIV®. La utilidad de algunos de estos agentes radica
en su capacidad de inducir la apoptosis de los fibroblas-
tos dérmicos anémalos o interferir en la sefalizacion de
las células, disminuyendo asi la produccion de colageno
y mucina®.

En conclusion, el EB es una enfermedad poco frecuente,
pero cuya clinica es caracteristica y facil de detectar desde
atencion primaria. La presentacion de estos 3 casos resulta
muy util para conocer las enfermedades sistémicas mas fre-
cuentemente asociadas a esta dermatosis, como son las
infecciones, la diabetes o la paraproteinemia; asi como las
claves diagnosticas para diferenciarla de la esclerodermia,
evitando innecesarios estudios de autoinmunidad; y realizar
un tratamiento individualizado, combinando medidas gene-
rales con un tratamiento etiopatogénico.
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