Carta al Director

Escleredema de Buschke y cefalea

Sr. Director:

El escleredema de Buschke (EB) o del adulto es una
enfermedad infrecuente del tejido conectivo, incluida
dentro de las mucopolisacaridosis, cuya etiopatogenia
es desconocida. Clasicamente se han descrito 2 tipos:
el primero, descrito por Buschke en 1900, afecta a ni-
fios y mujeres de mediana edad que desarrollan una
induracién de la regién cervicofacial tras una infec-
cion respiratoria aguda, generalmente estreptocdcica,
con una resolucién espontdnea en semanas; el segun-
do, de instauracién insidiosa y de curso crénico, se
asocia a diabetes mellitus y obesidad, aunque también
se ha relacionado con gammapatia monoclonal, mielo-
ma mudltiple, artritis reumatoide o linfoma no hodgki-
niano'. Este segundo tipo afecta mayoritariamente a
varones, con una edad media de aparicion de 50 afios?,
y presenta una prevalencia del 0,01% en la poblacién
general; no obstante, entre la poblacién afectada de
diabetes mellitus se ha estimado entre un 2 y un 14%>3.

Presentamos un caso de EB asociado a diabetes
mellitus y obesidad. Se trata de un paciente varén de
55 afios con antecedentes de obesidad, hipertension
arterial y diabetes mellitus tipo 2 con polineuropatia y
retinopatia diabéticas. Tres meses antes fue hospitali-
zado en otro centro por edema generalizado progresi-
vo y cefalea de predominio occipital. Para su estudio
se practicaron diversas exploraciones complementa-
rias, incluidas una tomografia computarizada (TC) y
una puncién lumbar, sin determinarse un diagndéstico
etioldgico, y se instaurd tratamiento analgésico. El pa-
ciente ingresé en nuestro servicio por persistencia de
la clinica, con cefalea intensa. En la exploracién fisica
destacd una piel indurada, no pellizcable, sin fovea, en
todo el cuerpo, pero con predominio en la parte supe-
rior del tronco y la regién occipital. En la analitica
presentd velocidad de sedimentacion globular de 26
mm, con normalidad en el hemograma, la bioquimica,
la coagulacién, la hemoglobina A, el proteinograma,
los factores C3 y C4 del complemento, las inmunoglo-
bulinas y el cortisol. El factor reumatoide y los anti-
cuerpos antinucleares fueron negativos. La radiografia
de térax, el electrocardiograma, el ecocardiograma, la
ecografia abdominal y una nueva TC craneal resulta-
ron normales. El sedimento de orina mostré de 3 a 10
eritrocitos por campo y la proteinuria en orina de 24 h
fue de 780 mg. Una vez descartado el origen renal o
cardiaco del edema indurado generalizado, se practico
una biopsia cutdnea dorsal que fue compatible con la
sospecha clinica de escleredema.

El EB se caracteriza por una induracién mal delimi-
tada de la piel, con aspecto lefioso e imposible de pe-
llizcar que afecta a la region superior del tronco y la
nuca, aunque se puede extender a los brazos y las pier-
nas. Esta induracién puede provocar una limitacién
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progresiva dolorosa de la movilidad de la zona afecta-
da, con una cefalea de predominio occipital que puede
ocasionar la realizacién de multiples exploraciones
complementarias para su estudio, como ocurrié en
nuestro paciente*. También se ha descrito afeccién
extracutdnea (faringea, serosas, ocular, otoesclerosis,
parotidea, muscular y hepatomegalia). Para su diagnds-
tico anatomopatoldgico es imprescindible un engrosa-
miento de la dermis profunda, que respeta los anejos,
con haces coldgenos gruesos que forman espacios en
los que se identifican depdsitos de mucopolisacdridos
dcidos bajo la tincién de azul alciano. Esta tincidn,
aunque caracteristica, no estd siempre presente durante
el curso evolutivo de la enfermedad®. Su diagndstico
diferencial debe incluir la morfea, la esclerodermia, la
dermatomiositis, el mixedema, la fascitis eosinofilica,
la amiloidosis primaria, la triquinosis y, obviamente, el
origen cardiaco o renal de un edema cronificado. No
existe un tratamiento verdaderamente eficaz y tampoco
se ha demostrado que con la optimizacién del control
glucémico se produzca una mejoria en el prondstico,
que suele ser crénico y progresivo®.

Al asociarse con enfermedades tan frecuentes como
la diabetes mellitus y la obesidad, probablemente se
trate de una enfermedad mds subestimada que infre-
cuente, como sugieren Ray et al’. El presente caso
pretende considerar el EB en el diagnéstico diferen-
cial de la cefalea o el edema generalizado, una vez
descartadas sus causas mds frecuentes. Asi, la bisque-
da activa con una exploracién fisica que incluya la
palpacion de la piel de la espalda, especialmente en
los grupos de riesgo, permitirfa una mayor deteccién
temprana y evitaria exploraciones innecesarias.
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