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El escleredema de Buschke es un trastorno que perte-
nece al grupo de las fibromucinosis,’ caracterizado por
induracion y tumefaccion difusa de la piel. Claramente
es una enfermedad rara? con la consecuente baja pre-
valencia, alto impacto en la
mortalidad o posibilidad de ge-
nerar graves deficiencias en las
personas afectadas. Quizas esta
denominacién de escleredema
sea un término inapropiado,
ya que al examen microscépi-
co no se observan esclerosis ni
edema, sino que los hallazgos
histolégicos nos revelan deposi-
tos de mucina entre bandas de
colageno en la dermis profun-
da. También llama la atencién
el término adultorum con la
que se la denomina, aunque un
50% de los casos corresponde
a jovenes menores de 20 anos.
En la descripcién clasica de es-
ta enfermedad, hace mas de
un siglo, sélo se mencionaba
su compromiso exclusivo de la
piel, pero en las Ultimas décadas
se han informado numerosas manifestaciones extracuta-
neas y de muchas otras enfermedades de este grupo tipo
escleroderma. La morbilidad ocasionada por los cambios
en la piel de los pacientes con escleredema depende del
area comprometida. Asimismo, se observan limitaciones
en la movilidad, la apertura ocular y de la boca, en la
cual la participacion de la lengua es causa de disartria y
dificultad para masticar.? Si bien es raro un compromiso
extenso del dorso, hay publicado un caso fatal por neu-
monia secundaria a enfermedad pulmonar restrictiva por
extrema rigidez de la region superior del dorso, asociado
con progresion del escleredema.*
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El escleredema se clasifica en 3 subtipos, con el tipo 2
gue corresponde a los casos vinculados con gammapatias
monoclonales.>” Hasta hace poco mas de una década se
pensaba que se asociaban raramente con mielomatosis,
pero actualmente se sabe que existe una relacién bien
establecida entre escleredema, proteina monoclonal y
mieloma multiple. La mayorfa de los informes en la lite-
ratura muestra que esta esclerosis cutanea precede a la
deteccidon de la gammapatia monoclonal en un promedio
de 2.5 anos,® pero en nuestro caso fue simultaneo con
los cambios de la piel. Sin embargo, este hecho paso
inadvertido, con la consecuente demora de varios meses
en el diagndstico y tratamiento adecuados, otro evento
frecuente en esta rara asociacién. Esto nos lleva a sugerir
investigar a toda esclerosis cutanea no sélo con un protei-

nograma electroforético, sino
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con la inclusion del estudio de
inmunofijacion de proteinas.
Como sucede con las enferme-
dades raras, aquellas con una
prevalencia de menos de 5 ca-
sos por cada 10 000 personas
(de acuerdo con la definicion
europea) o de 200 000 casos
en forma global (definicion
de los EE.UU.), por lo general
se comportan de forma créni-
ca, con multiples deficiencias,
y presentan un alto nivel de
complejidad clinica que difi-
culta su reconocimiento y que
implica en estos pacientes una
esperanza de vida reducida.
Depende de los dermatodlogos
y los clinicos en general reali-
zar estudios complementarios
y mantener un seguimiento,
sobre todo en estos pacientes con signos y sintomas cuta-
neos ocasionalmente asociados con una neoplasia interna.

Nosotros comunicamos el caso de un varén de 62 afios
con diagndstico de escleredema de Buschke y mieloma
multiple IgA-kappa, a quien, después de deambular du-
rante 6 meses por los distintos servicios clinicos y quirtr-
gicos de nuestro hospital, se le pudo confirmar su en-
fermedad y decidir cémo tratarlo usando alguno de los
esquemas con los nuevos farmacos para mieloma.* En
general, independientemente de la terapéutica aplicada,
los distintos informes coinciden en que si responde el
mieloma mejora la esclerosis cutanea.
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Existen diferentes opciones de tratamiento para esta
asociacion de gammapatia monoclonal y escleredema,
desde el clasico melfalan/prednisona hasta la fotoféresis
extracorporea. Sin embargo, sélo se ha comunicado un
caso aislado con esquema a base de bortezomib y tras-
plante autélogo de médula 6sea (Leukemia & Lymphoma
9, junio 1913), de un paciente de evolucion similar a la de
nuestro caso. No hay datos sobre tratamientos vinculados con
el uso de los inmunomoduladores talidomida o lenalidomida,
probablemente debido a la rareza de esta afeccion. El pacien-
te inicié tratamiento de induccion con bortezomib/talidomida/
dexametasona pero debié suspender la talidomida a las pocas
semanas por intolerancia, intensificdndose con un autotras-
plante de médula dsea. Actualmente se encuentra en fase de
mantenimiento con lenalidomida, con muy buena tolerancia, y
presenta remision completa y un cambio de su estado fun-
cional, ya que paso de la postracion en cama a realizar las

actividades de la vida diaria de acuerdo con su sexo y edad.

Hoy sentimos una gran satisfaccién de ver a nuestro pa-
ciente andando en bicicleta por las calles de su pueblo,
después de tantas semanas de asistirlo confinado en una
habitacion hospitalaria. Por nuestro respeto a él y los futu-
ros casos a diagnosticar de esta rara asociacion de esclero-
sis cutanea con gammapatias monoclonales, creemos que
con la divulgacién de su cuadro clinico compartimos nues-
tros hallazgos con el resto de la comunidad médica, como
un pequefno aporte de nuestra experiencia. No obstante,
somos conscientes que este conjunto de falta de politicas
sanitarias dirigidas a enfermedades raras, escasez de expe-
riencia que genera retrasos diagndsticos y dificultades de
acceso a la asistencia se amplifica con la falta de inversién
para poder cubrir adecuadamente a estos pacientes y sus
familiares, en cuanto a sus necesidades clinicas y sociales,
asi como con la falta de investigacion.

*Nota de la redaccion: Los autores hacen referencia al trabajo publicado en
Hematologia Argentina 16(3):154-161, Sep 2012. Los lectores que precisen
el articulo completo pueden solicitarlo gratuitamente a la Biblioteca Biomédica
(BB) SIIC de la Fundacién SIIC para la promocién de la Ciencia y la Cultura.
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