
Relato de casos de Escleredema de Buschke 
associados à gamopatia monoclonal e à diabetes 
mellitus tipo 2  
Case report of scleredema of Buschke with monoclonal gammopathy and type 2 diabetes mellitus

RELATO DE CASO

RESUMO

Introdução: Escleredema de Buschke (EB) é condição rara caracterizada pelo espessamento e endurecimento 
da pele, afetando principalmente pescoço, ombros e parte superior das costas. É associada a diabetes mellitus, 
gamopatia monoclonais, infecções e outras coisas. Pode causar restrição de movimento e desconforto nos pa-
cientes. O diagnóstico pode ser desafiador, sendo o prognóstico associado ao diagnóstico precoce. Relato dOS 
casoS: Relatam-se dois casos de EB associados à gamopatia monoclonal e à diabetes mellitus, evidenciando 
sua relação com diversas etiologias. Conclusão: Os casos relatados receberam o diagnóstico de EB, sendo o 
Caso 1 de paciente diabética com gamopatia monoclonal, configurando-a como subtipo 2, e o Caso 2 relacio-
nado ao mau controle glicêmico no contexto da diabetes mellitus tipo 2, classificado como subtipo 3. Ambos 
estão em tratamento de curso variável, apresentando momentos de melhora, estabilização do quadro e piora.
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ABSTRACT

Introduction: Scleredema of Buschke (SB) is a rare condition characterized by thickening and hardening of 
the skin, primarily affecting the neck, shoulders, and upper back. It is associated with diabetes mellitus, mono-
clonal gammopathy, infections, and other factors. It can cause limited mobility and discomfort. Diagnosis can 
be challenging, with prognosis linked to early detection. Case reports: We report two cases of SB associat-
ed with monoclonal gammopathy and diabetes mellitus, highlighting its relationship with various etiologies. 
Conclusion: The reported cases were diagnosed with SB, with case 1 involving a patient with diabetes and 
monoclonal gammopathy, classified as subtype 2, and case 2 related to poorly controlled glucose levels in the 
context of type 2 diabetes, classified as subtype 3. Both cases are undergoing variable treatment, experiencing 
periods of improvement, stabilization, and exacerbation. 
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INTRODUÇÃO

O Escleredema de Buschke (EB) é uma doença rara 
da pele, caracterizada pelo endurecimento difu-
so da pele que afeta principalmente o pescoço e a 
região superior do dorso. Embora permaneça sem 
causa definida, estima-se que se relaciona a outras 
doenças, como diabetes, infecções, doenças hema-
tológicas e outras condições inflamatórias crônicas. 

Observa-se que o EB é subdiagnosticado e pode 
afetar pessoas de todas as idades. Os sintomas in-
cluem endurecimento da pele, vermelhidão e sen-
sação de aperto, principalmente na região do pes-
coço e dorso. 

O diagnóstico é feito por meio de exames clíni-
cos, histopatológicos e laboratoriais. O tratamento 
depende da gravidade dos sintomas e pode incluir 
corticosteroides, imunoglobulinas, metotrexato, 
entre outros. Normalmente, o EB cursa de forma 
crônica, com remissão dos sintomas em muitos ca-
sos. Geralmente, o prognóstico é bom. No entanto, 
em casos mais graves, a doença pode causar com-
plicações, como restrição dos movimentos do pes-
coço e dificuldade na deglutição. 

RELATO DOS CASOS

Caso 1: Mulher, 73 anos, subtipo 2, diabética, dis-
lipidêmica, hipotireoidea, alegando espessamento 
cutâneo intenso e progressivo nas regiões cervical, 
proximal de tronco e mamas (Figuras 1A e 1B), 
além de hiperceratose palmar bilateral e prurido 
local há cerca de três anos. Iniciada a investigação 
laboratorial com fator antinuclear, fator reumatoi-
de, anti-Scl-70 e anti-SSA com resultados normais. 
Houve alteração na eletroforese de proteínas, re-
velando componente monoclonal migrando na 
região das gamaglobulinas, quantificado em 6,6% 
do total de proteínas. Foi encaminhada à hemato-
logia e foi realizada imunofixação de proteínas, que 
mostrou padrão monoclonal IgG/Kappa. Tomo-

grafia de tórax, abdome e pelve sem alterações cor-
relacionadas ao caso. Realizada biópsia incisional, 
cujo histopatológico demonstrou fibras colágenas 
espessas com espaços vazios entre elas sem acome-
timento de coxim gorduroso, sugerindo quadro de 
EB (Figura 2). Prescrito sulfametoxazol-trimpetro-
pina por 30 dias, sem melhora significativa. Indi-
cada fototerapia com boa resposta, mas suspensa 
pela própria paciente por dificuldades de acesso ao 
serviço. Iniciada terapia com metotrexate 15 mg 
por semana com boa resposta. Paciente em acom-
panhamento conjunto com equipes de hematolo-
gia e dermatologia.

FIGURA 1A. Endurecimento da pele do dorso. Fonte: Os autores.

FIGURA 1B. Endurecimento da pele do tórax anterior. Fonte: Os autores.
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Caso 2: Homem, 64 anos, subtipo 3, diabético 
com retinopatia e em uso de insulina de dif ícil con-
trole glicêmico. Relato de espessamento cutâneo 
simétrico do dorso superior até as regiões interes-
capular e cervical posterior (Figura 3). 

Os exames laboratoriais e a eletroforese de pro-
teínas foram normais. Feita biópsia incisional e o 
histopatológico, que revelou infiltrado linfocítico 
associado a depósito de mucina entre as fibras de 
colágeno, sugerindo EB (Figura 4). Tratado com 
sulfametoxazol-trimetropina, obtendo boa respos-
ta, porém manteve quadro estável, sendo indica-
do metotrexate 7,5 mg por semana, apresentando 
melhora importante. Após três meses de uso, teve 

aumento de GGT, sendo suspenso e optado por ini-
ciar tetraciclina por três meses, sem boa resposta. 
Orientado acompanhamento na endocrinologia 
para controle glicêmico adequado.

DISCUSSÃO

O EB, descrito em 1902, é uma doença cutânea do 
grupo das colagenoses de prevalência desconheci-
da, caracterizada pelo enrijecimento das porções 
superiores do tronco posterior, pescoço e ombros 
e pelo depósito de mucina entre as fibras de colá-
geno da pele1,3,4. Apesar de raros, podem aparecer 
acometimentos sistêmicos, como: arritmias, ptose 
palpebral, derrame pleural, derrame pericárdico, 
acometimento da língua, esôfago, dentre outros2.

O diagnóstico é estabelecido pela clínica e pelo 
exame histopatológico. Clinicamente, manifesta-se 
pelo endurecimento, não depressível, da pele nas 
porções superiores do tronco, que pode ou não ser 
precedido por eritema e foliculite8,4. O exame histo-
patológico é de suma importância para a exclusão 
de outras afecções cutâneas. A epiderme pode estar 
afinada ou normal, as fibras de colágeno estão es-
pessadas e há maior espaço entre elas, geralmente 
preenchidos por mucina, e infiltrado inflamatório 
mononuclear ao redor dos vasos pode ser obser-

FIGURA 4. Histopatológico – hipertrofia das fibras colágenas. Fonte: 
Os autores.

FIGURA 3. Endurecimento do dorso de aspecto mais brilhoso até a 
região interescapular. Fonte: Os autores.

FIGURA 2. Histopatologia – hipertrofia das fibras colágenas com o 
coxim preservado. Fonte: Os autores.
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vado. Não são observadas alterações de glândulas 
pilossebáceas ou de glândulas sudoríparas3,5.

Pode ser dividido em três subtipos: a) subtipo 
1, associado a infecções virais ou bacterianas, mais 
benigno e agudo, podendo acometer indivíduos de 
qualquer idade, evoluindo para resolução em dias 
ou meses1,2,8; b) subtipo 2, associado a paraprotei-
nemias (gamopatias monoclonais), tendo predile-
ção por mulheres jovens, maiores de 15 anos, tendo 
curso mais crônico e sem história prévia de infec-
ções virais ou bacterianas1,2,8, como o Caso 1 descri-
to; c) subtipo 3, também chamado de Scleredema 
Diabeticorum, estando relacionado aos pacientes 
de dif ícil controle glicêmico na diabetes mellitus, 
particularmente àqueles em uso de insulina, aco-
metendo homens acima dos 40 anos de idade, de 
curso crônico e sem tendência à resolução1,2,4,8, 
como o Caso 2 do nosso relato. 

Os principais diagnósticos diferenciais são: es-
clerodermia e escleromixedema. Na esclerodermia, 
além do acometimento acral e fácies típicas, a his-
topatologia revela esclerose dérmica com perda de 
anexos. No escleromixedema, identificamos pápu-
las firmes dispostas de forma linear que causam o 
espessamento cutâneo, podendo acometer antebra-
ços e mãos, e o exame histopatológico evidencia de-
pósito difuso de mucina na derme superficial e mé-
dia, além de fibrose e proliferação de fibroblastos de 
forma irregular1,3, diferente dos achados observados 
nos casos descritos neste relato.

O tratamento pode ser desafiador. Não há con-
senso na literatura sobre a abordagem ideal e es-
pecífica para o EB, apesar de a fototerapia ser con-
siderada na maioria dos casos por não apresentar 
grandes contraindicações4,5. O tratamento, ainda, 
varia de acordo com a causa subjacente, os subti-
pos e a gravidade dos sintomas. Em muitos casos, o 
uso de corticosteroides tópicos pode ser eficaz para 
controlar a inflamação e reduzir o endurecimento 
da pele. Imunoglobulinas intravenosas e imunossu-
pressores, como o metotrexato, também podem ser 
utilizados em casos mais graves. Além disso, a fisio-

terapia e a massagem podem ser úteis para melho-
rar a mobilidade da pele, reduzir a rigidez e aliviar 
a dor. É importante que o tratamento seja persona-
lizado para cada paciente e acompanhado de perto 
pelo dermatologista. O prognóstico pode variar de 
acordo com a gravidade da doença e a eficácia do 
tratamento, permanecendo desfecho incerto1,2,3,4,6,7.

CONCLUSÃO

Os casos relatados receberam o diagnóstico de EB, 
sendo o Caso 1 de paciente diabética e com gamo-
patia monoclonal, configurando-a como subtipo 2, 
e o Caso 2 relacionado ao mau controle glicêmico 
no contexto da diabetes mellitus tipo 2, classifica-
do como subtipo 3. Ambos estão em tratamento de 
curso variável, apresentando momentos de melho-
ra, estabilização do quadro e piora.
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