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RESUMEN

n la medicina convencional se denominan acrosindromes a todas las enfermedades que

afectan la microcirculacion cutdnea; sin embargo es de suma importancia diferenciarlos
entre ellos, puesto que aunque comparten caracteristicas clinicas similares, su causa, pronostico y
tratamiento es diferente.

En este articulo se describen las enfermedades mds representativas de este grupo de entidades, tales
como fenomeno de Raynaud, acrocianosis, livedo reticularis, eritromelalgia, eritema pernio y enfer-
medad de Buerger; haciendo una descripcion detallada de cada una, para que el lector consiga hacer
un adecuado diagndstico diferencial y logre enfocar correctamente los pacientes en la prdctica médica.
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ABSTRACT

In conventional medicine, are called acrosyn-
dromes all diseases that affect the skin micro-
circulation, however it is important to differenti-
ate between them, because although they share
similar clinical characteristics; cause, prognosis
and treatment is different, and the distinction
between them, will achieve impact in the quality
of life of patients.

Throughout this article, the most representative
diseases in this group are described as: Rayn-
aud’s phenomenon, acrocyanosis, livedo re-
ticularis, erythromelalgia, erythema pernio and
Buerger disease; doing a detailed description
of each, emphasizing what makes them unique,
thus the reader gets to make an appropriate dif-
ferential diagnosis and will approach properly
the patients with these conditions.
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INTRODUCCION

La piel es un importante érgano termorregula-
dor y logra cumplir esta funcién gracias, entre
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otros, a la circulacién que hay en ella (1). La mi-
crocirculacién cutanea puede ser afectada por
diferentes enfermedades, las cuales se denomi-
nan de forma genérica acrosindromes, que se
caracterizan por afectar vasos menores de 300
wm, usualmente afectan manosy pies, esta loca-
lizacién es la que les da su nombre. Sin embar-
go, hay otras entidades que podrian ser descri-
tas con este nombre: vasculitis o vasculopatias.

Los acrosindromes se dividen en: distonicos o fun-
cionales, que se caracterizan por ser fenémenos
de carécter vasomotor o vasoespasticos, y no
tienen lesién organica; a su vez, se subdividen
en paroxisticos que pueden desencadenarse por
frio o calor, y en permanentes (2,3). El otro gru-
po es el de los denominados distrdficos o lesionales
que presentan cambios estructurales y en algu-
nos casos, anatdémicos (1).

Estas entidades, a su vez, se pueden asociar a
enfermedades sistémicas, por lo que reconocer-
las puede llegar a ser un punto clave a la hora de
diagnosticar enfermedades con mayor impacto
y de no encontrarlas a tiempo, podrian llevar a
desenlaces catastréficos.

El objetivo de este articulo es revisar la defini-
cién, epidemiologfa, caracteristicas clinicas y
diagnostico de los principales acrosindromes
cuténeos.

FENOMENO DE RAYNAUD

En 1862, Maurice Raynaud publicé la primera
descripcién de este fendmeno que se caracteri-
za por episodios subitos, transitorios y recurren-
tes de un cambio de coloracién de los dedos de
manos, pies, orejas, pezones y nariz, desenca-
denado por frio o estrés emocional (4-5).

Debe diferenciarse la enfermedad de Raynaud
del fendémeno de Raynaud, ya que el segundo es
debido a la ocurrencia de un fenémeno vasoes-
péstico sin asociacién con ninguna enfermedad,
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en cambio la enfermedad de Raynaud siempre es
causada por una condicién clinica de base (6).

Afecta del 3 al 5 % de la poblacién mundial, con
una prevalencia de 4,9 a 20,1 % en mujeres, y
3,8 a 13,5 % en hombres (6). Aproximadamente
en el 80 % de los casos no se identifica causa
desencadenante, por lo que se le conoce como
fendmeno de Raynaud primario (7).

Fisiolégicamente, cuando la circulacién arterial
cutdnea se expone a un ambiente frio, se mi-
nimiza la pérdida de calor corporal a través de
una reduccién del flujo sanguineo, que se mani-
fiesta como palidez cutanea. En el fenédmeno de
Raynaud se presenta una exagerada respuesta
vasoespastica de las arterias digitales, arterio-
las precapilares y shunts arteriovenosos subcu-
taneos desencadenada por el frio o situaciones
de estrés emocional, que no solo ocasionan una
mayor palidez cutédnea si no que incluso puede
llevar a isquemia o necrosis (8,9).

Inicialmente, los vasos son normales pero con el
paso del tiempo se engrosan las capas intimas
de las arteriolas que pueden llevar a producir
trombosis de pequefas arterias, lo que explica
la existencia de gangrenas secas puntiformes en
las yemas de los dedos de algunos de estos pa-
cientes (8).

No hay una teorfa unificadora que explique la fi-
siopatologia del fenémeno de Raynaud, pero se
conoce que hay un desequilibrio entre factores
vasculares, neurégenos y humorales que favore-
ce la vasoconstriccién arterial (4,6).

En el fenédmeno de Raynaud primario, la altera-
cién vascular es funcional pues hay una altera-
cién endotelial. Se cree que el predominio del
sistema vasoconstrictor estd inducido por una
hiperactividad de los sistemas vasoespésticos
potentes, como el alfa-2-adrenérgico, la endo-
telina 1, la tirosina cinasa, la angiotensina Il y
la serotonina. Este desequilibrio esta incremen-
tado al coexistir una afectacién en los sistemas
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vasodilatadores, principalmente del éxido ni-
trico y la prostaciclina. Contrariamente, en los
sujetos con fendmeno de Raynaud secundario,
la vasculopatia estructural predomina sobre la
disfuncién endotelial, como es evidente en los
cambios proliferativos de la intima y en la fibro-
sis de la media y adventicia (4).

Los factores humorales como la hipofibrinolisis,
la hiperreactividad plaquetaria, la falta de reolo-
gia de los eritrocitos, la hiperviscocidad, la acti-
vidad leucocitaria y el estrés oxidativo, pueden
asociarse a fenémeno de Raynaud secundario;
sin embargo, la implicacién de estos elementos
es de menor trascendencia (4).

El fenédmeno de Raynaud se clasifica en primario
y secundario. El primario se caracteriza porque la
mayoria son mujeres jovenes, con una edad me-
dia de 14 afnos, presentan crisis benignas con
episodios leves y recurrentes que no interfieren
con la actividad diaria; en el 10-64 % de los ca-
sos desaparece con el tiempo, pero hay que te-
ner en cuenta que estos pacientes deben tener
un seguimiento anual, ya que en el 9 a 14 % apa-
rece una causa secundaria (4-6).

Inicialmente puede solo presentar el fenémeno
sin otros signos clinicos que lo encierren como
manifestacién de una enfermedad como tal,
pero con el tiempo los pacientes pueden exhibir
otros sintomas, e incrementarseles la severidad
del fendémeno, que ya pasaria de ser primario a
convertirse en secundario y hacer parte de las
caracteristicas sindromaticas de enfermedades,
como la esclerodermia, el sindrome de Sjogren,
entre otras (4-6).

En el fenédmeno de Raynaud primario la alteracién
vascular es principalmente funcional, debido a
una alteraciéon endotelial en la que hay un pre-
dominio del sistema vasoconstrictor por hipe-
ractividad de sistemas vasoespésticos potentes
como el alfa 2 adrenérgico, endotelina 1, tirosin
cinasa, angiotensina I, y serotonina (4). Este
desequilibrio estéa amplificado al coexistir una
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afectacién en los sistemas vasodilatadores, prin-
cipalmente 6xido nitrico y prostaciclina (4,10).

El secundario se caracteriza por crisis mas severas
y de mayor duracién que interfieren con la vida
diaria del paciente, se presenta en el 33 % de
los pacientes con sindrome de Sjogren, 10-44 %
en lupus eritematoso sistémico, 10-15 % de la
artritis reumatoide y 90 % de los pacientes con
esclerodermia (6). En este caso la vasculopatia
estructural predomina sobre la disfuncién en-
dotelial, por lo que son evidentes los cambios
proliferativos de la intima y fibrosis de la media
y adventicia (6). También se presentan anorma-
lidades intravasculares, que incluyen activacién
plaquetaria, fibrinolisis, viscosidad aumentada,
y estrés oxidativo (8-9).

Clinicamente, la enfermedad se caracteriza por un
cambio cromatico secuencial que suele desarro-
llarse en tres fases: palidez cérea, provocada por la
vasoconstriccion arterial; ciandtica: debida a la dis-
minucién del flujo que produce desoxigenacién lo-
cal (desoxigenacion de la sangre venosa); y, fase de
hiperemia: cuando se da la reperfusiéon vascular (4).

Comienza en uno o varios dedos y después se ex-
tiende de manera simétrica; con frecuencia afec-
ta indice, medio y anular, y es poco habitual que
afecte el pulgar. Tiene una duracién aproximada
de 15 a 20 minutos y se acompana de entumeci-
miento, parestesias, quemazén o dolor distal. Si
la isquemia es lo suficientemente intensa y pro-
longada puede originar infartos o ulceraciones
superficiales en los pulpejos de los dedos (5,7).

Se debe realizar una anamnesis y examen fisico
detallado que ayuden a descartar todas las etio-
logias que lo puedan desencadenar; ademas,
es importante indagar sobre la edad de inicio,
gravedad de la crisis, ocupacién, uso de medica-
mentos, exploracion de pulsos arteriales perifé-
ricos y auscultacién en busca de soplos, ya que
la distincién entre fenémeno de Raynaud prima-
rio y secundario es trascendental, dado que la
intensidad de la isquemia digital y por tanto el
prondstico y tratamiento, es diferente (6).
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El diagnéstico del fenémeno de Raynaud es cli-
nico y requiere respuesta afirmativa a estas tres
preguntas: ¢sus dedos son sensibles al frio?,
{cambian de color cuando los expone al frio?,
ése vuelven blancos o azules? Ademas, en los
criterios del consenso internacional para el diag-
ndstico del fenémeno de Raynaud publicado en
el 2014 se acordd en que al menos debe existir
cambio de color bifasico para realizar el diag-
ndstico; el color blanco (palidez) y azul (cianosis)
son los dos colores mas importantes que deben
hacer pensar en fendmeno de Raynaud (5).

El paciente debe reportar temperaturas frias
como uno de los desencadenantes y es conve-
niente revisar las fotos traidas por los pacientes
que evidencien el cambio de coloracién, y ex-
plorar la afectacién de otras partes del cuerpo,
diferentes a las manos, que ayuden a sospechar
fenédmeno de Raynaud (5). Se considera que
no son criterios diagndsticos algunos aspectos
como nimero minimo de ataques, tiempo del
ataque, o cambio de color bien demarcado (5).

Hay algunas pruebas complementarias dtiles
para diferenciar el fenémeno de Raynaud pri-
mario del secundario como ANAS y la capila-
roscopia periungueal (4-5). Los anticuerpos an-
tinucleares tienen més interés por su alto valor
predictivo negativo de transicién a una enferme-
dad autoinmune (4), mientras que la visualiza-
cién de un patrén capilaroscdpico normal tiene
un valor predictivo positivo del 93 % y orienta
a que el sujeto tiene un fenémeno de Raynaud
primario; en cambio, la visualizacidén de un pa-
trén capilar alterado identifica a un grupo con
probabilidad de tener fenémeno de Raynaud
secundario y supone un riesgo de transicién a
enfermedad autoinmune del 47 % (4-5).

Tratamiento

La primera linea es el tratamiento no farmaco-
l6gico, que consiste en educacién del paciente,
ensefiandole la importancia del uso de medias 'y
guantes para evitar la exposicién a temperaturas
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frias y asi evitar cambios bruscos de tempera-
tura que faciliten el fendémeno vasoespastico.
Si este tratamiento no funciona pueden usarse
calcio antagonistas dihidropiridinicos como pri-
mera linea farmacoldgica (7).

ACROCIANOSIS

Es un término introducido por Crocq en 1896
(11). Se caracteriza por una coloraciéon ciand-
tica persistente, a veces moteada, que afecta
de forma simétrica manos y pies, acompanada
de frialdad y sudoracién. Se diferencia del fe-
ndmeno de Raynaud porque nunca le precede
una fase palida y, aunque el frio agrava las cri-
sis, no suele provocar dolor intenso ni lesiones
isquémicas distales (1,12). La acrocianosis tie-
ne una prevalencia de 12 a 13 %, es mas fre-
cuente en mujeres y suele aparecer antes de
los 20 anos (12).

Se sugiere que la fisiopatologia de la acrociano-
sis es debida a que existe un desorden vasoes-
péstico, ya que la presién capilar esté disminuida
con un flujo capilar lento y tiene pobre variabi-
lidad de la presién (13). También hay otros me-
diadores que alteran la vasoconstriccién como
adrenalina, serotonina, noradrenalina y endote-
lina 1 (13).

La acrocianosis se clasifica en primaria y secun-
daria. La primaria es mds comin en adultos
jévenes, se diagnostica entre la segunda vy ter-
cera década de la vida y es casi inexistente en
la posmenopausia, lo que sugiere influencias
hormonales. La forma secundaria se ha asocia-
do con ayuno prolongado en el 10 a 75 % de
los casos, con anorexia nerviosa en 21 a 40 %,
con otras enfermedades como sffilis, condicio-
nes neoplésicas, crioglobulinemia y con algunos
medicamentos como inhibidores de recaptacién
de serotonina, antidepresivos triciclicos y vaso-
presores. Es importante tener en cuenta todas
estas entidades en el momento de realizar un
diagnéstico diferencial (12,14).
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La enfermedad se confunde con el fenédmeno
de Raynaud, porque ambos son agravados por
frio y estrés emocional y presentan coloracién
azul de los dedos; sin embargo, la acrocianosis
se diferencia por la persistencia de los cambios
de color, la simetria, ausencia de palidez, y ge-
neralmente no se acompana de dolor ni discon-
fort, aunque la cianosis secundaria puede llegar
a tener dolor y dafio de tejido (12).

Tratamiento

No existe consenso sobre la terapia farmaco-
légica y recomendaciones para el tratamiento
de la acrocianosis; sin embargo al igual que en
el fendmeno de Raynaud se le sugiere a los pa-
cientes evitar la exposicién a temperaturas frias
y evitar el trauma para mejorar la circulacién lo-
cal y disminuir el fenémeno vasoespéstico (12).

ENFERMEDAD DE BUERGER
(TROMBOANGEITIS
OBLITERANTE)

Fue descrita por primera vez por el aleméan Fe-
lix von Winiwarter en 1879, posteriormente, en
1908, el austriaco Leo Buerger hizo un estudio
més detallado de 30 pacientes (15).

Es una vasculitis no ateroesclerdtica que com-
promete todas las capas de los vasos. En ella
hay ausencia o minima presencia de ateromas.
Consiste en un fendémeno inflamatorio, inmuno-
l6gico, segmentario, que lleva a vaso-disfuncién
y vaso-oclusién, que compromete arterias de
pequeno y mediano calibre, en la que no hay
elevacion de reactantes de fase aguda, ni signos
o sintomas asociados. Tiene una fuerte relacién
con el consumo de cigarrillo o la enfermedad
periodontal (16-17).

La estructura de la pared del vaso sanguineo,
incluyendo la ldmina eléstica interna, perma-
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nece intacta. Esto es lo que la diferencia de la
ateroesclerosis u otros tipos de vasculitis (16~
17). Hay aumento de la hipersensibilidad celular,
elevacién de anticuerpos antiendoteliales, dis-
minucién de la relajacidn vascular dependiente
del endotelio y aumento de HLA A9, HLA A54 y
HLA B5, lo que sugiere un componente genético
de la enfermedad (16,17).

Se caracteriza por presentar dolor en reposo,
ulceraciones isquémicas y gangrena de los de-
dos de manos y pies, aunque si afecta una loca-
lizacidn inusual debe hacerse histopatologia. Se
manifiesta como una tromboflebitis migratoria,
o con signos de insuficiencia arterial en las ex-
tremidades, usualmente compromete dos o més
extremidades indistintamente superiores o infe-
riores (16-18).

Es mas comiin en hombres en una relacién de 3
a 1, la edad mas comun es entre los 20 y los 45
anos. La prevalencia es variable: es asi como en
Europa es de 0,5 — 5,6 %, en India puede llegar
hasta 45 - 63 % y en judios Ashkenazi incluso
hasta el 80 %, comparado con una prevalencia
de 12,6 por 100 000 habitantes en los Estados
Unidos. En esta enfermedad, el 43 % de los
afectados requiere una o mas amputaciones en
siete a ocho anos (16-18).

La claudicacién en el arco del pie es un signo
temprano y es una manifestacion de oclusién de
los vasos infrapopliteos, a medida que la enfer-
medad progresa se produce claudicacién en las
pantorrillas, dolor isquémico en reposo y ulcera-
ciones isquémicas (16-18).

Usualmente compromete a miembros superio-
res, su isquemia es clinicamente evidente en
40-50 % de los pacientes, pero puede ser de-
tectada en 63 % de los pacientes por el test de
Allen (que valora si las arterias ulnar y radial son
permeables), y en el 91 % por arteriograma. La
tromboflebitis superficial se observa en el 40-
60 % de los casos, es migratoria y recurrente y
afecta las cuatro extremidades. La enfermedad
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generalmente se limita a la circulacién distal y
esté casi siempre infrapoplitea en las piernas y
distal a la arteria braquial en los brazos. Los sig-
nos y sintomas sistémicos son raros, pero hay
reportes ocasionales de compromiso de vasos
viscerales, isquemia digestiva e infarto mesenté-
rico; el deterioro arterial coronario es extrema-
damente raro (17,18).

En la fase aguda de la enfermedad hay infla-
macion, que envuelve todas las capas del vaso
sanguineo, especialmente de las venas, asocia-
da con un trombo oclusivo, altamente celular
e inflamatorio y en la periferia del trombo se
observan polimorfonucleares y microabscesos
(16).

En la fase intermedia hay organizacién progresi-
va del trombo en las arterias y venas, en ella hay
menos inflamacién del vaso sanguineo. La fase
crénica o terminal se caracteriza por la organi-
zacién del trombo oclusivo con recanalizacién,
hay vascularizacién prominente de la media y
adventicia y fibrosis perivascular (16).

Se piensa que la enfermedad de Buerger puede
ser debida a un desorden autoinmune, con an-
ticuerpos dirigidos al endotelio vascular, en res-
puesta a los antigenos del tabaco, algunos tie-
nen antielastina, anticolageno I y IIl, anticuerpos
antinicotina, depédsitos de 1gG, 1gC3, 1gC4, en los
vasos sanguineos (16).

Los pacientes con periodontitis tienen titulos
elevados de IgG, IgM y de anticardiolipinas, y
que son todavia més altos en fumadores. Se ha
relacionado titulos elevados de IgG contra patd-
genos periodontales con el inicio de tromboan-
geitis obliterante (16,17).

En la tromboangeitis obliterante se ha docu-
mentado aumento de la respuesta plaquetaria
a la serotonina, de la homocisteina y de anti-
cuerpos anticardiolipina. Los niveles aumen-
tados de homocisteina se asocian con mayor
riesgo de amputacién. Hay una mutacién del
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gen de la protrombina 20210 y en un 25 % de
los pacientes elevacion de anticuerpos antien-
dotelina (16).

El diagndstico genera un reto mayor y es prin-
cipalmente clinico, pues no hay pruebas espe-
cificas de laboratorio, por lo que es importante
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descartar otras enfermedades. Se deben realizar
examenes como perfil autoinmune y ecocardio-
grama para descartar émbolos (16-18).

Existen criterios que pueden ayudar al diagnds-
tico de la enfermedad de Buerger (17), estos se
encuentran resumidos en el cuadro 1.

Cuadro 1. Criterios diagnésticos de Olin para la enfermedad de Buerger (17)

Criterios diagnésticos

Menor de 45 anos.
Historia actual o reciente de uso de tabaco.

Isquemia distal confirmada por imagen no invasiva.

Exclusidn de trombofilia, enfermedad autoinmune, diabetes.

[ndice tobillo brazo (ITB)*:

e ITB > [,3: vaso no compresible (calcificado).
* [TB 1-1,29: normal.

e ITB 0,91-0,99: resultado equivoco.

* ITB 0,41-0,89: enfermedad arterial periférica ligera-moderada.

* ITB 0-0,4: enfermedad arterial periférica grave

*El indice tobillo brazo (ITB) se obtiene dividiendo la presién arterial sistdlica méxima en el tobillo o el pie, por la presién arterial

sistélica méxima en el brazo.

El test de Allen también puede contribuir al
diagnéstico: en este, el examinador pone los
pulgares para ocluir arterias ulnar y radial, el
paciente abre y cierra la mano, luego el exa-
minador libera presién de la arteria radial pero
no de la ulnar. Si el color vuelve répidamente
a la mano el test es negativo, si la arteria esta
ocluida y la mano permanece pélida el test es
positivo (17).

En cuanto a la arteriografia puede contribuir en
el sentido que informa el compromiso de pe-
quenos y medianos vasos, lesiones oclusivas
segmentarias, enfermedad distal mas severa,
con arterias proximales normales, sin evidencia
de ateroesclerosis, colateralizacién alrededor de
areas de oclusidén. Sin embargo, los hallazgos ar-
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teriograficos pueden ser idénticos a los de otras
enfermedades, como escleroderma, sindrome
de CREST, lupus eritematoso sistémico, vasculi-
tis reumatoide y sindrome antifosfolipido, entre
otros (17).

Tratamiento

La educacion del paciente es clave en esta en-
fermedad, ya que el tratamiento més efectivo es
dejar de fumar. El principal tratamiento farmaco-
l6gico es la aspirina, y debe recomendarse en to-
dos los pacientes con claudicacion intermitente.
En pacientes que no presenten mejoria con este
farmaco, puede iniciarse clopidogrel, debido a
que también ha demostrado ser efectivo en la
claudicacién intermitente (16).
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ERITEMA PERNIO

Fue descrito en 1894 por el dermatélogo William
Thomas Corlett (19). Es una respuesta anormal
al frio o a la humedad, con pobre regulacién del
flujo sanguineo cutaneo, que produce isquemia
por contraccién de las paredes vasculares, ma-
nifestdandose con lesiones cutdneas en manos
y pies. Hay vasoconstricciéon persistente de las
arteriolas de la dermis profunda, con dilatacién
de los vasos superficiales mas pequefios, a di-
ferencia de la respuesta normal al frio en la cual
hay vasoconstriccién de las arterias profundas
seguida por vasodilatacién, para la perfusiéon
(20).

Tiene varios sindénimos dentro de la literatura:
perniosis, sabafiones, eritrocianosis frigida cru-
rum, eritrocianosis crurum puellaris, chillblains
(chill: frio, blegen: inflamacidn) (19-21)

Es méas comun en paises en donde el clima
es frio o templado y hiimedo. En Colombia se
encuentra con mas frecuencia en el altiplano
cundiboyacense. La incidencia es mayor en
mujeres, nifos, ancianos, afroamericanos, fu-
madores y familiares de personas afectadas
(20).

El eritema pernio se clasifica en primario o idiopd-
tico'y secundario.

Primario o idiopético: se divide en agudo, cuan-
do las lesiones aparecen en la piel 12 a 24 ho-
ras después de la exposicidén a un ambiente
himedo o frio, y resuelve espontdneamente en
1 a 3 semanas. Cronico, ocurre cuando la expo-
sicién repetida al frio resulta en la persistencia
de las lesiones, con cicatrizacién y atrofia. Pue-
den presentarse cambios irreversibles de fibro-
sis, linfedema e hiperqueratosis. (22).

Secundario: se debe a enfermedades sistémicas
como sindrome antifosfolipido, leucemia mieloi-
de crénica, anorexia nerviosa o lupus eritemato-
S0 sistémico (22).
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Clinicamente se caracteriza por lesiones UGnicas
o multiples, simétricas, bilaterales, formadas por
méculas, papulas, placas o ndédulos eritemato-
violaceos, parduzcos o amarillentos sobre una
base edematosa y fria; pueden ser descamati-
vas, ampollarse y ulcerarse, sin asociarse con
sintomas sistémicos. Se acompanan de prurito,
sensacién de quemadura y dolor local. Compro-
mete areas distales de las extremidades, con
menor frecuencia talones, punta nasal y pabe-
llones auriculares. En personas de raza negra
pueden estar ausentes las lesiones y Gnicamen-
te presentarse con un marcado oscurecimiento
de la piel afectada (19,21).

El eritema pernio se diagnostica por su clinica,
la biopsia ayuda en su identificacién y puede
excluir otras entidades. Cuando se pierde este
patrén clinico y las lesiones se vuelven ulcera-
das, sobreinfectadas o cicatrizadas (como pue-
de ocurrir en la perniosis crdénica o secundaria)
el diagndstico se hace més dificil, por lo que re-
quiere biopsia de piel y pruebas de laboratorio
como hemograma completo, eritrosedimenta-
cién, crioglobulinas, criofibrinégeno, aglutininas
frias, electroforesis de proteinas, cuantificacién
de inmunoglobulinas, anticuerpos antinuclea-
res, anticuerpos antifosfolipidos (19).

Tratamiento

La prevencién del eritema pernio idiopatico se
basa en evitar ambientes frios y cambios bruscos
de temperatura. Algunos reportes de casos mues-
tran tratamiento exitoso con esteroides tépicos y
en casos severos con bloqueadores de canales de
calcio dihidropiridinicos como el nifedipino (21).

ERITROMELALGIA

Es una enfermedad vascular periférica que con-
siste en una hiperemia reactiva (respuesta vas-
cular anémala) por una disfuncién simpética y
se presenta predominantemente en mujeres.
Puede ser llamada también eritermalgia, dando-
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le asi mayor importancia al papel que juega el
calor.

En cuanto a la prevalencia no hay datos claros:
se estima una incidencia de 2,5 a 3,3 por millén
y una prevalencia anual de aproximadamente 20
por millén de habitantes; se cree que es méas co-
mun de lo que se diagnostica. Se desencadena
por calor, ejercicio, trauma, consumo de alcohol
o farmacos vasodilatadores. Generalmente, se
manifiesta en la tarde o en la noche, mejora en
ambientes frios y con la elevacién de las extre-
midades (2, 23-24-25).

Existen tres tipos: 1, asociado a trombocitope-
nia (en ocasiones se considera como secunda-
ria); tipo 2, primario o idiopatico, es esponta-
neo, autolimitado, no deja secuelas y simétrico;
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es la forma més comun de presentacién; tipo 3:
secundario a enfermedades autoinmunes (lu-
pus eritematoso sistémico, artritis reumatoide,
vasculitis), neuropatias como la de la diabetes
mellitus, intoxicacién por hongos, sindrome pa-
raneoplésico y enfermedades mieloproliferati-
vas, y se caracteriza por presentar intenso dolor
quemante (25-26-27).

Clinicamente se caracteriza por episodios re-
currentes de rubicundez, hipertermia y dolor
urente que afecta principalmente extremidades
inferiores, de forma simétrica, aunque también
puede comprometer manos (25- 28).

Para el diagndstico se requiere cumplir con
unos criterios: tres mayores y dos menores
(cuadro 2) (27).

Cuadro 2. Criterios diagndsticos eritromelalgia (27).

Mayores

Menores

Evolucidén por crisis paroxisticas.
Enrojecimiento.

Dolor de tipo urente.

Desencadenamiento de la crisis por calor o ejercicio.
Mejoria del dolor por el frio y el reposo.
Aumento del calor local durante la crisis.

Sensibilidad al 4cido acetilsalicilico

Tratamiento

Evitar ejercicio extenuante y ambientes calidos.
Pueden iniciarse medicamentos neuropéaticos
como gabapentin para evitar dolor crénico y en
casos refractarios puede realizarse simpatectomia
para mejorar los episodios de rubicundez (18).

LIVEDO RETICULARIS

Es un cambio de coloracién eritemato-ciandtica
persistente que se da en los miembros inferio-
res, en forma de circulos rojos regulares y com-

Revista CES MEDICINA Volumen 29 No. 1 Enero - Junio / 2015

pletos. El cambio de coloracién suele ser tenue
y transitorio en relacién con ambientes frios.
Debe distinguirse de la livedo racemosa que se
caracteriza por circulos irregulares e incomple-
tos, que siempre es secundaria a un proceso or-
ganico, aunque en la literatura suelen referirse a
ambos de manera indistinta. El livedo reticularis
se dispone en forma de reticulo, mientras que
la livido racemosa semeja figuras arbodreas (29).

Los anillos violaceos que configuran la livedo
reticularis son causados por una disminucién
del flujo sanguineo periférico, focal y persisten-
te, con enlentecimiento de la circulacién ve-
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nosa cutanea por oclusién de las arteriolas de
la dermis. Es un signo de isquemia de la piel,
secundaria a un proceso patoldgico vascular y
no un fendmeno vasospdastico, como en la cutis
marmorata, causada por una respuesta transi-
toria fisiolégica al frio. Es comin en neonatos y
personas con fototipos claros y cede totalmente
con el calor (29-30).

Su incidencia se ha estimado en cuatro casos
por millén de habitantes/afo, es mas comun en
mujeres de los 20 a los 50 afos. Se ha descrito
que uno de cada 2 000 accidentes cerebrovas-
culares se asocia a esta entidad (30).

Inicialmente hay una disminucién del flujo ar-
teriolar y el cese completo de este flujo puede
ocasionar infartos hemorrégicos. Los territorios
infartados se manifiestan inicialmente como
lesiones purptricas en forma de red (purpura
retiforme) que pueden tornarse equimoticas,
evolucionar a necrosis relativamente extensas y
ulceraciones secundarias (29).

Por este motivo las necrosis o ulceraciones cu-
téaneas de origen arterial o arteriolar suelen tener
contornos reticulares y aspecto estrellado. La
presencia de una reaccién inflamatoria intensa
en la pared vascular y en la dermis perivascular
se traduce clinicamente en formacién de nédu-
los subcutaneos, dolorosos, muchas veces en-
tremezclados en la trama reticular o siguiendo
un trayecto vascular (29-30).

Existen tres clases: primario, en el que hay apa-
ricién y resolucién del cuadro clinico indepen-
dientemente de la temperatura y no se asocia
a ninguna de enfermedad de base; idiopitico, el
cual es persistente, pero tampoco se vincula a
enfermedades; y secundario, que se debe a en-
fermedades sistémicas como el sindrome anti-
fosfolipido (en el 40 % de los pacientes es el
primer signo), lupus eritematoso sistémico, der-
matomiositis, mieloma multiple, crioglobuline-
mia, deficiencia de antitrombina III, deficiencia
de proteinas C y Sy el sindrome de Sneddon
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(el cual tiene una gran importancia en el area
de neurologia, pues consiste en la combinacién
de livedo reticularis generalizada y episodios
de enfermedad cerebrovascular isquémica en
pacientes sin evidencia de otro proceso que
pudiera originar esa clinica). También puede
asociarse a farmacos como la ergotamina y la
cocaina (30).

El diagndstico es esencialmente clinico, sin em-
bargo se pueden realizar biopsias de piel que,
aunque a veces son normales, pueden mostrar
oclusién de arteriolas por la proliferacion inti-
mal, configurando un patrén de endarteritis
obliterante con posible trombo que ocupa la luz
arterial

Para aumentar la sensibilidad del examen histo-
patoldgico se deben realizar al menos cuatro
biopsias en diferentes zonas de la livedo. De-
bido a que, en ocasiones, esta entidad se aso-
cia a importantes enfermedades, es importante
buscarlas para iniciar oportunamente los trata-
mientos que sean necesarios y evitar desenlaces
catastréficos (30).

El tratamiento y el prondstico depende de la
causa del livedo reticularis, razén por la cual no
se mencionan en este articulo (30).

Tratamiento

Depende de la causa subyacente y de las comor-
bilidades del paciente, se deben evitar tempera-
turas frias que lo desencadenen y/o aumenten la
extension cutanea.

CONCLUSIONES

El interrogatorio es la clave para el diagnésti-
co diferencial de los acrosindromes, por lo que
siempre se debe realizar una anamnesis deta-
llada, que permitira esclarecer la temporalidad,
los desencadenantes y la sintomatologia (cua-
dro 3).
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En general, no se requieren exdmenes invasivos
para el diagndstico, pero se debe realizar un
examen fisico completo, identificando la semio-
logia de cada una de las lesiones caracteristicas
que se presentan.

Siempre se deben buscar enfermedades sisté-
micas subyacentes, porque pueden ser la causa
del acrosindrome y por lo tanto el tratamiento
debera dirigirse a la causa de base.
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Pueden coexistir varios acrosindromes vascula-
res, por lo que es comin encontrar el eritema
pernio y livedo reticularis con acrocianosis, eri-
tromelalgia o fenémeno de Raynaud. Definir el
caracter primario de los acrosindromes es funda-
mental, ya que de esto dependera el tratamiento
y el pronéstico del paciente. Los acrosindromes
no pertenecen a una Unica especialidad, sino
que cada una de las ramas de la Medicina puede
aportar en el diagndstico y tratamiento.

Cuadro 3. Resumen de los diferentes acrosindromes

Entidad

Caracteristicas

Desencadenantes

Fenémeno de Raynaud

e 2 6 3 fases sucesivas: Palidez-cianosis-eritema

Acrocianosis
te), bilateral, simétrica

¢ S{bito, transitorio, recurrente, asociado a dolor Frio

Situaciones emocionales

* (Cianosis prolongada (duracién indefinida— persisten-  Frio

e Extremidades frias y sudorosas

Enfermedad de Buerger ¢ Tromboflebitis superficial migratoria

Cigarrillo

Perniosis

Eritromelalgia

Livido Reticularis

* Claudicacién en reposo

* Ulceraciones isquémicas

e Méculas, papulas o ndédulos eritemato-violaceas
* Prurito, quemazdn

e 12-24h posterior a exposicién a frio

* Eritema, calor, sensacién de quemazén o dolor
e Dura de minutos a dias

* Generalmente bilateral

* Cede con el frio

e Coloracién rojizo-azulada de aspecto reticulado
* Mas frecuente en miembros inferiores

* Suele ser persistente

Frio

Humedad

Calor

Ejercicio

Traumatismo

Frio
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