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Caso cLiNIco

Motivo de ingreso: varon de 7 afios remitido desde otro
centro para estudio por dolor en las zonas distales de las
extremidades superiores e inferiores, de mis de 1 mes de
evolucion. Refiere que el dolor comenz6 de forma espon-
tinea con unas molestias por las eminencias tenares de
ambas manos, nocturnas y no muy acusadas. Desde hace
1 semana presenta a diario crisis de dolor ardiente, mas
acentuado por la planta de los pies que por las manos,
acompanado de enrojecimiento cutdneo y aumento de la
temperatura local. Estas manifestaciones interfieren con
la deambulacion, le dificultan el suefio y tan solo se alivian
con agua fria. No tuvieron respuesta los tratamientos con
acido acetilsalicilico, prednisona y carbamacepina.

Antecedentes familiares y personales: primer hijo. Sin
antecedentes de consanguinidad ni otros relacionables
con el cuadro clinico. Basicamente sano. Correctamente
vacunado.

Exploracion fisica: moderada afectacion del estado
general. Labilidad emocional y ansiedad. Datos somato-
meétricos en percentil 50 de su edad (graficas de Gaird-
ner-Pearson). Fenotipo armoénico. Constantes vitales: tem-
peratura, 36 °C; frecuencia cardiaca, 100 lat./min; presion
arterial, 145/94 mmHg. Dolor intenso y eritema bilateral
con distribucién “en guante y calcetin” (fig. 1). No se
aprecian acrocianosis, hiperhidrosis, edemas, cambios
distroficos cutdneos o musculares ni deformidades ar-
ticulares. Hiperestesia térmica y tactil. Pulsos periféricos
normales en las cuatro extremidades. Dolor a la moviliza-
cion pasiva de las articulaciones metatarsofalangicas y
marcha antélgica, sin cojera. Pupilas normorreactivas.
Exploracion neuroldgica y resto del examen por apara-
tos y sistemas, dentro de la normalidad.

Pruebas complementarias. Hemograma, Hb, 12,7 g/dl;
37%, Hcto; VCM, 82 fl; CHCM, 35 g/dl; leucocitos, 8.400/pul
(férmula: 68% neutrofilos + 21 % linfocitos + 7 % monoci-
tos + 1% eosinofilos). Plaquetas, 373 mil/pl. VSG,
10 mm/primera hora; proteina C reactiva, 0,8 mg/dl. Tests
de coagulacion, TP, 100 %; TTPA, 24 s; fibrindgeno,
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250 mg/dl. Bioquimica hematica incluyendo gasometria,
ionograma, glucemia, proteinas totales, albimina, urea,
creatinina, enzimas hepdaticas y musculares, normales.
Anilisis de orina y del liquido cefalorraquideo, protei-
nograma, cuantificacién de inmunoglobulinas, comple-
mento (CH50, C3¢, C4) y pruebas reumaticas (ASLO, la-
tex FR, ANA), normales. Plumbemia, 14 pug/dl. Cincemia,
80 pg/dl. Serologias IgM de enterovirus y virus neurotro-
pos, coprocultivo y parasitologico en heces, negativos.
También resultd normal el conjunto de otros estudios rea-
lizados, TSH, T3 y T libres, cortisol, actividad de renina
plasmatica, aldosterona y catecolaminas urinarias. Radio-
grafias de toérax y de miembros y RM de columna. Eco-
grafia abdominal. Fondo de ojo. Estudio de funcién renal
y eco-Doppler renal. Registros neurofisiologicos, EMG, ve-
locidad de conduccién nerviosa y electronistagmograma.

La monitorizacion Holter de presion arterial registrd ci-
fras de sistolica y distolica por encima del Pys para la
edad, sexo y talla del paciente (estudio RICARDIN, 1995),
con un patrén non-dipper tanto en vigilia como en suefio.
La evolucion clinica fue favorable a la semana de un en-
sayo terapéutico con 4cido acetilsalicilico (60-80 mg/
kg/dia) combinado con una perfusion continua de nitro-
prusiato sodico (dosis maxima 4 pg/kg/min) y elevacion
de los miembros.

PREGUNTA
JsCudl es su diagnostico?

Figura 1. Eritrema
bilateral con distri-
bucion “en guante y
calcetin”.
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ERITROMELALGIA AGUDA CON HIPERTENSION

La eritromelalgia, descrita por R.J. Graves (1834) y acu-
flada en la nomenclatura por S. Weir Mitchell (1878), es
un acrosindrome paroxistico raro y de incidencia excep-
cional en la infancia. En la bibliografia médica eritermal-
gia y eritralgia se consideran sinébnimos. Se caracteriza
por la triada clinica siguiente: sensacion dolorosa que-
mante localizada en parte distal las extremidades (bur-
ning feet), acompanada de congestion cutidnea regional
de distribucion bilateral y simétrica, y aumento de tempe-
ratura de las dreas afectadas!.

El diagnostico estd basado, sin consenso, en la anam-
nesis, por la presencia intermitente de la triada de sinto-
mas, y en unos criterios adicionales, refractariedad a los
antiinflamatorios no esteroides, con respuesta casi patog-
nomoénica del alivio del dolor a la elevacion de las extre-
midades y a la inmersion en agua fria de las zonas afec-
tadas. Las crisis dolorosas se reproducen y empeoran con
el ejercicio, calor ambiental, agua caliente y con la com-
presion neumdtica de la extremidad por encima de la
presion sistolica.

Los pacientes con eritromelalgia representan un grupo
heterogéneo y pleomoérfico?, en el que al menos se defi-
nen dos entidades diferentes. Algunos autores utilizan el
término sindrome eritromelalgia cuando este cuadro apa-
rece en ninos y adolescentes, sin predileccion por la edad
y sexo, ni una causa reconocible. El sindrome early-on-
set erythromelalgia se considera agudo cuando los sinto-
mas superan el mes de evolucion y se hacen insoporta-
bles, incluso con alodinia e hipertensiéon. Existe una
forma familiar, cronica/recurrente de transmision autoso-
mica dominante, con expresion y penetrancia variables, y
evidencia de susceptibilidad genética3 en el cromosoma 2.
En China se ha descrito en escolares una variante epi-
démica asociada a infeccion por Poxvirus. El fenomeno
eritromelalgia, adult-onset erythromelalgia, puede ser pri-
mario (40%) o secundario (60%) a una amplia lista de co-
morbilidades: asociado con infecciones (mononucleosis,
sida, ldes y enfermedades bacterianas recidivantes); indu-
cido por farmacos (vacunas de influenza y hepatitis, con-
traste yodado, nicardipino, nifedipino, bromocriptina); in-
toxicaciones por metales (plomo, mercurio y arsénico);
conectivopatias (vasculitis leucocitoclastica, artritis reu-
matoide, lupus, enfermedad mixta, sindrome de Sjogren);
trastornos hematologicos y circulatorios (policitemia,
trombocitemia, leucemia, anemias esferocitica y perni-
ciosa, insuficiencia venosa, enfermedad tromboemboli-
ca), y otras situaciones, como carcinoma de colon.

El diagnoéstico diferencial de la eritromelalgia secunda-
ria incluye fundamentalmente los dolores neuropiticos, el
complejo regional de la distrofia simpatica refleja, las neu-
ropatias sensoriales postraumadticas, el neuroma plantar, la
enfermedad de Fabry (déficit de alfagalactosidasa A), es-
clerosis multiple, la metatarsalgia, fascitis plantar, las vas-
culopatias funcionales del sindrome mieloproliferativo y
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las angiodiscinesias paraneoplasicas. En el seguimiento
del paciente se recomienda por ello repetir periddica-
mente las exploraciones de laboratorio.

Respecto a la patogenia?, las investigaciones realizadas
durante las crisis de eritromelalgia con Doppler ultras6-
nico, flujometrias, capilaroscopias, termografias, pletis-
mografia, monitorizacion de la presion parcial de oxigeno
(pO,) tisular, biopsias de piel y nervios, ensayos por in-
munofluorescencia con antisueros, etc., sugieren que hay
diferentes subtipos. Y asimismo, que coexisten varios me-
canismos de hiperreactividad al calor que tienen algunas
similitudes con el fendmeno de Raynaud. Un desequili-
brio en la perfusion, precedido de una fase de vasocons-
triccion de los esfinteres precapilares, con isquemia, va-
sodilatacion por apertura de derivaciones microvasculares
arteriovenosos, hiperemia reactiva acompafiada de baja
oxigenacion tisular, factores humorales plaquetarios,
anomalias disautonomicas y alteraciones histopatologicas,
edema de las células endoteliales e infiltrados inflamato-
rios perivasculares de células mononucleares.

En la eritromelalgia ninguna medicacion topica (crema
de capsaicina al 10%) u oral sencilla tiene éxito universal.
Lo habitual es la asociacién medicamentosa y la poli-
farmacoterapia®>, AINE, bloqueadores beta, prostaglan-
dinas, antidepresores triciclicos, anticonvulsionantes, an-
tagonistas del calcio, inhibidores de recaptaciéon de
serotonina (sertralina) y/o antihistaminicos. La inmersion
muy repetida en agua helada ocasiona alteraciones acro-
ciandticas y complicaciones infecciosas. En casos graves
se ha recurrido a técnicas invasivas, perfusion epidural de
bupivacaina y simpatectomias. En los nifios y adolescen-
tes, la eritromelalgia puede ser refractaria al acido acetil-
salicilico; no obstante, al contrario que en el adulto, se
consigue el control de la hipertension y la reversibilidad
de los sintomas, sin secuelas, relajando la musculatura lisa
vascular con una perfusion continua de nitroprusiato s6-
dico.
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