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Introduccion: La eritromelalgia es un sindrome poco frecuente caracterizado por dolor
intenso de tipo quemante, eritema, edema y aumento de la temperatura en manos y/o pies.
Se desconoce el mecanismo fisiopatologico existiendo varias teorias que incluyen

anormalidades a nivel vascular, nervioso o alteraciones en la funcion plaquetaria.

Caso Clinico: Escolar masculino de 8 afios que se presentd al Departamento de Urgencias,
quejandose de intenso dolor tipo quemante en ambas manos y pies, que solo aliviaba a la

inmersidn en agua helad Dos antes de su ingreso, el paciente inicid con
sensacion de adormecimiento en manos y pies, con progresién hacia el dolor. A la
exploraciéon fisica, ambas manos mostraban eritema, edema y considerable aumento de
temperatura. El paciente ingresé con diagnéstico presuncional de vasculitis en sistema
nervioso central e hipertension arterial. La puncién lumbar y tomografia axial
computarizada se reportaron sin alteraciones. Neurologia evalud y no encontré alteraciones.
El electroencefalograma y potenciales evocados se reportaron también normales.
Inicialmente el paciente fue tratado con pulsos de meiilprednisolona., pero al concluir el
diagnéstico de eritromelalgia, se suspendieron los esteroides e inicid diversos analgésicos.

Recibié infusiéon ~continua intravenosa de ketorolaco por tres dias, cambiando

posteﬁortneﬁié a via oral. Al mismo tiempo, se iniciéd gabapentina y al tercer dia el paciente
refirid mejoria ‘ylvdisyxninuyé el tiempo de inmersién en agua helada. En el estudio de la
hipertensién ; arterial, ‘el - uitrasonido doppler y pruebas de funcién renal se reportaron

normalés, al'i

zil‘qd‘e :laldepuracién de creatinina y proteinuria. El paciente fue dado de
alta asintoma

Conclusion: ' La*eritromelaigia es’ un padecimiento que amerita manejo multidisciplinario

tanto para su diagndstico como para su tratamiento.




INTRODUCCION

La eritromelalgia (eritros = rojo, melos = extremidad, algos = dolor) es un sindrome poco
frecuente caracterizado por dolor intenso de tipo quemante, eritema, edema y aumento de la
temperatura en manos y/o pies(i) Los episodios de dolor pueden durar de minutos a varios
dias. Aunque se desconoce con precision el mecanismo fisiopatologico, existen varias
teorias sobre anormalidades a nivel vascular, nervioso o alteraciones en la funcién
plaquetaria en los pacientes con esta enfermedad. -

Desde que la eritromelalgia fue descrita por primera vez en 1878 por Mitchell (1), este
padecimiento ha sido reportado de manera poco frecuente en la literatura. Las diferentes
publicaciones, en su mayoria series de casos, difieren generalmente las caracteristicas
epidemiolégicas del padecimiento y el posible mecanismo de esta enfermedad. (z.4-6)

Se ha clasificado a la eritromelalgia como: asociada a trombocitopenia, primara y
secundaria.(n La forma asociada a trombocitopenia es la mas comun y puede ocurrir en
forma aislada o asociarse a policitemia vera o mielofibrosis; siendo sensible al tratamiento
con aspirina. La forma primaria es sumamente rara. Inicia en la nifiez o adolescencia y

puede ser familiar con patron autosomico dominante.(sy Afecta predominantemente al sexo

P .

>. Frecuer e es simétrica y resi e al tra >.¢9 La forma secundara
se presenta en adultos y ha sido relacionada a pacientes con padecimientos de base como

neoplasias (especialmente procesos mieloproliferativos), lupus eritematoso sistémico,
artritis reumatoide, diabetes mellitus e hipertension arterial entre otros.z-s.s.10-13) Bajo et
punto de vista epidemiologico se han reportado formas epidémicas en el sur de China

asociado a poxvirus.(14)

Recientemente, se formoé la Asociacion de Eritromelalgia en los Estados Unidos en donde,

ademas de dar divulgacion a este padecimiento poco conocido y probablemente no
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diagnosticado, se' intenta reunir pacientes con eritromelalgia para estudios

epidemiologicos.(

El 60% de los casos en adultos y mas del 90% en nifios son idiopaticos. Algunos hallazgos
han demostrado fibrosis arteriolar y oclusion en base a trombos plaquetarios. También

d

existen alteraciones doct

a nivel de funcion plaquetaria. Se ha descrito aumento
en la agregacién plaquetaria, y €n otros estudios se muestra que en cinética plaquetaria
existe una disminucién en la sobrevida plaquetaria secundaria a su consumo. Otra teoria de
reciente aparicion con mayor relevancia para explicar la fisiopatologia, postula que
especialmente en la forma primaria existen anormalidades en la perfusién cutanea por
cortos-circuitos arteriovenosos, ocasionando un desequilibrio en la perfusién celular (1.6.11)
Dando como resuitado final, un estado de coexistencia entre hipoxia e hiperemia en la piel
afectada.qioy La hipoxia celular persistente activa a una serie de substancias quimiotacticas
y vasoactivas que dan un aumento de flujo sanguineo a nivel local, provocando dolor, calor
y aumento de hiperemia. Otra teoria que ha sido propuesta es la de una respuesta simpatica

de vasocs riccion di

inuida a ciertos estimulos (2)

Es caracteristico que los pacientes logren alivio temporal de los sintomas al enfiiar o elevar
las extremidades afectadas. Siendo la inmersién en agua fria una de las conductas
observadas con mayor frecuencia, y para algunos autores, un dato patognomonico de la
enfermedad. E! dolor de la eritromelalgia no suele responder a analgésicos de uso comuin
por lo que representa un reto para los meédicos involucrados. asi como, para la familia del
paciente. El manejo del dolor ha sido con una gran variedad de tratamientos, incluyendo:
medidas generales, farmacos y cirugias. En las medidas generales se sefiala: eliminar la
exposicidon a calor, elevacion de extremidades, aplicacidon de frio en ataques agudos. En el
tratamiento farmacolégico se ha utilizado: aspirina, nifedipina, veapamil, nicardipina,
perglide, bromocriptina, busulfan, propranolol, extracto de pituitaria posterior, epinefrina,
clonazepan, prostaglandina E, nitroprusiato, y recientemente se ha documentado una

excelente respuesta con el empleo de gabapentina.
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En procedimientos quirirgicos destacan: simpatectomia, amputacién. destruccion
estereotaxica ventroposteromedial y centromedial de regiones del talamo. y bloqueo a
nivel medular. En forma alternativa esta la hipnosis también con buenos resultados. Sin

embargo, no existe un tr i > de eleccién y debe particularizarse con cada paciente de

acuerdo a su cuadro clinico, evolucion y respuesta a las diversas alternativas seiialadas. (1s-
16) -

De acuerdo con reportes recientes, la gabapentina, un anticonvulsivo que también ha sido
utilizado en otros sindromes dolorosos, parece tener un buen control sintomatico en algunos

pacientes con eritromelalgia.

A continuacién se describe caso de eritromelalgia que logro ser controlado con el uso de

gabapentina. (1.7




PRESENTACION DE CASO CLINICO

Escolar masculino de ocho aifios de edad con antecedente de iniciar cambios de conducta

hacia la agresividad y desobedi ia, mal rendimi > escolar de 1 afio de evolucion,

desencadenados y relacionados con la ruptura familiar y pérdida de la figura patema, al
emigrar €ste a los Estado Unidos. Ademas de que la madre inicié nueva relacion de pareja.
Se presentd en el Servicio de Urgencias quejandose de doior intenso de tipo ardoroso en
ambas manos y pies que sélo aliviaba al sumergir las partes afectadas en agua fria. Dos
semanas previas el paciente habia iniciado con parestesias en manos y pies que progr&s'o
paulatinamente a dolor. Fue admitido en otro hospital donde se realizé diagndstico de
vasculitis inicidndose tratamiento con prednisona a dosis no especificads. Después de
cuatro dias dé hospitalizacién fue dado de alta con aparente mejoria, pero posteriormente a
la recurrcncia;; y: aumento de la sintomatologia acudié a nuestro Hospital. A la exploracién

fisica se en traron manos y pies con eritema, edema y un aumento muy importante de la

tcmﬁeratiua ‘nivel local ademas de hipertensién arterial, irritable y demandante de
requerir niantgnef las manos al chorro directo del agua fria, para aliviar la sensacién ardor y
quemante.’ Sin eéncontrar otros datos relevantes. Los estudios de laboratorio y gabinete no

mostraron ninguna aiteracion.

El paciente ;ngx'ésé al Servicio de Medicinas con el diagnéstico presuncional de vasculitis
con a.f‘cccién:al SNC e hipertension secundaria al dolor e irritabilidad. Se realizé puncién
lumbar y tbitiqgraﬁa axial computarizada de crineo que se interpretaron como normales. El

Servicio de Neurologia sugirid realizar un electro falograma y potenciales evocados

resultando ambos dentro de limites normales.

El paciente recibid bolos de metilprednisolona durante las primeras 48 horas los cuales se
suspendieron al realizarse el diagnodstico de eritromelalgia e inicid manejo analgésico con
infusidn continua de ketorolaco por tres dias y posteriormente ketorolaco 10mg via oral

cuatro veces al dia.




Durante las primeras 72 horas en el Hospital el paciente continuo colocando manos y pies
en agua fria inclusive mientras dormia, a manera de reto, se le ofrecid colocar las manos en
bolsas de agua caliente lo cual exacerbo el dolor de manera importante. Se interconsulto at
Servicio de Psiquiatria quienes indicaron iniciar sertrulina 25mg via oral cuatro veces al
dia. Por mala respuesta y de acuerdo a lo referido en la literatura se prescribio gabapentina
y tres dias después, el paciente comenzoé a mostrar mejoria progresiva en los sintomas y a
retirar paulatinamente sus manos y pies del agua. Aunque, continud requiriendo bolsas de
hielo en manos y pies para controlar el dolor de extremidades.

Debido a !a irritabilidad mostrada por el paciente, especial al estar acompailado por

P

su madre, se inicio manejo con imipramina 6.25mg en la maifiana y 18.75mg en la tarde. A
los diez dias con gabapentina la sintomatologia remitié sin recurrencia. Ante la hipertensiéon
que habia sido documentada durante su estancia hospitalaria de manera episddica, se
realizd un ultrasonido renal que no mostré ninguna anormalidad, al igual que los estudios
de funcion renal realizados por el Laboratorio de Nefrologia.

Al ser dado de alta se indicéd continuar tratamiento con gabapentina, imipramina, sertrulina
y propranolol con seguimiento por los servicios de Medicina Interna, Psiquiatria y
Nefrologia.




DISCUSION .

Brown, en 1932 sugirid criterios de diagnostico basandose en un cuadro clinico con: 1)
eritema, congestién, vasodilatacion, dolor quemante y aumento de temperatura, 2)

manifestaciones clinicas bilaterales con o sin si ia;, 3) agra > de los sintomas ante
ejercicio o calor, 4) alivio sintomatico al reposo, elevacion de extremidad y fiio local, 5)
ausencia de otra patologia que explique los sintomas y 6) nula o pobre respuesta a
tratamiento.(18)

Aunque la mayoria de los reportes en la literatura no consideran estos criterios como una
condicién para el diagnostico, nos parece importante seiialar que nuestro paciente curnplia
con los 6 criterios de Brown. (9)

A pesar de una gran variedad de tratamientos propuestos para esta enfermedad, al parecer la

unica maniobra que muestra efectividad de manera uniforme es la inmersion de las

extremidades afectadas en agua fria, lo cual puede causar acion, infeccion e inclusive
llegar a la amputacidon de partes de la extremidad secundarias a la exposiciéon prolongada a

el frio e inmersidn en agua @2o0-21)

Debido a la poca respuesta a analgésicos opiaceos, se piensa que el dolor de la
eritromelalgia tenga un mecanismo neuropitico, lo cual ha llevado a experimentar con un
gran numero de agentes terapéuticos para el control del dolor. Los anticomiciales han
demostrado su utilidad para el manejo del dolor crénico. La gabapentina, acido
ciclohexaneacético 1-(aminometil), un anticomicial de reciente creacién, ha sido utilizado
con eficacia en el tratamiento de sindromes dolorosos, reportindose como uno de los
mejores tratamientos para la eritromelalgia segiin la Asociacion de eritromelalgia.zz-2¢)

El mecanismo de accién como analgésico de la gabapentina es poco claro. Inicialmente se
pensaba que por su similitud a GABA, el mecanismo giraria sobre regulacion de esta

molécula pero en estudios in vitro y con animales se encontré que la gabapentina no
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interactia directamente con los receptores de GABA ni de NMDA (V-metil-d-aspartato),
los cuales juegan un papel importante en la fisiopatologia de dolor de origen neuropatico.
El efecto de activacion de canales de sodio de la gabapentina a nivel del sistema nervioso
central no ha logrado correlacionarse con un mecanismo que explique los efectos

Igésicos de a convi 23)

Tal como se describe en la literatura, el establecer el diagndstico y dar el manejo en este
paciente con eritromelalgia fue una experiencia dificil. Tanto por su baja incidencia, asi
como, por la forma de presentacion. Al igual que otros sindromes dolorosos, la
eritromelalgia se ha asociado a una carga psicologica fuerte, tal como la pérdida de familiar
cercano, ausencia de figura paterna 6 la desintegracion del nacleo familiar. Elemento bien
documentado en el entorno del paciente descrito. Los datos de agitacidon psicomotriz, el
eritema palmoplantar (vasculitis) a la exploracion fisica, y e! antecedente del tratamiento
con mcroiqés. Hicieron sospechar el diagnéstico de lupus ertitematoso sistémico, con
afeccion a' SNC (neurolupus). El dato cardinal y probablemente como se ha mencionado
patognomonico de sensacion de ardor, o quemante en manos, con la necesidad imperiosa de

pal y pl en '

oriento la sospecha de eritromelaigia. Corroborando y haciendo el diagnostico de certeza

o

frio (agua cormente, hielo, aire acondicionado),

por clinica y por exclusién. Se realizaron electromiografia, velocidad de conduccidn,
poteniales evdcados, puncién lumbar, TAC de craneo, biometria hematica, pruebas de
funcién renal y hepaticas. Evaluacion por Reumatologia Pediatrica, Psiquiatria, Neurologia,
Psicologia. El procedimiento ideal para el diagndstico es la Termografia, elemento del cual
carece el Servicio Publico de Salud, por lo que no fue posible realizarlo.

La ruta terapéutica establecida fue por etapas. Ante la sospecha de lupus con afeccién a
SNC se administré6 dos bolos de metilprednisolona 30mgkgdo. Descontinuados
posteriormente al descartar la entidad inmunolégica. De tal forma que se did manejo para
las alteraciones de conducta con ansioliticos antidepresivos y benzodiacepinas. Para el
dolor inicialmente se manejo con diversos AINES, (naproxen, ketorolaco, diclofenaco) sin
respuesta. Posteriormente opiaceos y morfinicos con respuesta parcial El tratamiento eficaz




se vio con el empleo de gabapentina, con remision de dolor y erradi ion de la idad

der ter las extremidades en ambiente frio.
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