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CASOS CLINICOS

Eritermalgia primaria

Resumen.—La eritermalgia es un sindrome caracterizado por
dolor ysensaciéon de quemadura en las extremidades que se
acompafia de enrojecimiento y aumento de la temperatura
local de la piel. Existen tres clases de eritermalgia que deben
ser distinguidas para realizar un correcto tratamiento:
eritemalgia primaria, eritermalgia secundaria y eritromelalgia.
Presentamos el caso de un varén de 39 afios que desde hacia 15
afios tenfa episodios de dolor, quemazén y enrojecimiento de
palmas y plantas coincidiendo con calor y con el ejercicio. Una
biopsia palmar mostré capilares dilatados de paredes
engrosadas. No se hallé ninguna otra anomalia clinica o
analitica salvo lesiones de liquen plano en boca y genitales. Fue
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diagnosticado de eritermalgia primaria.

Se discute la clasificacion de los procesos acrales vasculares.
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INTRODUCCION

El término eritermalgia se refiere a un cuadro que
se presenta clinicamente como ataquesde dolor o sen-
sacion de quemadura junto a enrojecimiento e hin-
chazdn de las zonas distales de las extremidades, fun-
damentalmente manosypies. Losataquessuelen estar
desencadenados por el calor o tras ejercicios intensos
ysuelen durar minutos o algunas horas, pero la recu-
rrencia es la regla y su curso se hace crénico y a me-
nudo de dificil tratamiento.

Drenth y Michiels han clasificado los llamados sin-
dromes acrales vasculares en tres formas (1). En la eri-
termalgia primaria el cuadro comenzaria en la infancia
o juventud con afectacién simétrica ybilateral de lasex-
tremidades superiores o inferiores sin encontrar nin-
guna causa, mientras que en la eritermalgia secunda-
ria, su comienzo tendria lugar en la época adulta y
siempre asociada a distintos cuadros como lupus erite-
matoso sistémico, vasculitis, hipertension, artritis reu-
matoide, diabetes mellitus o a ingesta de firmacos co-
mo verapamilo, nifedipino o bromocriptina. EI
tratamiento de la enfermedad de base o la suspension
del farmaco causante cursa con la resolucién del cua-
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dro. Por dltimo la eritromelalgia, que se caracteriza por
la presencia de un cuadro clinico similar pero con trom-
bocitemia y con respuesta favorable al dcido acetil sali-
cilico.

Presentamos a continuacién un caso de eritermal-
gia primaria.

DESCRIPCION DEL CASO

Varén de 39 afiosde edad que acudid a nuestra con-
sulta por presentar desde hacia aproximadamente 15
aflos un cuadro clinico definido por la aparicién de
dolor intenso junto a sensacién de ardor o quemazdn
anivelde palmasyen menor grado en plantascon en-
rojecimiento difuso a ese nivel. Estos episodios coin-
cidian habitualmente con épocasde calor (primavera
y verano) o tras la realizaciéon de ejercicios intensos.
Mejoraban con el enfriamiento de las extremidades o
con la elevacion de las mismas. La duracién de los sin-
tomasera variable, desde unas horas hasta varios dias.

En la exploracion fisica del paciente pudimos apre-
ciar la presencia de un eritema difuso irregular, no ho-
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FIG. 1.—Eritema difuso irregular en palmas.

mogéneo en palmas yplantas (Fig.1). Junto a estas le-
sionestambién descubrimoslesiones blanquecinas for-
mando una red con aspecto arboriforme en la muco-
sa yugal ylesiones eritematoescamosas en labio inferior.
A nivel de piel de pene y glande presentaba lesiones
papulosas eritematosas agrupadasen forma anular. Las
lesiones de mucosa oral y genital habian aparecido
aproximadamente un afio antes.

El paciente referia no haber tomado medicaciones
previas y el inico dato de sus antecedentes persona-
lesera la intolerancia géstrica al 4cido acetil salicilico.
Se practicé una biopsia con sacabocados de la palma
apreciando como unico dato a destacar la presencia
de capilares dérmicos dilatados con cierto engrosa-
miento de la pared de aspecto laminar (Fig. 2). La ana-
litica general fue normal, con cifras dentro de la nor-
malidad de hematies, leucocitos y plaquetas. La
bioquimica general fue también normal (glucosa, pro-
tefnas, iones, transaminasas, creatinina, urea y acido
urico). Tampoco se detectaron anomalias en el pro-
teinograma, el estudio inmunoldgico, las cifrasde com-
plemento o el sedimento de orina. Los autoanticuer-
pos ylas crioaglutininas fueron negativos.

Con la sospecha diagndstica de eritermalgia prima-
ria se inicié tratamiento con pentoxifilina y dexketo-
profeno trometamol consiguiendo una leve mejoria del
cuadro. Sin embargo, trasun mes de tratamiento el pa-
ciente no volvié a nuestra consulta. En cuanto a las le-
siones orales y genitales, clinicamente fueron diagnos-
ticadas de liquen plano, si bien el paciente no permitié
larealizacion de biopsia cutdnea de esaslocalizaciones.

DISCUSION

Fue Mitchell (2) en 1878 quien por primera vez uti-
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FIG. 2.—Dilatacion de capilares dérmicos subpapilares (PAS x 100).

liz6 el nombre de eritromelalgia para describir un sin-
drome de enrojecimiento, dolor de tipo quemaduray
aumento de temperatura en manosy pies. Sin embar-
go, Smith y Allen (3) sugirieron en 1938 el nombre de
eritermalgia para poner énfasis en el aumento de la
temperatura local que se produce en la extremidad
afecta. Desde entonces los términos eritermalgia y eri-
tromelalgia han sido utilizados como sinénimos.

Recientemente, Drenth y Michiels (1,4-6) han cla-
sificado este cuadro en tres categorias: eritermalgia
primaria, eritermalgia secundaria yeritromelalgia. La
eritermalgia primaria es un cuadro bastante raro que
se definiria con estos seis criterios: a) ataques de en-
rojecimiento y dolor en extremidades inferiores y su-
periorescon aumento de la temperatura local; b) afec-
tacion bilateral; c) los ataques pueden ser provocados
yagravados por el calor yel ejercicio fisico; d) el frio,
elreposo yla elevacién de las extremidades afectadas
produce mejoria; e) no existe ninguna enfermedad
asociada o primaria; y f) no existe tratamiento satis-
factorio. Suele iniciarse en la adolescencia o juventud
afectando de forma bilateral los pies, tobillos y pier-
nasyrespetando losdedos de los pies y puede afectar
también las manos. A diferencia de la eritromelalgia
no existe progresion hacia isquemia periférica con
cambios tréficos o gangrena. Suele afectar a algtin
miembro mds de la familia por lo que parece existir
una cierta base genética apoyada en el inicio tempra-
no y espontdneo de la enfermedad junto a la persis-
tencia de por vida del trastorno. De hecho, algunos
autores han descrito casos con antecedentes familia-
res de la misma enfermedad con transmisién autoso-
mica dominante y penetrancia variable (7-9). Los ha-
llazgos histolégicos son inespecificos con dilataciéon
de losplexos subpapilares como hallazgo méascomun.
La patogenia es desconocida pero se piensa en alte-
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raciones congénitas en el control de la microcircula-
cién por alteraciones funcionales de las terminacio-
nes nerviosas adrenérgicas-colinérgicas (10).

Por otro lado, en la eritermalgia secundaria el ini-
cio se produce en la edad adulta y se asocia siempre a
una enfermedad de base como lupus eritematoso sis-
témico, artritis reumatoide, crioglubulinemia, diabe-
tes mellitus, gota, poliarteritis nudosa, vasculitis cutd-
nea, hipertension o ala ingesta de firmacos vasoactivos
(verapamilo, nifedipino, nicardipino) o bromocripti-
na. La mejoria de la enfermedad de base o la retirada
del fairmaco responsable se acompaia de mejoria o
curacién. En ninguna de las dos clases de eritermal-
gia existe alteracién de las plaquetas o mejoria del cua-
dro con 4cido acetil salicilico.

La eritromelalgia es un cuadro mas comuin que se
caracteriza por una clinica similar pero asociada a una
situacion de trombocitemia (primaria o asociada a po-
licitemia vera o mielofibrosis) que provoca inflamacién
y trombosis en la circulacién microvascular endarte-
rial. Sin tratamiento se producen cambios tréficos de
la piel afectada con tendencia a la gangrena. No suele
ser una afectacion bilateral, pero cuando lo es las le-
siones son asimétricas. Sin embargo, la caracteristica
principal de esta afeccidn es que responde espectacu-
larmente al tratamiento con 4cido acetil salicilico a do-
sis bajas al inhibir la actividad ciclooxigenasa de las pla-
quetas. Reduciendo el nimero de plaquetaselevado a
nivelesnormalestambién se eliminan los sintomas. Las
alteraciones histopatolégicas se caracterizan por afec-
tacion de las arteriolas con disminucion de la luz, tu-
mefaccidn de las células endoteliales, hipertrofia de la
capa muscular lisa y trombosis intravascular.

Esta clasificacion en tres grupos de los sindromes
acrales vascularesno es aceptada por todos los autores
yalgunos han propuesto otras. Un grupo francés (11-
14) considera similar la denominacién de eritermalgia
o eritromelalgia y divide el cuadro en primario o se-
cundario, siendo éste como consecuencia mas frecuente
de un sindrome mieloproliferativo. A su vez subdivide
las eritermalgias primarias en familiar o esporddica y
las eritermalgias secundarias en otros dos grupos: se-
cundarias a trombocitosis y secundarias a otras afec-
ciones. En relacién a las eritermalgias primarias con-
sidera importante mantener un seguimiento de los
pacientes puesto que a veces preceden en varios afios
la aparicién de un sindrome mieloproliferativo o un
lupus eritematoso sistémico. Otro grupo de autores
americanos (15) propone una clasificacién de estos
cuadros basdndose en la edad de aparicién de inicio
temprano (idiopdtica, refractaria a la aspirina ya veces
familiar) yde inicio en la edad adulta; ésta se divide en
dossubclases, segin sea idiopdtica o secundaria a otros
cuadros, de los cuales el mds comtn es una tromboci-
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temia por un desorden mieloproliferativo con rdpida
mejoria con dcido acetil salicilico). Por dltimo, Kver-
nebo ycols. en Noruega (16) proponen otra clasifica-
cién en la que consideran la eritromelalgia bien como
un «sindrome» (de comienzo gradual en la infancia o
adolescencia con historia familiar) o como un «fené-
meno» (todoslosdemascasos, los cuales se subdividen
en primarios cuando no existe enfermedad subyacen-
te o secundarios cuando si la hay).

Nuestro caso se valoré en un primer momento co-
mo una posible eritermalgia primaria por los siguien-
tes criterios: inicio en juventud, crisis tipicas doloro-
sas con enrojecimiento y aumento de la temperatura
local en manosy pies, afectacidn bilateral y simétrica,
empeoramiento o desencadenamiento con calor o con
ejercicio fisico, mejoria con enfriamiento reposo o ele-
vacion de las extremidades, falta de respuesta a diver-
sos tratamientos y ausencia de enfermedad asociada.
Realizamos estudios analiticos para descartar otrasen-
tidades asociadas siendo todos ellos negativos (auto-
anticuerpos, crioaglutininas) o normales (hemogra-
ma, proteinograma, bioquimica). Es destacable que la
clinica en nuestro paciente era mds acentuada en ma-
nosque en piesademads de ser un cuadro bilateral y si-
métrico, caracteristicas que Lévesque considera pro-
piasde loscuadros primarios (13). No existian cambios
tréficos en las manos o pies del paciente ni alteracio-
nes histologicas propias de eritromelalgia.

Algunos autores (17) han propuesto cambios his-
tolégicos asociados a la eritermalgia primaria (mode-
rado a marcado engrosamiento de la pared de los ca-
pilares con estructura laminar, tumefaccién del
endotelio, moderado a minimo infiltrado mononu-
clear perivascular yun leve a marcado edema perivas-
cular), que a pesar de ser inespecificos permitirian di-
ferenciar el cuadro de la eritromelalgia o de la
eritermalgia secundaria con histologia de vasculitis.
Otros autores (10) describen recientemente la desa-
paricion de las crestas interpapilares con horizontali-
zacién del limite dermoepidérmico junto a acantosis
suprayacente y atrofia de capilares papilares con gran
dilatacién de los capilares del plexo subpapilar y de
los vasos glémicos como caracteristicas de la eriter-
malgia primaria. Sin embargo, todos estos cambios se
han descrito en un nimero pequefio de casos. En nues-
tro caso, en la histologia sélo se aprecié una marcada
dilatacién de los capilares dérmicos con cierto engro-
samiento de la pared de aspecto laminar.

En relacion a las lesiones en boca y genitales, clini-
camente compatibles con un cuadro de liquen plano,
pensamos que se trata de un hecho casual sin relacién
con la eritermalgia. En cuanto al tratamiento, se in-
tento tratar al paciente con un antiinflamatorio no es-
teroideo y con pentoxifilina pero no pudimos evaluar
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el resultado puesto que en un primer momento refi-
ri6 cierta mejoria pero después ya no acudié més a la
consulta. Solamente los cuadros asociados a trombo-
citosis son facilmente tratables con dcido acetil salici-
lico. En laseritermalgias secundariasel tratamiento de
las enfermedades de base consigue la mejoria o cura-
cién al igual que la retirada del firmaco responsable.
No se ha descrito un tratamiento favorable para los ca-
sos de eritermalgia primaria aunque se han ensayado
un gran nimero de farmacos [propranolol (18), ni-
troprusiato sédico (19), antiinflamatorios no esteroi-
deos (20), antagonistas de la serotonina (21), opidce-
0s(22)] o incluso neurectomias quirdrgicas (23), que
s6lo han conseguido ciertarespuesta en casos aislados.

El diagnéstico diferencial de este cuadro se debe
realizar con neuropatias periféricas, insuficiencia ve-
nosa, tromboangitis obliterante, arterioesclerosis, fe-
némeno de Raynaud, celulitis bacteriana, distrofiasre-
flejas postraumaticas (algodistrofia simpadtica refleja,
sindrome hombro-mano, causalgia), acrodinia y en-
fermedad de Fabry (11, 15, 24).

Queremos destacar este caso por lo poco frecuente
de su descripcién y por la necesidad de conocer bien
sus criterios diagndsticos (eminentemente clinicos) pa-
ra poder llegar a un diagndstico y tratamiento correc-
to, fundamentalmente en los casos tratables con acido
acetil salicilico o en los casos asociados a otras causas.

Abstract.—The syndrome of erythermalgia is
characterized by a burning pain of the extremities
that is accompanied byredness and increased
temperature of the skin. There are three syndromes
of erythermalgia that need to be distinguished for
effective treatment: primary erythermalgia,
secondaryerythermalgia and erythromelalgia.

We report the case of a 39-year-old man with a 15-
year history of pain, burning and redness of the
palms and soles mainly during exposure to heat and
exercise. A palmar biopsy showed widened capilaries
with thickened walls. No other abnormality, either
clinical or analytical, was found except lichen planus
lesions on the mouth and genitalia. A diagnosis of
primaryerythermalgia was done.

Classification of vascular acral conditions is discussed.

Ara M, Corbaldn AR, Simal G, Giménez H, Carapeto FJ. Primary
erythermalgia. Actas Dermosifiliogr 1999,;90:109-112.
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