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Eritermalgia primaria

CASOS CLÍNICOS

INTRODUCCIÓN

El término eritermalgia se refiere a un cuadro que
se presenta clínicamente como ataques de dolor o sen-
sación de quemadura junto a enrojecimiento e h in-
chazón de las zonas distales de las extremidades, fun-
damentalmente manos y pies. Los ataques suelen estar
desencadenados por el calor o tras ejercicios intensos
y suelen durar minutos o algunas horas, pero la recu-
rrencia es la regla y su curso se hace crónico y a me-
nudo de difícil tratamiento.

Drenth y Michiels han clasificado los llamados sín-
dromes acrales vasculares en tres formas (1) . En la eri-
termalgia primaria el cuadro comenzaría en la infancia
o juventud con afectación simétrica y bilateral de las ex-
tremidades superiores o inferiores sin encontrar nin-
guna causa, mientras que en la eritermalgia secunda-
ria, su comienzo tendría lugar en  la época adulta y
siempre asociada a distintos cuadros como lupus erite-
matoso sistémico, vasculitis, hipertensión, artritis reu-
matoide, diabetes mellitus o a ingesta de fármacos co-
mo verapamilo, n ifedipino o bromocriptina. El
tratamiento de la enfermedad de base o la suspensión
del fármaco causante cursa con la resolución del cua-

dro. Por último la eritromelalgia, que se caracteriza por
la presencia de un cuadro clínico similar pero con trom-
bocitemia y con respuesta favorable al ácido acetil sali-
cílico.

Presentamos a continuación un caso de eritermal-
gia primaria.

DESCRIPCIÓN DEL CASO

Varón de 39 años de edad que acudió a nuestra con-
sulta por presentar desde hacía aproximadamente 15
años un cuadro clínico definido por la aparición de
dolor intenso junto a sensación de ardor o quemazón
a nivel de palmas y en menor grado en plantas con en-
rojecimiento difuso a ese nivel. Estos episodios coin-
cidían habitualmente con épocas de calor (primavera
y verano)  o tras la realización de ejercicios intensos.
Mejoraban con el enfriamiento de las extremidades o
con la elevación de las mismas. La duración de los sín-
tomas era variable, desde unas horas hasta varios días.

En la exploración física del paciente pudimos apre-
ciar la presencia de un eritema difuso irregular, no ho-
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mogéneo en palmas y plantas (Fig.1) . Junto a estas le-
siones también descubrimos lesiones blanquecinas for-
mando una red con aspecto arboriforme en la muco-
sa yugal y lesiones eritematoescamosas en labio inferior.
A nivel de piel de pene y glande presentaba lesiones
papulosas eritematosas agrupadas en forma anular. Las
lesiones de mucosa oral y genital habían  aparecido
aproximadamente un año antes.

El paciente refería no haber tomado medicaciones
previas y el único dato de sus antecedentes persona-
les era la intolerancia gástrica al ácido acetil salicílico.
Se practicó una biopsia con sacabocados de la palma
apreciando como único dato a destacar la presencia
de capilares dérmicos dilatados con  cierto engrosa-
miento de la pared de aspecto laminar (Fig. 2) . La ana-
lítica general fue normal, con cifras dentro de la nor-
malidad de hematíes, leucocitos y p laquetas. La
bioquímica general fue también normal (glucosa, pro-
teínas, iones, transaminasas, creatinina, urea y ácido
úrico) . Tampoco se detectaron anomalías en el pro-
teinograma, el estudio inmunológico, las cifras de com-
plemento o el sedimento de orina. Los autoanticuer-
pos y las crioaglutininas fueron negativos.

Con la sospecha diagnóstica de eritermalgia prima-
ria se inició tratamiento con pentoxifilina y dexketo-
profeno trometamol consiguiendo una leve mejoría del
cuadro. Sin embargo, tras un mes de tratamiento el pa-
ciente no volvió a nuestra consulta. En cuanto a las le-
siones orales y genitales, clínicamente fueron diagnos-
ticadas de liquen plano, si bien el paciente no permitió
la realización de biopsia cutánea de esas localizaciones.

DISCUSIÓN

Fue Mitchell (2)  en 1878 quien por primera vez uti-

lizó el nombre de eritromelalgia para describir un sín-
drome de enrojecimiento, dolor de tipo quemadura y
aumento de temperatura en manos y 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 sinónimos.

Recientemente, Drenth y Michiels (1,4-6)  han cla-
sificado este cuadro en  tres categorías: eritermalgia
primaria, eritermalgia secundaria y eritromelalgia. La
eritermalgia primaria es un cuadro bastante raro que
se definiría con estos seis criterios: a)  ataques de en-
rojecimiento y dolor en extremidades inferiores y su-
periores con aumento de la temperatura local; b)  afec-
tación bilateral; c)  los ataques pueden ser provocados
y agravados por el calor y el ejercicio físico; d)  el frío,
el reposo y la elevación de las extremidades afectadas
produce mejoría; e)  no existe n inguna 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-
nas y respetando los dedos de los pies y puede afectar
también las manos. A diferencia de la eritromelalgia
no existe progresión  hacia isquemia periférica con
cambios tróficos o gangrena. Suele afectar a algún
miembro más de la familia por lo que parece existir
una cierta base genética apoyada en el inicio tempra-
no y espontáneo 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 transmisión autosó-
mica dominante y penetrancia variable (7-9) . Los ha-
llazgos h istológicos son inespecíficos con dilatación
de los plexos subpapilares como hallazgo más común.
La patogenia es desconocida pero se piensa en alte-
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FIG. 1.—Eritema difuso irregular en palmas. FIG. 2.—Dilatación de capilares dérmicos subpapilares (PAS x 100).



raciones congénitas en el control de la microcircula-
ción 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 cutá-
nea, hipertensión o a la ingesta de fármacos vasoactivos
(verapamilo, nifedipino, nicardipino)  o bromocripti-
na. La mejoría de la enfermedad de base o la retirada
del fármaco responsable se acompaña de mejoría o
curación. En ninguna de las dos clases de eritermal-
gia existe alteración de las plaquetas o mejoría del cua-
dro con ácido acetil salicílico.

La eritromelalgia es un cuadro más común que se
caracteriza por una clínica similar pero asociada a una
situación de trombocitemia (primaria o asociada a po-
licitemia vera o mielofibrosis)  que provoca inflamación
y trombosis en la circulación microvascular endarte-
rial. Sin tratamiento se producen cambios tróficos de
la piel afectada con tendencia a la gangrena. No suele
ser una afectación bilateral, pero cuando lo es las le-
siones son asimétricas. Sin embargo, la característica
principal de esta afección es que responde espectacu-
larmente al tratamiento con ácido acetil salicílico a do-
sis bajas al inhibir la actividad ciclooxigenasa de las pla-
quetas. Reduciendo el número de plaquetas elevado a
niveles normales también se eliminan los síntomas. Las
alteraciones histopatológicas se caracterizan por afec-
tación de las arteriolas con disminución de la luz, tu-
mefacción de las células endoteliales, hipertrofia de la
capa muscular lisa y trombosis intravascular.

Esta clasificación en tres grupos de los síndromes
acrales vasculares no es aceptada por todos los autores
y algunos han propuesto otras. Un grupo francés (11-
14)  considera similar la denominación de eritermalgia
o eritromelalgia y divide el cuadro en primario o se-
cundario, siendo éste como consecuencia más frecuente
de un síndrome mieloproliferativo. A su vez subdivide
las eritermalgias primarias en familiar o esporádica y
las eritermalgias secundarias en otros dos grupos: se-
cundarias a trombocitosis y secundarias a otras afec-
ciones. En relación a las eritermalgias primarias con-
sidera importan te mantener un  seguimiento de los
pacientes puesto que a veces preceden en varios años
la aparición de un síndrome mieloproliferativo o un
lupus eritematoso sistémico. Otro grupo de autores
americanos (15)  propone una clasificación de estos
cuadros basándose en la edad de aparición de inicio
temprano ( idiopática, refractaria a la aspirina y a veces
familiar)  y de inicio en la edad adulta; ésta se divide en
dos subclases, según sea idiopática o secundaria a otros
cuadros, de los cuales el más común es una tromboci-

temia por un desorden mieloproliferativo con rápida
mejoría con ácido acetil salicílico) . Por último, Kver-
nebo y cols. en Noruega (16)  proponen otra clasifica-
ción en la que consideran la eritromelalgia bien como
un «síndrome» (de comienzo gradual en la infancia o
adolescencia con historia familiar)  o como un «fenó-
meno» ( todos los demás casos, los cuales se subdividen
en primarios cuando no existe enfermedad subyacen-
te o secundarios cuando sí la hay) .

Nuestro caso se valoró en un primer momento co-
mo una posible eritermalgia primaria por los siguien-
tes criterios: inicio en juventud, crisis típicas doloro-
sas con enrojecimiento y aumento de la temperatura
local en manos y pies, afectación bilateral y simétrica,
empeoramiento o desencadenamiento con calor o con
ejercicio físico, mejoría con enfriamiento reposo o ele-
vación de las extremidades, falta de respuesta a diver-
sos tratamientos y ausencia de enfermedad asociada.
Realizamos estudios analíticos para descartar otras en -
tidades asociadas siendo todos ellos negativos (auto-
anticuerpos, crioaglutin inas)  o normales (hemogra-
ma, proteinograma, bioquímica) . Es destacable que la
clínica en nuestro paciente era más acentuada en ma-
nos que en pies además de ser un cuadro bilateral y si-
métrico, características que Lévesque considera pro-
pias de los cuadros primarios (13). No existían cambios
tróficos en las manos o pies del paciente ni alteracio-
nes histológicas propias de eritromelalgia.

Algunos autores (17)  han propuesto cambios his-
tológicos asociados a la eritermalgia primaria (mode-
rado a marcado engrosamiento de la pared de los ca-
pilares con  estructura laminar, tumefacción  del
endotelio, moderado a mínimo infiltrado mononu-
clear perivascular y un leve a marcado edema perivas-
cular) , que a pesar de ser inespecíficos permitirían di-
ferenciar el cuadro de la eritromelalgia o de la
eritermalgia secundaria con histología de vasculitis.
Otros autores (10)  describen recientemente la desa-
parición de las crestas interpapilares con horizontali-
zación del límite dermoepidérmico junto a acantosis
suprayacente y atrofia de capilares papilares con gran
dilatación de los capilares del plexo subpapilar y de
los vasos glómicos como características de la eriter-
malgia primaria. Sin embargo, todos estos cambios se
han descrito en un número pequeño de casos. En nues-
tro caso, en la histología sólo se apreció una marcada
dilatación de los capilares dérmicos con cierto engro-
samiento de la pared de aspecto laminar.

En relación a las lesiones en boca y genitales, clíni-
camente compatibles con un cuadro de liquen plano,
pensamos que se trata de un hecho casual sin relación
con la eritermalgia. En cuanto al tratamiento, se in-
tentó 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-
rió cierta mejoría pero después ya no acudió más a la
consulta. Solamente los cuadros asociados a trombo-
citosis son fácilmente tratables con ácido acetil salicí-
lico. En las eritermalgias secundarias el tratamiento de
las enfermedades de base consigue la mejoría o cura-
ción al igual que la retirada del fármaco responsable.
No se ha descrito un tratamiento favorable para los ca-
sos de eritermalgia primaria aunque se han ensayado
un gran número de fármacos [propranolol (18) , n i-
troprusiato sódico (19) , antiinflamatorios no esteroi-
deos (20) , antagonistas de la serotonina (21) , opiáce-
os (22)]  o incluso neurectomías quirúrgicas (23) , que
sólo han conseguido cierta respuesta en casos aislados.

El diagnóstico diferencial de este cuadro se debe
realizar con neuropatías periféricas, insuficiencia ve-
nosa, tromboangitis obliterante, arterioesclerosis, fe-
nómeno de Raynaud, celulitis bacteriana, distrofias re-
flejas postraumáticas (algodistrofia simpática refleja,
síndrome hombro-mano, causalgia) , acrodinia y en -
fermedad de Fabry (11, 15, 24) .

Queremos destacar este caso por lo poco frecuente
de su descripción y por la necesidad de conocer bien
sus criterios diagnósticos (eminentemente clínicos)  pa-
ra poder llegar a un diagnóstico y tratamiento correc-
to, fundamentalmente en los casos tratables con ácido
acetil salicílico 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 by redness and increased
temperature of the skin. There are three syndromes
of erythermalgia that need to be distinguished for
effective treatment: primary erythermalgia,
secondary erythermalgia 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
primary erythermalgia was done.

Classification of vascular acral conditions is discussed.
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