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RESUMEN

La eritroelalgia es un raro sindrome caracterizado
por dolor quemante intenso, eritema y calor, que general-
mente compromete las extremidades. Las personas afecta-
das por esta enfermedad pueden mostrar un gran impacto
en su calidad de vida. Su reconocimiento y su tratamiento
aun sigue siendo un desafio.

Palabras clave: eritromelalgia, dolor quemante, neuropatia de
fibras pequenas.

ABSTRACT

Erythromelalgia is a rare clinical syndrome charac-
terized by burning pain, erythema and increased tempera-
ture ,which usually involves the extremities. People affected
by this disease often deteriorate their quality of life. Recog-
nizing this disease and its treatment is challenging.

Keys words: erythromelalgia, burning pain, small fiber neuro-
pathy

(QUE ES LA ERITROMELALGIA?

En 1878 Mitchell describié y llamo eritromelalgia a
una entidad clinica de etiologia incierta caracterizada por una
triada de eritema episodico, calor y dolor quemante en las extre-
midades.

La condicion primaria esta determinada por una heren-
cia autosomica dominante o puede ser idiopatica. La eritrome-
lagia puede también ser secundaria a policitemia vera y otros
desordenes mieloproliferativos, desérdenes del tejido conectivo,
neuropatias, enfermedad de la médula espinal, drogas y enfer-
medades neoplasicas como carcinoma de colon, tiroides y astro-
citomas (1).

Al presente, desafortunadamente, no hay prueba diag-
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nostica confirmatoria y la misma estd basada en los datos de
la historia clinica y los hallazgos del examen fisico durante los
episodios. Con el advenimiento de la fotografia digital y su facil
acceso, las imagenes pueden ser muy ttiles para documentar es-
tos eventos. El termografo puede revelar el incremento de tem-
peratura en el area afectada pero esto no es imprescindible para
el diagnostico (2).

Los sintomas comienzan usualmente en la primera o
segunda década de la vida, pero hay casos reportados que pue-
de comenzar en la sexta década. Las series de la Clinica Mayo
muestran una mayor prevalencia en mujeres a lo largo de los
afios (1).

La incidencia y prevalencia de la eritromelalgia son
dificiles de precisar, debido a que los pacientes pueden no re-
portar sus sintomas cuando son leves y los médicos no siem-
pre sospechan el diagndstico debido a que es una enfermedad
poco conocida e infrecuente. Los escasos datos encontrados en
la bibliografia sefialan una incidencia de 2.5 a 3.3 por millon de
personas al afio con una prevalencia de 18 a 20 por milléon en
poblacion Noruega (3).

TABLA 1. Clasificacion etiolégica de eritromelalgia

Eritromelagia primaria Eritromelagia secundaria

Policitemia Vera

Eritromelagia primaria
Carcinoma de colon
Carcinoma de tiroides
Astrocitomas

Enfermedades del tejido conectivo
Enfermedades de la médula
espinal

Farmacos

Idiopatica
Mutacion del gen SCN9A y el SCN10A

FISIOPATOGENIA

El mecanismo patologico comun de la eritromelalgia se
sospecha que es la alteracidon microvascular de los shunts ar-
terio-venosos. Recientemente se ha encontrado una mutacion
del canal de voltaje de sodio Na 1.7 y Nal.8 codificados por el
gen SCN9A y el SCN10A, ubicados en el cromosoma 2q24.3 y
3p22.2 respectivamente.

La mutaciones producen un menor umbral de activa-
cion de los canales i6nicos que son activados por estimulos de
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menor amplitud, permaneciendo abiertos mayor tiempo. El re-
sultado final es una hiperexitacion del ganglio de la raiz dorsal
lo que perpetua el dolor en los miembros. (4) (5)

La disfuncién de fibras pequeias podria alterar la fun-
cion vascular y esto inducir inflamacion neurogénica, lo que ele-
varia la temperatura del miembro que caracteriza esta patologia.
Los mecanismos patoldgicos aun contintian siendo discutidos
y es posible que diversos mecanismos puedan ocasionar estos
sintomas. Se ha postulado una hipoétesis alternativa acerca del
compromiso de las glandulas sudoriparas ecrinas y el musculo
liso que involucra el compromiso simultaneo del receptor muca-
rinico M3 y receptores adrenérgicos.(6)

Se ha descripto que durante los sintomas se produce un
incremento en la temperatura media de 11.6 C aproximadamen-
te, y esto se acompafia de un incremento en el flujo vascular con
una paradojica pérdida del intercambio de oxigeno medido por
oximetria transcutanea. Este estado de hiperemia con hipoper-
fusion es compatible con la apertura de shunts arterio-venosos,
disminuyendo el flujo de nutrientes en los capilares. Como alter-
nativa otros autores proponen un incremento en el metabolismo
celular local. Esto podria ocasionar el aumento de la tempera-
tura, y los desechos producidos por el metabolismo celular y
la hipoxemia ocasionarian el aumento de flujo sanguineo, si el
mismo es insuficiente para satisfacer las necesidades de los te-
jidos, los productos de desecho podrian inducir dafio tisular con
isquemia, calor y dolor considerable (6).

DIAGNOSTICO DE EXCLUSION BASADO EN LA
PRESENTACION

El diagnostico de eritromelalgia esta basado en el ana-
lisis de la historia clinica y el examen fisico durante un episodio
doloroso. Los sintomas pueden ser intermitentes o en raros casos
constantes. Los miembros inferiores son mas frecuentemente
afectados y generalmente su compromiso es bilateral y simétri-
co.

Los sintomas pueden empeorar durante la noche, luego
del consumo de alcohol, con temperaturas ambientes elevadas y
con ejercicio moderado. Debido a que su condicion es intermi-
tente solos dos tercios de los pacientes tienen hallazgos anorma-
les al examen fisico.

Diferentes estudios son necesarios para excluir otras
patologias y para determinar la causa de la eritromelalgia secun-
daria.

Los diagnosticos electromiograficos no muestran las
alteraciones en las fibras pequefias como asi tampoco el estudio
histopatologico de las lesiones no ayuda ya que las caracteristi-
cas encontradas no son especificas de la patologia (7).

La isquemia severa de los miembros inferiores puede
ser descartada por el examen fisico vascular y la realizacion del
indice tobillo brazo.

La realizacion de un citoldgico y recuento de plaquetas,
glucemia y prueba de tolerancia a la glucosa, proteinograma por
electroforesis e inmunofijacion y hormonas tiroideas se sugieren
para el diagnostico de las formas secundarias

Eritromelalgia

DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

Otras patologias pueden ser descartadas por las carac-
teristicas clinicas y los test de laboratorio. La enfermedad de
Fabry causa parestesia y dolor quemante en las extremidades
pero no eritema. Los caracteristicos angioqueratomas pueden
ser apreciables en alguna region del cuerpo. Ademas esta pato-
logia esta frecuentemente asociado a insuficiencia renal.

Neuropatia periférica: debido a muchas causas pueden
causar dolor en las extremidades pero no eritema. El examen
neurolégico y la velocidad de conduccion nerviosa pueden re-
solver el problema diagnostico.

Sindrome de eritrodisestesia: tipicamente causado por
drogas quimioterapicas. Los farmacos que lo producen con ma-
yor frecuencia son doxorrubicina liposomal (Caelyx®) y cape-
citabina (Xeloda®).

Otro diagndstico diferencial a tener en cuenta es el sin-
drome complejo regional doloroso (CRPSI), también conocido
como una distrofia simpatica refleja, y distinguir esta condicion
puede ser complejo. Por ejemplo los pacientes con esta condi-
cion pueden tener calor, edema y dolor en los miembros. Varios
factores pueden ayudar a distinguir el CRPS1 de la eritromelal-
gia. En general ,la eritromelalgia es bilateral, mientras que el
CRPSI1 es usualmente unilateral. En segundo lugar, la mayoria
de las pacientes con CRPSI tienen dolor al frio y evitan la ex-
posicion al mismo. Tercero, los pacientes con CRPSI general-
mente tienen historia de dafio precediendo el comienzo de los
sintomas, cosa que no ocurre en la eritromelalgia. Ademas, el
bloqueo simpatico puede ser eficaz en el CRPSI a diferencia de
la eritromelalgia (6).

Otras causas a considerar incluyen: tirotoxicosis, enfer-
medad febril cronica, leucemias, insuficienciahepatica, alcoho-
lismocrénico y artritis reumatoide (1).

Figura 1. Diagnésticos diferenciales de eritomelalgia
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- Neuropatia periférica
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- Sindrome de eritrodisestesia
- Sindrome complejo regional
doloroso

- Enfermedad febril cronica

- Leucemias

- Insuficiencia hepatica

- Alcoholismo crénico

- Artritis reumatoidea

DIAGNOSTICOS
DIFERENCIALES

TRATAMIENTO Y PRONOSTICO

No hay terapia definida para la eritromelalgia. El trata-
miento es complejo y necesita de un abordaje multidisciplinario.
Medidas simples como por ejemplo: aplicar toallas himedas,
mojar el pie en agua fria, caminar en pisos frios o elevar la ex-
tremidad afectada sirven para aliviar los sintomas. Los pacientes
deben evitar factores que pueden exacerbar sus molestias como
el calor en las extremidades durante ejercicio, la ingesta de alco-
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hol y el calzado ajustado (8).

Si existiera una causa subyacente el tratar la enferme-
dad puede aliviar los sintomas. El acido acetilsalicilico es la te-
rapia de eleccion en aquellos pacientes con desorden mielopro-
liferativo subyacente y algunos autores propen su uso extensivo
para todas las causas de eritromelalgia salvo contraindicacion.

Otros tratamiento de primera linea incluyen antiinfla-
matorios no esteroideos (AINES), misoprostol y prostaciclinas
(1).

La administracion de mexiletina, un antiarritmico simi-
lar a la lidocaina, que bloquea los canales de sodio, ha mostrado
ser efectiva en el tratamiento delas formas primarias (9,10). Han
sido utilizados, con éxito variable, gabapentina, sertralina, ven-
lafaxina y nitroprusiato endovenoso (11).

Se han descripto casos donde la simpatectomia quirdr-
gica ha mostrado buenos resultados (12).

La remision espontanea ocurre en hasta un 10% de los
pacientes en aproximadamente 8.7 afios. Los pacientes deben ser
aconsejados de condiciones seguras para enfriar sus miembros
ya que los mismos pueden tomar comportamientos extremos
para aliviar su dolor como sumergir sus pies en hiclo. A pesar
que estos comportamientos alivian su dolor momentaneamente,
empeoran la integridad de su piel, y exacerban las anormalida-
des en su microcirculacion, dejando sus pies ampliamente de-
teriorados ciandticos, edematosos, macerados, con erosiones y
ulceras dolorosas. El dolor de sus pies en inmersion comienza
a dominar el escenario clinico. Con el aumento del dolor, se in-
crementa la discapacidad, el uso de medicamentos para el dolor,
aislamiento social, entre otros (8).

La eritromelalgia es una entidad clinica, poco frecuen-
te. Su etiologia, diagndstico y tratamiento siguen siendo con-
trovertidos, siendo necesario su reconocimiento por el médico
general para poder tratar de manera eficaz y oportuna a estos
enfermos (8).
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