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Paciente varón de 60 años, fumador de un paquete de
cigarrillos diario, con antecedentes de hipertensión arte-
rial en tratamiento con enalapril y dos episodios de he-
morragia digestiva alta por ulcus gástrico. Consultó por
presentar desde hacía 6 meses episodios de dolor inten-
so acompañado de eritema y edema, junto a impotencia
funcional en el pie derecho.

Enfermedad actual
El paciente refería episodios cada vez más frecuentes

de dolor y eritema reticulado localizado en la cara late-
ral externa, talón y pulpejos de los dedos del pie dere-

cho (figs. 1 y 2). Los episodios se desencadenaban con
la deambulación y el calor, y desaparecían quedando el
paciente asintomático, con el reposo y con la aplicación
de hielo en el pie afectado.

Exploraciones complementarias
En el hemograma destacaba la presencia de 706 × 109/l

plaquetas, 11 × 109/l leucocitos y 5 × 1012/l de hematíes. La
bioquímica resultó estrictamente normal, así como los re-
sultados de anticuerpos antineutrófilos (ANA), anti-DNA
y C3-C4. La ferritina fue de 165 ng/ml. Se realizó una pun-
ción de la médula ósea y se obtuvieron hallazgos compa-
tibles con un síndrome mieloproliferativo crónico.

Estudio histológico
La biopsia cutánea reveló una disminución de la luz

en las arteriolas junto con fenómenos trombóticos 
(figs. 3 y 4).
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DIAGNÓSTICO

Eritromelalgia asociada a trombocitosis esencial.

Evolución
Se inició tratamiento con 100 mg/día de aspirina y 

1 g/día de hidroxiurea, quedando el paciente asintomáti-
co y normalizándose la cifra de plaquetas en un mes. En
la actualidad el paciente sigue el mismo tratamiento, y
permanece asintómatico hasta la fecha.

COMENTARIO
Esta enfermedad fue descrita por primera vez por

Graves en 18341, aunque fue Mitchell en 1878 el primero
en emplear el término «eritromelalgia»2. Posteriormen-
te, se sugirió el nombre de eritermalgia en su lugar para
enfatizar el aumento de temperatura local. En la actuali-
dad, esta afección se ha dividido en tres subgrupos: la
eritromelalgia propiamente dicha, la eritermalgia prima-
ria y la eritermalgia secundaria.

Las tres entidades presentan rasgos clínicos comunes:
episodios de dolor y sensación urente que se acompa-
ñan de eritema, hinchazón y aumento de la temperatura
local de la piel de las regiones distales de las extremida-
des. Los ataques suelen desencadenarse tras el ejercicio
o con el calor, y duran minutos o algunas horas.

La eritromelalgia se asocia a trombocitosis, tanto pri-
maria como asociada a enfermedades mieloproliferati-
vas (policitemia vera3 y trombocitosis esencial4-6). Los
émbolos plaquetarios o la agregación local de las pla-
quetas generan una oclusión microvascular endarterial7

que causa la enfermedad. La característica definitoria de
esta entidad es una respuesta espectacular al tratamien-
to con ácido acetilsalicílico a dosis bajas8-11. Otro meca-
nismo para conseguir la desaparición de la sintomato-
logía es disminuir el número de plaquetas circulantes
mediante sangrías. Es característica la recurrencia de
los episodios, haciéndose su curso crónico. No es infre-
cuente la aparición de complicaciones locales, como úl-
ceras, infecciones o gangrena. En la anatomía patológi-
ca podemos apreciar la afección de las arteriolas con
disminución de la luz, tumefacción de las células endo-
teliales, trombosis intravascular e hipertrofia de la capa
muscular lisa.

La eritermalgia primaria se define por los siguientes
criterios: ataques de enrojecimiento en miembros supe-
riores o inferiores acompañados de rubor y aumento de
la temperatura local; afección bilateral; desencadena-
miento o agravamiento por calor o ejercico físico; mejo-
ría de la clínica con la elevación de los miembros, repo-
so o aplicación de frío local; ausencia de enfermedad
asociada, y escasa respuesta al tratamiento. Suele ini-
ciarse durante la pubertad o la juventud. No existe un
tratamiento eficaz, aunque son múltiples las citas biblio-
gráficas en que se emplean diferentes terapias para 
el control de los episodios. Suh et al12 destacan un buen
control con el empleo de corticoides sistémicos y pen-
tazocina, mientras que otros autores refieren buena 
respuesta a lidocaína y mexiletina13, nitroprusiato14, ga-
bapentina15, buprenorfina16, ciproheptadina17, capsaicina

tópica18 e incluso la simpatectomía torácica19. En la ana-
tomía patológica no se aprecian alteraciones caracterís-
ticas. La etiopatogenia es desconocida, con múltiples teo-
rías, de las cuales la más aceptada considera que se debe
a alteraciones de las terminaciones nerviosas encarga-
das del control de la microciculación. Se han publicado
casos de transmisión autosómica dominante con pene-
trancia variable20,21.

La eritermalgia secundaria se diferencia de la primaria
por iniciarse con más frecuencia en la edad adulta, y por
asociar una afección subyacente, como lupus eritemato-
so sistémico22, diabetes mellitus, artritis reumatoide, vas-
culitis, hipertensión arterial, gota, panarteritis nudosa o
neoplasias23. Se han descrito casos tras la vacunación
frente a VHB y frente al virus de la influenza. También se
puede desencadenar por el empleo de fármacos vasoac-
tivos como los antagonistas del calcio (nifedipino24, ni-
cardipino25 y verapamilo26), sobre todo cuando se emplean
durante períodos largos. Es típica la desaparición de la
sintomatología tras 2 semanas de la retirada de la medi-
cación. Un cuadro clínico similar, pero menos agresivo,
se ha descrito tras la administración de derivados ergota-
mínicos como la bromocriptina27 y la pergolida28. Es de
gran importancia el diagnóstico correcto de estas entida-
des, ya que los síntomas son muy intensos y únicamente
mejoran tras la suspensión del fármaco.

En ningún caso, la eritermalgia primaria o secundaria
se asocian a trombocitosis y, por definición, la clínica
no mejora con la administración de ácido acetilsalicíli-
co, a diferencia de lo que ocurre en la eritromelalgia.

No todos los autores están de acuerdo con esta clasifi-
cación; por ejemplo Levesque29 considera que no existe
diferencia entre ambos términos y divide las eritermal-
gias en primarias (familiar o esporádica) y secundarias
(a trombocitosis o a otros procesos). Kurzrock y Co-
hen30 las clasifican en función de la edad de aparición.

Todas las clasificaciones intentan diferenciar la enfer-
medad primaria de la secundaria, pero el uso de varias
clasificaciones únicamente conduce a la confusión, ya
que el término eritromelalgia se emplea alternativamen-
te para designar tanto la entidad que se inicia en la ju-
ventud, con mala respuesta al tratamiento, cuyo origen
es desconocido, como la alteración cutánea secundaria
al desarrollo de enfermedades mieloproliferativas con
buena respuesta a la administración de aspirina.

Diagnóstico diferencial
El diagnóstico diferencial se plantea fundamentalmen-

te con los siguientes procesos: 

Fenómeno de Raynaud. Este fenómeno puede tener
una fase hiperémica roja y reactiva con dolor pulsátil,
pero está precedida por palidez o cianosis. Otra diferen-
cia fundamental es que el cuadro se desencadena en re-
lación con la exposición al frío, a diferencia de la eritro-
melalgia.

Perniosis. Presenta lesiones inflamatorias secunda-
rias a la exposición al frío, tumefactas, edematosas,
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urentes, que suelen localizarse en las falanges proxima-
les de los dedos de las manos y los pies, además de en el
pabellón auricular. Las lesiones son más persistentes que
las de la eritromelalgia, resolviéndose por lo general tras
2 o 3 semanas. A diferencia de la eritromelalgia, no mejo-
ran con el frío, sino que se desencadenan por el mismo.

Acrocianosis. Es una coloración moteada oscura bi-
lateral de las manos y los pies, persistente y acentuada
por el frío. No cursa con cambios tróficos ni con dolor y
los pulsos están presentes. A menudo existen antece-
dentes familiares.

Eritema ab igne. La exposición prolongada y recurren-
te al calor determina la aparición de un eritema reticulado,
hiperpigmentación, atrofia epidérmica, descamación y te-
langiectasias. Las lesiones suelen ser asintomáticas, y apa-
recen en regiones expuestas a la fuente de calor, como
piernas y región lumbar. Hace años era una afección fre-
cuente debido al uso de braseros.

Enfermedad vascular isquémica. La enfermedad
vascular isquémica grave, debida a arteriosclerosis o a
tromboangeitis obliterante, presenta ausencia de los
pulsos periféricos y palidez de la extremidad al elevarla,
lo que permite diferenciarlas con facilidad de la eritro-
melalgia.
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