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El sindrome (o signo) del dedo azul (SDA) es la manifestacién cutanea de un gran nimero de enferme-
dades que producen un compromiso isquémico agudo o subagudo en uno o mas dedos. La causa mas
frecuente del SDA es la disminucién del flujo arterial por el compromiso u oclusién de pequefios vasos
periféricos, conservandose los pulsos distales palpables. La disminucién del flujo arterial puede produ-
cirse por diferentes mecanismos patogénicos incluyendo la trombosis, la embolia, la vasoconstriccion
severa o la afeccién inflamatoria o no inflamatoria de la pared vascular. El dedo que sufre la isquemia
adquiere un tono azul o violaceo, lo que da nombre al sindrome, y puede llegar a presentar fenémenos
de necrosis.
Independientemente de la causa, este cuadro clinico es una urgencia médica que requiere un diagnés-
tico y tratamiento especifico rapido, dado el riesgo de progresién a necrosis irreversible.
© 2010 SER. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.
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Blue digit syndrome

ABSTRACT

Keywords: Blue digit syndrome (or sign) is a cutaneous manifestation of multiple diseases that produce acute or sub-
Blue digit syndrome acute ischemic compromise in one or more fingers or toes. The most frequent cause of this syndrome is a
Etiopathogenesis

reductionin arterial blood flow due to compromise or occlusion of small peripheral vessels, with preserva-
tion of the distal pulses. The reduction in blood flow may be caused by a variety of pathogenic mechanisms
including thrombosis, embolism, severe vasoconstriction, or inflammatory or non-inflammatory lesions
of the vascular wall. The finger or toe affected by ischemia turns blue or violet and may develop necrosis.
Independently of the cause, blue digit syndrome is a medical emergency requiring rapid diagnosis and

specific treatment, given the risk of progression to irreversible necrosis.
© 2010 SER. Published by Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.

Pseudovasculitis

Introduccién El SDA puede afectar a un solo dedo, aunque con mayor fre-

cuencia afecta a varios. Se pueden afectar tantos los dedos de la

El compromiso isquémico agudo o subagudo de uno o mas dedos
es un escenario clinico al que ocasionalmente nos tenemos que
enfrentar los reumatélogos ya que, en la mayoria de los casos, cursa
con pulsos periféricos conservados por lo que inicialmente se suele
descartar errbneamente una patologia vascular. En la bibliografia
de origen anglosajon se utiliza el término de sindrome del dedo
azul (SDA) o de los dedos azules («Blue toe syndrome», «Blue fin-
ger syndrome» o «Blue digit syndrome») para designar a este cuadro
clinico!-8,

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: fijnarvaez@bellvitgehospital.cat (J. Narvaez).

mano como los del pie y puede ser bilateral. La isquemia provoca
dolor y un cambio de coloracién en el dedo afecto que adquiere un
tono azul o violaceo, lo que da nombre al sindrome. Una vez instau-
rada la isquemia se puede desarrollar ulceracién, pérdida de tejido,
infeccion y gangrena, siendo necesaria en ocasiones la amputacion.

Aunque las primeras descripciones del SDA correspondian a
casos producidos por la embolizacién de material aterotrombético
procedente de una placa arteriosclerética (émbolos ateromatosos
o émbolos de cristales de colesterol), los mecanismos patogénicos
que dan lugar a este sindrome son variados e incluyen otras causas
de disminucién del flujo arterial, la disminucién del retorno venoso
y la hiperviscosidad sanguinea!~13. La importancia de conocer este
sindrome o signo y sus diferentes etiologias radica en que un trata-
miento rapidoy especifico evitala progresién a necrosis irreversible
e incluso a veces puede salvar la vida del paciente.
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Etiologia

Las causas del SDA (excluyéndose el traumatismo previo o situa-
ciones de cianosis generalizada) se recogen en la tabla 11-13. Lamas
frecuente es la disminucién del flujo arterial por el compromiso u
oclusién de pequefios vasos periféricos; los mecanismos patogé-
nicos que pueden producirlo incluyen la embolia, la trombosis, la
vasoconstriccion severa y la afeccién inflamatoria o no de la pared
vascular.

El SDA también puede presentarse en el contexto de hiper-
viscosidad sanguinea, habiéndose descrito en pacientes con
crioglobulinemia y, con mucha menor frecuencia, en las gamma-
patias monoclonales (fundamentalmente en la macroglobulinemia
de Waldenstrom), sindromes mieloproliferativos (policitemia vera
y trombocitemia esencial) y criofibrinogenemial4-22,

Muy raras veces el SDA es producido por una alteraciéon del
retorno venoso, observandose como manifestaciéon infrecuente de
una trombosis venosa profunda extensa del sector iliofemoral
que compromete el retorno venoso y, secundariamente, el arte-
rial por aumento de la resistencia al flujo de éste (esta situacién se
denomina también flegmasia cerulea dolens o inflamacién azulada
dolorosa)?3-23,

Son muchas las enfermedades que pueden producir un SDA
por disminucién del flujo arterial (tabla 1). Dentro de ellas se
incluyen algunas enfermedades autoinmunes sistémicas y las seu-
dovasculitis. Como se comentard mas adelante, las seudovasculitis
son un grupo heterogéneo de enfermedades de etiologia diversa
que en ciertas ocasiones se las puede confundir con las vasculitis
como, por ejemplo, cuando cursan con un SDA8-13, La frecuencia

Tabla 1
Etiologia del sindrome del dedo azul (SDA)

Disminucion del flujo arterial

Embolia

Embolias por ateroma o colesterol (émbolos desde una placa
aterosclerdtica)

Embolos originados en aneurismas

Mixoma auricular

Endocarditis infecciosa

Endocarditis trombética no infecciosa (marantica)
Trombosis

Sindrome antifosfolipidico

Sindrome vascular acral paraneoplasico
Trastornos que cursan con vasoconstriccion

Acrocianosis

Perniosis

Ergotismo y fairmacos que inducen vasoconstriccion
Afectacion de la pared vascular

Vasculitis: enfermedad de Buerger, poliarteritis nudosa (PAN)

Vasculitis reumatoide

Esclerodermia

Crioglobulinemia mixta

Lupus eritematoso sistémico

Calcifilaxis

Sindrome del martillo hipotenar

Inflamacién infecciosa* (sifilis, infecciones purulentas)

Hiperviscosidad sanguinea
Crioglobulinemia
Gammapatias monoclonales (macroglobulinemia de Waldenstrom)
Sindromes mieloproliferativos (policitemia vera, trombocitemia
esencial)
Criofibrinogenemia

Disminucién del retorno venoso
Trombosis venosa profunda extensa del sector iliofemoral (Flegmasia
cerulea dolens)

" De forma excepcional, en la sifilis se puede observar un SDA secundario a un
infiltrado perivascular linfohistiocitario, junto con células plasmaticas y una hin-
chazén endotelial'®'. En pacientes que tienen una infeccién biogénica localizada en
el pie o en la mano puede producirse un compromiso del flujo arterial que dé lugar
aun SDA

de estas enfermedades en las diferentes series de SDA varia segin
el especialista médico implicado. A modo de ejemplo, en un tra-
bajo retrospectivo realizado en nuestro servicio que analizaba la
frecuencia, etiologia y evolucién de los pacientes ingresados por
SDA entre 1990 y 2008, las principales causas fueron las vasculitis
(fundamentalmente vasculitis reumatoide, enfermedad de Buerger
y poliarteritis nudosa), seguidas en frecuencia por la vasculopatia
esclerodérmicay las seudovasculitis (responsables de un 14% de los
casos)?6.

Enfermedades autoinmunes sistémicas que causan con
mayor frecuencia un sindrome del dedo azul

Tromboangitis obliterante o enfermedad de Buerger: es una vascu-
litis oclusiva que afecta a arterias de pequefio y mediano calibre de
las zonas distales de las extremidades y, mucho mas raramente, a
vasos viscerales y cerebrales2’-39, La enfermedad tiene una distri-
bucién universal, aunque es mucho mas frecuente en Asia. Aunque
se desconoce su etiologia, se relaciona claramente con el consumo
de tabaco (el 95% de los casos son fumadores). También parece
existir una predisposicién genética.

Afectamasavarones que amujeres, en unarelacionde 9-1enlas
series clasicas, aunque a medida que ha ido creciendo la proporcién
de fumadoras entre las mujeres, también ha crecido el porcentaje
de afectadas por esta enfermedad. La mayoria de los pacientes son
menores de 40-50 afios. La anatomia patolégica pone de manifiesto
una vasculitis segmentaria que afecta a todas las capas del vaso y
una trombosis inflamatoria oclusiva de los segmentos comprome-
tidos.

Los sintomas iniciales mas frecuentes (hasta en un 75% de los
casos) son las lesiones de isquemia digital en las manos y, sobre
todo, en los pies, que pueden evolucionar hasta la gangrena. En
esta enfermedad los pulsos distales pueden estar ausentes y el test
de Allen es positivo en la mayoria de los pacientes. También es fre-
cuente el fenémeno de Raynaud, la claudicacién intermitente de
extremidades de predominio distal (siendo muy tipica que afecte
al pie o a los dedos de las manos), la tromboflebitis migratoria
superficial y, en fases avanzadas, el dolor en reposo.

Las pruebas de laboratorio, incluyendo los reactantes de fase
aguda y el estudio inmunolégico, son estrictamente normales.
El diagnéstico se suele confirmar mediante la arteriografia que,
aunque no es patognomoénica, resulta muy caracteristica por la
presencia de estenosis y oclusiones arteriales con abundantes cola-
terales alrededor de las mismas que corresponden a vasa vasorum
muy dilatados (con un aspecto «en raiz de drbol» o «en sacacorchos»
de los vasos afectados), en ausencia de lesiones ateromatosas y
calcificaciones.

El tratamiento consiste en abandonar el consumo de tabaco
(incluso la exposicién pasiva o el uso de parches que contie-
nen nicotina) y en medidas complementarias inespecificas como
antiagregantes plaquetarios, anticoagulantes, vasodilatadores,
pentoxifilina y ejercicio fisico. La utilizacién de inmunodepresores
y glucocorticoides, agentes tromboliticos (estreptoquinasa o uro-
kinasa intraarterial) o de estatinas es objeto de discusién; se han
empleado poco y los resultados obtenidos son muy heterogéneos.
El tratamiento con prostaglandinas por via intravenosa (alprosta-
dil o iloprost) es Gtil en pacientes con Glceras isquémicas. También
se ha sugerido un posible efecto beneficioso de los antagonistas
de los receptores de la endotelina-1 (bosentan). La simpatectomia
Se reserva para casos graves, progresivos y rebeldes al tratamiento
médico. La revascularizacién quirtrgica se indica raramente, dado
que la enfermedad afecta fundamentalmente a vasos pequefios. La
amputacién es el Gltimo escalén terapéutico27-39,

Poliarteritis nudosa (PAN): es una vasculitis necrosante sistémica
que afecta a arterias de mediano y pequefio tamafio3!-3. Las lesio-
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nes son caracteristicamente segmentarias, con predileccion por las
zonas de bifurcacion. Puede comprometer cualquier érgano (siendo
elrinénylapiel los masinvolucrados en series de autopsia), excepto
el pulmén que suele estar respetado. Predomina en los varones
entre los 40-60 afnos, con una proporcién de 1.5:1 en relacién con
las mujeres.

Las manifestaciones cutaneas estan presentes en el 25-60% de
los pacientes y consisten en livedo reticularis, pirpura palpable,
nédulos subcutaneos, Glceras e isquemia digital que puede compli-
carse con gangrena. En ocasiones, la PAN puede quedar limitada a
la piel como tinica expresién de la enfermedad?36. Las manifestacio-
nes generales (fiebre, afeccion del estado general y adelgazamiento)
estan presentes en la mayoria de los enfermos, y suele ser frecuente
la afeccién renal (hasta en un 80% de los pacientes), la neuropatia
periférica (75%) y la afeccién gastrointestinal (40%).

El diagnéstico se establece mediante confirmacién histolégica,
generalmente a partir de biopsias superficiales (piel, mdsculo, ner-
vio periférico o testiculo). La biopsia de érganos internos (rifién,
higado) conlleva un riesgo elevado de hemorragia por rotura de un
aneurisma o de desarrollo de una fistula arteriovenosa, por lo que
tnicamente deben realizarse cuando se consideren imprescindi-
bles. De las diferentes lesiones cutaneas que provocalaenfermedad,
los nédulos son las lesiones en las que con mayor probabilidad
puede diagnosticarse la PAN. Deberian biopsiarse en su centro, con
la profundidad suficiente para obtener una muestra de grasa sub-
cutanea. Es importante tener en cuenta que las biopsias cutaneas
en sacabocados no suelen ser ttiles para confirmar el diagnéstico,
puesto que pocas veces profundizan tanto como para alcanzar a los
vasos culpables situados en la dermis profunda o en la grasa sub-
cutaneay confirmar, de este modo, el diagndstico de PAN. La tnica
excepcién son aquellos casos en los que la lesién cutanea es una
vasculitis de un vaso de pequefio calibre (por ejemplo, una pir-
pura palpable o no palpable), en los que biopsia en sacabocados
suele ser suficiente para los fines diagndsticos. Si se biopsia una
tdlcera, el mejor sitio no es el centro sino el borde. Las lesiones de
la isquemia digital rara vez se biopsian, debido a que sus resulta-
dos son pobres y a los posibles problemas de cicatrizacién de las
heridas32. Dado el caracter segmentario de la lesién, una biopsia
negativa no excluye el diagnéstico y en ocasiones es necesaria su
repeticion. En estos casos, la angiografia selectiva del tronco celiaco
y de las arterias renales puede ser de gran ayuda diagnéstica, al
poner de manifiesto estenosis, irregularidades de la luz, trombosis
y, en particular, microaneurismas, presentes hasta en un 70% de
los pacientes (aunque no son patognoménicos de la PAN). Recor-
dar que la PAN clasica es una enfermedad en la que los anticuerpos
anticitoplasma de neutréfilo (ANCA) son negativos.

El tratamiento de la PAN clasica idiopatica se basa en la
administracién de glucocorticoides, afladiéndose en los casos con
enfermedad moderada-grave (con afeccién renal, gastrointesti-
nal, cardiaca o neurolégica), ciclofosfamida. En la mayoria de los
pacientes suelen ser suficientes dosis de prednisona de 1 mg/kg/dia
(maximo 60-80mg/dia); en los casos con compromiso vital o
mononeuritis maltiple grave se aconseja iniciar el tratamiento con
pulsos de metilprednisolona de 1g diario intravenoso durante 3
dias y seguir posteriormente con prednisona oral. La eficacia de
la plasmaféresis en las formas graves de la PAN asociada al tra-
tamiento inmunodepresor, es cuestionable. A diferencia de otros
tipos de vasculitis, la PAN clasica es, a menudo, una enfermedad
curable33-35,

Vasculitis reumatoide: la vasculitis reumatoide es indistingui-
ble de la vasculitis necrosante de la PAN. Generalmente ocurre
en pacientes varones con enfermedad erosiva de larga evolucién,
nédulos reumatoides, titulos altos de factor reumatoide e hipocom-
plementemia y denota peor pronéstico37%, Las manifestaciones
clinicas varian en funcién de los vasos afectados. La afeccién cuta-
nea esta presente en el 90% de los casos y su gravedad varia desde

Figura 1. Paciente con esclerosis sistémica y lesiones isquémico-necréticas en fase
aguda en la falange distal del segundo, tercer y cuarto dedos.

pequefios infartos sub- o periungueales o del pulpejo, hasta tlce-
ras cutaneas profundas e isquemia digital que puede progresar a
la necrosis. También es frecuente la neuropatia periférica (40% de
los pacientes) en forma de mononeuritis multiple o polineuropa-
tia sensitivomotora, y las manifestaciones oculares, siendo las mas
importantes la escleromalacia perforante y la queratitis ulcerativa
periférica. La afeccién renal y gastrointestinal (arterias mesentéri-
cas) son, comparativamente, mucho menos frecuentes. También se
ha descrito la afeccion coronaria (aunque la causa mas frecuente
de infarto de miocardio en los enfermos con artritis reumatoide
sigue siendo la arteriosclerosis) y la afeccién pulmonar (en forma
de hemorragia alveolar difusa o hipertension pulmonar)37-38, Siem-
pre que sea posible se ha intentar obtener confirmacién histolégica
del diagnéstico.

El tratamiento es bastante similar al de la PAN y se basa en
la administracién de glucocorticoides y, en casos con enfermedad
moderada o grave, ciclofosfamida3738, Como alternativas a la ciclo-
fosfamida, en casos de contraindicacién o fracaso terapeiitico, se
han documentado buenos resultados con azatioprina, antagonis-
tas del factor de necrosis tumoral alfa (infliximab y etanercept) y
rituximab37-46,

Esclerosis sistémica (esclerodermia): en la vasculopatia esclero-
dérmica se afecta la microcirculacion (capilares) y las arteriolas, en
las que se observa una necrosis capilar con hiperplasia de la intima
y fibrosis de la adventicia que acaban ocasionando la oclusién
del vaso?’. Clinicamente, las principales complicaciones vasculares
periféricas de la esclerosis sistémica son el fenémeno de Raynaud,
las tlceras isquémicas y finalmente, en casos de isquemia grave e
irreversible, la necrosis digital y la consiguiente pérdida del dedo
(fig. 1). Laincidencia de amputacién digital por paciente-afio en los
pacientes con tlceras isquémicas digitales se estima en un 1,2%48,
En esta enfermedad es fundamental la identificacién temprana de
los sintomas y signos sugestivos de pre-isquemia. El dolor digital
es el sintoma guia, siendo un dolor exquisito y de gran intensidad,
que no suele calmar con la analgesia y que puede empeorar por la
noche y con el roce. Los signos de pre-isquemia son una coloracién
azul-violacea del dedo que no se modifica con los cambios de tem-
peratura y, a veces, la hinchazén. El tratamiento de la enfermedad
vascular periférica se basa en la proteccién especial frente al frioy la
administracién de bloqueadores de los canales del calcio (como el
nifedipino o el diltiazem). También han demostrado su utilidad los
nitratos (tanto en parches de liberacién sostenida como la nitrogli-
cerina al 2% en gel de aplicacién tépica), la doxazosina, el prazosin
y el losartan (inhibidor especifico del receptor tipo I de la angioten-
sina II), que pueden utilizarse combinados con los bloqueadores de
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los canales del calcio. En caso de tlceras isquémicas o necrosis se
empleara el bosentan o la perfusién endovenosa de prostaglandi-
nas (alprostadil o iloprost). Los antiagregantes plaquetarios (acido
acetilsalicilico o clopidogrel) pueden tener utilidad como terapia
complementaria“s.

Crioglobulinemia: es una enfermedad caracterizada por la
presencia de crioglobulinas circulantes. Las crioglobulinas son
inmunoglobulinas capaces de precipitar a temperaturas bajas. Las
manifestaciones clasicas de la crioglobulinemia consisten en pur-
pura palpable, artralgias o artritis y astenia que ocurren en el
90-100% de los casos sintomaticos. Otras manifestaciones menos
frecuentes son el fenémeno de Raynaud, las dlceras cutaneas, la
isquemia digital, la neuropatia periférica y la glomerulonefritis
membranoproliferativa difusa. La afecciéon gastrointestinal y pul-
monar es rara. Las manifestaciones clinicas de la crioglobulinemia
aparecen como consecuencia de la oclusién vascular por criopreci-
pitados (mdas comin en las crioglobulinemias de tipo I que cursan
con criécrito elevado) y/o a consecuencia de una vasculitis por com-
plejos inmunes formados por crioglobulinas (mas frecuente en la
crioglobulinemias mixtas)!41°,

En la crioglobulinemia mixta el tratamiento debe ser conserva-
dorenlos casos leves. Cuando las lesiones cutaneas son importantes
o existe afeccién visceral puede utilizarse prednisona a dosis de
0,5-1mg/kg de peso y dia. En casos con lesién visceral grave
puede asociarse plasmaféresis y/o inmunosupresores (ciclofosfa-
mida, azatioprina o micofenolato). En la crioglobulinemia mixta
asociada a infecciéon por el virus de la hepatitis C la elimina-
cion del virus es el objetivo del tratamiento. En pacientes con
enfermedad leve-moderada se administrara interferon pegilado y
ribavirina; en los casos con enfermedad grave se afadira al tra-
tamiento rituximab. En las formas fulminantes con compromiso
vital se iniciard el tratamiento con plasmaféresis, glucocorticoi-
des, rituximab y/o inmunosupresores, retrasandose el tratamiento
con interferon pegilado y ribavirina a un segundo término, una vez
superada la fase critica del proceso®®.

Lupus eritematoso sistémico (LES): la vasculitis es una complica-
cién que se presenta en un 11-20% de los pacientes. Aunque la mas
frecuente es la urticaria vasculitis, también se han descrito casos
de vasculitis necrosante sistémica tipo PAN y un tipo de vasculitis
cutanea que afecta a pequeifias arterias y, que desde el punto de
vista clinico, se limita a pequefios infartos en los pulpejos y el lecho
ungueal de los dedos de manos y pies. Estas formas de vasculitis, en
general, se asocian con lupus activo, hipocomplementemia, inmu-
nocomplejos circulantes y titulos elevados de anti-ADN nativo®9->3,
Como se comentard mas adelante, el sindrome antifosfolipidico
que, con frecuencia se asocia al LES, también puede causar lesiones
de isquemia digital>4>>,

Seudovasculitis que pueden causar un sindrome del dedo
azul

Las seudovasculitis son un grupo heterogéneo de enfermedades
de etiologia diversa que en ciertas ocasiones se las puede confun-
dir con las vasculitis®~13. La patogenia de estas entidades no es
comn; no obstante, el sustrato causante de las manifestaciones
clinicas es el vaso sanguineo. Son enfermedades relativamente fre-
cuentes, cuyo diagnéstico es importante y que requieren un alto
grado de sospecha. Conocer estas enfermedades evita un diagnés-
tico la mayoria de las veces tardio o, en el peor de los casos, erréneo,
ya que muchas veces son confundidas con vasculitis y se instaura un
tratamiento agresivo e innecesario (glucocorticoides e inmunode-
presores) que comportan una importante morbilidad y que puede
empeorar el curso de la enfermedad.

A continuacién se revisan las principales seudovasculitis que se
deben incluir en el diagnéstico diferencial del SDA.

Figura 2. Enfermedad por embolismo de colesterol. Lesion isquémico-necrética en
la mitad distal del primer dedo con demarcacién clara entre el tejido necrético y
la piel proximal, observandose también un aspecto purptrico-azulado del segundo,
tercer y cuarto dedos.

Embolias por ateroma o colesterol: es una enfermedad producida
por la oclusién de las pequefias arterias por cristales de colesterol
originados en la mayoria de los casos en las placas ateromato-
sas ulceradas de la aorta o en las arterias de ambas extremidades
inferiores. Existen unos factores precipitantes, tales como los pro-
cedimientos percutaneos vasculares (es la causa mas frecuente), la
cirugia vascular, y el tratamiento con anticoagulantes o fibrinoliti-
cos que debilitan la pared del trombo que cubre la placa de ateroma
ulcerada®6-63,

Las manifestaciones cutaneas habitualmente son las primeras'y,
con frecuencia, las Ginicas. Las mas frecuentes son laisquemia digital
que puede evolucionar hacia la ulceracién y gangrena, la livedo reti-
cularis y la ptrpura (fig. 2). Suelen aparecer el dia de la realizacién
del evento causante del proceso o, con mayor frecuencia, unos dias
después y, en ocasiones, transcurridas unas semanas. En la mayo-
ria de las ocasiones solo se observan en los pies, aunque también
pueden presentarse en las piernas, las nalgas, el escroto y el pene.
Dependiendo del origen de los cristales de colesterol, también se
han descrito en el tronco y extremidades superiores. En las ufias
se pueden observar hemorragias en astilla. En algunos pacientes
la afeccién es multisistémica con compromiso renal (en forma de
insuficiencia renal aguda, subaguda o incluso crénica, e hiperten-
sién arterial acelerada y de dificil control), gastrointestinal (dolor
abdominal o hemorragia, siendo infrecuente el infarto intestinal),
ocular (por afectacién de la circulacién retiniana) y neurolégica
(amaurosis fugax, accidente vascular cerebral, coma o estado con-
fusional y crisis epilépticas). En las pruebas de laboratorio destacan
leucocitosis, eosinofilia (presente hasta en un 60% de los casos),
aumento de los reactantes de fase aguda e hipocomplementemia.
Los ANCA son negativos>6-62,

La sospecha diagnéstica se realiza por los hallazgos clinicos y
la anamnesis (siendo el dato fundamental el antecedente de inter-
vencién o exploracién vascular), pero la confirmacién definitiva se
obtiene con el examen histolégico de un 6rgano afectado. Las biop-
sias cutaneas de una gran variedad de lesiones, incluidas la livedo
reticularis, la parpuray areas cianéticas, son diagndsticas en aproxi-
madamente un 90% de los casos. En las biopsias fijadas con parafina,
los cristales de colesterol se disuelven por las técnicas de prepara-
cién histolégica dejando fisuras en forma de agujas en las pequefias
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arteriolas con un didametro de 100-200 p.m. Son cristales en aguja,
biconvexos, situados en varios sentidos>6-62.

El pronéstico es bueno en los casos en los que la enfermedad solo
cursa con isquemia periférica, aunque un porcentaje de los pacien-
tes acaba precisando la amputacién de uno o varios dedos (tasa de
amputacioén de hasta un 35-40% segin las series). En cambio, en
las formas con afeccién multisistémica el pronéstico es malo, con
una mortalidad que alcanza el 70%. El tratamiento es sintomatico
y se basa en detener la progresién de la enfermedad con medidas
agresivas de soporte, incluyendo el tratamiento con prostaglandi-
nas intravenosas, la anticoagulacion y/o antiagregacion (a pesar de
que se ha descrito su asociacién etiol6gica), y la eliminacién por via
quirtrgica o intraluminal de la causa de la embolizacién siempre
que sea posible para conseguir la eliminacion del foco emboligeno.
La revascularizacién quirdrgica de los 6rganos afecto no suele ser
posible, dado que la enfermedad afecta fundamentalmente a vasos
pequefios®3-63,

Ademas de la embolia desde una placa aterosclerética, los
trombos originados en los aneurismas también pueden emboli-
zar a distancia y la clinica dependera de la localizacién de dicho
aneurisma®. La aterosclerosis es la causa mas frecuente de los
aneurismas.

Endocarditis: en las endocarditis infecciosas, ademas de la fiebre,
es frecuente la presencia de manifestaciones extracardiacas que se
producen por fenémenos embélicos o, en su defecto, mediadas por
inmunocomplejos67-68. En la piel pueden aparecer lesiones en los
dedos de manos y pies como petequias, los nédulos de Osler (papu-
las dolorosas en el pulpejo de los dedos) y las manchas de Janeway
(maculas no dolorosas en plamas y plantas). Por ello, la posibilidad
de una endocarditis infecciosa debe tenerse en cuenta en pacien-
tes con SDA y fiebre o soplo cardiaco (sobre todo, si ademas tiene
esplenomegalia).

Otra causa potencial de SDA es la endocarditis trombética no
infecciosa (mardntica)®®-71. En estos casos, son trombos fibrino-
plaquetarias en las valvulas cardiacas que suelen presentarse en
el contexto de procesos malignos (los tumores mas frecuentes
son los adenocarcinomas de pulmén, pancreas o del tracto gas-
trointestinal), LES (endocarditis de Libman-Sachs) o sindrome
antifosfolipidico. Son vegetaciones de pequefio tamafio y asien-
tan con mayor frecuencia en las valvulas mitral y aértica, por lo
que pueden embolizar a arterias pequefias, generalmente del bazo,
rifién y de las extremidades, cursando muchas veces de forma asin-
tomatica.

Mixoma auricular: es el tumor cardiaco mas frecuente. En el 75%
de los casos se origina en la auricula izquierda. Suelen ser peduncu-
lados y estar unidos a la pared interauricular. Son mas frecuentes
en mujeres y suelen presentarse entre la tercera y la sexta décadas
de la vida. La triada clasica consiste en problemas cardiacos obs-
tructivos (disnea, edema agudo de pulmén, insuficiencia cardiaca
derecha y sincope), sindrome constitucional (incluyendo fiebre y
artromialgias) y embolias. Los fenémenos embélicos ocurren en
un 30-40% de los pacientes y suelen afectar al sistema nervioso
central, circulacién retiniana o producir isquemia periférica. El
diagnéstico se establece mediante ecocardiografia. El tratamiento
es quirdrgico. Presenta una tasa de mortalidad menor del 3% y las
recurrencias alcanzan el 5%, sobre todo en los pacientes afectados
por el complejo de Carney (mixomas, endocrinopatias y alteracio-
nes cutineas)’273.

Sindrome antifosfolipidico: este sindrome imita las vasculitis por-
que puede presentarse de forma multisistémica o con una serie
de manifestaciones cutineas muy indicativas de vasculitis®>74-77,
Las manifestaciones clinicas mas frecuentes son la trombosis, tanto
arteriales como venosas, y los abortos de repeticién y/o muer-
tes intrauterinas. Los fendémenos trombéticos mas frecuentes son
las trombosis venosas profundas en extremidades, que a menudo
se complican con tromboembolias pulmonares, seguidas en fre-

cuencia por las trombosis arteriales cerebrales. Las manifestaciones
cutaneas mas frecuentes son la livedo reticularis, la apariciéon de
tlceras cutdneas localizadas sobre todo en las piernas, hemorragias
en astilla y lesiones de isquemia digital que pueden evolucionar a
la gangrena°. La triada de livedo reticularis, accidentes vasculares
cerebrales y presencia de de anticuerpos antifosfolipido se conoce
como sindrome de Sneddon’8. Algunos pacientes pueden desarro-
llar un cuadro trombético multisistémico (fundamentalmente con
afeccién renal, pulmonar, cardiaca y neurolégica) de curso muy
grave, denominado sindrome antifosfolipidico catastréfico’®.

El diagnéstico se basa en conjugar las manifestaciones tromboti-
cas con la presencia de anticuerpos antifosfolipido. El tratamiento
en los pacientes que han sufrido una trombosis es la administra-
cién de anticoagulantes’>~77. En la forma catastréfica ademas de la
anticoagulaciéon deben administrarse glucocorticoides y asociarse
plasmaféresis’®.

Sindrome vascular acral paraneopldsico: es el término acuilado
para describir la asociacién clinica de neoplasia, fenémeno de Ray-
naud y acrocianosis o gangrena de los dedos de las manos y los
pies80, E160% de las neoplasias son carcinomas, fundamentalmente
adenocarcinomas de pulmoén, ovario y estémago, casi siempre en
estadios avanzadosy con presencia de metastasis (41% de los casos).
Un 20% son de origen hematolégico y un 20% son sarcomas o
canceres de origen desconocido. Las lesiones cutaneas pueden pre-
ceder al diagnéstico del cancer (45% de los casos). El mecanismo
patogénico de este sindrome es atin poco conocido, habiéndose
implicado la produccién de sustancias vasoconstrictoras por las
células tumorales y la embolia de pequefios trombos tumorales. El
estudio histolégico muestra necrosis fibrinoide y necrosis arterial
y venosa.

Al margen del tratamiento sintomatico (antagonistas del calcio,
antiagregantes y prostaglandinas endovenosas), el cuadro mejora
con el tratamiento de la neoplasia de base, habiéndose descrito la
curaciéon completa del sindrome en el 48% de los pacientes en los
que se pudo curar el cancer.

Acrocianosis: se trata de un sindrome vascular permanente, que
afecta de modo preferente a las mujeres. Habitualmente se inicia en
la pubertad, por lo general antes de los 20 afos, y se caracteriza por
la presencia de frialdad y una coloracién azulada o eritrocianética
persistente en las partes distales de las extremidades en ausencia de
dolor. La afeccion es bilateral y simétrica. Predomina en las extremi-
dades superiores, en dedos y manos, y en menor grado en los dedos
de los pies. La elevacién de la extremidad disminuye la intensi-
dad de la coloracién azulada, que comienza a hacerse rojiza. El frio
no actia como desencadenante, sino como factor agravante de la
sintomatologia, que es permanente, si bien menos acentuada en
épocas de calor. Existe siempre hiperhidrosis en la zonas palmares,
en ocasiones muy intensa y agravada por situaciones emocionales.

La causa de este cuadro clinico parece ser la vasoconstriccion
de arterias y arteriolas de pequefio calibre, que origina una dis-
minucién del flujo, con ingurgitacion de los capilares y vénulas
subpapilares. El diagnéstico es fundamentalmente clinico.

El trastorno suele persistir durante toda la vida, aunque a veces
mejora con los embarazos. El pronéstico es benigno, dado que no se
complica con trastornos tréficos, Glceras o gangrena, aunque puede
condicionar un problema estético, maxime cuando existe intensa
hiperhidrosis. El tratamiento implica evitar los ambientes frios y
la administracién de sustancias vasoactivas como pentoxifilina o
buflomedil. También se han utilizado los inhibidores del calcio, los
antagonistas de la serotonina y las prostaglaninas. La practica de
una simpatectomia quirirgica no ha demostrado su utilidad81-82,

Perniosis: la perniosis (sabafiones) es una enfermedad vascu-
lar producida por el frio. Se manifiesta con lesiones cutaneas en
forma de papulas, parches o placas eritematoviolaceas, dolorosas
y pruriginosas. Suelen aparecer horas después de la exposicién al
frio. Las lesiones se localizan en zonas acras: dedos de manos y
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pies, cara, nariz y pabellones auriculares83. Suelen ser bilaterales.
En ocasiones tienen un curso crénico, con aparicién de ampollas y
tlceras. Los pulsos son normales. Se asocia a otros fendmenos pre-
cipitados por el frio, tales como la acrocianosis y el fenémeno de
Raynaud. El diagnéstico suele ser clinico, siendo fundamental tener
en cuenta la exposicién al frio. Las caracteristicas histolégicas son
edema dérmico e infiltrados linfociticos perivasculares y alrededor
delas glandulas ecrinas, acompafiados de queratinocitos necréticos
y, en ocasiones, de vasculitis linfocitica. El estudio de la perniosis
puede sacar a la luz alguna enfermedad sistémica oculta hasta el
momento, como el LES (perniosis lipica). También se ha descrito
el lupus pernio familiar o sindrome de Aicardi-Goutiéres, encefalopa-
tia hereditaria grave y progresiva de inicio precoz, con microcefalia
evolutiva que, en un 40% de los casos, presenta lesiones de perniosis
desde el afio de vida, que pueden originar isquemia digital®4.

El tratamiento de la perniosis consiste en evitar el frio y la hume-
dad, y proteger las manos y pies. Se pueden utilizar vasodilatadores
asi como glucocorticoides tépicos.

Ergotismo: el ergotismo era una enfermedad frecuente en la Edad
Media (siendo denominada también como el fuego de San Anto-
nio) causada por la contaminacién del centeno por un hongo, el
Claviceps purpurae. Hoy dia el ergotismo se produce por el uso de
derivados de la ergotamina, firmacos que se utilizan en el trata-
miento de la migrafa. Son potentes vasoconstrictores que pueden
causar isquemia periférica, tanto de extremidades superiores como
inferiores. En este caso los pulsos periféricos estan muy disminui-
dos o ausentes debido a la intensa vasoconstricciéon. También se
han descrito isquemias abdominales. El diagnéstico se establece
mediante la anamnesis y la reversibilidad de las lesiones al suspen-
der el tratamiento. En casos graves son (tiles las prostaglandinas
intravenosas®>-86,

Otros farmacos que pueden originar ergotismo o acrocianosis
son el ritonavir, indinavir, anfotericina B deoxicolato, eritromicina,
gemcitabina, imipramina, mesilato de pergolida y el interferon
alfa-2A. Los farmacos vasopresores sistémicos (dopamina, nora-
drenalina y fenilefrina) pueden producir también acrocianosis,
isquemia e incluso gangrena.

Calcifilaxis o arteriolopatia calcificante urémica: es una enferme-
dad infrecuente caracterizada por la ulceracién isquémica de la
piel como consecuencia de la calcificaciéon de la capa media de
las pequeiias arteriolas subcutaneas. Esta calcificacién se asocia a
una proliferacién endotelial y fibrosis de la intima, originando una
oclusién luminal completa87-93,

Generalmente suele presentarse como complicacién rara en
pacientes con insuficiencia renal crénica en programa de dialisis,
aunque también se han descrito casos en enfermos con insuficien-
ciarenal sin programa de dialisis o trasplantados con disfuncién del
injerto. Asimismo, se han documentado casos aislados no asocia-
dos a insuficiencia renal en pacientes con artritis reumatoide, LES,
sarcoidosis, hiperparatiroidismo primario, enfermedad de Crohn,
hepatitis autoinmune y hepatopatia alcohélica®. El mecanismo
etiopatogénico de la enfermedad es poco conocido. En los pacien-
tes con nefropatia se han identificado como principales factores de
riesgo para el desarrollo de esta complicacién la hiperfosforemia
mantenida, un producto calciofésforo elevado, el hiperparatiroi-
dismo severo y la administracién de quelantes calcicos del fésforo
y de derivados de la vitamina D para el control del hiperparati-
roidismo secundario. En otros estudios también se han implicado
como factores de riesgo el sexo femenino, la obesidad y el sindrome
metabdlico, un pobre estado nutricional, la diabetes mellitus, el
habito tabaquico, la enfermedad hepatica, los corticoides sistémi-
cos y el uso de anticoagulantes orales.

Segln el area de presentacion de las Glceras isquémicas, actual-
mente se tiende a distinguir 2 formas clinicas de calcifilaxis: la
calcifilaxis acra, en la que las lesiones se localizan fundamental-
mente en la zona distal de las extremidades superiores e inferiores,

vy la calcifilaxis proximal, con lesiones localizadas en la zona proximal
de extremidades, tronco y nalgas, generalmente en areas de gran
adiposidad. La afectacién distal puede comenzar en forma de livedo
reticularis o cianosis acral, incluido el SDA, pero progresa de forma
caracteristica a la ulceracién y la gangrena y, en muchos casos, a
la amputacién. Otras complicaciones son la necrosis peneana y la
necrosis lingual.

El diagnéstico es fundamentalmente clinico; en los casos en
los que se realiza biopsia se objetiva, al margen de los cambios
vasculares anteriormente descritos, fendmenos inflamatorios en
el paniculo adiposo de distribucién septal. El pronéstico es malo,
con una mortalidad elevada sobre todo en los casos con lesiones
proximales, fundamentalmente por la aparicién complicaciones
sépticas.

El tratamiento de la calcifilaxis no esta bien establecido y aunque
se han descrito miltiples intervenciones con potencial terapéutico,
ninguna de ellas es uniformemente efectiva. Se han empleado con
resultados muy heterogéneos el tiosulfato sédico intravenoso (por
su accién antioxidante y quelante del calcio), bifosfonatos, seve-
lamer (quelante de fosfato), pentoxifilina, cinacalcet (modulador
de los receptores de calcio situados en las glandulas paratiroides
que reduce las concentraciones séricas de parathormona), vitamina
K, tratamiento con oxigeno hiperbarico, uso de larvas estériles de
Lucilia sericata para curar las tlceras, e incluso la paratiroidectomia
urgente en los casos con hiperparatiroidismo grave. Siguen siendo
fundamentales las medidas complementarias incluyendo la correc-
cion de las alteraciones del metabolismo fosfocdlcico, retirar los
suplementos de calcio y vitamina D, aumentar la frecuencia de las
dialisis a 6-8 sesiones semanales disminuyendo la concentracién
de calcio del bafio de didlisis, el control de la infeccién, el desbrida-
miento quirdrgico o exéresis de las lesiones y la amputacion de las
extremidades en caso necesario®7-94,

Sindrome del martillo hipotenar: es una enfermedad laboral que
se produce como consecuencia de los traumatismos repetidos sobre
la arteria cubital en el canal de Guyon. Se observa fundamental-
mente en trabajadores manuales que golpean reiteradamente con
la palma de la mano, aunque también se ha descrito en deportistas
de voleibol, balommano, tenis o beisbol.

La fisiopatologia se este sindrome viene determinada por la dis-
tribucién anatémica de la arteria cubital en su entrada en la mano a
través del canal de Guyon, el cual limita por su lado medial con
el hueso pisiforme, lateral con el gancho del hueso ganchoso y
dorsal con el ligamento transverso del carpo. En los 2 centime-
tros entre la rama profunda de la arteria cubital y el origen del
arco palmar superficial, la arteria cubital solo estd protegida por
la piel, el tejido celular subcutaneo, el masculo palmar menor y la
aponeurosis superficial. Al golpear sobre la eminencia hipotenar la
arteria cubital choca contra el hueso ganchoso que hace de yun-
que, constituyendo un lecho duro para cualquier impacto sobre el
vaso. Como consecuencia de los traumatismos repetidos se produce
vasoespamo, lesiones en la intima y disrupcién de la media lo que
favoreceralaagregacion plaquetaria, la trombosis y la degeneracién
anurismatica.

Del aneurisma se desprenden pequefios trombos que emboli-
zan las arterias digitales, siendo el cuarto y quinto dedos de la
mano dominante los mas frecuentemente afectados. La oclusién
de la arteria producird en un momento dado una isquemia digi-
tal, aunque también puede manifestarse en forma de fenémeno de
Raynaud. En esta ocasion los pulsos cubitales estaran abolidos y el
test de Allen sera positivo. Estudios recientes sefialan que existe
una displasia arterial predisponente en la mayoria de los pacientes.
El diagnéstico se confirma mediante angiografia, angiotomografia
axial computarizada con reconstruccién o angiorresonancia mag-
nética. El tratamiento es conservador (analgesia, antiagregantes y
prostaglandinas intravenosas) o quirirgico en funcién del estadio
clinico de las lesiones?>-190,
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