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Mujer de 19 anos con cambios de
coloracion, debilidad y disestesias
en extremidades superiores
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—  [) RESUMEN )
Se presenta el caso de una mujer de 19 afios que ingresa por un acrosindrome vascular agudo
grave en extremidades superiores que asociaba clinica neuroldgica en la que aunque el cuadro
clinico no era tipico se queria descartar la sospecha inicial de fendmeno de Raynaud secun-
dario a conectivopatia/vasculitis. El estudio efectuado permitio el diagndstico de hemangio-
blastoma medular cervical que precisd tratamiento quirtirgico tras el que se resolvié el cuadro
vasomotor pero quedaron secuelas neuroldgicas.
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INTRODUCCION

Los acrosindromes vasculares se incluyen
enel grupo de los trastornos vasomotores
y cursan con alteraciones en la coloracion
y la temperatura de las zonas acras. Son
un motivo frecuente de consulta médica.
Entre ellos distinguimos el Fendmeno de
Raynaud (FR), la acrocianosis, la eritro-
melalgia, el eritema pernio y la livedo
reticularis'. Frecuentemente se asocian a
enfermedades del tejido conectivo, por lo
que es habitual que estos pacientes se
remitan a las consultas de Reumatologia
para establecer el diagndstico, descartar
enfermedades subyacentes y decidir la
actitud terapéutica. Una historia clinicay
exploracion fisica exhaustivas, junto con
las adecuadas pruebas complementarias
permiten distinguir el FR de otros trastor-
nos vasomotores, diferenciar las formas
primarias de las secundarias'? y realizar
un abordaje terapéutico correcto.

DESCRIPCION DEL CASO
Mujer de 19 afios, de nacionalidad
marroqui, empleada en un almacén de

frutas, con ocasional dolor cervical, que
no tomaba ninguna medicacion ni pre-
sentaba otros antecedentes personales
destacables. Acudi6 a consultas de Reu-
matologia, a finales de febrero, remitida
de forma preferente por sospecha de
fenémeno de Raynaud grave. La
paciente referia debilidad y parestesias
en la mano izquierda de 6 meses de evo-
lucién. Tres semanas antes de la primera
evaluacion reumatologica aparecio cia-
nosis, frialdad, dolor y disestesias en
ambas manos y mitad distal de los ante-

brazos, de predominio izquierdo, persis-
tentes, sin episodios asintomaticos, con
empeoramiento clinico progresivo. No
referia ninguna otra sintomatologia.

En la exploracion fisica destacaba
cianosis, frialdad y edematizacion en
antebrazos y manos, pulsos conservados
a todos los niveles, e hipoestesia en los
pulpejos de los dedos de la mano
izquierda con leve paresia distal en la
misma mano ¢ hiporreflexia bicipital y
estilorradial izquierdas. El resto de
exploracion general, neuroldgica, vas-
cular y musculoesquelética fue normal.
No se hizo capilaroscopia por dificulta-
des técnicas. La paciente se remiti6 para
ingreso urgente con el fin de agilizar el
estudio y el tratamiento debido a la gra-
vedad del cuadro. Las hipdtesis diag-
noésticas principales eran fenémeno de
Raynaud y/o acrocianosis (primarios o
secundarios), neuropatias, neoplasias y
trastornos hematologicos.

Toda la analitica realizada fue normal
o negativa (hemograma, bioquimica,
coagulacion, TSH, VSG, PCR, Factor
Reumatoide, inmunoglobulinas, comple-
mentos, anticoagulante lupico, anticuer-
pos anticardiolipina, estudio de hipercoa-
gulabilidad, ANA, ENA, ANCA, crioglo-
bulinas, marcadores tumorales, serologia
de VHB y VHC.). También fueron nor-
males el TACAR vy las radiografias de
torax, las pruebas funcionales respirato-
rias y la ecocardiografia. Debido a los
sintomas neurolégicos descritos se reali-
76  electromiografia/electroneurografia
de extremidades superiores e inferiores
que mostré un patron neurdgeno activo,
de intensidad moderada-severa en mus-
culos dependientes de raices C5 a D1

TABLA 1

CRITERIOS PARA EL DIAGNOSTICO DE FENOMENO DE RAYNAUD PRIMARIO

e Afeccion bilateral y simétrica.

o Capilaroscopia normal.

e Anticuerpos antinucleares negativos.

o Crisis desencadenadas por la exposicion al frio o al estrés.

o Ausencia de necrosis digital o gangrena.

¢ Ausencia de enfermedad subyacente potencialmente causante.

e Ausencia de parametros inflamatorios en las pruebas de laboratorio.
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RM EN PROYECCION SAGITAL DE COLUMNA COMPLETA
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TABLA 2

DATOS QUE INDICAN LA POSIBILIDAD DE UN FENOMENO DE RAYNAUD SECUNDARIO

Resonancia magnética en proyeccion sagital de columna
completa, con gadolinio, en donde se aprecia una tumora-
cion fusiforme intramedular, realzada con contraste, que
se extiende desde C2-C3 hasta C5-C6. En el resto de la
médula se observa una gran cavidad centromedular tabi-
cada, No hay lesiones en cerebelo ni en vértebras.

RM EN PROYECCION AXIAL DE COLUMNA CERVICAL

Resonancia magnética con gadolinio en proyeccion
axial de columna cervical entre C2 y C6 en donde
vemos una lesion hipercaptante intraaxial que des-
plaza y adelgaza las paredes medulares.

lesiones isquémicas.

conectivo.

en la capilaroscopia.

e Edad de inicio tardia (por encima de los 30 afios).

e Episodios que sean intensos, dolorosos, asimétricos, o asociados a

e Presencia de datos clinicos que indican una enfermedad del tejido

e Positividad de autoanticuerpos especificos o evidencia de alteraciones

izquierdas compatibles con
afeccion polirradicular o del
asta anterior a dicho nivel. El
estudio se completd con una
RM de columna completa en
la que se objetivo una tumora-
cion intraaxial de 46x10x16
mm, que captaba contraste y
que adelgazaba las paredes
medulares y que se extendia
desde C2-C3 hasta C5-C6, y
que craneal y caudalmente se
acompafiaba de una gran cavi-
dad centromedular tabicada,
sin lesiones en cerebelo ni en
vértebras. (Figuras 1 y 2).

La paciente recibio trata-
miento con metamizol, nife-
dipino, gabapentina y dexa-
metasona  experimentando
mejoria sintomatica. Se con-
sultd con neurocirugia quie-
nes consideraron que la
lesion tenia posibilidades de
tratamiento quirurgico. Ante
la mejoria clinica y ausencia
de déficit neurologico se
decidi6 seguimiento clinico y
de pruebas de imagen en sus
consultas.

Tres semanas tras el alta
reingreso urgente presentan-
do frialdad y cianosis en las
cuatro extremidades y mono-
plejia de extremidad superior
izquierda por lo que precisd
laminectomia descompresi-
va sin poderse extirpar el
tumor. En ese momento se
tuvo conocimiento que la
madre de la paciente habia
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sido operada de varios hemangioblasto-
mas (cerebelosos y de cono medular).
Tras la intervencidon la acrocianosis
mejoré progresivamente pero presentd
tetraparesia'y fue trasladada al Hospital
Nacional de Parapléjicos de Toledo.
Finalmente, a los cuatro meses de su pri-
mer ingreso se consiguié extirpar el
tumor en su totalidad que se identifico
como hemangioblastoma. Una RM
encefalica fue normal.

DISCUSION

Los trastornos vasomotores se mani-
fiestan como cambios de coloracion y
de temperatura en las extremidades. El
FR y la acrocianosis se caracterizan por
frialdad y cianosis, que no estan presen-
tes en el eritema pernio ni en la eritro-
melalgia. En los casos de livedo reticu-
laris se observa un patron reticular tipi-
co debido a la anatomia y fisiologia del
sistema microvascular cutaneo’. La his-
toria clinica y exploracion permiten dis-
tinguir en la mayoria de los casos entre
FR y acrocianosis.

El FR es un proceso vascular caracte-
rizado por episodios bruscos reversibles
de isquemia periférica en los dedos de
las manos y los pies, provocados por el
frio o una emocioén intensa (estrés). En
su evolucion se describen clasicamente
3 fases: palidez, cianosis y eritema. La
palidez refleja la isquemia secundaria a
la vasoconstriccion de las arterias digi-
tales, arteriolas precapilares y cortocir-
cuitos arteriovenosos cutaneos. A conti-
nuacion se produce la cianosis como
resultado de la sangre no oxigenada por
el vasoespasmo persistente. El eritema
final es causado por un gran reflujo aso-
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TABLA 3

CAUSAS DE FENOMENO DE RAYNAUD SECUNDARIO

SR

Enfermedades
del tejido conectivo

-Esclerosis sistémica

-Enfermedad mixta del tejido conectivo
-Lupus eritematoso sistémico
-Sindrome de Sjogren
-Dermatopolimiositis

-Artritis reumatoide

Farmacos y toxicos

-Bloqueadores beta

-Derivados ergotaminicos
-Quimioterapia

-Ciclosporina

-Interferon alfa y beta

-Cocaina

-Exposicion a policloruro de vinilo
-Tabaco (probable)

Trastornos endocrinos

-Hipotiroidismo
-Feocromocitoma
-Sindrome carcinoide

Traumatismos

-Lesiones por vibracion

-Aneurisma ulnar (sindrome de la eminencia
hipotenar o de la mano del martillo)

-Sindrome del desfiladero toracico

-Mecanografia

-Tocar el piano

Enfermedad arterial

-Tromboangeitis obliterante

-Ateroma

-Embolia periférica

-Vasculitis (Takayasu y arteritis de células gigantes)

Trastornos neurolégicos
-Ictus

-Discopatias
-Siringomielia
-Tumores de la médula espinal

-Sindrome del tunel carpiano

Enfermedades
hematologicas
y neoplasias

-Crioglobulinemia

-Enfermedad por crioaglutininas

-Sindromes mieloproliferativos y linfoproliferativos
cronicos

-Diferentes neoplasias s6lidas

ciado a la vasodilatacion. No siempre
aparecen las tres fases: algunos pacien-
tes s6lo presentan palidez y cianosis,
otros solo cianosis. La palidez es el dato
mas indicativo de FR. Por lo general los
cambios de color estan bien delimitados
y suelen localizarse en los dedos de las
manos y los pies. Las fases de palidez y
cianosis con frecuencia se acompaian

de sensacion de frio, entumecimiento o
parestesias. Cuando la isquemia es criti-
ca el paciente tiene dolor**’. En los
casos mas graves llegan a producirse
ulceras isquémicas en los pulpejos de
los dedos. La fisiopatologia del FR no
esta todavia bien establecida aunque los
datos disponibles permiten entenderlo
como la via final de diferentes mecanis-
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mos que pueden clasificarse en vascula-
res —estructurales y funcionales—, neura-
les —centrales y periféricos— e intravas-
culares®*’. E1 FR se clasifica en primario
(Tabla 1), cuando se trata de una res-
puesta exagerada al frio, y secundario
(Tabla 2), cuando es una manifestacion
de alguna enfermedad subyacente'*
(Tabla 3).

La acrocianosis es una enfermedad
poco frecuente que se caracteriza por
coloracion violacea y frialdad de manos
y pies, con pulsos normales, que puede
aumentar con la exposicion al frio. Pre-
domina en adolescentes y mujeres jove-
nes. Su diagnostico es basicamente cli-
nico y debe distinguirse de la cianosis
periférica secundaria a hipoxemia o
enfermedad vascular periférica, por lo
que es fundamental una historia clinica
completa junto a una exploracion car-
diopulmonar y de pulsos periféricos. En
los casos tipicos es sencillo distinguirla
del FR en base a la clinica. En el FR los
cambios de color son episodicos, mien-
tras que en la acrocianosis son sosteni-
dos. En la acrocianosis no hay fase de
palidez previa a la cianosis, y los cam-
bios de color se extienden proximal-
mente desde los dedos. El paciente con
FR tiene las palmas secas, mientras que
el que presenta acrocianosis las tiene
himedas y pegajosas. Ademas en la
acrocianosis no hay cambios tréficos ni
tampoco lesiones ulceradas ni isquémi-
cas. La fisiopatologia de la acrocianosis
no se conoce completamente si bien las
hipotesis sugieren un descenso del flujo
en la microcirculacion distal en el que
influyen factores arteriolares y de visco-
sidad sanguinea'**. Al igual que en el
FR se distingue entre acrocianosis pri-
maria, la mas frecuente, y secundaria.
Existen varias afecciones’ que se han
relacionado con la acrocianosis que
comparten caracteristicas con el FR
secundario. Especial mencion requiere
su asociacion con mielopatia cervical'
por la similitud con el caso que hemos
descrito.

Ante un paciente con clinica neurolo-
gica y vascular en las extremidades
superiores debemos descartar inicial-
mente una posible afeccion mielorradi-
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cular cervical compresiva con repercu-
sion en el sistema nervioso —periférico y
autonomo— (Figura 3). Las causas mas
comunes son tumores, abscesos o hema-
tomas epidurales, hernia discal u otras
alteraciones vertebrales. La mayoria de
las neoplasias son epidurales de origen
metastatico. A nivel intradural la mayo-
ria de los tumores son benignos de creci-
miento lento. Los tumores intramedula-
res primarios de la médula espinal son
poco frecuentes. Suelen manifestarse
por un sindrome hemimedular o por un
sindrome medular central, generalmen-
te en la region cervical. En los adultos la
mayoria de estas lesiones son ependi-
momas, hemangioblastomas o astroci-
tomas de bajo grado'.

El hemangioblastoma es una neopla-
sia vascular benigna intraaxial cuya loca-
lizacion mas frecuente es el cerebelo
(85%) seguida de la médula espinal
(3%). A nivel medular el 50% son dorsa-
les y el 40% cervicales. Mas del 80% de
los hemangioblastomas son solitarios y
ocurren en menores de 40 afios. Puede
haber mas de un hemangioblastoma en el
sistema nervioso central en pacientes con
la enfermedad de Von Hippel-Lindau'>".
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