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RESUMEN

El fenémeno de Raynaud (FR) afecta 3-5% de la poblacion y se
clasifica en primario y secundario. Se caracteriza por episodios su-
bitos, transitorios y recurrentes de cianosis o palidez digital. Las
principales causas de FR son las secundarias a enfermedades del
tejido conectivo, principalmente la esclerodermia difusa. En el FR
existe un desequilibrio entre factores vasodilatadores y vasocons-
trictores. La exploracién fisica, la capilaroscopia y las pruebas in-
munoldgicas son de utilidad para diferenciar el FR primario del
secundario. La forma no grave del FR puede ser tratada con medi-
das conservadoras no farmacolégicas, en especial cambios en el
estilo de vida y proteccién de las partes acras. En la presentacion
grave es necesario el tratamiento vasodilatador. En casos refracta-
rios de isquemia digital critica el tratamiento intravenoso con and-
logos de prostaglandinas y la cirugia son de utilidad.

Palabras clave. Fenémeno de Raynaud. Esclerosis sistémica.
Vasoconstriccién. Isquemia.

INTRODUCCION

La esclerodermia difusa es una enfermedad sistémica
caracterizada por activacién del sistema inmune con pro-
duccién de auto-anticuerpos, dafo microvascular y fibro-
sis. Clinicamente destacan dos tipos de esclerodermia: la
forma limitada, que afecta piel de cara, dedos y regiones
distales de extremidades, y la variedad difusa con involu-
cro visceral.! La afeccién vascular es clinicamente evi-
dente con el fenédmeno de Raynaud. El fenémeno de
Raynaud consiste en vasoespasmo periférico caracterizado
de forma cldsica por presentar tres fases: palidez (va-
soespasmo propiamente dicho), cianosis (hipoxia tisular
secundaria) y eritema (remisién). Fue descrito en 1862
por Maurice Raynaud, en personas expuestas a tempera-

ABSTRACT

Raynaud’s phenomenon (RP) affects 3-5% of the population, which
may be primary or secondary to underlying disease. It is characteri-
zed by sudden transient and recurrent episodes of pallor and/or
digital cyanosis. Connective tissue disease, particularly systemic
sclerosis, is the main causes of the RP. In the RP there is imbalance
between vasoconstricting and vasodilating factors. Physical exami-
nation nailfold capillaroscopy and immunological test can differen-
tiate primary from secondary RP. Mild RP can be managed with
conservative non-pharmacological lifestyle modifications. In the
severe RP vasodilator treatment is needed. In refractory cases with
critical digital ischemia, intravenous treatment with prostaglandin
analogues and surgery are useful.
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turas frias. Se presenta en sitios anatémicos distales, prin-

cipalmente manos y pies, aunque se puede manifestar a

nivel de nariz, orejas, lengua y en ocasiones a nivel visce-
2

ral.

OBJETIVO

Revisar el caso de una enferma con esclerodermia di-
fusa que presentd fendmeno de Raynaud durante su hos-
pitalizacién.

CASO CLINICO

Enferma de 69 afos con antecedente de escleroder-
mia difusa que ingresé a la Unidad de Terapia Intensiva
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(UTI) posterior a la colocaciéon de Amplatzer en fistula
aorto-cava. Durante su estancia en la UTI presenté cua-
dro clinico caracterizado por disminucién de la tempera-
tura. Cambios de coloraciéon de palidez a cianosis en de-
dos de ambas manos y retardo en el llenado capilar (Figu-
ra 1). Se inici6 manejo farmacoldgico con nifedipino via
sublingual, nitroglicerina transdérmica (a nivel de ambos
carpos) y colocacién de vendaje de Jones. Presentd mejo-
ria caracterizada por involucién de los cambios antes des-
critos y recuperacién de la coloracién rosada y llenado
capilar de los dedos afectados (Figura 2).

DISCUSION

El fenédmeno de Raynaud se define como vasoespas-
mo agudo e intermitente localizado en zonas acras del
organismo, aunque puede tener involucro visceral. Se
desencadena y/o exacerba por la exposicién al frio o si-
tuaciones de estrés.?

Clinicamente se presentan tres fases consecutivas de
cambios de coloracién:

* |Isquemia con palidez secundaria a vasoconstriccién en
la que existe involucro de arterias digitales, arterias
precapilares y cortocircuitos arteriovenosos.

* Hiperemia digital.

* Recuperacion.

Para hacer el diagnéstico es necesario que se presente
la fase isquémica; sin embargo, la fase hiperémica puede
estar ausente. Existe una prevalencia de 11% en mujeres
y 8% en hombres.?

De acuerdo con su etiologia el fenédmeno de Raynaud
se clasifica en (Tabla 1):

* Primario. La patogénesis es condicionada por altera-
ciones funcionales y no se identifica enfermedad sub-
yacente. La prevalencia es de 3 a 5% en la poblacién
general. Suele presentarse a los 14 afios y 27% de los
casos inicia después de los 40 afos. Destaca el involu-
cro de todos los dedos con capilaroscopia del lecho
ungueal normal. El 25% tiene antecedente familiar de
Raynaud. En términos generales los sintomas pueden
tener un comportamiento leve a grave, pero sin se-
cuelas isquémicas. El 14% de los casos desarrollan

Tabla 1. Criterios diagnésticos del fenémeno de Raynaud primario.

Episodios desencadenados por estrés
Involucro simétrico bilateral

Ausencia de necrosis

Capilaroscopia normal

Ausencia de marcadores inflamatorios
Anticuerpos antinucleares negativos

Figura 1. Fendmeno de Raynaud. Se observa isquemia digital con cambios azul-violaceos en los dedos de ambas manos.

Figura 2. Involucién del fenémeno de
Raynaud con mejoria significativa de la
perfusién y la coloracién. A. Posterior a
nifedipino sublingual. B. Posterior a colo-
cacion de parche de nitroglicerina.
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Tabla 2. Diagndstico diferencial de fenémeno de Raynaud.

Caracteristicas Primario Secundario
Enfermedad autoinmune asociada No Si

Edad de inicio <30 > 30

Dolor Poco frecuente Frecuente
Afeccion en dedos Simétrico Asimétrico
Capilares ungueales Normales Dilatados
Onicolisis Poco frecuente Frecuente
Anticuerpos Negativo. Titulos bajos Titulos elevados
Necrosis distal Poco frecuente Frecuente

enfermedades del tejido conectivo a los 12 afos de
seguimiento® (Tabla 2).

Secundario. Se debe a alteraciones estructurales
microvasculares. Estd asociado a enfermedades auto-
inmunes, principalmente esclerodermia difusa, sindro-
me de CREST (Calcinosis, Raynaud, esclerodactilia, hi-
pomotilidad esofdgica y telangiectasias), enfermedad
mixta del tejido conectivo, enfermedad arterial oclusi-
va, lesién vascular, coagulacién intravascular disemi-
nada, exposicién a farmacos, toxicos, alteraciones en-
docrinas o hematoldgicas. El fenémeno de Raynaud
secundario se asocia con episodios de isquemia que
de no resolverse de manera oportuna pueden originar
Ulceras ungueales y evolucionar a zonas de necrosis?*

(Tabla 3).

La fisiopatologia del fenémeno de Raynaud se relacio-

nacon:

Anormalidades vasculares. Las alteraciones vascu-
lares implican apoptosis de células endoteliales por dafo
endotelial y la activacién de moléculas de adhesién que
provocan engrosamiento de la intima, causando oclu-
sidén vascular. Existe desequilibrio en la produccién de
sustancias vasoactivas por el endotelio vascular;
moléculas vasodilatadoras (6xido nitrico y prostaciclina)
y sustancias vasoconstrictoras (endotelina-1 y el inhibi-
dor del plasminégeno tisular). Se ha demostrado que el
oxido nitrico y la prostaciclina inhiben la producciéon de
endotelina-1 a través de la formacion de GMPc. Existen
varios factores como el frio que disminuye los niveles de
CMPC, lo cual incrementa la produccién de endotelina-1,
provocando vasoespasmo.’

Desequilibrio autonémico. Por medio de sus
receptores adrenérgicos el sistema nervioso simpatico
(SNS) se encarga de la respuesta vasoconstrictora
periférica en respuesta al frio, estrés emocional, etc.
En el fenémeno de Raynaud se plantea que existe un
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Tabla 3. Causas de fendmeno de Raynaud secundario.

Enfermedades de tejido conectivo
Esclerosis sistémica
Sindrome de CREST
Enfermedad mixta del tejido conectivo
Lupus eritematoso sistémico
Sindrome de Sjogren
Dermatomiositis

Farmacos
B-blogueadores
Derivados del Ergot
Agentes de quimioterapia
Ciclosporina
Interferon

Toéxicos
Cocaina
Tabaco

Alteraciones endocrinas
Hipotiroidismo
Feocromocitoma
Sindrome carcinoide

Trauma
Lesion por vibracion
Aneurisma ulnar
Lesion por estrés repetitiva

Alteraciones arteriales
Enfermedad de Buerger
Ateroesclerosis
Embolismo
Vasculitis

Alteraciones hematolégicas
Crioglobulinemia
Enfermedades mielo-, linfoproliferativas
Enfermedad por aglutininas frias

incremento en la sensibilidad de estos receptores o un
desbalance en la vasoconstriccién reactiva a la
estimulacién simpdtica normal.>¢

113



Fenédmeno de Raynaud secundario en esclerodermia difusa

Tabla 4. Tratamiento farmacoldgico del fenémeno de Raynaud.

Agente Dosis Efectos secundarios

Nifedipino 10 a 30 mg Taquicardia e hipotension
Amlodipino 5a20 mg Palpitaciones y constipacion
Diltiazem 30 a 120 mg Ansiedad

Losartan 25 a 100 mg Dolor de cabeza, fatiga, diarrea
Prazocina 2a5mg Hipotensidn, nausea, cefalea
Fluoxetina 20 a 40 mg Insomnio, ndusea, diarrea
Pentoxifilina 400 mg Dispepsia, ndusea, vémito
lloprost 0.5 a 2.0 ng/kg/min Cefalea, Rash

Bosentan 62.5 mg cada 12 h Cefalea, edema, hipotension

La capilaroscopia es una técnica util para diagnosticar
y clasificar el fendmeno de Raynaud. Consiste en el exa-
men de los capilares del lecho periungueal mediante mi-
croscopia 6ptica. Para realizarla se utiliza una gota de aceite
de inmersién, el cual se deposita en el lecho periungueal,
y se sitia encima la lente del microscopio de entre 10y
40 dioptrias. Los capilares normales se muestran simétri-
cos y no dilatados. La presencia de capilares dilatados
(megacapilares), tortuosos, o la pérdida de capilares se
asocia a tres posibles entidades esclerodermia, enferme-
dad mixta del tejido conectivo o dermatomiositis.”

El objetivo del tratamiento del fenémeno de Raynaud
es prevenir los episodios de vasoespasmo y evitar la afec-
cién de tejidos secundario a la disminucién en el flujo
sanguineo e hipoxemia.

El tratamiento se divide asi:

* Tratamiento no farmacolégico. Cambios en el
estilo de vida, reconocimiento y evitar factores desen-
cadenantes como el tabaquismo, traumatismo, farma-
cos simpaticomiméticos y el frio. Es fundamental el
uso de guantes y medias térmicas, asi como la terapia
orientada a reducir el estrés emocional.®?

* Tratamiento farmacolégico. El pilar del tratamiento
es el uso de calcio-antagonistas por sus efectos en la
disminucion en respuesta contrdctil vascular, y efectos
moduladores de radicales libres. La nifedipina ha mos-
trado reducciéon en 33% en cuanto al nimero y grave-
dad de episodios isquémicos.® Los nitratos por via t6-
pica, ya sea mediante parches o cremas, inducen va-
sodilatacién con remisiéon de los cuadros de
vasoespasmo. Existen otros medicamentos que han de-
mostrado utilidad en el tratamiento del fenémeno de
Raynaud secundario a esclerodermia como las prosta-
glandinas endovenosas y andlogos de prostaciclinas.
Existe controversia en cuanto a la utilidad de antago-
nistas de endoteling, inhibidores de fosfodiesterasaq,

inhibidores de recaptura de serotonina y antagonistas
de receptor de angiotensina |1°'° (Tabla 4).

* Tratamiento quirdrgico. Debe ser considerado
en casos refractarios a tratamiento farmacolégico,
asi como en aquéllos que presentan isquemia digi-
tal grave. La técnica consiste en simpatectomia di-
gital localizada (se realiza escisién de la adventicia,
con lo cual se remueven las fibras simpaticas conte-
nidas en la media y adventicia). La finalidad del pro-
cedimiento es incrementar la vasodilatacion, ya sea
mediante la interrupcién de la descarga simpdtica o
del retiro del componente fibrético que rodea a las
arterias.'

CONCLUSION

El fenémeno de Raynaud es una entidad compleja
secundaria a anormalidades vasculares y neurales acom-
panadas de disfuncién endotelial; amerita un abordaje
dirigido a limitar la sintomatologia y evitar las posibles
complicaciones.
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