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RESUMEN

El sindrome RACAND, acrénimo de fenémeno de Raynaud (FR),
anticuerpo anticentromero (ACA) y necrosis digital (ND), es poco
conocido.

Presentamos el caso de una paciente con necrosis digital asociada a
FR que progres6 a pesar del tratamiento con vasodilatadores. Realiz6,
ademds, oxigenoterapia hiperbdrica y prostaglandina E1. Se afiadi6
esclerosis, por lo que recibié metotrexato y bosentan. Mostramos su
evolucion completa.

ABSTRACT

RACAND syndrome, an acronym for Raynaud’s phenomenon, anti-cen-
tromere antibody and digital necrosis, is a poorly known entity.

We present a patient with RF-associated digital necrosis that pro-
gressed despite treatment with vasodilators. She also performed hy-
perbaric oxygen therapy and prostaglandin E1. She added sclerosis so
she received methotrexate and bosentan. We show its complete evo-
lution.
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Este sindrome debe tenerse en cuenta como diagndstico diferencial
en la necrosis digital aguda, con un abordaje diagnéstico y terapéu-
tico multidisciplinario, que necesita un tratamiento intensivo desde
el inicio y un seguimiento posterior por la posible transformacion en
esclerosis sistémica.
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This syndrome must be taken into account as a differential diagnosis in
acute digital necrosis, with a multidisciplinary diagnostic and therapeutic
approach, which requires aggressive treatment from the beginning and
subsequent follow-up due to possible transformation to systemic sclerosis.
Key words: RACAND syndrome, Raynaud phenomenon, anti-
centromere antibody, digital necrosis, systemic sclerosis.
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Una paciente de 33 afios, con antecedente de ta-
baquismo ocasional durante la adolescencia, consul-
t6 por presentar necrosis del dedo mayor de la mano
derecha, de 10 dias de evolucidén, asociada a intenso
dolor. Referfa palidez y frialdad de los dedos anular y
mefique de la misma mano, de un afio de evolucidn,
que empeoraban ante la exposicién al frio.

En el examen fisico se constatd la presencia de ne-
crosis en el pulpejo del dedo mayor de la mano derecha,
con temperatura disminuida y palidez de los dedos anu-
lar y menique homolaterales (Foto 1). La paciente no
presentaba esclerodactilia ni esclerosis de la piel acral,
los pulsos periféricos estaban conservados y la prueba
de Allen era normal. En la capilaroscopia se observaron
capilares dilatados y microhemorragias.

Se solicit6 laboratorio con coagulograma y serolo-
gias (HIV, hepatitis B y C y VDRL), anticuerpos para
sindrome antifosfolipidico, crioglobulinas, complemen-
to, ANA (anticuerpos antinucleares), Anti-Scl 70, ACA
(anticuerpo anticentrémero) y anti-RNA polimerasa
III. Los tinicos valores alterados fueron los ANA (1/160,
patrén nuclear centromérico) y los ACA (1/1280).

Se realizaron, ademds, electrocardiograma, ecogra-
fia Doppler del miembro superior derecho, ecocardio-
grama, radiografia de térax y espirometria, que fueron
normales. Posteriormente, se solicitdé una angiorreso-
nancia de la mano derecha, que mostré la presencia de
arterias digitales filiformes, sin visualizacién del arco
palmar superficial (Foto 2).

Ante la presencia de necrosis digital, ACA y fe-
némeno de Raynaud, se arribé al diagnéstico de
sindrome RACAND. La paciente comenzé trata-
miento con sildenafilo en dosis de 50 mg cada 8 ho-
ras, nifedipina 30 mg cada 12 horas, cilostazol 50 mg
cada 12 horas, aspirina 100 mg/dia y tramadol 50 mg
cada 8 horas.

Después de un mes sin mejoria, se realiz6 una an-
giografia selectiva del miembro superior derecho con
infusién de 200 pg de PGELI intraarterial e intraveno-
sa. El procedimiento debié ser interrumpido al tercer
dia por bradicardia y aumento de las transaminasas y,
a pesar de la respuesta favorable inicial con reperfusién
del miembro, evolucioné con necrosis de la falange
distal del dedo mefique de la misma mano (Foto 3),
por lo que comenzé tratamiento con oxigeno hiper-
bérico. Luego de completar 30 sesiones, se adminis-
tré una segunda infusién intravenosa de 40 pg/dia de
PGE1 por una semana, con buena tolerancia y con
mejorfa de la necrosis del dedo mayor, no asi del me-
fiique. La paciente continué con igual tratamiento con
vasodilatadores, antiagregantes y analgésicos.
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Cinco meses después, se objetivé esclerosis en el
dorso de las manos y esclerodactilia. En conjunto con

el Servicio de Reumatologfa, se descartd el compromi-

FOTO 1: Fendmeno de Raynaud mds necrosis en el pulpejo del dedo mayor
de la mano derecha.

FOTO 2: Angiorresonancia: arterias digitales filiformes. No se observa el arco
palmar superficial.

FOTO 3: Necrosis distal del dedo mefique de la mano derecha.
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so sistémico y se decidié agregar metotrexato 10 mg/
semana y bosentdn 125 mg cada 12 horas. La paciente
evolucioné con resolucién total de la necrosis del dedo
mayor y con autoamputacién de la falange distal del
dedo menique (Foto 4).

Continué con estabilidad de su FR, mejoria del
dolor y de la esclerosis cutdnea, y no presentd nuevas
lesiones.

FOTO 4: Evolucion luego del tratamiento: resolucion de la necrosis del dedo ma-
yor de la mano derecha. Autoamputacion del dedo mefiique homolateral.

COMENTARIOS

El sindrome RACAND describe la asociacién de
FR, ND y ACA, en ausencia de esclerodactilia y com-
promiso de 6rganos internos. Fue descripto por prime-
ra vez en el ano 2000 por Sachsenberg-Studer ez 4/..

Esta entidad podria representar una forma de ini-
cio de la esclerosis sistémica y puede preceder su diag-
néstico en periodos variables, desde meses hasta varios
afios después, motivo por el cual requiere controles a
largo plazo.
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Con respecto a la etiopatogenia, los ACA parece-
rfan cumplir un importante papel en esta entidad, ya
que sus altos titulos indican mayor riesgo de enferme-
dad vascular oclusiva periférica y se lo considera un
factor de riesgo de ND severa, con pérdida de uno o
mads dedos, como en el caso analizado'”.

Es caracteristica la poca respuesta a los tratamientos
y la amputacién en los pacientes con isquemia digital y
esclerosis sistémica en el contexto de ACA, con indepen-
dencia de la edad, el tabaquismo y la presencia de FR. Por
lo tanto, en los pacientes con isquemia digital es bene-
ficioso solicitar los ACA como marcadores prondsticos.

En cuanto a su tratamiento, es fundamental el co-
rrecto manejo del FR. Se cuenta con miltiples opcio-
nes terapéuticas, entre ellas, bloqueantes del calcio, in-
hibidores de la fosfodiesterasa E 5 y E 3, antagonistas
del receptor de endotelina 1, andlogos de prostacicli-
nas, entre otras. En casos refractarios a los tratamientos
mencionados, también se puede realizar una simpatec-
tomia digital™®.

Por tltimo, la terapia con oxigeno hiperbdrico tiene
efectos antihipdxicos, antimicrobianos, antiinflamato-
rios y angiogénicos. Por esta razén, las heridas de na-
turaleza hipdxica se benefician con este tratamiento’.

Como conclusién, consideramos importante enfa-
tizar el abordaje diagnéstico y terapéutico de la necrosis
digital aguda y tener en cuenta el sindrome RACAND
como diagnéstico diferencial. Destacamos la impor-
tancia de instituir un tratamiento precoz e intensivo,
que en general debe consistir en tratamientos combi-
nados, tanto farmacoldgicos como no farmacoldgicos.
Valoramos la necesidad del trabajo multidisciplinario y
recordamos que es fundamental el seguimiento estric-
to de estos pacientes, con controles periddicos por la
posible evolucién a la esclerosis sistémica con compro-
miso multiorgdnico.
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