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CASOS CLINICOS

Eritromelalgia secundaria a hiperglucemia

en un paciente diabético

Erythromelalgia secondary to hyperglycemia in a diabetic patient

Juan Francisco Jacome Calle!, Abner Efrain Rivera Pérez!, Carolina Palmeyro?, Diego Jofre® y

Ana Barbarulo*

RESUMEN

La eritromelalgia es un sindrome clinico infrecuente de localizacion
acral, caracterizado por la triada de dolor, eritema e hipertermia. El
calor y el ejercicio fisico son desencadenantes de sus manifestaciones
clinicas. Se presenta el caso de un paciente con eritromelalgia loca-
lizada en las palmas, secundaria a episodios de hiperglucemia, en el

ABSTRACT

Erythromelalgia is a rare clinical syndrome; characterized by the triad of
pain, erythema and hyperthermia, located in acral areas. The triggers of
the clinical manifestations are heat and physical exercise.

We report the case of a hospitalized patient with a diabetic ketoacidosis,
who develops erythromelalgia in palms, secondary to hyperglycemia
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contexto de su internacion por cetoacidosis diabética. Este es un preci-
pitante inusual no descripto hasta ahora y solo se encontraron cuatro
casos de eritromelalgia secundaria a diabetes mellitus en la bibliogra-
fia consultada.
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episodes. This unusual precipitant has not been reported before and
only four cases of erythromelalgia secondary to diabetes mellitus are
reported in the consulted literature.
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CASO CLINICO

Varén de 65 afios, con antecedentes de insuficien-
cia cardfaca y diabetes mellitus tipo 2, tratado con
insulina NPH 30 UI cada 12 horas, internado en la
Unidad de Terapia Intensiva por un cuadro clinico
de cetoacidosis diabética secundario a infeccién uri-
naria. Se consultd a nuestro servicio por la aparicién
de placas eritematovioldceas y edematosas, de limites
bien definidos, localizadas en ambas palmas, que se
extendfan hacia la cara lateral de los dedos, con hiper-
termia local (Foto 1). Los resultados de laboratorio
confirmaron la presencia de leucocitosis con neutrofi-
lia, hiperglucemia de 285 mg/dl y alteracién del esta-
do dcido-base compatible con cetoacidosis diabética
secundaria a infeccién urinaria. Se realizé una biopsia

incisional de piel, cuyo resultado histopatolégico fue
sugestivo de eritromelalgia (EM). El informe indicé
la presencia de una ampolla subcérnea y edema de la
interfase dermoepidérmica, infiltrado linfoplasmoci-
tario en banda en la dermis superficial y dilatacién
vascular (Fotos 2 y 3), lo que excluyé otros diagnés-
ticos diferenciales.

Se indicé tratamiento con 4cido acetilsalicilico,
100 mg/dia por via oral, con evolucién favorable (Foto 4).
Cinco dias después del comienzo del tratamiento, el
paciente presenté un segundo episodio de EM que
coincidié nuevamente con una glucemia de 287 mg/dl
y un hemograma con pardmetros normales. No ma-
nifesté nuevos episodios tras la correccién glucémica.
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FOTO 1: Placas eritematoviolaceas de bordes definidos, localizadas en ambas
palmas que se extienden a la cara lateral de los dedos, con edema e hipertermia
local.

FOTO 3: Infiltrado linfoplasmocitario en banda en la dermis superficial. Se
observa dilatacion vascular (HyE, 40X).

COMENTARIOS

La EM fue denominada asi por Mitchell en 1878,
por su etimologia griega erythro- ‘rojo’ + mel(0)- ‘miem-
bro’ + -algid ‘dolor’. Se define como una afeccién ca-
racterizada por episodios de eritema, dolor e hiperter-
mia local de las extremidades, principalmente en los
pies (en un 90% de casos) y también en las manos'.
Destacamos que el paciente del caso presenté afecta-
cién solo en las palmas'?.

La EM suele pasar inadvertida y, por lo tanto, estd
subdiagnosticada. Diversos estudios en Estados Uni-
dos y Europa informaron una incidencia de 0,36 a 2
casos por 100.000 habitantes por afio®. Tiene una edad
de presentacién tardia'. Es mds frecuente en las muje-
res, aunque en este caso se trat6 de un paciente varén.

Desde 2004, se la clasifica en primaria y secundaria.
La primaria se hereda de forma autosémica dominante, y
se ha relacionado con més de 20 mutaciones en los genes
SCN9A, SCN10A y SCN11A. Estos genes codifican las
subunidades alfa de los canales del sodio dependientes del
voltaje**¢, que provocan la hiperexcitabilidad de las fibras
nociceptivas encargadas de la vasodilatacion">47.
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FOTO 2: Ampolla subcérnea y edema en la interfase dermoepidérmica
(HyE, 10X).

FOTO 4: Evolucion favorable del primer episodio de eritromelalgia.

La EM secundaria se relaciona con un trastorno or-
génico subyacente y suele asociarse a enfermedades he-
matoldgicas como los trastornos mieloproliferativos y
la trombocitopenia esencial®. Otras asociaciones com-
prenden la administracién de determinados firmacos,
trastornos del tejido conjuntivo, enfermedades meta-
bélicas, intoxicaciones, infecciones, patologias autoin-
munes, trastornos musculoesqueléticos y neuropatias.
Las neoplasias sefialadas como desencadenantes de los
episodios de EM son el carcinoma de colon, el carci-
noma de tiroides y el astrocitoma®®?.

Las enfermedades asociadas pueden preceder ala EM,
coincidir con su inicio o aparecer durante su evolucién'.

Se han encontrado cuatro casos de asociacidn entre
la diabetes mellitus y la EM en la bibliografia consul-
tada, si bien no se explica fehacientemente la relacién
entre ambas’.

La etiopatogenia de la EM secundaria estd vincula-
da a un trastorno vascular, en el cual se produce una
disminucién de la perfusion capilar que genera hipoxia
tisular, al mismo tiempo que aumenta hasta 10 veces el
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shunt arteriovenoso. Esto da lugar a la aparicién de eri-
tema, hipertermia y edema. También se sugiere la exis-
tencia de una neuropatia de fibras pequefias y grandes®.

El diagnéstico es clinico. El paciente analizado
cumplia con cuatro de los cinco criterios diagnésticos
propuestos por Thompson ez 4l.: dolor urente en las
extremidades, dolor agravado por el calor, dolor alivia-
do por el enfriamiento, eritema y aumento de la tem-
peratura de la piel afectada’.

La biopsia no es imprescindible porque no hay sig-
nos histoldgicos patognomoénicos, sin embargo, ayuda
a excluir otras patologfas'**. El estudio histopatold-
gico muestra una ligera disminucién en la densidad
de las fibras nerviosas epidérmicas y perivasculares en
la EM primaria, y la presencia de trombos en la EM
secundaria asociada a la enfermedad mieloproliferati-
va"*4, El tratamiento de la EM secundaria consiste en
buscar una patologia subyacente y determinar los fac-
tores desencadenantes de los episodios. En el paciente
del caso, se relacioné con los estados de hiperglucemia
detectados durante la internacidn.

El tratamiento en los casos asociados a patologias
oncohemartoldgicas es el 4cido acetilsalicilico’*%7. Al-
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gunos autores proponen extender su uso a todos los
casos de EM —salvo que haya contraindicacién—* debi-
do probablemente a su alta eficacia y su bajo perfil de
efectos secundarios’.

Para los pacientes con EM asociada a intervencio-
nes quirdrgicas, traumatismos o enfermedades subagu-
das, se describié la utilidad de la administracién tem-
prana de corticosteroides sistémicos en dosis altas®.

Otros tratamientos incluyen antiinflamatorios no
esteroides, prostaglandinas, bloqueantes de los canales
del sodio o del calcio, antidepresivos, anticonvulsivos,
antihistaminicos, nitroprusiato de sodio, y agentes t4-
picos como lidocaina y capsaicina®*1°.
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na, fentanilo y morfina; el bloqueo de los plexos sim-
pdticos e, incluso, se publicaron intervenciones mds
invasivas como la neuromodulacién con implante de
estimuladores de la médula espinal®'.

En conclusién, presentamos un sindrome raro e
invalidante asociado a la elevacién stibita de la gluce-
mia. No hemos encontrado casos clinicos similares en
la literatura médica consultada.
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