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Fendmeno de Raynaud atipico en el nifio. A propdsito de un caso.
Raynaud's phenomenon in children: on the purpose of a case.
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RESUMEN

El Fendbmeno de Raynaud se incluye dentro del grupo de los llamados
acrosindromes vasomotores de tipo paroxisticos, con una primera fase de palidez o
fase sincopal producida por vasoespasmo de las arteriolas, seguida de cianosis o
fase de asfixia debida a éstasis sanguineo capilar y finalmente una fase hiperémica
reactiva con enrojecimiento. Es de intensidad variable y su mecanismo patogénico
es desconocido, aunque se conoce que el frio, las emociones y la humedad, entre
otros, lo desencadenan. En la edad pediatrica su frecuencia es escasa,
constituyendo en ocasiones un signo precoz de una conectivopatia. A continuacion
presentamos una nifia de 11 afios de edad atendida en el Hospital General Docente
Julio M. Aristegui Villamil de Cardenas con un cuadro clinico de isquemia arterial
aguda de los dedos del pie derecho, realizandose estudio humoral general,
inmunolégico y vascular, siendo positiva la fotopletismografia digital, no
encontrandose causa demostrada hasta estos momentos concluyéndose como un
Fendmeno de Raynaud atipico en el nifio.

DESCRIPTORES(DeCS):
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ENFERMEDAD AUTOINMUNE/inmunologia
AUTOINMUNIDAD/fisiologia
AUTOINMUNIDAD/genética
ANGIOSCOPIA MICROSCOPICA/utilizacion
ANGIOSCOPIA MICROSCOPICA/métodos
HUMANO
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INTRODUCCION

El Fenédmeno de Raynaud es un término que fue acufiado por Hutchinson en 1909.
Es producido por un trastorno funcional vascular y es la expresion clinica de una
falta transitoria de circulacion arterial digital. La manifestacion es cutanea,
visualizandose, sobre todo en los dedos de las manos y a veces en los dedos de los
pies, la nariz o los pabellones auriculares, pero el vasoespasmo es generalizado,
pudiendo también comprobarse a nivel pulmonar y renal (1). EI fenédmeno cursa



con una primera fase de palidez o fase sincopal, producida por vasoespasmo de las
arteriolas, seguida de cianosis o fase de asfixia debida a éstasis sanguineo capilar y
finalmente una fase hiperémica reactiva con enrojecimiento. (2)
Es de intensidad variable y su mecanismo patogénico es desconocido, habiéndose
postulado diversas teorias. (3)

Cuando se demuestra una causa desencadenante del fendémeno se denomina
Sindrome de Raynaud Secundario y cuando no se demuestra en un periodo de
cinco afios una causa desencadenante, se denomina Enfermedad de Raynaud o
Fendmeno de Raynaud primario. (4)

El diagnéstico es fundamentalmente clinico, basado en la historia y exploracion
fisica. Las exploraciones complementarias ayudaran a situar la etiologia del proceso
y a evidenciar anomalias asociadas. El tratamiento es sintomatico, intentando evitar
los factores desencadenantes como el frio o el estrés y también farmacoldgico para
mejorar la perfusion periférica y reducir la respuesta al frio, con medicaciones que
inhiben o suprimen la actividad simpatica como la reserpina, metildopa , captopril,
nifedipina. (5,6)

En la edad pediatrica el fenbmeno es relativamente raro y cuando aparece
generalmente suele ser un sindrome. Dentro de las causas que lo desencadenan se
enumeran las conectivopatias: esclerodermia, enfermedad mixta del tejido
conectivo y lupus eritematoso, constituyendo en ocasiones el sintoma precoz.
A continuacién presentamos el caso de una nifia de 11 afios de edad que acude al
servicio de urgencias pediatricas en el Hospital General Docente Julio M. Aristegui
Villamil de Cardenas, con manifestaciones clinicas de isquemia arterial aguda distal
en los dedos del pie derecho, interpretandose como un Fenémeno de Raynaud.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente YMM, femenina, 11 afios de edad, que nace de parto distécico con férceps,
con apgar 6/9 que no requirié reanimacion, ni seguimiento en UCIN. Antecedentes
patolégicos de interés: amigdalitis a repeticion hasta los tres afios de edad.
Antecedentes patolégicos familiares: madre, portadora de artritis deformativa
primaria; padre, sano. Desarrollo psicomotor normal. Durante el interrogatorio se
recoge historia en la nifia de dolor e inflamacion del tobillo derecho hace
aproximadamente un afio interpretdndose en esa ocasibn como un esquince.
Posteriormente comienza a presentar dolores en la articulacion del tobillo derecho
con una frecuencia de tres meses relacionados con el ejercicio fisico. El dia 9 de
enero del afio 2002 (dia invernal), recibimos a la nifia en el Servicio de urgencias
pediatricas en el Hospital General Docente Julio M. Aristegui Villamil de Cardenas,
Matanzas, con dolor en el pie derecho, palidez cianosis y frialdad del pie,
acompafiado este cuadro de impotencia funcional.

Examen fisico general: normal.

Examen fisico Vascular: Extremidades: MID: Presenta palidez cianosis plantar a
nivel del pie de intensidad ligera, con frialdad cutanea del pie hasta el tercio medio
de la pierna e impotencia funcional. Ligera atrofia muscular de la pierna. Prueba de
isquemia plantar positiva, llene capilar retardado distalmente en los dedos del pie.
Se constata asfigmia de pulso pedio.

Resultados de Examenes Complementarios realizados:

Hematologia: normal. Coagulograma minimo completo: normal.
Hemoquimica: Glicemia, Creatinina, Acido Urico: normales



Estudio de Lipidos:

Colesterol Total inicial: 4.27.

Triglicéridos: 2.04.

Colesterol evolutivo: 3.91

Triglicéridos evolutivo después de tratamiento higiénico
Dietético: 1.13

HDL: 1.29, VLDL: 0.51, LDL: 2.11.

Estudios Inmunoldégicos:

Factor Reumatoideo: negativo

Células LES: negativas.

Proteina C: negativa.

Cuantificacién de Inmunoglobulinas: 1gG 1046 mg/dl, IgA 293.5 mg/dl, IgM 298
mg/dl.

Electroforesis de Proteinas: Albumina: 38.6, Alfa 1: 0.2, Alfa 2: 7.8, Beta: 11.6,
Proteinas Totales: 74 gr. /I, Iindice albumina/globulinas: 1.09.

ANA: negativo, ICC 0.06

Pruebas hormonales (Tiroides):

Dosificaciéon de TSH 0.9 mUl/l.
T4: 156.4 ummol.

Estudios Vasculares Periféricos:

Estudios Hemodinamicas Arteriales: Fotopletismografia digital de miembros
inferiores y superiores: Ligeras alteraciones morfoldgicas de la onda pletismografica
en MID.

indice de Presiones pierna/brazo por el Método Doppler: Ligera disminucion del
indice de arteria pedia en MID (0.9).

Duplex Scanning: No se observaron trastornos de vasos tronculares.

Prueba de frio:

Reposo: 4
Hielo:

ler. min.: 3
2do. min.: 5

3er. min.: 3

Fuera del Hielo:
30 seg.: 6
1 min.: 8
2 min.: mas 8.

Se observa una respuesta dentro de limites normales.
Otros estudios realizados: EKG normal, Ecocardiografia: No se observa PVM,
Electromiografia: normal, Estudio de conduccién nerviosa motora de peroneo
dentro de limites normales.

Ultrasonografia abdominal: No lesiones estructurales de 6rganos intrabdominales.
Rx de pierna derecha: negativo, Rx de silla turca: negativo.



Se discute el caso en colectivo con los profesores del Instituto de Reumatologia
Pediatrica (Hospital Marfan) en Ciudad de La Habana, coincidiendo con nuestro
juicio clinico de buscar en esta paciente una enfermedad del tejido conectivo,
descartar una displasia congénita fibromuscular arterial y las vasculitis, dentro de
este grupo la periarteritis nudosa de la infancia, sugiriéndose completar estudio
inmunolégico con ANCA vy dosificacion de poblaciones linfocitarias (CD3 y CD4).
Evolutivamente la paciente no ha presentado signos clinicos de recidiva del
Fendmeno, ni de conectivopatia. Coninuamos evolucion clinica durante cinco afios
para concluir diagnéstico definitivo del Fenédmeno: ¢Enfermedad? o ¢Sindrome?

DISCUSION

El Fendbmeno de Raynaud consiste en la aparicion de episodios de vasoespasmo que
afectan a pequefias arterias y arteriolas cutaneas y que se manifiesta en las partes
acras del cuerpo. Hablamos de Enfermedad de Raynaud cuando existe una
alteracion estructural vascular no determinada, y de Sindrome de Raynaud cuando
hay una enfermedad que causa la alteracion vascular. (2)
Es interesante su reconocimiento y estudio, dado que estd descrito que un
porcentaje variable, segun las series (5-80 %) de los casos de Fendémeno de
Raynaud desarrollan una enfermedad del tejido conectivo, especialmente la
esclerodermia y entre el 30 y el 70 % de los casos de esclerodermia presentan
dicho fenbmeno afios antes (4,5). Es un cuadro bastante desconocido en Pediatria,
excepto en las variedades familiares. La mayor parte de las series publicadas
pertenecen a casos de adultos. Respecto a los datos epidemioldgicos de otras
series, predomina al igual que en nuestro caso en el sexo femenino, similar a lo que
sucede en la mayor parte de los procesos de caracter autoinmune (2). La edad de
inicio de la clinica varia desde los 21 meses hasta los 15 afios, con una media de
nueve afios y nueve meses, que es similar a la de otros trabajos. (8,9). Hay un
predominio estacional en el inicio de la sintomatologia con una mayor frecuencia de
aparicion en los meses de frio, que es atribuible al mecanismo desencadenante del
fendmeno. La determinacion de ANA por si sola es un dato poco especifico. (10)
Esta patologia requiere un seguimiento a largo plazo, puesto que en la gran
mayoria el diagnoéstico final de la conectivopatia se realiza al cabo de los afios de
evolucion (11). En series de adultos, el porcentaje de casos primarios es mas alto
que en Pediatria, lo cual sugiere que cuando se presenta en nifios, en un alto
porcentaje es secundario a una conectivopatia (12). El seguimiento de estos nifios
es posible hacerlo s6lo con técnicas no invasivas, sobre todo la historia clinica, los
anticuerpos antinucleares y la capilaroscopia (11). En cuanto al tratamiento en
series revisadas se usan medidas sintométicas de evitacion de factores
desencadenantes. (13)
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SUMMARY

Raynaud's phenomenon is included in the group of the so called vasomotor acro
syndromes of the paroxysmal type, with a first phase of paleness or syncope phase
produced by an arteriole vasospasm followed by cyanosis or asphyxia phase due to
capillary blood stasis and, finally, a reactive hyperemic phase with flushing. It has
variable intensity and its pathogenic mechanism is unknown, although it's
known.That cold, emotions and humidity induce it. Its frequency is scarce in
pediatric ages and, occasionally, it's a precocious sign of a connectivepathy. Next
we present the case of an l1ll-years-old girl attended in the Educational General
Hospital Julio M. Aristegui Villamil, of Cardenas with a clinical picture of acute
arterial ischemia of the right toes. A general humoral, immunological and vascular
study was carried out. The digital photoplethysmography was positive and no
demonstrated cause was found up to this time, so, it was concluded as an atypical-
in-child Raynaud's phenomenon.



