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RESUMEN

La acrocianosis es un cuadro clinico caracterizado por una colora-
ci6n azul violdcea persistente y simétrica de zonas acras, principalmente
manos y pies, que no esta precedida por episodios de palidez previos. Es
una entidad que puede asociarse a diversas causas subyacentes, pero es
infrecuente que lo haga como forma de debiit de una esclerosis sistémica
progresiva.

Se presenta a continuacién un nuevo caso de esta patologia y se
comentan sus caracteristicas etiopatogénicas, clinicas y diagndsticas mas
relevantes ademds de un intento de diferenciar este término de otros con
los que existe confusién en la literatura.

PALABRAS CLAVE: Acrocianosis. Esclerosis sistémica. Escleroder-
mia.

Acrocianosis como forma de debut de una esclerosis
sistémica progresiva

M. FEITO RODRIGUEZ, J. GARCIA MACARRON, M. A. MARTIN DIAZ, C. RUBIO
FLORES, C. VIDAURRAZAGA DIAZ-ARCAYA

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario La Paz. Madrid

ACROCYANOSIS AS A FORM OF PRESENTATION OF SYSTEMIC
SCLEROSIS

ABSTRACT

Acrocyanosis is an infrequent entity characterized by persistent and
symmetrical erythrocyanotic discoloration of the hands, feet and face,
which is not preceded by episodes of previous paleness. Acrocyanosis
can be secondary to a variety of underlying causes, but is uncommon as
a form of presentation of systemic sclerosis.

We present a new clinical case of this disease and discuss its
etiopathogenic, clinical, diagnostic and therapeutic characteristics; in
addition to, we seek to distinguish this term from others that might be
confused in the literature.
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INTRODUCCION

La acrocianosis se define como la coloracién persistente eri-
trociandtica de manos y pies, frecuentemente con un patrén
moteado (1). Los cambios suelen ser transitorios tras exposicion
al frio, pero frecuentemente es persistente durante el invierno e
incluso durante la primavera y el verano. La acrocianosis se pre-
senta en un nimero importante de casos asociado a diversas cau-
sas subyacentes, entre ellas la esclerosis sistémica progresiva.

Presentamos a continuacién el caso de un varén de 39
aflos, que consultd por coloracidn violdcea simétrica y persis-
tente en extremos distales de dedos de ambas manos de 15
dias de evolucién, asociado a frialdad de las mismas, sin otra
sintomatologia de interés.

CASO APORTADO

Acude a nuestra consulta un varén de 39 afios, sin antecedentes
personales de interés salvo hipotiroidismo subclinico, remitido desde
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Atencion Primaria para valoracion de coloracion violdcea en falange
distal del segundo, tercer y cuarto dedo de ambas manos de 15 dias
de evolucidn, ademds de sensacién de frialdad en las zonas referidas;
las lesiones eran persistentes tanto en ambientes calidos como en
ambientes frios, y no se objetivaban episodios de palidez previa ni
rubor. No se encontraron antecedentes familiares de interés. El
paciente no estaba tomando ninguna medicacién vasoconstrictora.

A la exploracion fisica se objetivé coloracion violdcea y frialdad
en extremos distales de ambas manos de forma bastante simétrica,
siendo dichos cambios mas notorios en segundo, tercer y cuarto dedo
(Figs. 1y 2). Los pulsos distales se hallaban conservados, y no exis-
tfan otras zonas anatdmicas afectas. En este momento no se objetivo
esclerodactilia, cicatrices puntiformes ni otros hallazgos significati-
vos que sugirieran esclerodermia. La exploracién cardiopulmonar no
revel6 ninguna anomalia.

Se realizaron varias pruebas complementarias, analiticas y de
imagen. Hemograma, electrolitos, coagulacién, funcién hepitica,
funcién renal, gasometria arterial, andlisis de orina, velocidad de
sedimentacion globular, niveles de complemento, inmunoglobulinas,
crioaglutininas, crioglobulinas y marcadores tumorales fueron nor-
males. Un estudio de funcién tiroidea objetivé hipotiroidismo subcli-
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Fig. 1. Foto pretratamiento: obsérvese la coloracion ciandtica de
pulpejos de segundo, tercer y cuarto dedo de ambas manos.

Fig. 2. Foto tras tratamiento: desaparicion de la coloracién ciandti-
ca. Se visualizan cicatrices puntiformes y discreta esclerodactilia.

nico, con anticuerpos antitiroglobulina y antiperoxidasa normales.
Las serologias de VHB, VHC, VIH y sifilis resultaron negativas.

El estudio inmunolégico revelé ANA positivos a titulo 1/2560
con patrén nucleolar y anticuerpos antiDNA, ENA, anticardiolipina,
scl70, anticentromero y factor reumatoide negativos. El TC tordcico
fue rigurosamente normal.

Dos meses después el paciente comenz6 a presentar esclerodacti-
lia y cicatrices puntiformes en pulpejos de dedos e induracién de piel
preesternal y region laterocervical de forma simétrica. Se inici6 trata-
miento con pentoxifilina, corticoides orales en pauta descendente y
azatioprina, con buen control de su patologia.

DISCUSION

En primer lugar debemos diferenciar la acrocianosis de
otras entidades como la cianosis periférica, la enfermedad
vascular periférica y el fenémeno de Raynaud, algo que en
muchas ocasiones resulta confuso en la literatura. La cianosis
periférica, secundaria a hipoxemia, se caracteriza por una
gasometria arterial y/o estudio cardiopulmonar anormal; unos

pulsos distales disminuidos y/o una exploracién vascular alte-
rada (2) encaminarfan el diagndstico hacia una enfermedad
vascular periférica. Por dltimo, el fendmeno de Raynaud se
define como episodios de isquemia digital en respuesta al frio
0 a ciertos estimulos emocionales, y se caracteriza clinica-
mente por episodios de palidez seguidos secuencialmente de
cianosis y rubor (2,3).

En segundo lugar, antes de llegar al diagndstico de acro-
cianosis idiopdtica deben descartarse diversos procesos
expuestos en la tabla I (2,4-9). Hacemos mencién especial a
los casos de acrocianosis asociados a malignidad subyacen-
te; éstos suelen presentarse en personas de mediana edad
con factores de riesgo reconocibles, siendo los tipos mds
frecuentes el adenocarcinoma de pulmén y ovario. En nues-
tro caso fueron descartadas todas las posibles causas inclui-
das posibles neoplasias que pueden coincidir o aparecer
posteriormente (10).

TABLA |

ENTIDADES SUBYACENTES ASOCIADAS A ACROCIANOSIS
Alteraciones vasculares

Conectivopatias

Infecciones (sifilis) Trastornos psiquiatricos (anorexia
nerviosa)

Déficit metabélico

Anticuerpos antifosfolipido

Idiopético

Neoplasias
Medicacion (imipramina)
Crioglobulinemia, crioaglutinemia

El factor fisiopatolégico mas relevante en la acrocianosis
es una disminucién del flujo sanguineo acral en la que parecen
estar implicados diversos factores como ciertas anormalidades
en la viscosidad sanguinea, defectos arteriolares y/o venosos e
incluso recientemente se han implicado niveles elevados de
endotelina o respuestas inapropiadas de la misma al frio como
causantes de esta patologia (1,2). De hecho, cuando se efectian
capilaroscopias en pacientes con acrocianosis, los fenémenos
que se objetivan consisten en hemorragias, edema pericapilar
y capilares anormalmente dilatados (11).

Con este estudio se estableci6 la posibilidad de acrociano-
sis como forma de debiit de una esclerosis sistémica progresi-
va sin cumplimiento de criterios en el momento del diagndsti-
co. La acrocianosis es una forma infrecuente de presentacién
de la esclerosis sistémica progresiva; sin embargo, en casi un
90% de los pacientes encontramos presente el fenémeno de
Raynaud, generalmente precediendo su comienzo, siendo la
ausencia del mismo un factor de mal pronéstico de la enfer-
medad (3,12). La deteccién de ciertos autoanticuerpos puede
ser muy ttil en el diagnéstico; al igual que en nuestro caso, la
mayoria de pacientes tienen titulos elevados de anticuerpos
antinucleares (ANA), resultando el patrén antinucleolar el
mds especifico. Otros anticuerpos que pueden resultar eleva-
dos son la topoisomerasa (scl70), anticentromero o ARN poli-
merasa [ y III. Los criterios que se usan para el diagnéstico de
ESP son los criterios de la Academia Americana de Reumato-
logia (13); la esclerodermia proximal a las articulaciones
metacarpofaldngicas es el criterio mayor y existen tres crite-
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rios menores: esclerodactilia, fibrosis pulmonar bibasal y
cicatrices puntiformes en los pulpejos de los dedos. Al inicio,
nuestro paciente no cumplia ningln criterio, presentdndose
s6lo con acrocianosis; rapidamente desarrollé esclerodactilia
y cicatrices puntiformes junto a dreas de induracién simétrica
y brillante en regién preesternal y laterocervical, que hacian
claro el diagndstico.

El tratamiento del cuadro acral descrito en la literatura y de
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