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Sindrome vascular acral
paraneoplasico

@ CrossMark

Paraneoplastic Acral Vascular Syndrome

El sindrome vascular acral paraneoplasico se trata de una
entidad que engloba la asociacion de un proceso neo-
plasico con un fendmeno de Raynaud (FR), gangrena o
acrocianosis de los dedos. El FR consiste en una isquemia
digital transitoria que refleja la vasoconstriccion ante la
exposicion al frio o situaciones estresantes. Cuando es de
caracter secundario, suelen estar implicadas enfermeda-
des reumatoldgicas, siendo poco frecuente como fenomeno
paraneoplasico’>.

A continuacion, se presenta de un varon de 49 afos, sin
antecedentes personales de interés, fumador (80 cigarri-
llos/dia) y con un habito endlico importante (60g/dia).
Consulto de urgencia por una cianosis de aparicion sUbita
en los 3 primeros dedos de la mano izquierda, precedido
de palidez cutanea, acompanado de parestesias y dolor
intenso (fig. 1). No presentaba otra sintomatologia indi-
cativa de enfermedad sistémica y la exploracion fisica
era por lo demas normal. La auscultacion cardiaca era
ritmica y sin soplos, y los pulsos distales estaban pre-
sentes y eran simétricos en todas las extremidades. El
estudio de coagulacion fue normal, salvo el dimero-D,
que fue mayor de 5.000ng/ml, con un tiempo de cefalina
y protrombina normales. Se realizd un eco-Doppler arte-
rial que evidencid presencia de vascularizacion hasta la
region interdigital de todos los dedos de la mano afec-
tada. La arteriografia puso de manifiesto una oclusion

Figura 1 Area de eritema en segundo dedo de mano

izquierda.

Figura 2

Radiografia de torax con masa de 4cm en el lobulo
inferior del pulmén derecho.

distal de la arteria radial del segundo dedo, con oclusion
proximal de las arterias digitales palmares de los dedos
segundo y tercero. La radiografia de toérax objetivd una
masa de 4 cm en el lobulo inferior derecho (fig. 2), cuya
puncion-aspiracion con aguja fina fue compatible con un
carcinoma de pulmén de células gigantes. El estudio de
extension no evidencid afectacion ganglionar. El tratamiento
inicialmente pautado fue heparina de bajo peso molecu-
lar, con mejoria leve de la sintomatologia cutanea. Por
ello se anadi6 de forma secuencial pentoxifilina, acido
acetil-salicilico y alprostadilo por via intravenosa con resul-
tados discretos. Tras la reseccion tumoral, presenté una
evidente mejoria clinica, con resolucion del fendomeno de
Raynaud.

Hasta la fecha, se han publicado solo unos 33 casos
de sindrome vascular acral paraneoplasico. El 60% de las
neoplasias son adenocarcinomas de pulmén, ovario y esto-
mago, casi siempre en estadios avanzados y con presencia de
metastasis. El resto son sarcomas, neoplasias hematologicas
o de origen desconocido. Las lesiones cutaneas suelen prece-
der al diagndstico del cancer en la mitad de los casos, como
ocurria con nuestro paciente. El mecanismo patogénico de
este sindrome es poco conocido, habiéndose implicado la
produccion de sustancias vasoconstrictoras por las células
tumorales. La embolia de pequenos trombos tumorales tam-
poco se descarta. En algunas neoplasias hematoldgicas, la
isquemia es debida al aumento de la viscosidad sanguinea
secundaria a la crioglobulinemia asociada, como ocurre en
el mieloma multiple. El estudio anatomopatoldgico muestra
necrosis fibrinoide a nivel arterial y venoso*®.

Como ilustra nuestro caso, antes de considerar un FR
como primario debe realizarse una evaluacion minuciosa del
paciente. Las claves para sospechar su origen secundario
se muestran en la tabla 1. La distribucion unilateral debe
alarmarnos de afectacion de la arteria subclavicular. La eco-
grafia Doppler y la arteriografia permiten el diagnéstico,
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Tabla 1

Criterios diagnosticos del fenomeno de Raynaud modificados de Le Roy Medgester, 1992

Caracteristica

Fenomeno de
Raynaud secundario

Fenémeno de
Raynaud primario

Edad de comienzo

Sexo

Crisis vasoespasticas (frio, emociones. . .)

Duracion de los sintomas

Frecuencia de los ataques

Ataques simétricos en ambas manos

Ausencia de edema, ulceracion o necrosis

Cuadro clinico indicativo de enfermedad del tejido conectivo
Capilaroscopia anormal

Autoanticuerpos presentes

< 30 anos > 30 anos
5-10/1 mujeres Variable
Si No

Menos de 5 anos
Pocos por dia

Mas de 5 afos
Varios por dia

Si No
Si No
No Si
No Si
No Si

como se hizo en este caso. Por otra parte, si ocasiona gan-
grena debemos sospechar un origen paraneoplasico, debido
a que suele ocurrir en el 80% de los casos. Otra prueba muy
Gtil es la capilaroscopia del lecho ungueal, si los capilares se
encuentran dilatados y tortuosos, reflejan formas tempranas
de esclerosis sistémica’.

La conducta terapéutica en el FR primario o reu-
matoldgico consiste en el empleo de vasodilatadores,
principalmente los antagonistas del calcio siendo el mas
utilizado el nifedipino. Existen nuevos farmacos, como los
inhibidores de la fosfodiesterasa (sildenafilo, tadalafilo y
cilostazol), los cuales han sido eficaces en algunos pacientes
con FR grave. Si persiste la isquemia critica, o hay sospecha
de enfermedad arterial oclusiva, puede indicarse anticoa-
gulacion con heparina. Cuando la isquemia digital es severa
y no responde al tratamiento médico instaurado, se plan-
tea la simpatectomia digital localizada. Esta técnica logra
mejorar rapidamente el flujo sanguineo digital. El FR para-
neoplasico suele ser refractario a los vasodilatadores y a la
simpatectomia, consiguiendo la mejoria del cuadro clinico
con el tratamiento de la neoplasia de base. Se han descrito
curaciones completas del sindrome en un 48% de los pacien-
tes con el control de la neoplasia, como ocurri6é en nuestro
paciente® 10,

El diagnédstico adecuado del FR paraneoplasico puede
permitir la deteccion temprana del cancer e instaurar el
tratamiento oportuno de forma precoz. Debe sospecharse
cuando dicho fenémeno aparece después de los 30 anos y
no existen antecedentes de enfermedades autoinmunes o
vasculares.
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