Raynaud y fenómenos distróficos acrales
El fenómeno de Raynaud  es un acrosindrome de frecuente presentación afectando al 4 a 10% de la población.  Se evidencia como un vasoespasmo paroxístico y reversible que afecta generalmente la circulación de las zonas acrales. En general es referido en manos y pies, pero puede darse en pabellones auriculares, nariz o lengua. Presenta alteración trifásica de la coloración: palidez debido a vasoconstricción arterial, cianosis por  enlentecimiento del flujo a nivel venoso y rubor o hiperemia al retornar rápidamente el flujo arterial. Esta última fase se puede acompañar de  sudoración a nivel de la piel. Durante los ataques los pacientes refieren hormigueos,  o sensación de adormecimiento de los dedos y más raramente dolor de las extremidades comprometidas.

De acuerdo con su intensidad el fenómeno de Raynaud puede asociarse a fenómenos distróficos  como piel fina, fisuras y/o  pequeñas úlceras isquémicas dolorosas que evolucionan a escaras de difícil curación. Al cicatrizar lo hacen en forma de hoyuelos pequeños localizados en pulpejos. A este signo clínico se lo ha denominado también  como Signo de la mordedura de la rata o Signo de Diez. (Foto nº1)
La importancia del estudio del Fenómeno de Raynaud radica en el diagnóstico temprano de enfermedades del colágeno, en especial Esclerodermia sistémica y síndromes esclerodermiformes. En Raynaud Secundario el tiempo que transcurre entre el comienzo del síntoma y el desarrollo de la enfermedad de base es muy variable; el mismo puede preceder a la actividad sistémica hasta en 20 años. 
Es bien conocido que el fenómeno de Raynaud en esclerodermia y estados relacionados se asocia a isquemia crítica y daño tisular. El vaso espasmo se asocia con vasculopatía,  lo cual evidencia un sustrato de  disfunción endotelial, activación plaquetaria y fibrosis de la íntima de las arterias cutáneas periféricas. La función vascular es anormal en esclerodermia afectando pequeños y grandes vasos. Estudios recientes evidencian la desregulación de la célula endotelial y la alteración de los mecanismos neurogénicos  de control, lo cual perturba el delicado balance entre vasodilatación y vasoconstricción  a favor de esta última.  

El signo clínico es la aparición de ulceraciones dolorosas o necrosis digital. Estas constituyen una complicación del cuadro de base.   

La presencia de necrosis digital es un evento particular por diversas razones:

1. En Raynaud primario es muy infrecuente

2. El mecanismo involucrado es muy probablemente un deterioro vascular orgánico.

3. Una evaluación completa es necesaria para detectar enfermedad subyacente.

4. Un tratamiento agresivo es necesario
5. El riesgo de amputación del dedo comprometido es alto.

En este escrito se analizarán tres trabajos referentes a la presencia de fenómenos distróficos en pacientes con Raynaud.
La presencia de fenómenos distróficos

en el curso del fenómeno de Raynaud 

se asocia con mayor grado de severidad del fenómeno” 
Hace algunos años realizamos un estudio retrospectivo sobre 142 pacientes que presentan fenómeno de Raynaud distribuidos de la siguiente manera: 

· Esclerodermia sistémica limitada : 58

· Sindromes esclerodermiformes:: 13 

· LES: 21 

· Raynaud 1º:  22 

· Raynaud secundario a Artritis reumatoidea y sme de Sjögreen  15 

· Raynaud indiferenciado:  13
Para ello se utilizó una escala clínica para medir severidad:
Grado 0: Ray o acrocianosis que cede con maniobras locales

Grado 1: Ray o acrocianosis que necesitan recibir vasodilatadores via sistémica

Grado 2. Todo Ray o acrocianosis que presente pequeñas ulceraciones  en pulpejos  y que curan con cicatrices tipo mordedura de rata.(foto nº1)

Grado 3. Todo Ray o acrocianosis que presente  necrosis de pulpejo o periungueo (foto nº2)

Grado 4. Todo Ray o acrocianosis que presente  gangrena digital (foto nº3)

En cada paciente se determinó la severidad del fenómeno  de Raynaud mediante una escala clínica considerando la cifra de medición más alta que alcanza  durante todo el tiempo de su evolución.
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Los resultados obtenidos señalan que:

· En los grupos estudiados de Raynaud asociado a lupus eritematoso sistémico, primario y  artritis reumatoidea- sme de Sjögreen en  más del 50% de los pacientes se mide grado 0 en la escala de severidad.  (57.1%, 63.6%, 69.2% y 73,3% respectivamente). No existen diferencias significativas entre los mencionados. Sólo un paciente en el grupo LES tiene un grado mayor que 1.  

· Por otra parte en los grupos de Esclerodermia sistémica limitada y smes en esclerodermiformes los porcentajes para  Grado 0 son  25.9% y 30.8%, respectivamente. No existen diferencias significativas entre ellos. 

· En el grado 3 , seis de los pacientes pertenecen al grupo de esclerodermia sistémica limitada y smes esclerodermiformes. 

· Se hallan solo  4 pacientes el grado 4 y  todos ellos pertenecen al mencionado grupo. En este último grupo la distribución de pacientes en la escala es similar y no existen diferencias significativas entre ellos.
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El fenómeno de Raynaud asociado a esclerodermia sistémica y estados esclerodermiformes se presenta como más severo comparado con los otros grupos estudiados. La escala clínica  resultaría útil para comparar las distintas poblaciones de pacientes, midiendo el estado de severidad de un paciente individual en un momento dado y  a lo largo de su evolución.

Las ulceraciones digitales son difíciles de tratar,

alteran la calidad de vida de los pacientes y 

producen pérdidas laborales.

El segundo trabajo que analizamos pertenece a Investigadores alemanes (Sunderkötter y cols. British Journal of Dermatology 2009 160, pp835–843 ) que estudian de la presencia de ulceraciones digitales en pacientes con esclerodermia sistémica. 
Las úlceras digitales como complicación del curso de la Esclerodermia sistémica presentan una frecuencia de hasta un 35%. Son extremadamente dolorosas y curan lentamente en meses. Sufren infección secundaria que en el 50% de los casos incluye tejidos superficiales pudiendo presentar osteomielitis. Los casos severos plantean tratamientos quirúrgicos o amputación hasta  en un 20%.  La recurrencia de las úlceras conduce a tratamientos para el dolor crónico, antibióticos o eventualmente hospitalización. En reportes se demostró que la prostaciclina y el sildenafil aceleran la curación de estas lesiones.
El objetivo es identificar los factores de riesgo para el desarrollo de ulceración digital en pacientes con esclerodermia sistémica. Se estudiaron 1690 pacientes. Se mide el potencial de riesgo comparando los pacientes con ulceraciones digitales (24.1 %) y sin ulceraciones activas al tiempo de inclusión en el estudio (75.9%)
La más alta probabilidad para desarrollar ulceración  digital en el curso de la enfermedad (88%) fue dada por la combinación de: sexo masculino, comienzo temprano del fenómeno de Raynaud, una elevación de la eritrosedimientación > 30 mm/h,  anticuerpos anti-Scl70  y  compromiso del  árbol arterial pulmonar o del esófago.

En conclusión los resultados indican que existiría un cuadro clínico distintivo de compromiso orgánico asociado a mayor riesgo de padecer ulceraciones digitales.  Los factores de riesgo tempranos son sexo masculino, comienzo temprano del fenómeno de Raynaud y anticuerpos Antic. Scl70.  En los  cuadros de larga data se complementa con hipertensión arterial pulmonar o disfunción esofágica y compromiso cutáneo extenso.
El cilostazol es una opción

terapeútica en los cuadros de isquemia digital 

En el tercer trabajo se plantea la indicación de cilostazol en estos pacientes.  

Más del 75% de pacientes con colagenopatías tienen fenómeno de Raynaud que puede conducir a isquemia digital, pérdida de tejido llevando a amputación de uno o más dedos.

El cilostazol es un derivado quinolínico, inhibidor específico de la fosfodiesterasa III celular  (enzima responsable de la degradación del AMP-cíclico) que se  utiliza como antitrombótico y en el tratamiento de la claudicación intermitente. Se indica por vía oral  100- 200 mg 

Se relata el caso de una paciente  femenina pianista  de 62  años de edad  que padecía esclerodermia sistémica. Presentaba una historia de dos años de evolución de ulceraciones isquémicas digitales dolorosas intratables en mano derecha. Se realizaron tratamientos con bloqueadores de canales de calcio, anticoagulación, xilocaína tópica y analgésicos narcóticos. En agosto de 2002 comienza con cilostazol 100 mg. Luego de 4 semanas puede disminuir la  medicación narcótica y los dedos  tienen  apariencia  rosada. A los tres meses se discontinua la toma de narcóticos y a los  9 meses se completa la curación.
Se concluye que el  cilostazol  puede ser un buen tratamiento adyuvante en estos pacientes.
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Gráfico: Distribución de la población estudiada según frecuencia de grado 0





Gráfico: Distribución según escala de severidad en Esclerodermia sistémica limitada y smes esclerodermiformes
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Gráfico: Frecuencia del grado 0 en los grupos estudiados
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