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RESUMEN

Laeritromelalgia es un sindrome clinico acral poco frecuente, caracterizado por episodios de dolor urente,
eritema y aumento de la temperatura en las extremidades. Su presentacién en pediatria es excepcional.
Puede presentarse como forma primaria o secundaria a un trastorno organico subyacente; el diagnostico
de diabetes mellitus tipo 1 es una causa poco comun.

El diagndstico es clinico y se establece tras excluir otras etiologias. El tratamiento se basa en paliar
los sintomas y la enfermedad subyacente; debido a la ausencia de tratamientos estandarizados, esto
implica un desafio clinico.

Se presenta un reporte de caso pediatrico de eritromelalgia secundaria a diabetes mellitus tipo 1.
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INTRODUCCION

La eritromelalgia (EM) es un sindrome clinico
acral infrecuente en pediatria caracterizado por
episodios de dolor urente, eritema y aumento de
la temperatura en las extremidades, que suelen
agravarse con la exposicion al calor o la actividad
fisica.? Se estima que presenta una incidencia
cercana a 1,3 por cada 100 000 habitantes."

Se clasifica como primaria o secundaria a
un trastorno organico subyacente. Las formas
primarias se asocian con una alteracién en la
proteina de la subunidad a del canal de sodio
tipo 9 (SCN9A), que afecta al canal Nav1.7 que
se expresa principalmente en los ganglios de
la raiz dorsal y las neuronas de los ganglios
simpaticos. La mutacién del gen SCN9A en el
cromosoma 2 (2q31-32) podria ser esporadica
o familiar. Otra forma hereditaria, no relacionada
con SCNYA, se ha informado recientemente.’34
Ambos deben diferenciarse de la EM secundaria
donde las causas hematoldgicas constituyen las
asociaciones mas frecuentes, particularmente
los sindromes mieloproliferativos y las
trombocitopatias.?® Aunque menos comun, puede
presentarse en el contexto de diabetes mellitus
tipo 1 (DM1), enfermedades reumatolégicas o
procesos infecciosos.?

La etiopatogenia se relaciona con alteraciones
microvasculares y disfuncién de fibras nerviosas
pequefias. Su diagndstico es clinico tras
descartar causas infecciosas, macrovasculares
y traumatologicas.?®

No existe un tratamiento especifico; el
abordaje terapéutico debe centrarse en el
tratamiento de la causa subyacente.*® Se han
empleado diversos agentes dirigidos tanto al
componente neuropatico —como gabapentina,
antidepresivos triciclicos e inhibidores
selectivos de la recaptacién de serotonina—
como al componente vascular, incluido acido
acetilsalicilico, bloqueantes de canales de calcio
y prostaglandinas. No obstante, ninguno ha
demostrado eficacia consistente empleando
esquemas terapéuticos individualizados.

Existen pocos reportes de la asociacion entre
EM y DM1. Este caso busca aportar evidencia
clinica sobre esta presentacion infrecuente en
edad pediatrica.

CASO CLIiNICO

Paciente de 16 afios con DM1 de cinco
afos de evolucion. En el momento del
diagndéstico, presentaba cetoacidosis diabética.
Requirié tres internaciones posteriores por
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descompensaciones de su enfermedad. Entre los
antecedentes familiares, su madre con DM1 y su
padre con diabetes mellitus tipo 2 fallecieron por
complicaciones de dicha enfermedad. Durante
su seguimiento, se registraron dificultades en la
adherencia terapéutica asociadas a una limitada
red de sostén familiar. Como complicaciones
de su enfermedad de base, presentaba
polineuropatia sensoriomotora y autonémica, y
nefropatia (relacion albuminuria/creatininuria:
132 mg/g). Para destacar, se observé variabilidad
glucémica y un brusco descenso en tres meses de
hemoglobina glicada de 9,2 % a 6,2 % atribuible
a inadecuada adherencia al plan alimentario y a
la administracion excesiva e irregular de insulina.
Estaba medicado con gabapentin, tramadol, acido
tiéctico, venlafaxina y enalapril.

Consulté por dolor urente bilateral en las
plantas de ambos pies, de gran intensidad,
sin irradiacion, que interferia con el descanso
nocturno y mejoraba con la aplicacion local de
frio. Se mostraba hipotimico y con estado de
animo deprimido.

Se encontraba afebril, con un descenso de
5 kg en los ultimos seis meses y una detencion
del crecimiento desde los 14 afios (peso 46,5 kg,
talla 164 cm, indice de masa corporal 17,28 kg/
m?, puntaje Z -1,75). En ambos pies presentaba
eritema, edema, aumento de la temperatura y
costras serohematicas sin exudado ni prurito. Se
registré disminucion de pulsos pedios y reflejos
osteotendinosos con conservacion de sensibilidad
y movilidad (Figuras 1 y 2). Por inadecuada
respuesta al tratamiento ambulatorio, se decidio
su internacion.

Durante la internacion, se realizaron estudios
orientados a descartar diagnédsticos diferenciales.
El hemograma, el perfil lipidico y la proteina C
reactiva resultaron normales. En el ecodoppler
color de ambos miembros inferiores, no se
evidenciaron signos de trombosis ni estenosis.
Las radiografias de ambos pies fueron normales.
La electromiografia mostré6 compromiso axonal
sensitivo con velocidades de conduccidn
conservadas.

En base a los hallazgos clinicos y
complementarios, y tras excluir causas
macrovasculares, infecciosas y articulares, se
concluy6 que el cuadro era compatible con una
EM secundaria a DM1.

Para el tratamiento del dolor, se
implementdé abordaje multidisciplinario que
incluyo intervenciones kinésicas, educativas,
psicoemocionales y farmacoldgicas. El esquema



Ficura 1. Eritema, edema y piel tensa en ambos pies
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inicial incluyo acido tidctico, tramadol, venlafaxina
y gabapentina, con transicion posterior a
duloxetina y pregabalina respectivamente.
Finalmente, el tratamiento local con trolamina,
camara hiperbarica, y los ajustes sucesivos de
farmacos permitieron establecer un régimen
de mantenimiento con duloxetina, pregabalina
y acido tioctico con adecuado control de los
sintomas.

Tras ocho semanas de internacion con
aplicacién correcta de insulina, adecuacion
del plan alimentario, educacion y supervision,
mejord el control metabdlico con resolucién de
las lesiones en piel y adecuado tratamiento del
dolor (Figura 3).

DISCUSION

Este reporte describe la asociacion entre
la DM1 y la EM, un sindrome clinico acral
infrecuente con una incidencia estimada de
1,3 por cada 100 000 habitantes."* La EM afecta
predominantemente a mujeres en su quinta

década de vida; es excepcional su presentacion
en la edad pediatrica.*’

La EM se clasifica en primaria y
secundaria, con prevalencias similares. Las
formas secundarias derivan de una disfuncién
neuropatica y microvascular con aumento del
flujo vascular. Entre estas, se destacan trastornos
mieloproliferativos, autoinmunes y metabdlicos; la
DM1 es una etiologia rara, se encuentran por el
momento escasos reportes de ella.?*8° En este
caso, la neuropatia diabética y la variabilidad
glucémica podrian haber condicionado un
ambiente hipéxico que generd las lesiones
descriptas.!&10.11

El diagndstico es clinico. El paciente
manifestd, como reportan Calle et al., la
triada clinica caracteristica: dolor, eritema
hipertermia.'247.10

En relaciéon con los examenes
complementarios realizados, la caracterizacién
fisiopatolégica definitiva hubiera requerido
el estudio de fibras pequefias, sin embargo,
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Ficura 3. Desaparicion del edema, el eritema y la descamacion

los hallazgos de la electromiografia fueron
compatibles con la neuropatia preexistente.

El abordaje terapéutico del dolor se centro
en la causa subyacente y en evitar factores
desencadenantes. El uso de acido tidctico, agente
antioxidante, se mantuvo durante la evolucion, en
concordancia con la evidencia bibliografica.®

La gabapentina, analogo estructural de GABA,
se une a la subunidad alfa-2-delta de los canales
de calcio dependientes de voltaje modulando la
actividad nociceptiva. Fue inicialmente utilizada
para el tratamiento del dolor neuropatico y
se mantuvo durante seis meses, pero se la
debio discontinuar tras la aparicién de edemas
periféricos, un efecto adverso conocido que
puede exacerbar la sintomatologia vascular,
motivo por el cual se decidio rotar a pregabalina.
Aunque comparten mecanismos similares,
la pregabalina ofrece un perfil de tolerancia
superior, lo que justifica su eleccién dentro del
esquema terapéutico multimodal.®87:12.13

En paralelo, recibié inhibidores de la
recaptacion de serotonina y noradrenalina.
Inicialmente, venlafaxina durante seis meses,
pero ante su ineficacia terapéutica se reemplazo
por duloxetina. Esta ultima presenta mayor
evidencia de eficacia clinica en dolor neuropatico
y menor incidencia de efectos adversos,
especialmente relevante en el tratamiento
de pacientes con disfuncion vascular o dolor
complejo.'?13

La literatura se limita a reportes de casos y

series pequenas con respuestas variables, lo cual
refuerza la necesidad de un abordaje escalonado
y personalizado en el dolor neuropatico asociado
a EM.57

El tramadol, opioide agonista no selectivo, se
mantuvo inicialmente tras el diagndstico de EM
y fue suspendido luego de seis meses por falta
de beneficio sostenido y para evitar probables
efectos adversos.3®

Se indico trolamina tépica, antiinflamatorio no
esteroideo, como coadyuvante local; si bien no
existe evidencia especifica en EM, la bibliografia
respalda el uso de tratamientos topicos en
sintomas localizados por su menor impacto
sistémico.5”

A pesar de los beneficios reportados en la
microcirculacion y la regeneracion nerviosa,
el uso de la camara hiperbarica en neuropatia
diabética es aun controvertido. La variabilidad
en los resultados de los ensayos disponibles
limita su estandarizacién, posicionandose
actualmente como una terapia adyuvante en
casos seleccionados.™ 5

Depresion, ansiedad y problemas de conducta
se han reportado en el 28 % de los pacientes.”
El apoyo psicoldgico forma parte de las medidas
preventivas, por lo que se brindé psicoeducacion,
fortalecimiento de la red familiar y participacién en
talleres grupales.*

Finalmente, tras ajustes terapéuticos
sucesivos, se alcanzd una adecuada
respuesta clinica. Este caso refleja un enfoque



interdisciplinario para el diagnéstico y tratamiento,
el cual requiere un abordaje individualizado,
basado en ajustes terapéuticos sucesivos y en el
tratamiento de la causa subyacente. Asimismo,
refuerza la importancia del tratamiento integral
de la DM1, donde la adherencia terapéutica y un
adecuado control metabdlico son fundamentales
para prevenir la progresion temprana del dafio
microvascular y neuropatico. B
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