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Nota Clínica

Resumen 
Se describen dos adolescentes con fenómeno de Raynaud primario familiar de más de

dos años de duración. El fenómeno de Raynaud es un trastorno vasomotor paroxístico fre-
cuente en adultos, sobre todo en mujeres alcanzando al 25% de mujeres jóvenes. No se co-
nocen estudios epidemiólogicos en niños. El diagnóstico es fácil de realizar basándose en la
frialdad y cambios de color de los dedos producidos por el frío. El exámen físico y la deter-
minación de ANA deben ser suficientes para el diagnóstico de fenómeno de Raynaud. La
esclerodermia sistémica es la primera hipótesis si los trastornos vasomotores bilaterales no
cumplen los criterios de fenómeno de Raynaud primario. El tratamiento del fenómeno de
Raynaud debe de adaptarse al nivel de disconfort y a la causa del tratorno vasomotor. En
nuestros pacientes sólo se indicaron medidas destinadas a evitar los ataques. La prescrip-
ción de medicamentos se debe de limitar a los casos más importantes. 
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Abastract 
Two teenagers are described with primary Raynaud’s phenomenon lasting more than 2

years. Raynaud’s phenomenon is a paroxystic vasomotor disorder frequent in adults spe-
cially in women reaching 25% of young women. No epidemiological studies are known in
children. Diagnosis is easy to do relying on coldness and colour change of fingers produced
by cold. Physical exam and determination of ANA must be enough for Raynaud diagnosis.
Systemic sclerodermia is the first hypothesis if the bilateral vasomotor disorder don’t follow
the primary Raynaud phenomenon criteria. Treatment of Raynaud’s phenomenon must be
adapted to the level of discomfort and to the cause of the vasomotor disorder. The only tre-
atment in our patients was based in measures to avoid attacks. Prescription of drugs should
be limited to the most severe cases.

Key words: Peripheral ischaemia. Raynaud phenomenon.

Introducción
El fenómeno de Raynaud (FR), se ca-

racteriza por ataques de palidez de los

dedos que se vuelven fríos, seguida de
una segunda fase de cianosis producida
por estasis sanguíneo e hipoxia local,



con lo cuál aparecen de color azulado, y
la tercera fase de reperfusión con vaso-
dilatación origina un color rojizo. Apare-
ce espontáneamente o como manifesta-
ción al frío o al estrés. Es necesario que
la persona muestre como mínimo dos de
las tres fases, para considerar que tiene
el fenómeno en cuestión1,2,3.

La prevalencia global de FR en adul-
tos, varía entre 3,7 y 13,0%, alcanzan-
do en mujeres jóvenes el 25%4,5,6. No se
conocen estudios epidemiológicos en
niños4.

Pacientes y métodos
Comprende dos casos de fenómeno

de Raynaud primario (FRP), cuyas ma-
dres padecían FRP y migraña. Cada pa-
ciente cumple los criterios diagnósticos
de Allen y Braun 7.

Caso 1
Hembra de 13 años, que desde hace

dos años presenta frialdad de manos y
pies, acompañada de cambios de colora-
ción. Durante los meses de invierno sobre
todo y con motivo de exposición al frío
sus manos están frías, blancas y luego de
color azulado, o enrojecido cuando se ca-
lienta. En esos momentos tienen sensa-
ción de dolor, acorchamiento y tumefac-
ción de los dedos. Se resuelve en una o
dos horas. Las manos se afectan con ma-
yor frecuencia que los pies. Su abuela
materna y su madre sufren de FRP.
Madre, jaqueca. Desde los 12 años pade-
ce rinitis polínica y episodios de jaqueca.

Exámen físico: peso: 54,5 Kg (75-90),
talla: 166,5 cm (> 97), destacando la pali-
dez marcada y frialdad de ambas manos
(Figura 1), sin encontrar otras anomalías. 
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Figura 1.



Datos complementarios: Hemoglobina
13,4 g/dl, leucocitos 5,3 x 109/L. PCR
1,5 mg/dl. VSG 7 mm. Factor reumatoi-
deo (FR), anticuerpos antinucleares
(ANA), anticentrómero y anticoagulante
lúpico negativo. C3 153,7 mg/dl. Espiro-
metria basal normal. Orina y sedimento
normales. Plaquetas 215 x 109/L. 

No se ha iniciado administración de
vasodilatadores y únicamente se reco-
mendaron medidas de protección du-
rante la época fría con guantes a ser po-
sible térmicos, así como dispositivos ge-
neradores de calor.

Caso 2
Varón de 12 años valorado porque

desde los 3 años de edad, presenta cam-

bios de coloración en los dedos de las
manos y pies, sobre todo cuando se ex-
pone al frío, momento en que sus ma-
nos, dedos de manos y pies se ponen frí-
os de color azul y luego enrojecidos. En
ocasiones sólo aparece color rojizo y lue-
go azulado. Se resuelve en una o dos ho-
ras. Convulsión febril a los 26 meses.
Herniotomía inguinal derecha a los 18
meses. Su madre padece migraña y FRP.

Exámen fisico: peso: 71,2 Kg (> 97), ta-
lla: 175 cm(> 97). Manos de color rojo-
azulado y frías, con distribución en guan-
te (Figura 2). Dedos de pies rojos y calien-
tes. Datos complementarios: Hemo-
globina 15,8 g/dl, leucocitos 12,2 x
109/L. VSG 8 mm, PCR 0,3 mg/dl. FR,
ANA, anticuerpos anticentrómero, y anti-
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coagulante lúpicos negativos. Espirome-
tría basal normal. Orina y sedimento nor-
mal. C3 125,5 mg/dl. Plaquetas 322 x
103/L.

Sólo se indicaron medidas de protec-
ción frente al frío. 

Discusión
Estos dos niños sufrían episodios recu-

rrentes de isquemia períférica reversible
y cumplían los criterios de Allen y Brown
de fenómeno de Raynaud primario
(FRP) y al menos cuatro criterios de Le
Roy-Medsger, aunque no disponen de
capilaroscopia periungueal2,7,8.

La proporción de pacientes que inician
sus síntomas antes de los 10 años en am-
plias series de enfermedad de Raynaud
(ER), oscila entre 1,6 y 6,0%9,10.

El FRP ha sido descrito en niños de 17
a 29 meses, con manifestaciones desde
las primeras semanas de vida11. Uno de
nuestros casos comenzó a la edad de 3
años. 

Es difícil estimar la prevalencia relativa
de FRP, comparada con el fenómeno de
Raynaud secundario (FRS), ya que la
mayoría de los niños tienen el FR como
parte de un complejo clínico de enfer-
medad de tejido conectivo (ETC), y no
se reportan como que padecen Raynaud
Primario. En los estudios epidemiológi-
cos de población sana, la mayor parte de

los casos, hasta el 89% son primarios5,
mientras que en las casuísticas hospitala-
rias predominan los secundarios que lle-
gan a representar entre el 57 y 70%.
Referido a la edad pediátrica, durante 10
años, encontramos que entre el 11 y
70% de los casos de FR eran secunda-
rios a ETC, y sólo una serie pequeña de 3
casos eran idiopáticos con edades de 17,
26 y 29 meses11. Borg, EJ.13 encuentra
que el FRP puede ser familiar, 44,4% de
casos y no familiar, 55,6% de casos. 

El FR es un síntoma bien conocido de
ETC, particularmente de la enfermedad
mixta de tejido conectivo14,15. En el mo-
mento actual nuestros pacientes no tie-
nen evidencia clínica ni inmunológica de
ETC.

Para descartar FRS se deben utilizar
estudios inmunológicos y evaluación de
pequeños vasos y capilares. La capila-
roscopia periungueal es más específica y
sensible para diagnosticar ETC que la
determinación de ANA, y es capaz de
establecer el diagnóstico precoz de es-
clerodermia sistémica sin esclerodermia
clínica12.

Dos teorías principales han tratado de
explicar la patofisiología del FRP. Ray-
naud pensó que una actividad exagerada
del sistema nervioso simpático causaba
un aumento de la respuesta vasoconstric-
tora al frío, mientras que Lewis T16, postu-
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la que un “defecto local” conduce a una
hipersensibilidad de los pequeños vasos
periféricos al frío. Los ataques de vasoes-
pasmo de FRP, pueden ser inducidos a
pesar del bloqueo de los nervios digitales.
También se ha demostrado que los pa-
cientes con FRP tienen mayor respuesta
vasoconstrictora a la infusión intraarterial
de α1 y α2 agonistas adrenérgicos que
los voluntarios normales17.

Los datos actuales apoyan que los pa-
cientes con FRP tienen una mayor res-
puesta vasoconstrictora a los agonistas
α1 y α2 adrenérgicos en los dedos no
fríos. Algunos ataques de la enfermedad
de Raynaud, son desencadenados por
estímulos emocionales, que se acompa-
ñan típicamente a la liberación de cate-
colaminas. Aunque los pacientes con en-
fermedad de Raynaud no tienen niveles
de catecolaminas más altos que los con-
troles18,19, el estrés puede inducir eleva-
ción de catecolaminas, que actuando so-
bre los adrenoreceptores α1 y α2 hiper-
sensibles podrían producir mayor vaso-
constricción digital. La sensibilización in-
ducida por el frío de los α2 adrenorecep-
tores puede estar implicada en el meca-
nismo por el que el frío desencadena los
ataques vasoespásticos de la enferme-
dad de Raynaud20.

El tratamiento del fenómeno de Ray-
naud consiste en evitar las circunstancias

precipitantes, tales como frío o estrés, pe-
ro puede ser necesario el tratamiento es-
pecífico11,21,22. Las drogas útiles incluyen: 

a) las que actúan directamente sobre
el sistema nervioso simpático y causan
una vasodilatación indirecta.

b) Las que actúan directamente sobre
el musculo liso de la pared vascular. 

La nifedipina, un bloqueante del canal
del calcio, es el medicamento de elec-
ción en el tratamiento de la enfermedad
de Raynaud. La dosis es de 2,5 mg, dos
veces al día11.

La fenoxibenzamina es eficaz a dosis
de 10-40 mg, dividido en 3 dosis, aun-
que puede producir hipotensión. Es un
bloqueante de los receptores a adrenér-
gicos. Se comienza con 10 mg, una pe-
queña dosis al acostarse y se incrementa
gradualmente por la posibilidad de va-
sodilatación e hipotensión22.

La pasta de nitroglicerina percutánea,
dos o tres veces al día, puede ser útil21,23.

Nuevas terapias con medicamentos
incluyen la administración de inhibido-
res de serotonina, captopril, prostaglan-
dinas y estanozolol21.

La simpatectomía sólo se utiliza en el
tratamiento de la gangrena o dolor in-
tratable de los dedos, y cuando el blo-
queo temporal del ganglio estrellado da
resultados insatisfactorios se procede a
la simpatectomía22,23.
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En nuestros casos se han indicado
únicamente medidas de protección
frente al frío. Deben de llevar manoplas
en vez de guantes, y calcetines o me-
dias. Existen varios dispositivos que ge-
neran calor por métodos químicos,
combustión continua o a través de ba-
teria y pueden ser utilizados para prote-
ger las manos o pies en caso de exposi-
ción prolongada al frío. Se debe de ex-

plicar que el cuerpo entero se debe de
mantener caliente para evitar un reflejo
simpático de vasoconstricción en manos
y pies. Es importante evitar situaciones
que induzcan ataques vasoespásticos
como coger objetos fríos y manipular
alimentos congelados. La combinación
de frío y presión sobre los dedos de las
manos y pies es lo que habitualmente
desencadena un ataque.
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