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Resumen. Objetivo: Analizar las caracteristicas propias del
fendmeno de Raynaud en la edad pediétrica, su evolucion, la patologia
subyacentey las diferencias respecto alos adultos.

Métodos: Se revisaron de forma retrospectiva los pacientes afectos
de fenémeno de Raynaud diagnosticados y seguidos en laUnidad de
Reumatologia Pediétrica del Hospital de Sant Joan de Déu de Barcelona
entre los afios 1988 y 1996. Se vaoraron los datos de la historia clinica
y los exdmenes complementarios practicados.

Resultados: Se estudiaron ocho casos de fendmeno de Raynaud.
Todos ellos eran nifias, en edades prepuberales. Lamedia de edad fue de
9 afios 9 meses. La clinicafue latipica, desencadenada en todos los
casos por €l frio. Desde € punto de vista analitico, destaco la presencia
de anticuerpos antinucleares positivos en un 62,5%. La capilaroscopia,
realizada a todas |as pacientes se detectd alterada en seis casos, tres de
ellos con patrén sugestivo de esclerodermia. Seguin los criterios
diagndsticos de Le Roy-Medsger, en nuestra casuistica se encontr6 un
caso (12,5%) de fenémeno de Raynaud primario, cinco (62,5%),
probablemente secundarios y dos (25%) secundarios (enfermedad mixta
del tejido conectivo y esclerodermia).

Conclusiones: El fenomeno de Raynaud puede ser el primer
sintoma del inicio de una conectivopatiay en laedad pediétricatiene
una escasa prevalencia, todo lo cual le daun interés especial. Es, pues,
importante el seguimiento alargo plazo de estas nifias, dadala alta
probabilidad de que desarrollen una conectivopatia. Es posible realizarla
solamente mediante anamnesis, exploracion clinica, determinacién de
anticuerpos antinucleares y capilaroscopia.
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Results: We examined the results of eight cases affected by
Raynaud's phenomenon. All of these were girls with an average age of 9
years and 9 months. The most typical clinical feature was sensitivity to
cold. From an analytical point of view, 62.5% of the cases had positive
antinuclear antibodies. Nail-fold capillary microscopy, which was
carried out in all patients, was abnormal in six cases and had a
“scleroderma-like” pattern in three of them. According to Le Roy-
Medsger diagnostic criteria, we found one case (12.5%) of Raynaud's
phenomenon classified as primary, five more (62.5%) as probably
secondary to a connective tissue disease and two cases as secondary
(25%, sclerodermic and connective tissue disease).

Conclusions: Raynaud's phenomenon could be the first symptom of
a connective tissue disease, but in general thereisalow prevalencein
childhood. It isimportant to follow-up these girls for along period
because of the high probability of developing a connective tissue
disease. It is possible to do this thanks to anamnesy, clinical exploration,
searching for antinuclear antibodies and nail-fold capillary microscopy.

Key words: Raynaud' s phenomenon. Childhood. Connective tissue
disease.

RAYNAUD'SPHENOMENON IN CHILDHOOD: REVIEW AND
EVOLUTION OF EIGHT CASES

Abstract. Objective: The purpose of this study wasto analyze the
properties of Raynaud's phenomenon in childhood, as well asits
evolution, pathology and differences with regard to adults.

Patients and methods: The cases of patients affected by Raynaud's
phenomenon between 1988 to 1996 in the pediatric rheumathology unit
of Sant Joan de Déu in Barcelona have been reviewed. We evaluated the
information regarding the clinical history and the complementary tests
performed.
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Introduccién

El fenémeno de Raynaud (FR) es un término que fue acu-
fiado por Hutchinson en 1909. Es producido por un trastorno
funcional vascular y eslaexpresion clinicade unafatatransi-
toriade circulacion arteria digital. Lamanifestacion es cutanea,
visualizandose, sobre todo en dedos de las manosy aveces en
los dedos de los pies, lanariz o |os pabellones auriculares, pe-
ro €l vasoespasmo es generalizado, pudiendo también compro-
barse anivel pulmonar y renal®.

El FR cursa con una primera fase de palidez o fase sinco-
pal producida por vasoespasmo de las arteriolas, sequidade cia
nosis o fase de asfixia debida a estasis sanguineo capilar y fi-
nalmente una fase hiperémica reactiva con enrojecimiento. Hoy
dia, se considera que no siempre es necesario para el diagnos-
tico la sucesion de estas tres fases ya que, aunque laformamas
inequivoca de reconocer €l vasoespasmo es la presencia de pa-
lidez, aveces el vasoespasmo es insuficiente para provocar pa-
lidez debido a que produce enlentecimiento de la corriente san-
guineay un actimulo de hemoglobina reducida, produciéndose
cianosis. En este caso el proceso puede ser catalogado de posi-
ble Raynaud. Por tanto, € FR caracteristico presenta episodios
repetidos de cambios de coloracion bi o trifasica, y €l FR posi-
ble presenta cambios de col oracién monofésicos asociados 0 no
aparestesias y tumefaccion3),
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Tabla | Criterios diagnosticos del fenébmeno de

Raynaud primario*

1. Ataques episodicos de palidez o cianosis acral.

2. Pulsos periféricos intensos y simétricos.

3. Sin evidencia de edema, ulceracion o gangrena.

4. Capilaroscopia periungueal normal.

5. Anticuerpos antinucleares atitulo inferior a 1/100.
6. VSG < 20 mm/hora.

* Le Roy-Medsger@)

Laaparicién del cuadro es intermitente, provocada por el
frio, las emociones y la humedad, entre otros. Es de intensidad
variabley su mecanismo patogénico es desconocido habiéndo-
se postulado diversas teorias®.

Su interés radica en la escasa frecuencia en la edad pedia-
tricay en poder ser el sintoma precoz de una conectivopatia,
principal mente la esclerodermia.

El FR se clasificaen primario o enfermedad de Raynaud,
propiamente dicha, que representa un trastorno de la microcir-
culacion de caracter benigno, y en secundario, que es una ma
nifestacion de una microangiopatia organica en el contexto de
un proceso sistémico. Hutchinson en 1909 |o clasificd como pri-
mario, Si no existia una causa, y secundario si existia una pato-
logia organica. En 1932 Allen-Brown establecio los criterios
diagnosticos de FR primario: episodios de cambio de color tipo
vasoespastico provocados por €l frio o las emociones, bilatera-
lidad, pulsos arterial es normales, ausencia de gangrena o afec-
tacion cutanea muy limitada, ausencia de enfermedad causal y
evolucion superior a dos afios. Més recientemente, Le Roy-
Medsger revisaron estos criterios proponiendo | as siguientes mo-
dificaciones: los criterios de Allen-Brown, excepto laevolucion
mayor de dos afios, que es sustituida por una capilaroscopianor-
mal, velocidad de sedimentacion globular (VSG) normal y an-
ticuerpos antinucleares (ANA) no mayores de 1/100 (Tablal)©8),
Se denomina secundario a aquél que no cumple estos criterios
y en e que se encuentra una patol ogia subyacente. Probablemente
secundario es aguél que no encontrandose una enfermedad de
base no llega a cumplir todos | os criterios propuestos por Le
Roy-Medsger.

El diagnéstico es fundamental mente clinico, basado en la
historiay exploracion fisica. Las exploraciones complementa-
rias ayudaran asituar laetiologiadel proceso y aevidenciar ano-
malias asociadas. El tratamiento es sintomético, intentando evi-
tar los factores desencadenantes como €l frio o el estrésy tam-
bién farmacol égico para mejorar la perfusion periféricay re-
ducir larespuestaa frio, con medicaciones que inhiben o su-
primen laactividad simpatica como lareserpina, metildopa, cap-
topril, nifedipina, etc.®.

Material y métodos
Se revisaron de forma retrospectiva todos |os pacientes con
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Figura 1. Manifestacion clinica del fenomeno de Raynaud.

FR, diagnosticados en la Unidad de Reumatol ogia Pediétrica del
Hospital Sant Joan de Déu de Barcelona desde el afio 1988 al
1996, controlandose en total ocho pacientes. Los casos de FR se
diagnosticaron segin los criterios de Le Roy-Medsger. Se reco-
gieron los datos de interés de la historia, laexploracion fisicay
|as exploraciones complementarias.

Datos generales. Se recogid laedad deinicio delaclinica
y momento de su diagndstico, sexo, distribucion estacional, an-
tecedentes familiares y personales, caracteristicas clinicas, fac-
tores desencadenantes, localizacion y datos de laexploracion fi-
sica

Pruebas analiticas. A todos |os pacientes se les solicitd un
hemograma completo, formulaleucocitaria, VSG, proteina C re-
activa (PCR), ionograma, urea, creatinina, transaminasas, fos-
fatasa alcalina, factor reumatoide, proteina, albimina, crea-
tinfosfoquinasa, complemento total y fracciones C4y C3. Ento-
dos los casos se hicieron estudios de ANA por inmunofluores-
cenciadirecta

Exploraciones complementarias. En determinados pacien-
tes que lo requirieron se realizaron las pruebas siguientes: ma-
nometria (en 3 casos), estudio cardiol égico (en 5), transito eso-
fago-gastro-duodenal (en 2), gammagrafia pulmonar (en 1),
radiografia de manos (en 6) y funcionalismo pulmonar (en 1).

En los ocho casos se realizo capilaroscopia. Paraello se uti-
lizd un estereomicroscopio de baja potencia, con una fuente de
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5 6 7 8
baja baja N N
3.000 4.000 3.500 4500
N elevada N N
1/160 1/1280 1/160 1/5160
negativo AnRNP+ negativo AnNRNP+
AnENA+
positivo positivo positivo positivo
N N N bajo
SE inespecifico SE SE
N NR dterada alterada
NR NR restrictivo NR

Tabla Il Exploraciones complementarias en 8 pacientes con fendmeno de Raynaud
Caso 1 2 3 4
Hemoglobina N N N N
L eucocitos/mm? N N N 4.000
VSG N N N N
Titulo ANA negativo negativo 1/160 negativo
ANA especificos NR negativo negativo NR
Fct. reumatoide negativo negativo negativo  negativo
Complemento N N bajo bajo
Capilaroscopia N inespecifico N inespecifico
Manometria NR NR NR NR
esoféagica
Funcionalismo NR NR NR NR
respiratorio

SE: sugestivo de esclerodermia; N: normal; NR: no realizado.

luz fria con diversas intensidades, dirigidaala superficiede la
piel con un &ngulo de 45°. Se examinaron los bordes ungueales
delos 5 dedos de cadamano, salvo el pulgar, aplicando un acei-
te de inmersion para que no sereflgje laluz y se visualizo di-
rectamente laimagen através de un monitor de television pu-
diéndose hacer fotografias.

Tratamiento y evolucion. Se valoré en todos [0s pacientes.

Resultados

Datos epidemioldgicos. Todos los casos estudiados fueron
nifias. La edad de inicio de la sintomatologia se situd en los 9
anos 9 meses de media, con un rango entre 1 afio 9 mesesy 15
afos 5 meses. El tiempo transcurrido desde el inicio de los sin-
tomas hasta el diagndstico fue de 7 meses de media, aunque en
lamayoria de casos se realiz0 antes de los 4 meses. Los casos
siguieron una distribucion estacional de predominio en invier-
no (5 casos); € resto, uno en primavera, uno en verano 'y uno en
otofio.

Antecedentes. Tres pacientes presentaron antecedentes de
vasculopatia en la familia, pero sdlo en un caso fue un FR pri-
mario. Entre |os antecedentes personales, destacaron dos casos
que presentaron episodios de leucopenias'y un caso con una pur-
pura trombocitopénica previa.

Clinica. Todas las pacientes cursaron con clinicatipica de
cambio de coloracion en ambas manos. El desencadenamiento
en el 100% de los casos fue €l frio, no identificandose otros.
Lalocalizacion, en el momento del diagnéstico, fue en las ma-
nos de manera bilateral en todos |os casos'y en tres casos, ade-
més, en los pies de formabilateral también. Entres casoslacia-
nosis fue permanente, sin que exista otra patol ogia concomitante
que explique dicha cianosis. En cuatro se apreciaron cicatrices
y necrosis en dos pacientes. Algunos casos presentaron varias
de estas dteraciones asociadas (Fig. 1).
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Exploraciones complementarias (Tablall)

Desde € punto de vistaanalitico, en € hemograma destaco
unaleucopenia moderada (3.000-5.000 |euc./mm?) en cinco ca
s0s, anemiamoderada (hemoglobinainferior a11 mg/dl) en dos
nifias, no existiendo en ninguna paciente plaguetopenia. LaVSG
s6lo se detectd dterada en un caso. Los ANA fueron positivos
en cinco de los ocho casos (1/160 a 1/5.160), en cuatro casos
lapositividad yafue desde € inicio de laenfermedad. LosANA
especificos se investigaron en seis pacientes de las cuales dos
presentaron anticuerpos anti-RNP positivos. El factor reuma
toide fue positivo en cuatro casos. El complemento fue normal
en cinco Yy estuvo disminuido en tres de los ocho casos.

La capilaroscopia se llevo a cabo en todas las nifias, siendo
normal en dosy alterada en seis casos. De estos Ultimos, tres
presentaron patrén sugestivo de esclerodermia, siendo los otros
tres casos no sugestivos en ese momento de colagenopatia. Entre
las restantes exploraciones complementarias realizadas, desta:
cO lamanometria esof&gica en tres pacientes que presentaron
sospecha de esclerodermia, de las cuales en dos se confirm6 al-
teracion del tono esofégico. Se realizd una gammagrafia pul-
monar, que fue normal, en una paciente que presentd unas prue-
bas funcionales respiratorias con patron restrictivo. También
se practico un transito esdfago-gastro-duodena en dos nifias y
estudio cardiol 6gico en cinco, que fueron normales. En seis
casos se realiz6 unaradiografia de las manos detectandose en
una paciente una osteoporosis.

Tratamiento. Ademas de la prevencién de factores causales,
siete pacientes recibieron tratamiento farmacol 6gico, empleando-
se en cuatro lanifedipina. Se observ mejoria en dos pacientes.

Diagnoéstico (Tablall). El diagnéstico final fue en un caso
de FR primario, en dos fue secundario a una enfermedad mixta
del tejido conectivo y unaesclerodermia, y cinco fueron proba
blemente secundarios a una conectivopatia.
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Tabla Ill Diagndstico

Cas01l.... Raynaud primario

Cas02........ Raynaud probablemente secundario a conectivopatia
Cas03 ... Raynaud probablemente secundario a conectivopatia
Cas04 ......... Raynaud probablemente secundario a conectivopatia
Ca05 .......... Raynaud probablemente secundario a conectivopatia
Cas06 .......... Enfermedad mixta del tejido conectivo

Cas07 ... Escleroder mia

Cas08......... Raynaud probablemente secundario a conectivopatia

Discusion

El FR consiste en la aparicion de episodios de vasoespasmo
que afectan a pequefias arterias y arteriolas cuténeasy que se ma-
nifiestaen las partes acras del cuerpo. Eslaexpresion cuténeade
una ateracion vasoespéstica generalizada que puede afectar aotros
6rganos. Se haasociado con migrafiay con infartos cerebralesre-
cidivantes. Hablamos de enfermedad de Raynaud cuando existe
unaalteracion estructural vascular no determinada, y de FR cuan-
do hay una enfermedad que causala ateracion vascular.

Es interesante su reconocimiento y estudio, dado que esta
descrito que un porcentaje variable seguin |as series (5-80%)
de los casos de FR desarrollan una enfermedad del tejido co-
nectivo especialmente la esclerodermiay que entre el 30y el
70% de los casos de esclerodermia presentan dicho fendmeno
afos antes®19, Es un cuadro bastante desconocido en pediatria,
excepto en las variedades familiares. Lamayor parte de las se-
ries publicadas pertenecen a casos de adultos. No hemos en-
contrado en lahibliografia espafiolaninguna serie referente ala
edad pediétrica. Por este motivo, creemos interesante la pre-
sentacion de nuestra estadisticay el andlisis de las caracteris-
ticas propias en el nifio y adolescente, su evolucion, la patolo-
giasubyacentey las diferencias respecto alos adultos.

Respecto a los datos epidemiol 6gicos, en nuestra serie, to-
dosos casos pertenecen a sexo femenino, preponderancia que
yaes habitual en el estudio del Raynaud de otras series, y si-
milar alo que sucede en lamayor parte de |os procesos de ca-
récter autoinmune™. La edad deinicio delaclinicavariades
delos 21 meses hasta los 15 afios, con una media de 9 afios 9
meses que es similar a la de otros trabajos®213. Hay un predo-
minio estacional en el inicio de la sintomatologia con una ma-
yor frecuencia de aparicion en los meses frios, que es atribuible
a mecanismo desencadenante del FR.

Hay unarelativa frecuencia de antecedentes familiares de
problemas de tipo circulatorio, que en adultos ya se describe en
alguna serie®. En |os antecedentes personal es encontramos, en
algun caso, ateraciones analiticas previas (leucopenia, plague-
topenia), dato que hallamos frecuentemente en e momento del
diagndstico y puede indicar que esta patologia entraria dentro
del grupo de enfermedades de tipo inmunol 6gico.

La determinacion de ANA por si sola es un dato poco es-
pecifico, aunque si su asociacion con la capilaroscopia, mos-
trando una gran correspondencia con la clinica21219),
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Figura 2. Capilaroscopianormal.

Figura 3. Capilaroscopia aterada: patron sugestivo de esclerodermia

Respecto ala capilaroscopia, se define e patron de esclero-
dermia como coexistencia sobre la misma zona del pliegue un-
gueal de una pérdida de capilares (9 por mm), &reas avascula-
resy laexistencia de dilataciones (megacapilares), ramificacio-
nesy destruccion de la arquitectura normal de lacirculacién
del lecho ungueal 9. Es de mucho interés |a realizacion de esta
técnica en la sospecha de una conectivopatia, dado que detecta
alteraciones antes de que aparezcan otras|esiones, por lo que per-
mite realizar el diagndstico en estadios mas tempranos pudien-
do asi iniciar el tratamiento antes®1718), Es ademas una técnica
sencilla, no agresivaparael paciente, baratay eficaz, sobre todo
en laclasificacion del FR'y en el diagndstico de la escleroder-
mia®. El patrén especifico de esclerodermia en la capilarosco-
piaescas diagndstico de esta enfermedad y un patron aterado
es muy sugestivo de posterior desarrollo de enfermedad©1519)
(Figs. 2y 3). En nuestra serie un 75% de | as capilaroscopias re-
sultaron alteradas.

Loscriterios de Le Roy-Medsger son efectivos parael diag-
néstico diferencial entre el Raynaud primario y secundario.
Solamente uno de los ocho casos (12,5%) cumple los criterios
de Le Roy-Medsger v, por tanto, el diagndstico de FR primario.
Este hecho no coincide con alguna seriel22) que presenta un
porcentaje mayor, probablemente, debido a poco tiempo de se-
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guimiento realizado. Ello nos demuestra que esta patologia re-
quiere un seguimiento alargo plazo, puesto que en lagran ma
yoria el diagnostico final de la conectivopatiaseredizaa ca-
bo de afios de evolucion®). En series de adultos, € porcentaje
de casos primarios es mas alto que en pediatria®. Parece que €l
FR esmasraro en laedad pediatrica que en laadulta, pero cuan-
do se presenta, en un alto porcentaje es secundario a una co-
nectivopatia?y. De los restantes casos hay cinco que alin no pre-
sentan un diagnostico definitivo de conectivopatia, etiquetan-
dose sdlo de probable FR secundario y requiriendo unos con-
troles periddicos. El seguimiento de estos nifios es posible ha-
cerlo sblo con técnicas no invasivas, sobre todo la historia cli-
nica, |os anticuerpos antinucleares y la capilaroscopia?. En ni-
fios esraro el FR secundario a ocupaciones profesionales, como
los descritos en adultos. En nuestra serie no tenemos ningln ca-
0.

En cuanto d tratamiento en nuestros pacientes se usaron me-
didas sintométicas de evitacion de factores desencadenantes y
como tratamiento farmacol dgico se utilizé principamente el ni-
fedipino oral (50%), tratamiento que es el habitualmente utili-
zado en nifios*22). A diferencia de algunas publicaciones, en
nuestros pacientes no se encontraron efectos secundarios alas
dosis habitual es, aunque la respuesta fue poco satisfactoria®29,
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