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INFORMACION DEL ARTiCULO RESUMEN
Historia del articulo: El sindrome de dedo azul (SDA) se caracteriza por la coloracién violacea o azul de uno o mas
Recibido el 15 de enero de 2017 dedos, puede ser la primera manifestacién de multiples enfermedades, tanto las que presen-
Aceptado el 26 de septiembre de tan alteraciones directamente en los dedos o ser la expresiéon de enfermedades sistémicas;
2017 los mecanismos fisiopatolégicos mas comunes son trombosis, embolia, vasoconstriccién
On-line el 8 de diciembre de 2017 grave o afeccién del lecho vascular que puede ser inflamatoria o no inflamatoria.
Describimos 5 casos de SDA, donde resaltamos la importancia del diagnéstico temprano y
Palabras clave: enfatizamos en el concepto de evaluacién y abordaje como una urgencia médica, sin impor-
Sindrome de dedo azul tar la causa, ya que su manejo y tratamiento inicial, mas el intento de lograr un tratamiento
Acrocianosis dirigido a una etiologia podria disminuir complicaciones irreversibles como la necrosis o
Pseudovasculitis amputacién.
Embolia © 2017 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U.

Todos los derechos reservados.

Blue finger syndrome: Case reports

ABSTRACT

Keywords: Blue finger syndrome (BFS), usually noted by the violet or blue colouration of one or more fin-
Blue finger syndrome gers, may be the first manifestation of several diseases. These may present with alterations
Acrocyanosis directly on the fingers or be the expression of systemic diseases. The most common pat-
Pseudovasculitis hophysiological causes are thrombosis, embolism, severe vasoconstriction, or vasculature
Embolism involvement that may be inflammatory or non-inflammatory.
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A description is presented of 5 cases of BFS, where the emphasis is placed on the importance
of early diagnosis. The concept of evaluation and approach as a medical emergency is also
stressed, because depending on this, it could reduce irreversible complications, such as
necrosis and/or amputation.

© 2017 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Published by Elsevier Espana, S.L.U.

All rights reserved.

Introduccién

El sindrome de dedo azul (SDA) fue descrito por primera vez
por Feder en 1961; los pacientes presentaban SDA asociado al
inicio de terapia con cumarinicos®. E1 SDA se define como el
cambio de color a un tono azul violaceo de uno o mas dedos y
cuya presentacién puede ser aguda o subaguda, generalmente
se afectan multiples dedos de las extremidades inferiores, sin
embargo, puede afectar un solo artejo o presentarse en las
extremidades superiores, cominmente se asocia a dolor en
la zona con alteraciones de la coloracién’. Una vez instau-
rada la isquemia se presenta pérdida de tejido y ulceracién,
generando un mayor riesgo de infeccién y gangrena’. Las
consecuencias finales son la pérdida de las extremidades o
condiciones potencialmente mortales®.

Son multiples etiologias las que se asocian a este signo
semioldgico, y es por esto que se requiere tener un amplio
conocimiento de estas para realizar un adecuado abordaje cli-
nico y evitar complicaciones irreversibles en el paciente®. Se
presentan 5 casos clinicos de SDA con etiologias diferentes,
en donde el diagndstico clinico no siempre es conclusivo. El
punto mas relevante es el proceso diagnéstico y el objetivo es
descartar enfermedades potencialmente fatales.

Caso 1

Paciente de 62 afios con 2 meses de dolor en los miembros
inferiores, asociado a coloracién violacea de los dedos de los
pies y vesiculas, que al romperse drenan material seroso,
con antecedente de consumo de bebidas alcohdlicas en la
juventud y exposicién a humo de lefia. El resto de ante-
cedentes fueron negativos. Los paraclinicos reportan: ANA
negativo, anticardiolipina IgG e IgM dentro de limites norma-
les, complemento C3 en 153 y C4 en 16,6 (no consumidos),
ENA negativos, crioglobulinas > 32 (positivos), inmunofijacién
de proteinas con presencia de banda gamma de cadena kappa
1gG>4.200 (elevada), IgA 186 (elevada), IgM 60 (normal) e
IgE 64 (normal), inmunoelectroforesis de proteinas con pico
monoclonal en banda gamma 45,6%, resto de paraclinicos
infecciosos negativos. Con los resultados se considera SDA
secundario a crioglobulinemia.

Caso 2

Mujer de 77 afios que consulta por coloracién violacea y frial-
dad de 4 dedos de la mano derecha y 3 dedos de la mano
izquierda desde hace 5 anos; refiere que cuando inicié estos
sintomas presentaba coloracién violdcea en los pulpejos de

todos los dedos. A la revisién por sistemas referia xerostomia
y xeroftalmia ocasional. Sin tulceras orales ni fotosensibili-
dad. Dolores mecénicos de rodillas, pérdida involuntaria de
peso de 4kg en 4 meses. Hipertensién arterial y trastorno
depresivo leve como tUnicos antecedentes. Se inician estudios
para descartar neoplasia oculta (mamografia, citologia, EVDA,
colonoscopia, antigeno carcinoembrionario, Ca 19-9, alfafe-
toproteina, ecografia abdominal y radiografia de térax), los
cuales no muestran ninguna anomalia; se realiza ademas dop-
pler arterial de miembros superiores y ecocardiograma que
son reportados como normales. Colesterol total 212, creati-
nina 0,85, BUN 13, triglicéridos 116, TGO 28, TGP 20, fosfatasa
alcalina 217, fésforo 4,1. TSH 0,59, ANA 1/80 patrén moteado,
ENA negativos, C3 107,1, C4 29,1 normales, perfil de sindrome
antifosfolipido negativo, hemograma normal, velocidades de
conducciones de miembros superiores normales sin neuro-
patia periférica. Se inicié manejo con vasodilatadores, ASA y
corticoides, con lo que presenté mejoria de su cuadro clinico.

Caso 3

Paciente mujer de 67 anos, afrodescendiente, que presenta
dedo azul en la extremidad inferior izquierda durante el desa-
rrollo de sepsis de origen abdominal secundario a peritonitis
biliosa por colecistitis aguda, que requirié manejo con anti-
bidticos de amplio espectro, multiples lavados de la cavidad
abdominal en su estancia en la unidad de cuidado intensivo
(UCI), ademds del uso de vasopresores y ventilacién meca-
nica. Se lleva a realizacién de doppler de miembros inferiores,
descartandose etiologia obstructiva vascular; el cambio de
coloracién persiste, ademas se asocia a cianosis distal y piel en
la regién anterior y posterior de la base del dedo esfacelada.
Lesiones puntiformes hiperpigmentadas en las palmas y las
plantas (fig. 1). Se realiz6 perfil de antifosfolipidos y crioglobu-
linas, los cuales fueron negativos, por tanto se consideré que
la paciente tenia SDA secundario a la hipoperfusién sistémica
y uso de vasopresores.

Caso 4

Mujer de 54 afios que ingresa por alteracién del estado de
conciencia. Se observa coloracién violacea en los dedos 3, 4
y 5 de la mano izquierda (fig. 2). La paciente no tenia ante-
cedentes de importancia, no tomaba medicamentos. Durante
su hospitalizacién los cambios neurolégicos revierten, pero se
documenta infarto cerebral parietal izquierdo, asi mismo se
logra evidenciar por medio de estudio doppler la presencia
de trombo en la arteria cubital derecha y por desaturacién se
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Figura 1 - Paciente con lesiones isquémico-necréticas en fase aguda, con predominio en el primer artejo y el dorso del pie,

con area de desfacelacién circundante.

Figura 2 - Lesiones isquémicas de las falanges distales del tercer, cuarto y quinto dedos de la mano izquierda.

realiza angiotomografia de térax, con la que se diagnostica
tromboembolismo pulmonar de arteria interlobar derecha. Se
considera que se trata de un sindrome hipercoagulable, por lo
que se inicia anticoagulacién. Estudios reportan ANA negati-
vos, ENA negativos, perfil de antifosfolipidos negativo. Se hace
tamizaciéon de neoplasia oculta descartando masas a nivel
del térax, el abdomen, las mamas y ginecolégico. La paciente
queda anticoagulada por sus multiples eventos trombéticos, lo
que limita la totalidad de estudios de hipercoagulabilidad. Se
completa el estudio con crioglobulinas, crioaglutininas y elec-
troforesis de proteinas, los cuales son normales. Finalmente
no se logra recuperar la perfusién de las falanges y requiere de
amputacién y posterior egreso con anticoagulacién por tiempo
indefinido.

Caso 5

Paciente varén con consumo frecuente de cocaina, que ingresa
por dolor y cambios en la coloracién de la zona distal de los
5 dedos de la mano izquierda (fig. 3). Se realiza electrocar-
diograma de 24 horas (Holter) y ecocardiograma que descarta
origen cardioembdlico. Debido a episodios similares, pero no
tan graves, se habia solicitado electroforesis de proteinas, las
cuales no tienen alteraciones. Se solicitan ANA, ANCA, que
previamente eran positivos, y en esta ocasion eran igualmente
positivos pero con titulos bajos, ademds con complemento

Figura 3 - Lesiones isquémico-necréticas en zona distal de
los 4 artejos de la mano izquierda en paciente con
sindrome cocaina/levamisol.

bajo y proteinuria. Ante la sospecha, en hospitalizaciones
pasadas, de LES o compromiso renal por vasculitis pauciinmu-
ne se solicit6 biopsia renal, cuyo resultado fue esclerosis focal
y segmentaria con depésitos de IgA sin proliferacion extraca-
pilar o semilunas, luego de revisar hospitalizaciones previas
donde se aprecia que los titulos de anticuerpos aumentan
con los periodos de consumo de cocaina, asi como el com-
promiso renal. Se considera que se esté frente a un paciente
cuya causa de vasoconstriccién es consumo de cocaina y
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la positividad y variacién en los titulos de los anticuerpos
hacen parte del sindrome cocaina/levamisol. En esta ocasién
el paciente tuvo que ser llevado a amputacién de las falanges
afectadas.

Discusion

E1 SDA se relaciona con multiples enfermedades sistémicas. El
primer caso es de una mujer en la séptima década de la vida,
en quien se documenta coloracién violacea en los dedos de
los pies. Los paraclinicos de extensién reportan crioglobulinas
positivos, se descart6 hepatitis C de base, por lo que constituye
una etiologia de hiperviscosidad sanguinea, siendo una causa
de SDA claramente conocida®. El segundo caso describe un
cuadro crénico de 5 afios de evolucién en un paciente adulto
mayor, descartdndose como primera posibilidad un sindrome
vascular acral paraneopldsico, ademds con paraclinicos para
enfermedades inmunolégicas sistémicas negativos, por lo que
se inicié manejo empirico con esteroide logrando una buena
evolucién clinica, considerandose asi el paciente con SDA
secundario a una posible vasculopatia inflamatoria. Respecto
al tercer caso se trata de una paciente criticamente enferma,
secundario a sepsis de origen abdominal, requiriendo estancia
en UCI, con alteraciones de la perfusién distal y requeri-
miento de altas dosis de vasopresores, por lo que se trata
de un SDA secundario a disminucién del flujo arterial, com-
plicacién asociada al uso de vasopresores, efecto adverso
de estos medicamentos y relativamente comun en UCI®. El
cuarto caso es el de un paciente con eventos trombdticos
multiples y compromiso isquémico de 3 dedos que requirie-
ron amputacién, descartdndose multiples etiologias, dejando
como diagndstico de trabajo una trombofilia; debido a la nece-
sidad de anticoagulacién temprana e indefinida no se logra
estudiar la trombofilia de la paciente. En Gltimo caso corres-
ponde a un paciente con consumo de cocaina, ademas con
alteraciones inmunolégicas, hematoldgicas y renales, que pre-
viamente se habia diagnosticado como efecto del sindrome
cocaina/levamisol. En esta ocasién ingresa por una isque-
mia grave de los dedos de la mano izquierda que deben
ser amputados; este Ultimo caso muestra una nueva causa
de SDA”8,

Es importante resaltar que cuando no se llega a un diag-
néstico temprano las consecuencias del SDA pueden ser
irreversibles. Teniendo en cuenta el andlisis realizado de
los casos es importante conocer los mecanismos patogé-
nicos y las posibles causas y abordaje diagnéstico de este
sindrome.

Mecanismos patogénicos del sindrome de dedo
azul

Las causas del SDA excluyen, en primera instancia, el trau-
matismo previo local y las situaciones que expliquen cianosis
generalizada, como la hipoxemia, hipotermia o la metahe-
moglobulinemia. Entre los mecanismos fisiopatolégicos més
frecuentes estd la disminucién del flujo arterial, principal-
mente de los vasos pequenos distales, sin embargo también se
puede presentar secundario a la disminucién del flujo venoso
e hiperviscosidad sanguinea®'° (tabla 1).

Evaluacién del paciente con dedo azul

La historia clinica debe ser meticulosa e incluir la relacién con
el frio (sospechando fenémeno de Raynaud, perniosis, acrocia-
nosis), los antecedentes de procedimientos o intervenciones
vasculares (se reporta entre complicaciones de cateterismos
laisquemia de extremidades), cambios en medicaciones, con-
sumo de sustancias (farmacos y sustancias de abuso pueden
ser potentes vasoconstrictores), trombosis previas e historia
obstétrica (como tamizacién de sindromes hipercoagulables),
presencia de sintomas constitucionales o malignidad (embo-
lismos sépticos o sindromes paraneopléasicos)' 2.

El examen fisico se enfoca en la busqueda de fiebre, soplos
cardiacos (endocarditis), livedo reticularis (autoinmunidad),
evaluar retina y hacer un examen completo incluyendo los
6rganos mas frecuentes de enfermedad neoplasica depen-
diendo de la edad y del sexo (mama, ginecoldgico, colon,
pulmoén, préstata)’>-1°,

No existe una receta de estudios que se deban recomen-
dar de entrada en estos pacientes, sin embargo, es prudente
incluir en los paraclinicos de rutina una quimica sanguinea
completa, uroanalisis (buscando eosinofilia en ateroembolia)
y otros adicionales dependiendo de la sospecha diagnéstica.
En general, se recomienda, a menos que la etiologia sea obvia,
la realizacién de serologia de hepatitis (especialmente para
virus C) y VDRL para descartar causas infecciosas (incluir
cultivos si se sospecha endocarditis), crioglobulinas, crioa-
glutininas y criofibrinogenemia si hay relacién con areas
expuestas al frio, ANA y perfil de antifosfolipidos como tami-
zacién de autoinmunidad?>16-19,

Los estudios imagenolégicos siempre estaran dirigidos a
descartar trombosis de arterias que irriguen el segmento
afectado??; también pueden ayudar a evaluar otras comorbi-
lidades. El ecocardiograma estard indicado ante la sospecha
de endocarditis o tumores cardiacos. Estudios radiolégicos o
tomograficos se empleardn para determinar la presencia de
neoplasias segun el contexto del paciente’®.

Debido a la gran variabilidad en la clinica de los pacien-
tes y a las multiples etiologias posibles recomendamos una
evaluacién secuencial y ordenada dividendo a los pacientes
dependiendo de si sus sintomas estan relacionados con el frio
o no (fig. 4).

Conclusion

La importancia del SDA radica en ser mas que un signo clinico,
ya que es mas una alerta de la presencia de enfermedades con
alto potencial lesivo para los pacientes, por lo que el recono-
cimiento y el estudio del SDA constituye un reto en el arte de
la medicina, requiriendo un completo conocimiento del tema
para permitir un correcto abordaje diagnéstico y terapéutico,
con la finalidad de evitar comorbilidad y, en algunos casos,
mortalidad en los pacientes.
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bla 1 - Etiologia del sindrome de dedo azul

Causas del sindrome de dedo azul

Disminucién del flujo arterial

Embolia Trombosis Vasoconstriccién Afeccion de la pared vascular Otras obstrucciones
Ateroembolia o Sindrome antifosfolipido  Acrocianosis Vasculitis: Vasculopatia calcificada:
colesterol

Originados en Sindrome vascular acral Perniosis enfermedad de Buerguer, calcifilaxis

aneurismas paraneoplasico poliarteritis nodosa,

Mixoma auricular

Angiosarcoma de la
intima de la aorta

Endocarditis infecciosa

Endocarditis marantica

Purpura trombética
trombocitopénica
Coagulacién intravascular
diseminada

Necrosis cutanea por
anticoagulantes

Disminucién del retorno venoso
Trombosis venosa extensa del sector iliofemoral
Flegmasia certlea dolens

Gangrena venosa

Hiperviscosidad sanguinea

Crioglobulinemia

Lupus eritematoso pernio

Lupus eritematoso pernio
familiar o sindrome de
Aicardi-Gotieres
Ergotismo y farmacos que

cursan con vasoconstriccién

Gammapatias monoclonales (macroglobulinemia de Waldenstrom)
Sindrome mieloproliferativo: politicemia vera, trombocitemia esencial
Aglutininas por frio (criofibrinogenemia)

enfemedad de Behcet,
tromboangitis obliterante
Vasculitis reumatoide

Esclerodermia

Crioglobulinemia mixta

Lupus eritematoso sistémico
Sindrome del martillo
hipotenar

Inflamacién infecciosa: sifilis,
infecciones purulentas

Adaptada de Hirschmann y Raugi?.

Dedo azul

]

Dificultad respiratoria
mucosas cianéticas

Hipoxemia vs.
metahemoglobinemia

Hematoma

Mordedura de serpiente

Producido o exacerbado

por el frio

| I

alteraciones de la coagulacion
trauma

E1

l

Empeora con el frio
pero regresa a su
color basal

I

Empeora con el frio y
tiene cianosis basal

Enfermedad de Raynaud
primaria vs. secundaria.
(si tiene alodinia), considere
distrofia simpatica refleja

El frio inicia
la injuria

Enfermedad arterial periférica
trombosis arterial
embolia arterial

Insuficiencia renal:
Calcifilaxis

Acrocianosis
primaria vs. secundaria

Generacion aguda de
purpura o necrosis

Isquemia o
quemadura

Robo arterial por fistula
Procedimientos endovasculares:
Embolia de colesterol

opérculo toracico

chilblain lupus

Pernio

’ Crioproteinas

Figura 4 - Algoritmo diagnéstico.
Modificado de Brown et al.?.

Embolia cardiaca:
Endocarditis

Tumor cardiaco
Fibrilacién auricular
Medicamentos:
Heparina

Warfarina

Tabaco:
Tromboangeitis obliterante
Historia sexual:
Herpes

Sifilis
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