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Eritromelalgia priméria - Relato de caso

Primary erythromelalgia - Case report
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Resumo: Eritromelalgia é uma sindrome clinica rara, caracterizada por calor, rubor e dor intermitente
nas extremidades, sendo frequente o acometimento bilateral das extremidades inferiores. O resfriamen-
to local provoca alivio dos sintomas, enquanto aquecimento, exercicios fisicos e uso de luvas e meias
intensificam o desconforto. A desordem pode ser primaria ou idiopatica, ou secundaria a distirbios
hematolégicos e doencas vasculares inflamatoérias e degenerativas. Relata-se o caso de um jovem de
dezoito anos, com inicio precoce aos dois anos de idade dos sintomas de eritema, calor e dor, seguidos
de descamacdo nas maos e pés, em surtos, com intervalos longos de 4 a 5 anos entre as crises.
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Abstract: Erythromelalgia is a rare clinical syndrome characterized by heat, redness and intermittent pain
in the extremities, being most frequent the bilateral development in the lower extremities. Local cooling
brings relief to symptoms, while heating, physical exercises and use of stockings/socks intensify the dis-
comfort. This condition can be primary or idiopathic or secondary to haematological disorders and vas-
cular inflammatory and degenerative diseases. It is reported the case of an eighteen-year-old male who
presented, at the early age of two, development of the symptoms of erythema ,heat and pain followed by
desquamation of hands and feet, in outbreaks, with intervals 4 to 5 years long between the crises.
Keywords: Erythema; Erythromelalgia; Hot temperature; Pain

INTRODUCAO

Eritromelalgia, uma desordem rara, descrita
inicialmente por Mitchell em 1878,' é caracterizada
pela triade de hipertermia paroxistica de extremida-
des com eritema, dor em queimacao intensa e
aumento da temperatura cutinea.” Manifesta-se, pri-
mariamente, nos pés e maos, mas também pode aco-
meter as orelhas, em casos mais raros.' A exposigio
ao calor, exercicios fisicos, a acao da gravidade e o
uso de meias e luvas podem atuar como fatores
desencadeantes dos sintomas ou intensificar o des-

Recebido em 23.09.2009.
Aprovado pelo Conselho Consultivo e aceito para publicagio em 04.04.10.

conforto, enquanto o frio provoca o seu alivio.””
Assume tipicamente um curso cronico, e esti asso-
ciada a diminui¢ao da qualidade de vida e morbida-
de consideravel. Diferencia-se do eritema palmo-
plantar de Lane ou sindrome das palmas vermelhas-
displasia congénita, familial e hereditaria, caracteri-
zada por um enrubescimento persistente e simétri-
co, sem manifestagoes subjetivas - pelo carater inter-
mitente dos sintomas.® A eritromelalgia pode ser
classificada como primaria ou secundaria, depen-
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dendo da auséncia ou presencga, respectivamente,
de doencas associadas que podem preceder, coinci-
dir com o inicio da doenca ou surgir durante sua
evolugao.' A forma primiria pode ser classificada
em: familiar (heranga autossdmica dominante) ou
esporadica, e em inicio juvenil (antes dos 20 anos,
frequentemente antes dos 10 anos) ou adulto.
Eritromelalgia familiar de inicio juvenil esta associa-
da a mutagdes no gene SCNgA que codifica um canal
de sédio voltagem-dependente, e é mais frequente
no sexo masculino. Eritromelalgia secundaria
pode estar associada a varias desordens, tais como:
trombocitopenia, policitemia, distarbios mieloproli-
ferativos, hipertensao arterial, vasculite, lGpus erite-
matoso sistémico, esclerodermia, artrite reumatoi-
de, doenca de Raynaud, HIV, gota."**>”* Tem um ini-
cio mais tardio, a partir da terceira década, sem pre-
dile¢ao por sexo. A incidéncia da eritromelalgia foi
estimada em uma populacao da Noruega, em 0,25 a
0,33 por 100.000 habitantes por ano.” Ji em
Olmsted, Minnesota, essa incidéncia foi maior, de
1,3 por 100.000 habitantes por ano, sendo 1,1 e 0,2
por 100.000 habitantes por ano, as incidéncias das
formas primdria e secunddria, respectivamente.’

A etiopatogenia da eritromelalgia nao é conhe-
cida, mas admite-se a existéncia de anormalidades vas-
culares primarias ou secundirias que resultam em
edema endotelial, com aumento da temperatura e
fluxo sanguineo, hipoxia, agregag¢io e ativacao das
plaquetas, com liberacao de prostaglandinas que pro-
duzem eritema e dor.”” Foi observada também a pre-
senc¢a de uma neuropatia de pequenas fibras.” Seu tra-
tamento inclui drogas que agem na neuropatia, como
gabapentina, antidepressivos triciclicos e inibidores
seletivos de recaptagio da serotonina, e na vasculopa-
tia, como acido acetilsalicilico, betabloqueadores e
antagonistas de canal de calcio.” Contudo, as respos-
tas sdo bem variaveis e a remissao completa dos sinto-
mas € raramente observada.'

RELATO DO CASO

Adolescente do sexo masculino, 18 anos,
branco, solteiro, estudante, natural e procedente
de Recife-PE. Procurou o ambulatério de dermato-
logia, com queixas de episdédios de vermelhidao,
calor e dor nas maos e pés, seguidos de descama-
¢ao, com duracao de 15 dias. Os sintomas inicia-
ram-se aos 2 anos de idade, com intervalo entre as
crises de 4 a 5 anos, quando o paciente permanecia
assintomatico. Os sintomas pioravam com a exposi-
cao ao calor e aliviavam com resfriamento local. Em
duas ocasioes, ele relacionou o surgimento das cri-
ses apdOs permanecer muito tempo em ortostatismo
numa fila, e apés uma partida de futebol. Ele nega-
va sintomas sistémicos e nao apresentava outras
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comorbidades, assim como antecedentes familiares.

Ao exame fisico, o paciente encontrava-se em
bom estado geral, apenas com um eritema e calor em
palmas e plantas (Figuras 1, 2 e 3), sendo solicitados
exames laboratoriais e orientadas medidas comporta-
mentais. ApoOs oito dias, ele retornou com descamacio
pronunciada nas superficies plantares e palmares,
com eritema na pele subjacente (Figuras 4 e 5), que
regrediu apods sete dias. O hemograma e o acido urico
foram normais. A sorologia para HIV, o FAN e o FR nido
foram reagentes. Ap6s 15 dias, o paciente apresentou
nova crise, desta vez, com eritema menos pronuncia-
do, e resolugio dos sintomas em uma semana.

DISCUSSAO

O diagnoéstico da eritromelalgia é eminente-
mente clinico. A doenga caracteriza-se pela triade de
hipertermia paroxistica das extremidades com erite-
ma, dor em queimacio e aumento da temperatura
cutanea.” No presente caso, foi relatada uma melhora
dos sintomas com resfriamento local e piora com a
exposicao ao calor, fatos que corroboram o diagndsti-
co da doenga. Por conta da auséncia de comorbidades,
nosso paciente foi classificado como portador da
forma primaria da doenga, que se caracteriza por ini-
cio precoce dos sintomas, neste caso aos dois anos de
idade, e maior prevaléncia no sexo masculino.

Na eritromelalgia, o acometimento palmo-plan-
tar é o mais comum.” Em um estudo retrospectivo,
Davis et al. descreveram a localizacao da eritromelal-
gia em 168 pacientes, sendo que os pés foram acome-
tidos em 148 pacientes (88,1%). Em 42 pacientes
(25,6%), as maos foram afetadas, enquanto que em
apenas um paciente as orelhas foram acometidas."

Em alguns pacientes, a eritromelalgia ¢é
reversivel e remissdoes podem durar meses a anos

FIGURA 1: Eritema difuso em planta dos pés
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FIGURA 2: Eritema difuso em planta e dorso dos pés

FIGURA 3: Eritema em palma das maos

ou serem completas. Isto ratifica as observacoes
de Kalgaard et al. que sugerem que a eritromelal-
gia nao é uma doenca isolada e sim um padrao da
resposta da microvasculatura cutinea.® Em um
estudo prospectivo, Davis et al. observaram que a
eritromelalgia é associada a uma neuropatia de
pequenas fibras e vasculopatia primarias, caracte-
rizada por aumento intermitente do fluxo sangui-
neo, hipoxia, e possivelmente shunts, com aumen-
to do metabolismo celular local.”"" Gragas a hip6-
tese dos shunts, substincias que alteram a distri-
buicao do fluxo sanguineo cutineo podem melho-
rar a oxigenacgao cutinea e induzir alivio dos sin-
tomas. A aspirina, por inibir a agregacao plaqueta-
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FIGURA 4: Descamacao em palmas das maos ap6s oito dias da crise

FIGURA 5:
Descamagao pronun-
ciada em planta dos
pés apos oito dias da
crise

ria, pode aliviar rapidamente os sintomas secunda-
rios a discrasia sanguinea. Mork et al., em um
estudo prospectivo duplo-cego placebo controla-
do com 21 pacientes, observaram que o anilogo
da PGE1 oral, misoprostol, administrado na dose
de 0,4 a 0,8 mg/dia por 6 semanas, determinou
uma reducao significativa dos sintomas de dor e
eritema locais, que nao persistiu apdos trés meses
da descontinuacio do tratamento.’

Atualmente, como as respostas aos tratamentos
disponiveis sio bem variaveis, foi optado por um tra-
tamento conservador no nosso paciente, o qual apre-
sentava longos periodos de intercrise, de 5 anos, e
duracgao limitada dos sintomas, de duas semanas. U
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