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ABSTRALCT

A Algoneurodistrofia, também conhecida por Distrofia Simpética Reflexa (DSR) ou Sindroma da Dor Re-
gional Complexa é umasindroma caracterizada por dor, tumefaccao, instabilidade vasomotora, alteracdes
troficas da pele e limitagdo da mobilidade das areas articulares envolvidas, afectando na maioria dos ca-
sos individuos dos 40 aos 60 anos de idade. Menos divulgado entre os médicos em geral é o facto de que
estasindroma também pode afectar criangas e adolescentes, sendo importante o seu diagndstico precoce
para melhor sucesso terapéutico.

Os autores descrevem o caso clinico de uma adolescente de 13 anos com DSR, fazendo a propdsito do
caso uma revisao detalhada do que esta descrito na literatura.

Palavras-chave: Algoneurodistrofia Juvenil; Distrofia Simpatica Reflexa Juvenil; Sindroma da Dor Regional
Complexa Juvenil.

RESUMDO

Algoneurodystrophy, also known as Reflex Sympathetic Dystrophy (RSD) or Complex Regional Pain Syn-
drome is a syndrome characterized by pain, swelling, vasomotor dysfunction, trophic changes of the skin
and impaired mobility of the affected joint areas, occurring more frequently between 40 and 60 years of
age. What is not commonly known among physicians in general is that this syndrome can also affect chil-
dren and adolescents, being its early diagnosis important for the success of therapy.

The authors report the clinical case of a 13 years old adolescent with RSD and discuss it considering the
previously published cases.

Key-Words: Juvenile Algoneurodystrophy; Juvenile Reflex Sympathetic Dystrophy; Juvenile Complex
Regional Pain Syndrome.
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Introducéo

A Algoneurodistrofia, também conhecida por Dis-
trofia Simpatica Reflexa (DSR) ou Sindroma da Dor
Regional Complexa (SDRC) tipo |, € uma sindroma
dolorosa crénica, pouco frequente, de etiologia
desconhecida, caracterizada por disfuncao dos
sistemas musculo-esquelético, vascular e cutaneot.
Diferencia-se da SDRC tipo Il, também chamada
causalgia, por esta ocorrer, geralmente, apos lesdo
nervosaZ.

E mais frequente entre os 40 e 0s 60 anos de
idade, embora possa afectar individuos de todos os
grupos etarios?. Os estudos mais recentes apontam
para uma maior prevaléncia no sexo feminino, in-
dependentemente da idade, na proporc¢éo de 4:1%°,

A manifestacdo clinica dominante é a dor per-
sistente, que pode ser muito intensa e provocar im-
poténcia funcional da regido afectada, em geral
uma extremidade distal*“.

A histéria natural ndo esta bem esclarecida, no
entanto, divide-se classicamente em 3 estadios ou
fases (Steinbrocker) que se podem sobrepor: o es-
tadio | que corresponde a fase precoce em que ha
vasodilatacdo e estase regional que se traduzem
por dor, edema e hiperhidrose e sinais de instabi-
lidade vasomotora, com pele quente e eritematosa;
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o estadio Il que é a fase da AND estabelecida, em
que predomina a vasoconstri¢do, em que surgem
atrofia do tecido celular subcutaneo e muscular,
espessamento das capsulas articulares, deformi-
dades em flexdo dos dedos e endurecimento dos
tegumentos, com pele fria e cianética ou palida e
o estadio Ill ou tardio em que surgem as alteragGes
troficas e contractura da pele e articulagbes, com
evidéncia radiografica de marcada desmineraliza-
cao®.

Pode ser despoletada por traumatismo da regido
afectada, bem como apdés imobilizagdo com tala
gessada, doencas ndo traumaticas do aparelho lo-
comotor (infecciosa, inflamatéria, metabdlica,
neoplasica), stress emocional, cirurgia, doencas do
Sistema Nervoso Central e Periférico, doengas
enddcrinas, em particular o hipertiroidismo, entre
outras®.

O tratamento deve ser iniciado assim que se es-
tabelece o diagnéstico e antes de surgirem as al-
teracoes radiograficas, que em regra aparecem
mais tardiamente!. Para além da terapéutica far-
macoldgica, é também indispensavel a colaboragao
da Medicina Fisica e de Reabilitacdo e, muitas
vezes, 0 apoio psicolégico/psiquiatricots.

Caso clinico

Jovem de 13 anos, sexo feminino, caucasica, natu-
ral e residente em Mem Martins, a frequentar o
nono ano de escolaridade, com 3 irmaos, com clas-
sificagdo sécio-econdmica de Graffar no nivel II,
numa escala de | aV, correspondendo a classe | ao
nivel mais elevado’.

Seguida em Consulta de Reumatologia Pediatri-
ca desde os 11 anos por queixas sugestivas de
Doenca de Behget, nomeadamente aftose oral
recorrente, dois episédios de aftose genital, lesdes
cutaneas de pseudofoliculite no tronco e membros
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e episédios autolimitados de poliartralgias, ndo
havendo envolvimento ocular e sendo o teste da
hiperreactividade cutéanea (patergy test) negativo.

Dos antecedentes pessoais destaca-se, ainda,
uma dismetria dos membros inferiores que se
agravou no ultimo ano (diferengade 2,5cm) condi-
cionando escoliose dorsal.

Sem queixas nos membros superiores até ha 5
meses quando, na sequéncia de punc¢éo venosa
para colheita de sangue na regido do sangradouro
paraavaliacdo analitica, surge dor e tumefaccéo do
punho e méo direitos, com hiperestesia cuténea,
sudorese local, palidez da méo, alternando com
acrocianose, com incapacidade para a extensao
completa dos dedos da mao (postura em «garra»),
condicionando impoténcia funcional (ndo con-
seguia agarrar objectos nem escrever). Negava
febre, artrite, traumatismo significativo da regido,
anorexia e perda ponderal.

Ao exame objectivo apresentava edema difuso
daextremidade distal do membro superior direito,
que era dolorosa a palpacgéo e mobilizacao, tinha
coloragao ciandtica e diminuicao da temperatura;
pulsos umeral e radial simétricos, regulares, ritmi-
cos e amplos; forcamuscular e sensibilidade man-
tidas, reflexos osteotendinosos dos membros su-
periores normais. A postura da mao em garra era
corrigida com a mobilizacdo passiva da mesma.

Analiticamente apresentava Hb 13,9g/dl, GB
9.300 (Neut. 73,6%, Linf. 15,1%, Eos. 3,1%, Bas.
0,9%, Mon. 7,1%), plaquetas 242.000, VS 12mm/h,
PCR negativa e electroforese das proteinas séricas
normal, ndo se registando igualmente alteracdes
nos parametros das fun¢des renal, cardiaca ou he-
patica. O estudo imunolégico, que incluiu a pes-
quisa de anticorpos antinucleares, foi negativo. A
radiografia das m&os ndo mostrava alteracoes (Fig.
1) e a cintigrafia 6ssea mostrou, nas imagens tar-
dias, discreta hiperfixagdo na articulacdo do punho
direito, sem outras alteraces (Fig. 2). A avaliacdo
psicolégica bem como a neuroldgica, que incluiu
electromiograma com electrodiagndstico multi-
plo dos membros superiores, foram normais. No
entanto, é de referir que durante as consultas a jo-
vem mostrou-se retraida, pouco comunicativa,
sendo o didlogo dominado pela mae, muito ansio-
sa com a situacgao da filha. O ecodoppler dos eixos
arteriais e venosos dos membros superiores
demonstrou permeabilidade dos vasos, com fluxo
normal bilateralmente. Colocada a hipotese diag-
noéstica de algoneurodistrofia do membro supe-
rior direito, foi medicada com ibuprofeno 24mg/

Figura 1. Radiografia das maos em incidéncia AP sem al-
teracdes.
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Figura 2. Cintigrafia osteo-articular com discreta hiper-

fixagdo do radionuclido no punho direito.

/Kg/d (1200mg/d) e calcitonina em spray nasal
200U1/d e indicado tratamento em Medicina Fisi-
cae de Reabilitacdo paraevitar aimobilizacéo pro-
longada do membro. Como o alivio dos sintomas
ndo foi satisfatério adicionou-se prednisona
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0,1mg/kg/d (5mg/d) e calcio 1000mg/d a terapéu-
tica prescrita.

Devido a melhoria inicial do quadro clinico,
com regressao parcial da dor e edema difuso da ex-
tremidade distal do membro superior direito, com
recuperacdo de alguma actividade funcional, a
doente, por sua iniciativa, parou a medicacdo ao
fim de um més e suspendeu a fisioterapia.

Passados 2 meses da interrupcéo da terapéuti-
ca, sem causa desencadeante aparente, surgiram
0S mesmos sinais e sintomas no punho e mao es-
querdos, predominando os sintomas de vasocons-
tricdo com coloracgéo cianética e diminuicéo da
temperatura dos mesmos, mantendo o quadro
clinico a direita, ficando com as duas méaos “em
garra”. Estas deformidades eram passiveis de cor-
rec¢do com a mobilizagdo das maos, ndo havendo
endurecimento da pele nem contracturas. Repe-
tiu-se a cintigrafia 6ssea que mostrou discreta hi-
perfixagdo do radionuclido no punho esquerdo e
com menor intensidade no punho direito, sem
outras alteracdes (Fig. 3). Retomou a terapéutica
com ibuprofeno 24mg/Kg/d (1200mg/d), calcito-
nina 200U1/d, prednisona 0,1mg/Kg/d (5mg/d)
que foi aumentada progressivamente até
0,3mg/Kg/d (15mg/d) e célcio 1000mg/d, e iniciou
um B-bloqueante, o propranolol 20mg/d, que ndo
tolerou, pelo que foi suspenso. Iniciou nesta fase
tratamento com nitroglicerina 5mg/24horas em

Figura 3. Cintigrafia osteo-articular com discreta hiper-
fixacdo do radionuclido no punho esquerdo e, com menor
intensidade, no punho direito.

sistema transdérmico, como relaxante do muscu-
lo liso vascular. Continuou as sess6es de Medicina
Fisicae de Reabilitagdo, com melhoria pouco mar-
cada da sintomatologia (Fig. 4 e 5).

Discussao

A Algoneurodistrofia/Distrofia Simpatica Reflexa
(DSR) é uma sindroma de baixa prevaléncia nos
adultos e ainda menos frequente nas criancgas e
adolescentes, ndo havendo informacao correcta
sobre a sua incidéncia ou prevaléncia‘*. Os médi-
cos encontram-se, em geral, menos alertados para
a DSR juvenils, o que contribui para o atraso que
se verifica entre o inicio dos sintomas e o estabe-
lecimento do diagnostico®.

Ao contrario do adulto, a DSR juvenil atinge pre-
dominantemente o membro inferior, em particu-
lar o pé e/ou a articulagao tibio-tarsica e, em ge-
ral, é afectado apenas um membro, a semelhanca
da DSR do adulto®.

Este caso clinico destaca-se por envolver uma
adolescente, pela localizagdo da doenca ao mem-
bro superior e pelo envolvimento bilateral dos
membros.

Estéo descritos casos de DSR juvenil em crian-
¢as e adolescentes dos 2 Y2 aos 16 anos, sendo a
prevaléncia maior no sexo feminino, na proporc¢ao
de 4:1%%*° o que esta de acordo com este caso.

Na DSR juvenil a ocorréncia do quadro clinico
apos factor precipitante, geralmente um trauma-
tismo, é menos frequente do que no adulto®. Nes-
ta doente houve desencadeamento dos sinais e
sintomas apds uma puncgdo venosa no membro
superior primeiramente afectado, ndo se identifi-
cando qualquer estimulo agressor para o desenvol-
vimento dos sintomas no membro contralateral.

Nesta doenga, a intensidade da dor é despro-
porcional ao trauma desencadeante, tal como se
verificou com esta adolescente®.

Existem varias teorias quanto a etiologia da
DSR, que ainda ndo esta bem esclarecida. Alguns
autores sugerem uma perturbacéo do sistemaner-
v0s0 simpatico com aumento da sua actividade,
mas com os dados actuais disponiveis parece mais
provavel uma hipersensibilidade a neurotrans-
missorest. Outras hipoéteses incluem a libertagao
de uma substancia dolorosa, uma perturbacéo do
metabolismo opioide natural e uma respostainfla-
matoria exagerada*.

Um estudo dos aspectos psicologicos das crian-
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Figura 4 e 5. Postura actual das maos, mantendo posi¢do de flexdo dos dedos.

cas e adolescentes com DSR concluiu pela presen-
¢a de um significativo stress psicolégico subja-
cente, namaioria dos casos®, o qual foi negado por
esta doente.

O diagndstico é essencialmente clinico, apoia-
do por alguns exames complementares de diag-
nostico*.

Esta doente pelos seus sinais e sintomas en-
contra-se na transi¢cdo do estadio | para o Il de
Steinbrocker, apresentando ainda alguns sintomas
daprimeirafase como adoramobilizacéo, atume-
facgéo ligeira e a hipersudorese das extremidades
distais dos membros superiores, mas também ja
alguns sintomas da segunda fase como as defor-
midades em flexdo dos dedos (sem contractura es-
tabelecida) e a coloragdo ciandtica/pélida das
maos, ndo se verificando quaisquer atrofias da pe-
le, do tecido subcutaneo ou muscular®*,

Tal como é habitual na DSR, nesta jovem os exa-
mes laboratoriais mostraram resultados normais**
e o estudo radioldgico inicial ndo apresentou as
alterag@es tipicas (osteopénia homogénea, des-
mineralizac8o em banda horizontal metafisaria e
mais raramente osteopénia heterogénea, mos-
queada), o que sucede em 70% dos casos de DSR
juvenilt.

A cintigrafia com bifosfonatos de tecnécio 99m
com hiperfixagéo discreta do radioisétopo (na
primeirano punho direito e nasegundaem ambos
0s punhos), enquadra-se na percentagem menor
de casos de DSR juvenil em que nédo h& hipofixacéo
Ossea do radioisétopo. A menor captagao do radio-
farmaco esta descrita na literatura como mais fre-
quente, embora se possam encontrar 0s varios pa-
drdes de fixacdo, inclusivamente uma cintigrafia
normal 2,

Esta doente apresenta alteragfes da coloragéo

dos dedos das m&os bem como um edema «mole»,
depressivel, das extremidades distais superiores,
manifesta¢cBes que também podem corresponder
aumafase inicial da Esclerose Sistémica (ES) ou da
Fasceite Eosinofilica. No entanto, as alteracdes da
coloracgdo dos dedos néo séo desencadeadas pelo
frio ou alteragbes da temperatura nem por stress
emocional e nos 5 meses de seguimento da doente,
foi possivel verificar a auséncia de espessamento
cutaneo (que surge precocemente na ES difusa,
atingindo-se frequentemente o score cutaneo
mé&ximo nos primeiros 6 a 12 meses da doenca, di-
minuindo a partir de entdo)*, outras queixas mus-
culo-esqueléticas ou fadiga que sdo igualmente
sintomas iniciais comuns na ES. Na ES limitada os
doentes podem ter fenédmeno de Raynaud durante
alguns anos antes de surgirem outros sinais e sin-
tomas da doenga, como a esclerodactilia. Mas,
como jafoireferido, adoente ndo apresenta carac-
teristicas tipicas do fendmeno de Raynaud, nem
outros sintomas precoces como a epigastralgia ou
disfagia. A VS normal e a auséncia de anticorpos
antinucleares, presentes em 90% dos doentescom
Esclerose Sistémica, constituem dados adicionais
desfavoraveis a esta hipétese diagnéstica®*®.

A evolucéo clinica da Fasceite Eosinofilica
caracteriza-se por a extremidade afectada apre-
sentar-se inicialmente tumefacta, adquirindo pro-
gressivamente a pele aspecto em «casca de laran-
ja» e posteriormente endurecimento, o que ndo se
verificou até a data nesta doente. De igual modo,
aausénciade algumas alteragdes laboratoriais co-
muns nesta doenca, como a eosinofilia periférica,
a Vs elevada e a hipergamaglobulinémia, tornam
este diagnoéstico pouco provavel:,

Foram também excluidas outras patologias que
fazem diagnostico diferencial com a DSR como as
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tendinites, a doenca inflamatéria articular, a neo-
plasia, a lesdo traumatica, a isquémia arterial, a
trombose venosa, a lesdo neurolégica periférica e
areaccgao de conversao*®.

A medida preventiva mais eficaz consiste no
controlo dador e mobilizagdo precoce®. Varios far-
macos tém sido experimentados com resultados
variaveis, incluindo analgésicos, anti-inflamat6-
rios ndo esteroides, anti-depressivos, corticoeste-
roides, beta-bloqueantes (como o propranolol,
com aumento progressivo da dose), vasodilata-
dores (como os nitratos transdérmicos) e calci-
tonina por via intra-muscular?**22:_Q uso de ni-
tratos transdérmicos tem sido referido no trata-
mento de alguns casos clinicos refractarios, com
aparente melhoria do edema e da dor, embora o
papel exacto da venodilatacdo como factor adju-
vante terapéutico na DSR esteja ainda por esclare-
cer®, A fisioterapia é de extrema importancia,
sendo indispensavel para a resolucédo da maioria
dos casos**#2, O tratamento/acompanhamento
psicolégico e cognitivo também nao deve ser
subestimado®®.

Existem tratamentos mais agressivos e invasivos
que, em geral, estdo indicados para as criancas
mais velhas e para os casos mais graves, como se-
jam o bloqueio simpético com injecc¢des paraver-
tebrais ou epidurais de anestésicos locais, aaneste-
siaregional intravenosa com agentes alfa-adrenér-
gicos, a ketanserina (que actua como antagonista
da serotonina) e a simpatectomia cirdrgica®?2%,
Existemn, ainda, alguns relatos recentes na literatu-
ra de sucesso com a utilizagdo de gabapentina no
tratamento da DSR juvenil, nomeadamente o caso
de umajovem em que estavam afectados os mem-
bros superiores e a doenca era refractaria a sim-
patectomia quimica dos ganglios estrelados®?.

Nesta adolescente, apesar da terapéutica far-
macolégicainstituida e do recurso a Medicina Fisi-
cae deReabilitagdo, as manifestagGes clinicas per-
sistem, apresentando ja cinco meses de evolugao.

O prognéstico da DSR juvenil, em geral, é mais
favoravel do que nos adultos, no entanto, estédo
descritos varios casos de DSR juvenil recorrente e
refractaria ao tratamento e, apesar de nas criangas
e adolescentes serem mais raros 0s casos de se-
quelas permanentes, a imobilizacdo prolongada
dos membros pode levar a atrofias, retracg¢des,
contracturas e impoténcia funcional*.
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