CASO CLiNICO

Sindrome Doloroso Regional Complexo
Tipo1—-uma etiologia incomum
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RESUMO

O Sindrome Doloroso Regional Complexo tipo 1 ca-
racteriza-se por dor de etiologia neuropatica associada
a alteracdes autonomicas. Frequentemente surge apos
um traumatismo major ou minor, podendo em situa-
¢Oes mais raras ter na sua origem condi¢des que com-
prometem o sistema nervoso central. Embora poucos
tratamentos tenham mostrado eficécia, a sua instituicao
numa fase precoce constitui o principal determinante
do sucesso terapéutico. Por este motivo torna-se im-
portante estar alerta para o reconhecimento atempado
desta entidade clinica, tentando identificar sempre que
possivel a sua causa e os mecanismos fisiopatologicos
preponderantes subjacentes. Os autores descrevem um
caso de Sindrome doloroso regional complexo tipo 1,
salientando a raridade desta situacio clinica em asso-
ciacdo com um Sindrome Parkinsonico.

Palavras-Chave: Sindrome Doloroso Regional Com-
plexo Tipo 1; Sindrome Parkinsonico.

ABSTRACT

Complex Regional Pain Syndrome type 1 is charac-
terised by neuropathic pain associated with autonomic
dysfunctions. It frequently appears after major or mi-
nor trauma and more rarely may originate from condi-
tions that compromise the central nervous system. Al-
though few treatments have shown to be effective, their
institution at an early stage is decisive for their success.
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For this reason it is important to ensure timely reco-
gnition of this clinical entity, attempting to identify its
cause and the predominant underlying physiopatho-
logical mechanisms whenever possible. The authors
describe a case of complex regional pain syndrome type
1, emphasising the rarity of this clinical situation in as-
sociation with a Parkinsonian Syndrome.

Keywords: Complex Regional Pain Syndrome Type 1,
Parkinsonian Syndrome.

INTRODUCAO

O Sindrome Doloroso Regional Complexo (SDRC) é
uma entidade clinica muito complexa e de dificil abor-
dagem terapéutica, quer pela diversidade de factores
fisiopatologicos envolvidos, quer pela escassez de tra-
tamentos considerados eficazes. Pode ter na sua origem
varias causas, a maioria dos casos surgindo apds um
traumatismo madjor, tais como fractura, entorse ou lu-
Xacdo, ou um traumatismo minor. Mais raramente,
pode surgir espontaneamente ou associado a outras
condic¢oes médicas, nomeadamente, situacdes que
comprometem o sistema nervoso central. Entre estas,
o acidente vascular cerebral (AVC) é a causa mais co-
mum. A doenca de Parkinson é uma causa rara de
SDRC'?,

Classicamente surge na extremidade de um dos
membros e caracteriza-se por dor de caracteristicas
neuropaticas, com as caracteristicas tipicas de hiperal-
gesia e alodinia, desproporcional a causa desencadean-
te, em associacdo a alteracdes autondmicas, nomeada-
mente, edema, alteracdes da coloracdo, da temperatu-
ra e troficas da pele e faneros e motoras evidenciadas
por diminuicéo da forca e amplitude de movimentos’.

A heterogeneidade desta sintomatologia reflecte a
multiplicidade dos diferentes mecanismos fisiopatolo-
gicos envolvidos, incluindo alteracdes do sistema ner-
voso simpatico, sensibilizacdo do sistema nervoso pe-
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riférico e central, alteracdes das catecolaminas circu-
lantes, factores inflamatorios locais e mecanismos de
neuroplasticidade do sistema nervoso central. A im-
portancia de cada um destes mecanismos no desenca-
deamento de um SDRC pode diferir de doente para
doente e, ao longo do tempo, num mesmo doente*’.

O reconhecimento desta entidade clinica numa fase
inicial é de crucial importancia pois s6 com a institui-
cdo precoce do tratamento se conseguira a reducao ma-
xima da dor e recuperacio da capacidade funcional. O
tratamento, de natureza multidisciplinar, inclui a com-
binacio de medidas farmacologicas e ndo farmacolo-
gicas em associacao, por vezes, a uma abordagem psi-
coterapéutica. Nos casos refractarios podera ser ne-
cessario instituir medidas terapéuticas invasivas para
ador’.

Os autores descrevem um caso de SDRC tipo I,
salientando uma etiologia menos comum, abordam os
mecanismos fisiopatologicos potencialmente envolvi-
dos, aimportancia do diagnostico precoce e os princi-
Ppais aspectos terapéuticos.

CASO CLiNICO

Doente do sexo feminino, de 54 anos de idade, sem an-
tecedentes patologicos de relevo, enviada a consulta
de Reumatologia, por quadro clinico de omalgia es-
querda continua, com 6 meses de evolucéo, de gran-
de intensidade, com limitacdo dolorosa dos movi-
mentos de abducio, rotacdo externa e interna, nao ten-
do melhorado com a toma de um anti--inflamatério
ndo esterdide que lhe fora instituido. Referia também
sensacdo de edema, sudorese e alteracoes da coloracio
da pele da méo esquerda. Previamente ao inicio destas
queixas, tinha notado aparecimento de tremor em re-
pouso do membro superior esquerdo, desequilibrio na
marcha, dificuldade em articular algumas palavras, sia-
lorreia, obstipacédo e episodios de incontinéncia uri-
naria. Negava historia de traumatismo, febre, emagre-
cimento, queixas respiratorias, outras queixas digesti-
vas, genito-urinarias ou queixas dolorosas referidas a
outras articulagoes.

O exame objectivo evidenciou uma postura de de-
fesa da doente mantendo o braco e cotovelo esquerdos
imobilizados junto ao corpo, com rubor, sudorese e
aspecto edemaciado e cianosado da pele da mao, as-
pecto endurecido da pele do antebraco, limitacao hi-
peralgica da mobilidade activa e passiva do ombro es-
querdo e limitacdo da mobilidade com rigidez do co-

tovelo esquerdo que apresentava um flexo de 5 .

Nao se constataram outros sinais inflamatérios ar-
ticulares periféricos. O exame neurolégico evidenciou
bradicinésia e hipomimia facial, marcha com antefle-
xao do tronco, diminuicdo do balanceio, tremor em
repouso do membro superior esquerdo, aumento do
tonus com rigidez axial e de todo o membro superior
esquerdo, fazendo suspeitar de um Sindrome Parkin-
sonico.

A avaliac@o analitica ndo mostrou qualquer altera-
¢do. O estudo radiolégico simples dos ombros e maos
revelou diminuicdo da densidade mineral dssea a es-
querda e a ecografia do ombro, cotovelo e mao esquer-
dos excluiu patologia articular inflamatoria. O exame
ecografico do ombro evidenciou apenas alteracoes
compativeis com tendinose da coifa dos rotadores. Na
cintigrafia osteoarticular verificou-se aumento difuso
da captacdo dos bifosfonatos na regido do ombro es-
querdo.

A TC cranio-encefalica excluiu lesdes ocupando es-
paco ou lesoes isquémicas agudas mas a RM cranio-en-
cefalica evidenciou pequenas sequelas vasculares, pre-
dominantemente cortico-subcorticais e fronto-parie-
tais bilaterais. A observacao por Neurologia permitiu
concluir pelo diagnéstico de Sindrome Parkinsénico
provavelmente de etiologia vascular e SDCR tipo I se-
cundario.

A doente iniciou terapéutica com anti-inflamatorio
nao esteréide, calcitonina de salmao, pregabalina e bi-
fosfonato, em associagéo ao tratamento para o Sindro-
me Parkinsonico com levodopa e carbidopa e a medi-
das de reabilitacdo, tendo melhorado.

Em consulta de reavaliacdo foi evidente uma me-
lhoria marcada da sintomatologia dolorosa do ombro
e membro superior esquerdo, com regressao comple-
ta dos sintomas e sinais vasomotores. No entanto, re-
lativamente ao quadro neurologico houve apenas me-
lhoria parcial, o que esta de acordo com a resposta a te-
rapéutica que por vezes ocorre nos casos de parkinso-
nismo secundario (Figura 1 e 2).

DISCUSSAO

No caso descrito, a presenca de dor continua do om-
bro esquerdo, de grande intensidade, associada ao ede-
ma, sudorese, alteracdes da cor da pele da mao es-
querda e a diminuicdo da amplitude de movimentos
do membro superior esquerdo, na auséncia de sinto-
mas e sinais evocadores de outras doencas musculo-es-
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Figura 1 e 2. Estadio 1 do SDRC — mdo esquerda com rubor e edema.

queléticas, permitiram o diagnéstico de SDCR, em
conformidade com os critérios de diagnostico estabe-
lecidos para esta entidade clinica (Tabela I)°.

A causa para este SDCR foi mais dificil de estabele-
cer uma vez que ndo havia historia de traumatismo
prévio ou de outros antecedentes patologicos, mais ha-
bituais neste contexto.

Este sindrome ocorre na maioria da vezes apos trau-
matismos, sendo estes responsaveis por 90% dos ca-
sos. Em 5% dos casos pode surgir espontaneamente e
pensa-se que podera estar relacionado com pequenos
traumatismos que possam passar despercebidos. Cau-
sas mais raras sdo as lesoes viscerais, nomeadamente o
enfarte agudo do miocardio, lesdes do SNC entre as
quais as mais frequentes sao o AVC agudo ou subagu-
do, tumores, esclerose lateral amiotrofica, meningite e
seringomielia’™. Situacdes que foram excluidas neste
caso clinico.

A presenca de sintomas, como a sialorreia, dese-
quilibrio na marcha, dificuldade em articular algumas
palavras, em associacdo as queixas disautondmicas de
obstipacio e incontinéncia de esfincteres e as outras
alteracdes encontradas no exame neurologico, apos ex-
cluséo de lesdes cranio-encefélicas, em particular le-
sdes ocupando espaco e lesdes isquémicas agudas, per-
mitiram estabelecer o diagnostico de Sindroma Par-
kinsonico.

Embora os mecanismos fisiopatologicos subjacen-
tes ndo sejam claros, a semelhanca do que ocorre nos
quadros clinicos de SDRC apos AVC, pensa-se que as
alteracoes da funcdo motora secundaria ao Sindroma
Parkinsonico, traduzidas neste caso clinico, principal-
mente pelo tremor continuo e como consequéncia des-

te a tendinopatia da coifa dos rotadores, originam im-
pulsos nocivos intensos e persistentes que aumentam
a excitabilidade dos neurénios nociceptivos da medu-
la espinhal, dando origem a uma libertacdo aumenta-
da de neuropéptidos como a bradicinina, substancia P,
péptido relacionado com o gene da calcitonina
(CGRG) e 0 N-metil-D-aspartato (NMDA). Este feno-
meno, denominado por sensibilizacdo central, resulta
numa resposta exagerada a estimulos nociceptivos (hi-
peralgesia) e leva a que estimulos nao dolorosos acti-
vem vias nociceptivas, sendo assim interpretados como
dolorosos (alodinia). A nivel periférico local, o au-
mento destes neuropéptidos, origina extravasamento
plasmatico e vasodilatacdo contribuindo assim para o
edema e rubor que também foram observados neste
quadro clinico SDRC. Além destes neuropéptidos,
também sdo libertadas, a nivel local, citocinas pro-in-
flamatorias, nomeadamente, IL1, 1L2, IL6 e TNFa., que
em conjunto sao responsaveis por uma sensibiliza¢éo
periférica da qual resulta uma resposta nociceptiva exa-
gerada. Por outro lado, nas fibras nociceptivas locais,
ha um aumento dos receptores {5-adrenérgicos que ac-
tivam o sistema nervoso simpatico (SNS) e a libertacao
de catecolaminas que explicam os sintomas vasomo-
tores, nomeadamente o edema, sudorese e alteracoes
da coloragdo da pele, como constatados neste quadro
clinico. A substancia P e o TNFa., activam ainda os os-
teoclastos que contribuem para a osteopenia, fre-
quentemente observada nas radiografias de pacientes
com SDRCH107,

A evolucdo de um SDRC ocorre normalmente em 3
fases com uma fase inicial (estadio 1), denominada fase
aguda, caracterizada por dor de caracteristicas neuro-
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1. Dor continua desproporcional ao evento desencadeante

TABELA I. CRITERIOS DE DIAGNOSTICO DE SINDROME DOLOROSO REGIONAL COMPLEXO0®

a. Sensorial: Hiperestesia ou alodinia

distonia) ou alteracdes troficas (pele e faneros)

2. Pelo menos um sintoma dentro de 3 das seguintes categorias:

b. Vasomotor: temperatura assimétrica, alteracdes da coloracao da pele ou assemetria na coloracao
¢. Sudomotor/Edema: edema, alteracdes da sudorese ou sudorese assimétrica
d. Motor/trofico: diminuiciao na amplitude de movimentos, disfuncdo motora (diminuicao da forca muscular, tremor,

3. Pelo menos 1 sinal no momento da observacao dentro de 2 das seguintes categorias:
a. Sensorial: evidéncia de hiperestesia (picada de agulha) ou alodinia
b. Vasomotor: evidéncia de assimetria na temperatura (> 1°C) ou da coloracéo da pele no membro afectado
c. Sudomotor/edema: evidéncia de edema, alteracdes da sudorese a sudorese assimétrica
d. Motor/trofico: evidéncia de diminuicdo de amplitude de movimento, disfuncdo motora (diminuicao da forca
muscular, tremor, distonia) ou alteracoes troficas (pele e faneros)

4. Sem outro diagnostico que explique melhor os sinais e sintomas

paticas, edema local, hiperemia e sudorese. A fase dis-
trofica (estadio 2) caracteriza-se por espessamento da
pele, perda de massa muscular e retrac¢oes musculo-
-tendinosas. Nesta fase, se ndo houver intervencio te-
rapéutica eficaz, ha evolucio para um estadio irrever-
sivel, a fase atrofica (estadio 3). No caso apresentado,
embora a maioria das alteracoes encontradas fossem
compativeis com o estadio 1, havia ja algumas carac-
teristicas do estadio 2, nomeadamente o espessamen-
to da pele do antebraco. O facto de o diagnostico ter
sido estabelecido nestas fases ainda reversiveis, per-
mitiu o tratamento precoce adequado e evitou a pro-
gressdo para a fase subsequente, ja irreversivel .>”.

O tratamento desta situacdo clinica devera ser indi-
vidualizado, tendo em atencéo os sinais e sintomas de
cada doente, e instituido o mais precocemente possivel,
uma vez que os farmacos considerados uteis, tém-se
mostrado eficazes, apenas se usados precocemente'®.

Na frase precoce do SDRC, a calcitonina de salméao
por via intra-nasal, os corticoesteréides, os bifosfona-
tos, os anticonvulsivantes e os bloqueadores dos ca-
nais de calcio foram os tinicos farmacos que mostraram
evidencia na eficacia no tratamento do SDRC tipo I,
nomeadamente, na reducdo da dor, do edema e na me-
lhoria do movimento'*2'.

Os analgésicos puros, opiodides, anti-inflamatorios
nao esteroides (AINEs) e anestésicos locais, embora se-
jam grupos de farmacos utilizados em larga escala nes-
ta patologia, ndo tém evidéncia da sua eficacia no tra-
tamento desta patologia®.

Em combinacio com o tratamento farmacologico,

um programa de reabilitacdo funcional deve também
ser instituido precocemente para se obter um melhor
resultado clinico e funcional'®.

Quando ha faléncia com estas medidas terapéuticas,
estdo preconizadas técnicas terapéuticas invasivas
como o bloqueio simpatico e a estimulacio da medu-
la espinhal. Estas modalidades terapéuticas mostraram
eficacia no tratamento de casos refractarios, na reducao
da dor e melhoria da qualidade de vida. Apesar de nao
haver evidencia da sua eficacia no status funcional,
quando conjugadas com um programa regular de fi-
sioterapia permitem ainda uma melhoria na mobiliza-
¢do e reabilitacdo funcional???* (Tabela I).
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