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RESUMEN

El sindrome doloroso regional complejo tipo |, anteriormente
conocido como distrofia simpatica refleja, continua siendo una
entidad de dificil diagnoéstico y tratamiento especialmente
debido al desconocimiento que existe sobre la fisiopatologia
de la enfermedad. En la ultima década ha surgido un interés
enorme en la investigacion del dolor neuropatico y gracias a
muchos de los estudios realizados se ha logrado adelantar
en el conocimiento de estos sindromes y en las alternativas
disponibles para su tratamiento. El propdsito de este articulo
es el de revisar los conceptos actuales sobre clasificacion,
diagnostico y tratamiento de una entidad que sigue
representando un reto importante al médico tratante,
pretendiendo dejar mayor claridad y elementos de juicio
suficientes para la evaluacion y el tratamiento de nuestros
pacientes.

Palabras clave: Sindrome doloroso regional complejo tipo |,
distrofia simpatica refleja, neuropatia.
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Introduccioén

El cuadro clinico fue descrito por primera vez por el
cirujano francés Paré en el siglo XVI. Durante la
segunda mitad del siglo XIX, Mitchell, neuroélogo
norteamericano, describe un sindrome doloroso en
soldados con heridas por arma de fuego y le dio el
nombre de causalgia. Alrededor de 1900 el cirujano
aleman Sideck describid la atrofia dsea aguda con
descalcificacion en parches. Fue Leriche,
neurocirujano francés, quién en 1917 estableci6 una
relacion entre causalgia y el sistema nervioso
simpatico. En los afios posteriores a la Segunda
Guerra Mundial, John Bonica le da por primera vez
el nombre de distrofia simpatica refleja.

En un encuentro realizado en Orlandm en 1993 por
un grupo de interés de la Asociacion Internacional
para el Estudio del Dolor (IASP por sus siglas en
inglés), dedicado al estudio de este tema, se acordo
redefinir el término distrofia simpatica refleja, ya
gue la idea era no encasillar desde el mismo nombre
los mecanismos ni el sistema nervioso simpatico. Fue
entonces como se decidié cambiar el término por el
de sindrome doloroso regional complejo tipo |
(SDRC).

Una razén importante fue el hecho de que mucho
de lo que se escribia en la literatura hasta entonces
se basaba en experiencias personales anecdoéticas
carentes del rigor de la investigacion cientifica. Se
le llamo ‘complejo’ por la naturaleza variada y
dinamica de la presentacion clinica, incluyendo
caracteristicas como inflamacién y cambios
autonomicos, cutaneos, motores y distroficos;
‘regional’ por la amplia distribucién de sintomas y
hallazgos alrededor del 4rea comprometida;
‘doloroso’ por ser la caracteristica principal de estos
cuadros, muchas veces desproporcionado con
relacion al evento causante; y como ‘sindrome’, el
conjunto de signos y sintomas de los sindromes
dolorosos regionales complejos representan una serie
de eventos correlacionados suficientes para ser
designados como una entidad diferente.

Definicién

En la segunda edicion del manual de taxonomia de
la IASP, editada por Merskey y Bogduk en 1994, se
define el SDRC como un sindrome que usualmente
se desarrolla luego de un evento nocivo inicial, no
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esta limitado sélo a la distribucién de un nervio
periférico y aparentemente es desproporcionado al
evento causante. Se asocia con edema, cambios en
el flujo sanguineo de la piel, actividad sudomotora
anormal en la region del dolor, alodinia o
hiperalgesia.*

Epidemiologia

Sobre datos demograficos basicos e incidencia se
encuentra realmente poco en la literatura médica a
nivel mundial. En cuanto a edad, en un estudio
prospectivo de pacientes con SDRC en una clinica
de remisién de tercer nivel en Holanda, los autores
reportaron una edad promedio de 41 afios, con una
duracién promedio de la enfermedad de 405 dias.
En general, se considera que hay una mayor
incidencia entre la 4* y 72 décadas de la vida.

El estudio holandés encontré una relacién hombre:
mujer de 3:1; en un estudio en Estados Unidos
encontraron una relacion de 2,3:1. En cuanto a la
lesion desencadenante, De Bruijn lo encontrd en un
7% de los pacientes luego de un fractura de mufieca;
Omer reporta que 1% de los pacientes luego de un
infarto del miocardio pueden desarrollar la
enfermedad. En el estudio holandés mencionado
anteriormente se encontrd que un 65% presenta el
SDRC luego de un trauma. Tanto en el estudio
holandés como en el estudio norteamericano se
encontré que un 10-23% de los pacientes no referian
eventos disparadores aparentes. 23

Etiologia

Como se menciond en epidemiologia, el SDRC se
asocia mas comunmente con un trauma, sin que
exista una correlacion entre la severidad de la lesion
y la gravedad de la enfermedad. La lesién puede ser
el resultado de fracturas, esguinces, amputaciones,
contusiones o inclusive pequefias heridas. Otras
entidades asociadas con la enfermedad incluyen
enfermedad cerebrovascular, enfermedad isquémica
cardiaca, enfermedades neopléasicas e infecciones.
También se han reportado casos en pacientes con
neuropatia diabética, hernia de disco, lesion medular
y esclerosis multiple.

Aunque no se han realizado suficientes estudios
controlados, parece que hay diferentes factores
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clinicos que pueden predisponer al desarrollo de un
SDRC dentro de los cuales vale la pena mencionar
la predisposicion genética, las lesiones del sistema
nervioso central, la estimulacién nociva repetida, el
miedo, la ansiedad, los factores psicolégicos y el
desuso principalmente.

Manifestaciones clinicas

La enfermedad usualmente tiene un factor
desencadenante nocivo en la periferiay puede existir
evidencia de disfuncién simpatica en la extremidad
comprometida en algdin momento de la evolucion de
la enfermedad. Hay cambios sensitivos importantes,
igualmente cambios motores y funcionales
asociados. Al inicio so6lo hay compromiso de una
extremidad pero la sintomatologia puede extenderse
proximalmente o incluso hacia la otra extremidad.
El compromiso de miembros inferiores es casi tan
frecuente como en los miembros superiores y el
compromiso bilateral se ha reportado en 11% a 16%
de los pacientes. El inicio de los sintomas se produce
con frecuencia en el transcurso de un mes luego del
incidente inicial. Los criterios de exclusion incluyen
lesion nerviosa demostrable u otras causas médicas,
quirdrgicas o psiquiatricas que expliquen los signos
o0 sintomas.

Clasicamente se ha tenido la tendencia a clasificar
la enfermedad en tres estadios, denominandolos fase
aguda, fase distrdéfica y fase atrdéfica. Sin embargo,
no existe evidencia que compruebe la validez de esta
u otras clasificaciones, ademas que la mayoria de
las definiciones se basan en impresiones clinicas
personales o institucionales. La propuesta actual es
la de definir un modelo operacional basado en
criterios que puedan ser medidos y cuantificados.

Dolor. EIl dolor es referido en la extremidad
comprometida. Puede ser espontaneo o producido y
es definido por los pacientes como urente y difuso,
sin tener una distribucién dermatémica. A veces es
descrito como sordo o pulsatil, intermitente o
continuo, pudiendo ser desencadenado por factores
fisicos 0 emocionales.

Cambios sensitivos. Puede haber hiperestesia o
alodinia en el area dolorosa. La alodinia puede ser
al tacto, estimulos térmicos tanto frios como
calientes, presion profunda o movimientos
articulares.
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Disfuncién simpatica. Puede haber inestabilidad
vasomotoray sudomotora en la extremidad afectada
al compararla con la sana con periodos de funcion
simpatica normal. El paciente puede referir que su
extremidad esté caliente y roja o fria y cianoética o
moteada. Puede haber sudoracién de plantas o
palmas.

Edema. Este se presenta en cualquier momento de
la enfermedad, siendo generalmente periférico,
intermitente o permanente. Puede mejorar al elevar
la extremidad comprometida.

Cambios troficos. Los cambios troficos de piel o
faneras se presentan tardiamente con ufias
hipertréficas o atroficas, crecimiento de los vellos
aumentado o disminuido y la piel puede estar
atrofica.

Disfuncion motora. Puede haber temblor, distonia
y pérdida de la fuerza con rigidez articular y edema
principalmente de digitos.*

Fisiopatologia

Se conoce en realidad poco sobre la fisiopatologia
del SDRC. Es probable que se desarrolle y se
perpetle por anormalidades a través del neuroeje
incluyendo sistema nervioso periférico, central y
autonomico. Adicionalmente al menos en algunos
pacientes el compromiso de una disfuncién miofacial
regional puede jugar un papel importante en su
desarrollo.

Se han postulado multiples teorias para tratar de
explicar la fisiopatologia del SDRC Tipo I. Algunas
de ellas incluyen acoplamiento simpatico-sensitivo
en la periferia, mecanismos periféricos y centrales,
alteracién en la modulacién natural de opiaceos en
los ganglios simpaticos regionales, teoria
inflamatoria, mecanismos psicofisioldgicos e
incremento de receptores adrenérgicos locales, entre
otras.

Recientemente, Wesselman y Raja propusieron una
hipotesis para tratar de explicar la fisiopatologia del
SDRC Tipo | basada en los diferentes aspectos
clinicos y resultados de estudios en animales. Segun
esta teoria, una lesion inicial activa los nociceptores
y conlleva a alteraciones en los mecanismos
moduladores espinales resultando esto en
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sensibilizacion de neuronas centrales. La interaccion
simpético-sensitiva produce actividad incrementada
en las neuronas nociceptivas que ayuda a mantener
la sensibilizacion central. Las neuronas del asta
dorsal sensibilizadas podran ser entonces activadas
por aferentes mecanoreceptivas de bajo umbral
resultando en alodinia y dolor.*®

Examenes de laboratorio

Infortunadamente no existe suficiente informacion
para determinar la sensibilidad o especificidad de
los examenes de laboratorio disponibles. La
recomendacién de los diferentes autores en la
actualidad es la de interpretar los examenes en un
contexto clinico utilizandolos ademas para realizar
el seguimiento de los pacientes y evaluar mediante
ellos la evolucion durante el tratamiento.

Temperatura de superficie. La temperatura de
la piel puede variar con cambios en el tono simpatico.
Los pulpejos son los indicadores mas sensibles de la
perfusion periférica. Se debe realizar una medicién
simétrica y comparativa. Esta medicion se puede
hacer por termometria de no contacto, por rayos
infrarojos o por termografia.

Actividad sudomotora. La sudoracién en reposo
se determina por la actividad simpatica colinérgica
y no se correlaciona necesariamente con la actividad
adrenérgica. El test cuantitativo sudomotor de
reflejo axonal mide el tono simpético colinérgico en
reposo y la actividad sudomotora evocada por la
acetilcolina por iontoforésis. Una sudoracién en
reposo elevada indica actividad simpatica
incrementada. En caso de aumento en la sudoracién
en respuesta a la acetilcolina por iontoforésis se
habla de una hiperactividad simpéatica.

Gamagrafia 6sea de tres fases. Algunos autores
sugieren que la tercera fase de la gamagrafia, es
decir la fase mineral, es la mas importante para
ayudar a establecer el diagnostico del SDRC al haber
un incremento en la captacion periarticular,
pudiendo esto hacer sospechar en el diagndstico. No
obstante, otros autores han encontrado los mismos
hallazgos en pacientes luego de un bloqueo simpatico
sin que haya evidencia de SDRC.®

Rayos X. Los rayos X comparativos pueden
demostrar la desmineralizacién 6sea. Sin embargo
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estos hallazgos pueden ser encontrados en pacientes
inmovilizados o0 con osteoporosis por desuso.

Bloqueo simpéatico. Se habla de dolor mantenido
por el simpatico cuando el dolor es aliviado por un
bloqueo simpético adecuadamente controlado. Debe
haber un incremento de la temperatura de la piel a
valores cercanos a la temperatura central. Ademas,
no debe haber sudoracién antes de intentar
interpretar los resultados. El sistema simpatico
eferente se puede bloquear en varios niveles desde
el receptor adrenérgico periférico hasta el tallo
cerebral. Algunos de los tests son el test de la
fentolamina, el test de la guanetidina, el bloqueo
del ganglio estelar, el bloqueo simpatico lumbar y
el blogueo epidural, entre otros.”

Otros examenes. Otros tests que se pueden
realizar incluyen la electromiografia, los potenciales
evocados somatosensitivos, la saturacion
transcutanea de oxigeno y la medicion micro-
neurografica de la funcién simpatica periférica. Pero
estos tests no han demostrado su utilidad definitiva
en el diagnostico del SDRC.

Diagnoéstico

El diagnéstico del SDRC Tipo | es eminentemente
clinico aunque, como se menciono anteriormente,
existen algunas ayudas diagnésticas a las cuales
podemos recurrir para sustentar o descartar el
diagnostico. La propuesta actual es la de utilizar
un algoritmo para orientar el proceso del diagnostico.

Algoritmo diagnoéstico. Para confirmar el cuadro
deben presentarse los siguientes criterios:

1. Dolor desproporcionado respecto al evento inicial.

2. Alodinia o hiperalgesia.

3. Flujo sanguineo anormal en la extremidad afectada
(cambios de coloracién/asimetria de temperatura
> 1 grado).

4. Edema (localizado).

Ademaés, debe haber al menos cuatro de los
siguientes criterios:

1. Cambios distréficos de piel.

2. Funcion motora alterada.

3. Funcion sudomotora anormal.
4. Bloqueo simpatico positivo.
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5. Gamagrafia 6sea de tres fases positiva.
6. Funcion sensitiva anormal.
7. Osteopenia.

En un estudio multicéntrico extenso realizado en
seis centros, incluyendo 123 pacientes que cumplian
los criterios diagnosticos de la IASP, también se
analizaron los signos y sintomas del SDRC para la
validacion interna. ®

Basados en los resultados de este analisis los
autores, proponen los siguientes criterios siendo los
primeros revisados del SDRC:?

a) El primer criterio (presencia de un evento
desencadenante) debe ser omitido.

b) La presencia de signos y sintomas deberia ser
dividida en criterios necesarios y diferentes.

c) Los pacientes deberian tener al menos dos de los
siguientes sintomas: sensitivos (hiperestésia),
vasomotores (temperatura, anormalidad en el
color de la piel o0 ambas), sudomotoras/balance
de liquidos (edema, anormalidad de la sudoracion
0 ambas) y motores (disminucion en el rango de
movimiento, debilidad, temblor o todos).

d) Los pacientes deben tener al menos dos de los
siguientes signos: sensitivos (alodinia,
hiperalgésia 6 ambos), vasomotores (temperatura
objetiva, anormalidades en la coloracion de la piel
o ambas), sudomotores/balance de liquidos
(edema objetivo, anormalidades de la sudoracion
0 ambas) y motores (disminucién objetiva del
rango de movimiento, debilidad, temblor o todos).

Estos criterios recientemente recomendados seran
evaluados y validados una vez continue el proceso.
Es importante aclarar que el término dolor
mantenido por el simpatico s6lo debe usarse en la
practica clinica para describir el reporte de un
paciente con alivio del dolor luego de un
procedimiento simpatolitico.

Tratamiento

Es dificil prevenir y mucho més tratar una
enfermedad cuando ni siquiera se conocen bien sus
causas y mecanismos fisiopatoldgicos.

El tratamiento clinico actual se basa en pruebas
terapéuticas, muchas veces consistentes en la
aplicacién de multiples tratamientos concomi-
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tantemente. No existen en realidad tratamientos
establecidos cientificamente para el SDRC. Una
razén importante que podria explicar los pobres
resultados con los tratamientos empleados en el
manejo del SDRC es que la enfermedad es un
trastorno heterogéneo con diferentes mecanismos
subyacentes responsables del dolor y sintomas.

El hecho de existir diferentes mecanismos
fisiopatoldgicos y factores ambientales hacen que se
requieran distintos enfoques terapéuticos seglin sea
el caso. Al diseflar un plan de tratamiento es
indispensable proporcionar un alivio efectivo del
dolor y apoyo psicoldgico del paciente. Ademas,
cuando sea necesario debridamiento adecuado,
remocién de cuerpos extrafios, reducciéon de
fracturas, correccién de musculos y ligamentos
desgarrados y tratamiento agresivo de las
infecciones.

A continuacion se mencionara algunas de las formas
de tratamiento mas utilizadas en pacientes con
SDRC Tipo I. El tratamiento debe ser multi-
disciplinario y basicamente comprende un enfoque
gue contemple los aspectos médicos, psicolégicos y
de fisioterapia.

Rehabilitacion fisica. Definitivamente la mayoria
de los autores coinciden en afirmar que la terapia
fisica continda siendo la piedra angular en el
tratamiento del SDRC Tipo |I. Es importante
mantener las articulaciones en movimiento con el
fin de prevenir la limitacion capsular mediante la
aplicacion de técnicas de traccion y traslacion dentro
del umbral del dolor.

Mediante la fisioterapia se pretende lograr los

siguientes objetivos terapéuticos:

= Eliminar las posturas defensivas.

= Restablecer el rango normal de movimiento, la fuerza
y el control motor.

= Mejorar la deambulacion.

= Mejorar la capacidad de subir escaleras.

= Mejorar la capacidad aerobica y estado fisico
general.

= Incrementar el tiempo de actividad diaria total.

= Aumentar la tolerancia al tacto.

= Disminuir las respuestas dolorosas a estimulos
No NoCivos.

= Construir una capacidad fisica adecuada con el fin de
lograr el regreso a las actividades diarias en la
medida de lo posible.®
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Enfoque psicoldgico

Las intervenciones psicoldgicas forman parte
indispensable en el tratamiento multidisciplinario
de los pacientes con SDRC. Diferentes autores han
postulado diversos componentes psicolégicos en el
SDRC como por ejemplo una reaccién emaocional al
dolor y la disfuncién. También se ha propuesto que
los rasgos de la personalidad o las enfermedades
psiquiatricas podrian causar o predisponer a SDRC
mediante alteraciones biogquimicas. Sin embargo,
resultados de estudios recientes ponen en duda
teorias que sugieran un origen psicolégico.'® De todas
maneras, el tratamiento psicolégico adecuado
incluye tanto la psicoterapia como la farmacoterapia
y son consideradas como indispensables en el
tratamiento del SDRC.

Dentro de las formas de tratamiento psicoldgicas
estan el enfoque cognitivo y del comportamiento, la
psicoterapia de grupo y los tratamientos psicologicos
dirigidos especificamente hacia los sintomas.™*

Enfoque médico

Bloqueos simpaticos. Clasicamente se ha
recomendado el uso rutinario de los bloqueos
simpaticos en el tratamiento del SDRC. Sin
embargo, se debe tener prudencia en el momento de
realizar un bloqueo simpatico en el paciente con
SDRC ya que no existen suficientes estudios
clinicamente controlados que apoyen el uso de
bloqueos simpaticos en estos pacientes.*?

Otro aspecto que se debe considerar es que todas
estas técnicas, excepto la infusion de fentolamina,
tienen factores técnicos que pueden afectar la
eficacia del blogueo incluyendo la experiencia y
técnica del médico y la anatomia del paciente. Todas
estas técnicas, incluyendo la infusién de
fentolamina, tienen efectos no especificos que
pudieran explicar su aparente éxito.”®* En caso de
obtener alivio satisfactorio luego de realizar un
bloqueo simpatico adecuadamente controlado se
recomienda repetirlos una o dos veces por semana
seguidos de un programa intensivo de terapia fisica.

Algunas de las técnicas incluyen el bloqueo del
ganglio estelar, el bloqueo simpético lumbar, el
bloqueo simpatico regional intravenoso con
guanetidina, reserpina, y bretilium, la infusion
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intravenosa con fentolamina y la clonidina por via
epidural. Existen reportes en pro y en contra de
todas estas técnicas. De todas maneras la principal
recomendacion de los autores en la actualidad es
que si el paciente no refiere alivio significativo del
dolor luego de un bloqueo simpatico adecuadamente
realizado, no se aconseja repetir este tipo de
procedimientos.

Predictores de dolor mantenido por el simpéatico. Un
estudio retrospectivo reporté que pacientes con
SDRC de reciente aparicién (menor de seis meses)
asociado con temperatura de la piel incrementaday
edema tenian mayor probabilidad de presentar
alivio del dolor luego de un bloqueo simpatico.** El
anterior y otro estudio también reportaron que los
pacientes con alodinia respondian mejor a los
blogueos simpaticos.

Farmacoterapia. Al igual que con los bloqueos
simpaticos, ningun medicamento ha demostrado
tener un efecto definitivo a largo plazo. De la misma
manera como se hace en otros sindromes de dolor
neuropético, es importante titular las dosis de los
medicamentos hasta obtener un buen alivio del dolor
o efectos colaterales intolerables.

Algunos de los medicamentos actualmente utilizados
incluyen los siguientes: antiarritmicos como la
mexiletina, anticonvulsivantes como la gabapentina,
antidepresivos como la amitriptilina, los beta-
blogueadores, los bloqueadores de canales de calcio,
la calcitonina, esteroides y opioides, principalmente.

Otros medicamentos que han sido reportados en
algunos estudios de la literatura mundial incluyen
los barredores de radicales libres como el manitol y
el fluimucil, antagonistas serotoninérgicos como la
ketanserina y antagonistas alfa-adrenérgicos como
la fenoxibenzamina.

Técnicas implantables. Estas técnicas son efectivas
en algunos casos de dolor crénico refractarios a
cualquier tipo de tratamiento y se han obtenido
buenos resultados en casos de SDRC de dificil
manejo.

Las dos principales modalidades dentro de este
grupo son la estimulacién eléctrica espinal mediante
la utilizacién de un electrodo por via epidural y las
bombas implantables para administraciéon de
medicamentos por via espinal.**®
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Procedimientos neuroablativos. Luego de agotar las
otras posibilidades terapéuticas y en aquellos
pacientes en quienes los bloqueos simpaticos con
anestésicos locales fueron efectivos inicialmente,
existe la alternativa de realizar una simpaticectomia
bien sea quimica, quirdrgica o idealmente por medio
de un aparato de radiofrecuencia.'’

Conclusioén

Después de realizar esta revision y actualizacion de
conceptos queda algo claro: el SDRC continta siendo
una entidad dificil de diagnosticar y de tratar debido
a los vacios existentes, en relacién con su
fisiopatologia. Sin embargo, el interés que ha
recibido durante la ultima década tanto en la
investigacion basica como clinica ha permitido lograr
una mayor comunicacién y participacién de los
diferentes grupos dedicados al estudio de ésta
enfermedad, proporcionando una mejor comprension
de la misma, lo que afortunadamente ha redundado
en mejores resultados en el tratamiento de nuestros
pacientes. Es importante seguir insistiendo en la
necesidad de darle un enfoque multidisciplinario al
disefiar el plan de tratamiento para nuestros
pacientes, haciendo énfasis en el restablecimiento
funcional de los mismos, mediante la combinacion
de los diferentes métodos actualmente disponibles.

Summary

The Complex Regional Pain Syndrome Type |, formerly known as
Reflex Sympathetic Dystrophy, is still an entity which offers a
treatment and diagnostic challenge, owing to the unknowledgment
about its pathophysiology and mechanisms. producing this clinical
entity. In the last decade a huge interest has emerged in the
investigation of the neuropathic pain syndromes and due to the many
studies made, it has been possible to make progress in the
ellucidation of this syndrome and the finding of choices available for
its management. The purpose main goal of this article is to review
the current concepts about its the classification, diagnostic modalities
and treatment trials of a condition that still represents a challenge to
the pain treating specialist. This review pretends to highligth the
main elements of clinical judgements for evaluating and treating
our patients who suffer from this disease .suffering this disease.

Jaime Fernando Martina Martinez

Key words: Complex regional pain syndrome type |, reflex
sympathetic dystrophy, causalgia.
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