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Introduccion

Ladistrofiasimpaticarefleja (DSR) es un sindrome doloro-
so de tipo neuropético en el que estaimplicado el sistema ner-
Vvioso auténomo®. Aunque esta enfermedad es fécilmente reco-
nocible por los profesionales que trabajan en unidades de dolor
y amenudo sospechada por os especialistas en rehabilitacion,
traumatologiayy ortopedia, no es unaentidad frecuente en lapréc-
tica pedidtrica. Esto puede ocasionar retrasosen el diagnéstico y
tratamiento, prolongando el sufrimiento del paciente y ensom-
breciendo el pronéstico, debido a que la enfermedad evolucio-
nada es muy invalidante, produce trastornos tréficos irreversibles
y esrefractariaa tratamiento®. El propésito de estanotaclinica
esfacilitar a pediatra generalista el reconocimiento de laenfer-
medad, para evitar un diagndstico erréneo y/o tardio.

Caso clinico

Vardn de 12 afios de edad y 32 kg de peso, ingresado en UCIP
para control postquirurgico de ileo mecanico por bridas anivel
yeyunal. Ocho afios antes fue apendicectomizado necesitando
reintervencion temprana por ileo secundario a bridas peritonea
les. Durante su estanciaen UCIP present6 cuatro nuevos episo-
dios obstructivos debido a adherencias fibréticas, que fueron re-
sueltas mediante cirugia. En una de las laparotomias se encon-
traron mltiples perforaciones yeyunales, que precisaron lare-
seccion de 75 cm de yeyuno e ileo proximal. Ademés present6
una peritonitis por P. aeruginosa y Citrobacter, y una sepsis por
P. aeruginosa.

Al séptimo dia de la Ultimaintervencion quirlrgica, refirié
parestesias eimpotenciafuncional en laextremidad inferior (EI)
izquierda. Cuatro dias mas tarde comenzd con dolor continuo en
el dorso, plantay dedos del pieizquierdo. El dolor eramuy in-
tenso (8 a 10 puntos en laescalanumérica de autoeva uacion: 10
puntos = maximo dolor imaginable; 0 puntos = ausencia de do-
lor), de carécter «ardiente», exacerbandose con lamovilizacion,
lapresiony el roce. El paciente percibia la sensacion con retra
S0 respecto a estimulo, siendo el dolor de duracién superior alo
esperado. Laimpotencia funciona eraintensa, manteniendo el
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miembro continuamente contracturado en flexion. El electro-
miograma (musculo tibia anterior derecho) fue normal y € elec-
troneurograma (nervio perinea derecho) mostr6 unalatenciapro-
ximal de 11,2 ms para 37,5 cm, unalatencia distal de 4,4 ms
para8cm (N <5 m/s) y unavelocidad de conduccion de 42,8
m/s (N =53 + 9,3 m/s). El tratamiento inicial consistio en an-
tiinflamatorios no esteroideos (AINE) (metamizol magnésico y
ketorolac), clonacepam y fisioterapia. La respuesta terapéutica
fue escasa, no permitiendo €l intenso dolor larealizacion de los
gjercicios de rehabilitacion. A los 15 dias de evolucion se plan-
tea el diagndstico de DSR. Lapiel de lazona afecta no presen-
taba edemani trastornos tréficos, pero estaba masfriaque laex-
tremidad contralateral. Latemperatura cutanea (termistor de
superficie Siemens 409JTP14/Monitor Siemens Sirecurt 720) a
nivel del dorso de ambos pies mostré unadiferenciade 2,2°C en-
tre el lado derecho (31,6°C) y € izquierdo (29,4°C). Se efectud
un test con fentolaminai.v.®, disminuyendo laintensidad del do-
lor de 9 a2,5 puntosy aumentando la temperatura del pie afec-
toen 2,3 °C (31,7°C). Laradiografia de la extremidad no pre-
sentd anomalias dseas ni articulares, excepto osteoporosis dis-
cretaanivel del pie afecto. Lagammagrafia con Tc99 mostrd al-
teraciones de captacion compatibles con DSR (Fig. 1).

Se inicié tratamiento con imipramina via enteral a 0,5
mg/kg/dia, en una sola dosis nocturna, con incrementos de 0,5
mg/kg cada 3 dias hastala dosis total méxima recomendada (80
mg/dia), y tramadol viai.v. titulando desde 3 mg/kg/dia hasta
6,5 mg/kg/dia. Al no observarse mejoria, a cuarto diade trata-
miento se procedid a bloqueo simpético (BS) regional anivel
epidural lumbar. Se utilizé un equipo Portex Minipack con agu-
jade Tuohy de 19 G. Paralainsercion se empled latécnicade
«pérdida de resistencia hidraulica»® y lalocalizacion epidura
y extravascular del catéter se comprobd mediante test de lido-
cainad 1% + adrenalinaa 1/100.000. Se administré una dosis
de carga 2 mg/kg de bupivacainaa 0,5%, continuando con bu-
pivacainaal 0,1% en perfusién continua, obteniéndose BS man-
tenido y alivio del dolor con 0,3 mg/kg/hora. Al tercer diade
instaurado e BS se asoci6 d tratamiento calcitoninaa 50 Ul/dia
endosisUnicaintranasal. El BS se suspendid al décimo dia por
dolor y enrojecimiento en lazonadeinsercion del catéter. Lafi-
sioterapia se mantuvo durante todo €l proceso hastalatota re-
cuperacion funcional. Se proporciond apoyo psicoldgico a pa-
cientey asu familia. El tratamiento con imipraminay calcito-
nina se mantuvo durante 2 mesesy €l tramadol durante 40 dias.
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Figura 1. Gammagrafia.con Tc99 de extremidadesinferiores. Fase temprana
Hipervascularizacion en pierna, tobillo y tarso izquierdos. Fase tardia:
Mayor captacion periarticular difusaanivel de tobilloy tarso izquierdos.

No hubo recidiva ni agudizacion a suspender el BS, ni trasla
retirada del resto de lamedicacion. El nifio permanece asinto-
mético en la actualidad.

Comentarios

Este paciente cumple los criterios diagndsticos de DSR (Tabla
1)®. El dolor continuo de calidad ardiente, con hiperestesia (do-
lor intenso provocado por estimulos poco dolorosos), alodinia
mecanica (dolor ante estimulos no dolorosos, como tacto o pre-
sidn ligera) e hiperpatia (percepcidn de la sensacion dolorosa
ligeramente retardada respecto a estimulo, persistiendo €l dolor
después que éste ha cesado), son caracteristicas del dolor neuro-
pético. Aunque la disregulacion autondmica no se presenta en
nuestro paciente en toda su expresion (posiblemente por tratarse
de un estadio precoz), la diferencia de temperatura cutanea su-
perior a2°C en la zona afecta respecto ala sana, y larespuesta
al BS, permiten definir el cuadro como «dolor simpético mante-
nido». Ladistribucidn no dermatémicadel dolor (en «calcetiny)
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Tabla | Distrofia simpatica refleja: Criterios

diagnodsticos

Pruebas clinicas
Diferencia T2 cutanea> 2°C

Sintomas y signos clinicos
Dolor de carécter «ardiente»

Hiperpatia-Hiperestesia-Alodinia Radiografia 6sea
Cambios de temperaturay Gammagrafia 6sea en tres
coloracion fases

Edema Prueba cuantitativa del sudor

Alteracionestréficasen peloy ufias  Pruebas cuantitativas de
sensibilidad

Debilidad-Atrofia-Contractura Respuestaa bloqueo
simpatico

>6: DSR probable;  3-5: DSR posible; < 3: DSR improbable

Modificado de Wilson PR. Sympathetically maintained pain principles
of diagnosis and therapy. En: Reflex sympathetic dystr%prk/.
Stanton-Hicks M, Janig W, Boas RA (edn; Boston, 1989. Kluwer
Academic Publishers.

y laimagen gammagréfica 6sea son compatibles con el diag-
ndstico de DSR. La electroneurografia mostré como Unica alte-
racion una disminucién leve ainespecifica de la velocidad de
conduccién. Laausenciade un factor etiol6gico que apoye lale-
si6n subyacente de un tronco nervioso principal, nos induce a ex-
cluir el término de «causalgia» dentro de los diferentes tipos de
DSR (dgodistrofia, atrofia dsea de Sudek, causagiaminor, &c.)®.
LaincidenciadelaDSR en lainfancia se desconoce y ha
sido considerada como una afeccidn rara. Lareferencia pedia-
trica mas antigua corresponde a 1948™, no habiéndose publica-
do ninglin nuevo caso hasta 1971@®. Articulos mas recientes3¢-
24 indican que no es tan excepcional, y posiblemente ha sido
infra.o erréneamente diagnosticada. La edad de presentacion més
frecuentemente descrita es la adol escencig-2249, aunque hay un
caso publicado en un nifio de 3 afios y medio® y algunos méas en
preadolescentes®). La etiologia es muy variada (Tablall). En
el nifio, laDSR tipo causalgia, se debe alesion nerviosa por he-
ridas de arma de fuego, cirugia de tumores 6seos?), o incyeccion
gliteaintramuscular®19, Enla DSR no secundaria alesion ner-
viosa, es dificil precisar un factor etioldgico en lamitad de los
pacientes™>2)), |o que no excluye la existencia de un trauma mi-
nimo que puede haber sido ignorado u olvidado. En el adoles-
cente amenudo hay antecedentes de gjercicio fisico intenso y
continuado®. En nuestro caso no hemos encontrado causa deter-
minante aunque previamente fue sometido a maltiples inter-
venciones terapéuticas (venopunciones centrales y periféricas,
cirugia abdominal, etc.). En lainfancia, a contrario que en el
adulto, la DSR es seis veces mas frecuente en el sexo femeni-
nolil2224 aungue nuestro paciente seaun varon. Lalocalizacion
también es diferente, siendo la El lamas afectada en vez dela
superior, y mas el pie que larodillat229), Se desconocen lapa-
togénesis y los mecanismos fisiopatol 6gicos que desencadenan
y perpettian el cuadro. No es nuestro propésito describir las di-
ferentes hipétesis, remitiendo al lector aunareciente revision(),
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Tabla Il  Dolor simpatico mantenido y DSR:
Factores precipitantes y enfermedades
asociadas

Periféricos (lesion de nervios) Centrales

Avulsion de raices nerviosas Tumor cerebral

Proyectiles agran velocidad Traumatismo craneal severo

Lesion tegidos blandos Infarto cerebral

Venopunciones-Inyeccion gliteai.m.  Hemorragia cerebral

Lesion por sobreexceso repetitivo Absceso cerebral

Fracturas-L uxaciones Traumatismo medular

Fascitis- Tenosinovitis-Bursitis Siringomielia

Artritis-Artroscopia Poliomielitis

Inmovilizacion: Escayolas-Férulas- Esclerosis lateral amiotréfica
Corsés

Mielografia-Anestesia espinal
Hernia discal-Radicul opatias
Herpes zoster

Polimialgia reumética
Procedimientos quirdrgicos
Infeccion
Vasculitis-Trombosis arterial 0 venosa
Infarto de miocardio
Aneurismas

Quemaduras

Neuropatia diabética
Lesiones por congelacion

Dejadaasu libre evolucion, la DSR presenta tres estadios:
agudo o hiperémico; distréfico o isquémico, y atréficolt®, Enlos
dos primeros, los hallazgos clinicos més destacables son € dolor,
laimpotencia funcional y l0s signos de disfuncién autondmica.
Laradiologiaes normal en el primer estadio, pero lagammagra-
fia dsea es yapatoldgica. En el segundo comienzan a aparecer
trastornostrdficosy radiol 6gicamente hay osteoporosis. En €l ter-
cero el dolor puede haber desaparecido, siendo lo mas destacable
las alteraciones tréficas con contractura muscular, atrofiay an-
quilosis. Nuestro paciente corresponde aun primer estadio.

El perfil psicolégico influye en el modo de presentacion y
laintensidad del cuadro. Se trata de pacientes |1&biles, depresi-
vos, sometidos a estrés o con un ambiente familiar desfavora
ble, surgiendo en el curso de la enfermedad trastornos psicol 6-
gicos reactivos (ansiedad, depresidn, etc.) que exacerban €l sin-
drome doloroso@11.19),

El diagnostico se basaen laclinicay laexploracion junto con
las pruebas complementarias que demuestran |a participacion au-
tonémica (Tabla1)®9)., La medicion de latemperatura diferen-
cia entrelaextremidad sanay la afecta mediante termistor o ter-
mografia es técnicamente sencillay de fé&cil interpretacion®, al
contrario de lamedicion del flujo sanguineo periféricoy las prue-
bas cuantitativas del sudor y la sensibilidad, poco asequibles en
lapréctica®. Laradiografia dsea o la densitometria son pruebas
confirmatorias tardias y no especificas, mientras que la gamma-
grafia6sea con Tc99 esya diagndstica en lafase aguda’21327), con
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sensihilidad del 60% y especificidad del 89%@). Laeliminacion
del dolor y laelevacion de latemperatura mediante BS es muy
especificay diferencialos pacientes que van a beneficiarse del
BSW. En agunos pacientes no puede lograrse un bloqueo eferente
completo, siendo imposible revertir la disfuncion simpética, pe-
ro s el dolor quedaabolido y se cumplen seis o més de los crite-
rios de Wilson (Tabla l)®, es suficiente para hacer €l diagnosti-
co®@. En el diagndstico diferencial hay que excluir el dolor por
sindrome de atrapamiento, neuroma, eritromegalia, patologia os-
tecarticular y dolor miofascial eisquémico@,

Si el tratamiento seiniciaen e primer estadio, esposible la
remision completa. La instauracion precoz del BS es esencia®@,
aunque los casos leves 0 poco evol ucionados pueden ser tratados
con fisioterapia asociada aintervencion psicol 6gica sobre las al-
teraciones subyacentes (ansiedad, estrés, depresion, etc.)1524, La
fisioterapia es fundamental para un répido retorno de la funcion
motora ya que mejoralacirculacion y lamineralizacion 6seay
rompe €l circulo vicioso del dolor, siendo esencial que seaindo-
loray mantenida hasta latotal recuperacién funcional 1), Laes-
timulacion el éctrica transcutanea puede disminuir €l dolor, es-
pecia mente durante los gjercicios de rehabilitacion, mejorando
el rendimiento de éstos®417, Lainmovilizacién con escayolas es-
ta contraindicada pero pueden emplearse férulas durante los pe-
riodos de reposo para evitar la contacturay posiciones anorma-
les. Cuando no hay respuesta a tratamiento conservador, se pro-
cede a BS regiona con guanatidina, bretilio o un anestésico lo-
cal (AL)®. En principio se realiza BS discontinuo paravertebral
(ganglio estrellado en ES® y lumbar, en El), o intravenoso (téc-
nica modificada de Bier)©2.29), En |os casos Severos 0 que pre-
cisan bloqueos repetidos, debe hacerse un BS prolongado, im-
plantando un catéter paravertebral para perfusion continuadel far-
maco®. Es posible conseguir BS regional utilizando la via epi-
dural. ParalaES se colocael catéter anivel cervicotoracico (Cr-
T1) y anivel lumbar (L,-L3) paralaEI®). Seperfunde un AL, por
lo general bupivacainadurante una o dos semanas. Ladosis debe
titularse de modo que respete |as fibras somatosensoriales y mo-
toras. Si no se consigue aivio completo del dolor (implicacion de
fibras mielinizadas) es necesario asociar anal gesia somatosenso-
rial utilizando un opiaceo (morfina o fentanilo) epidural, ya que
enlaDSR no son activos por otravia®. Lautilizacion en nuestro
paciente de un derivado opioide (tramadol) fue empirica, basan-
donos en que impide la recaptacion de noradrenalinay serotoni-
naanivel periférico® y tedricamente puede mejorar €l compo-
nente auténomo del dolor. Cuando larespuestaa BS continuo es
s0lo temporal se procede a Simpatectomia quirdrgicao quimicato),
Los AINE no son eficaces y sdlo deben emplearse si existein-
flamacion local asociada (tendinitis, artritis, bursitis, etc.), como
puede ocurrir enlaDSR de larga evolucion®@. Los antidepresivos
triciclicos bloguean larecaptacion de serotoninapor € SNC, im-
plicada en lamodulacion espinal descendente del dolor, y ademés
pueden influir en el componente psicol dgico asociado®. Lacal-
citonina posee cierto efecto analgésico y es vasodilatador ani-
vel 6seo y cutaneo. Se administra por via subcutanea o pre-
ferentemente intranasal aunadosis empiricaentre 100y 400 Ul/dia
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y ha demostrado ser (til en algunas series?3132), | a experiencia
con antagonistas del Ca2* y simpaticoliticos orales (propanolol)
es escasa y controvertida ya que los estudios disponibles son
pocosy no controlados?9). En alguna serie se han empleado cor-
ticoides a dosis altas con buenos resultados, aunque no esta cla-
rasu utilidad, yaque los criterios de seleccidn de los pacientes no
fueron muy estrictos®. Deben reservarse paralos casos en que
el BS esta contraindicado o no es aceptado por el paciente®.

En nuestro paciente el BS fue esencia en la primera etapa
del tratamiento. Lafisioterapia tuvo un papel fundamental du-
rante todo €l proceso y también fue importante €l apoyo psico-
[6gico. Lautilizacion deimipramina, tramadol y calcitonina pu-
do contribuir ala estabilizacion de lafuncion simpéticay posi-
blemente impidié lareactivacion cuando seretir el BS. No obs-
tante, no podemos demostrar esta hipétesis, ni determinar cudl
0 cudles de los tres farmacos empleados estuvo més implicado
en el efecto terapéutico. En cualquier caso, los farmacos sisté-
micos deben ser cons derados como coadyuvantes, pudiendo ser
efectivos en los casos leves o poco evolucionados. En los gra-
ves seimponeiniciar el tratamiento con el BS para romper €l
circulo vicioso del dolor, asociando a continuacion el resto de
las medidas terapéuticas, |0 que en nuestro criterio debe reali-
zarse preferentemente en unidades de tratamiento del dolor que
dispongan de la experiencianecesariaen € manejo de estas téc-
nicasy coordinen a equipo multidisciplinario (rehabilitadores,
traumatdlogos, psicoterapeutas, etc.) que requiere el abordaje
terapéutico de esta entidad.
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