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Algoneurodistrofi a
Uma Entidade a Reconhecer

RESUMO
A algoneurodistrofi a é uma doença 

rara e subdiagnosticada, cujo diagnóstico 
é clínico e assenta nos sintomas típicos 
de dor neuropática, pseudoparalisia, tu-
mefacção e sinais vasomotores e autonó-
micos num membro na ausência de lesão 
nervosa identifi cável. Em idade pediátrica 
apresenta geralmente um prognóstico fa-
vorável, sendo essencial o diagnóstico e 
a intervenção terapêutica multidisciplinar 
precoces para evitar sequelas ou evolu-
ção para a cronicidade.

Os autores descrevem o caso de 
uma adolescente de 11 anos com algo-
neurodistrofi a com evolução clínica favo-
rável após diagnóstico e tratamento pre-
coces. Pretendem com este caso alertar 
para a importância da sua identifi cação 
precoce, fazendo uma breve revisão des-
ta entidade nosológica.
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INTRODUÇÃO
A algoneurodistrofi a, também co-

nhecida como Síndrome da Dor Regio-
nal Complexa tipo I, Distrofi a Simpática 
Refl exa ou Atrofi a de Sudeck, é uma do-
ença rara que se caracteriza por dor neu-
ropática, pseudoparalisia, tumefacção, 
sinais vasomotores e autonómicos num 
membro, na ausência de lesão nervosa 
identifi cada. 

Trata -se de uma entidade clínica 
descrita pela primeira vez em 1864 pe-
los médicos Mitchell, Moorehouse and 
Keen, durante a Guerra Civil Americana(1) 
e classifi cada em 1994 como Síndrome 
da Dor Regional Complexa (SDRC) tipo 
I pela International Association for the 
Study of Pain (IASP)(2). Diferencia -se da 
SDRC tipo II, também chamada causal-
gia, por esta ocorrer, geralmente, após 
lesão nervosa. 

No entanto, os critérios de diagnós-
tico ainda não são universalmente acei-
tes(3).

É uma doença muitas vezes sub-
diagnosticada, da qual se desconhece a 
prevalência. Em idade pediátrica afecta 
principalmente o sexo feminino (67 -84%) 
(4,6 -9) durante a adolescência (média 12,4-
-13,4 anos(4,6 -9); idade mínima descrita: 2 
anos(5)). O tempo entre o início dos sinto-
mas e o seu diagnóstico pode variar, em 
média, entre 4 e 12 meses(4,6,8).

A sua etiologia e fi siopatologia são 
controversas, não sendo identifi cável o 
factor desencadeante em pelo menos 
metade dos casos(4,6).

CASO CLÍNICO
Adolescente do sexo feminino, 11 

anos de idade, caucasóide, natural e re-
sidente em Vila Nova de Famalicão, in-
ternada no Serviço de Pediatria por dor 
intensa no membro superior esquerdo.

Trata -se da terceira fi lha de pais 
não consanguíneos e saudáveis, sem 
doença heredo -familiar conhecida. Dos 
antecedentes pessoais, destacava -se um 
internamento aos 9 anos por suspeita de 
abuso sexual. O contexto socio -familiar 
era desfavorável: residia com os pais 
(mãe empregada doméstica; pai operário 
fabril) numa habitação rural com quintal 

e animais e cumpria tarefas domésticas 
diárias (engomar roupa e lavar louça), 
estando os irmãos (13 e 15 anos) insti-
tucionalizados por negligência parental. 
Frequentava o 5º ano com razoável apro-
veitamento e apresentava bom relaciona-
mento com os colegas.

Seria saudável até três dias antes 
do internamento, altura em que iniciou 
dor no punho esquerdo, sem factor 
desencadeante aparente. Verifi cou -se 
agravamento progressivo do quadro 
com hiperestesia, edema e rubor da 
mão e punho esquerdos, motivo pelo 
qual recorreu ao Serviço de Urgência 
(SU) do nosso hospital. À admissão 
apresentava dor com extensão em luva 
até à metade distal do antebraço es-
querdo, com hiperestesia (intolerância 
ao toque e roupa), associada a cianose, 
edema ligeiro (Sinal de Godet negativo) 
e hipotermia na mesma localização (Fi-
gura 1). Verifi cava -se hipersudorese da 
mão, dedos em semi -fl exão (postura em 
garra) e aparente incapacidade funcio-
nal. Os pulsos radiais eram amplos e si-
métricos e os refl exos osteo -tendinosos 
dos membros superiores eram normais 
e simétricos.

Não apresentava outros sintomas 
associados e o restante exame objectivo 
era irrelevante, à excepção de humor tris-
te. Negava história recente de traumatis-
mo, patologia infecciosa ou medicação.

Realizou exames complementares 
de diagnóstico que não revelaram alte-
rações, nomeadamente: radiografi a dos 
punhos e mãos, hemograma, bioquímica 
com avaliação da função renal e do meta-
bolismo fosfo -cálcico, velocidade de se-
dimentação, proteína C reactiva, estudo 
imunológico (imunoglobulinas, anticorpos 
anti -nucleares, factor reumatóide) e sero-
logias (TASO, EBVe CMV). 
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Ficou internada no Serviço de Pe-
diatria com o diagnóstico provável de al-
goneurodistrofi a. Foi medicada com ibu-
profeno oral (40 mg/kg/dia), fi sioterapia 
diária e apoio psicológico. Efectuou -se 
igualmente intervenção familiar, de modo 
a atenuar as tarefas domésticas. A evo-
lução clínica foi favorável, com recupera-
ção funcional progressiva, regressão do 
edema e das alterações trófi cas da pele e 
diminuição da área de hiperalgesia. 

Teve alta após dez dias de inter-
namento apresentando dor ligeira e cir-
cunscrita à eminência óssea da apófi se 
cubital. Manteve medicação com ibupro-
feno e exercícios de fi sioterapia durante 
um mês. Teve alta da consulta externa 
quatro meses após o início dos sinto-
mas, encontrando -se nessa altura as-
sintomática e com exame físico normal 
(Figura 2).

DISCUSSÃO
A fi siopatologia proposta para a al-

goneurodistrofi a assenta na criação de 
um arco nervoso refl exo anómalo, que se 
propaga da periferia até ao córtex cere-
bral com posterior transmissão eferente à 
medula espinhal(10). A partir desta, surge 
um impulso do sistema nervoso simpáti-
co (SNS), que resulta numa hiperestimu-
lação da actividade simpática periférica, 
com correspondente resposta infl amató-
ria neurovascular, que origina dor. Este 
estímulo doloroso activa o reinício do 
arco refl exo por “curto -circuito”.

A dor intensa resulta da acção de 
neuropéptidos do sistema nervoso peri-
férico e mediadores infl amatórios (citoci-
nas, IL -1, IL -6, TNF -alfa) e de uma maior 
sensibilidade dos axónios lesados à epi-
nefrina e outras substâncias libertadas 
por nervos simpáticos locais. Este pro-

cesso de infl amação neurogénica origina 
dor e hiperestesia(12). A imobilização pode 
perpetuar o arco refl exo, sendo crucial a 
sua evicção de modo a interromper este 
circuito. 

Actualmente não existem marcado-
res bioquímicos, histológicos ou anato-
mopatológicos específi cos(18).

Geralmente são crianças com pa-
tologia psiquiátrica, com dor abdominal 
recorrente e cefaleias, que têm exces-
siva responsabilidade, disfunção socio-
-familiar ou escolar e vítimas de abuso 
sexual(4,11 -14). Podem ter sinais de hiper-
sensibilidade simpática (hipersudorese 
palmo -plantar) e baixo limiar à dor.

Os sintomas são variados e 
localizam -se geralmente no membro in-
ferior (87% numa série(3)), podendo tam-
bém afectar os membros superiores. Em 
37% dos casos pode haver atingimento 
contralateral(4). Tipicamente os doentes 
manifestam dor neuropática, pseudopa-
ralisia, tumefacção, sinais vasomotores 
e autonómicos num membro, sem iden-
tifi cação de lesão nervosa. O mesmo do-
ente pode apresentar diferentes sintomas 
que variam ao longo do curso da doen-
ça, indicando que diferentes fenómenos 
disautonómicos podem ocorrer ao longo 
da doença.

A dor neuropática é caracterizada 
como intensa, contínua, tipo queimadura, 
em luva ou em meia, não se localizando a 
um dermátomo. Associa -se a hipereste-
sia (hiperalgesia e alodinia) e hiperpatia. 
O edema ou tumefacção não apresenta 
sinal de Godet. O membro afectado apre-

Figura 2 – Mãos da adolescente após meses de trata-
mento, na altura da alta da Consulta.

Figura 1 – Pseudoparalisia e pele marmoreada do membro superior esquerdo 
da adolescente com algoneurodistrofi a.
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senta postura bizarra devido a pseudopa-
ralisia. Das alterações do SNS, destaca-
-se hipotermia com cianose (em fases 
precoces pode existir hipertermia com 
rubor), pele marmoreada, hipersudore-
se e mais raramente queixas urológicas 
(hiper ou arrefl exia do detrusor, urgência 
miccional). Podem estar associados mo-
vimentos involuntários dos membros (tre-
mor, espasmos musculares, distonia)(15). 
Numa fase tardia, a doença pode evoluir 
com alterações trófi cas cutâneas, ungue-
ais ou musculares (contracturas).

Na apresentação clínica precoce, 
pode ser necessário realizar o diagnós-
tico diferencial com várias patologias, 
nomeadamente: 1) patologia reumática 
(artrite idiopática juvenil, febre reumática, 
lúpus sistémico, artrite reactiva, esclero-
dermia, fasceíte eosinofílica); 2) ortopé-
dica (tendinite, sinovite, artrite séptica, 
osteomielite, neoformação óssea, frac-
tura, síndrome do canal cárpico, síndro-
me costo -clavicular); 3) vascular (oclu-
são arterial, trombofl ebite); 4) infecciosa 
(celulite); 5) psicossomática (reacção de 
conversão)(14).

Os exames auxiliares de diagnósti-
co, tanto laboratoriais como imagiológi-
cos, têm um papel relevante em casos 
de diagnóstico duvidoso. O hemograma, 
os marcadores de função renal e hepáti-
ca, a proteína C reactiva e a velocidade 
de sedimentação são normais. A radio-
grafi a óssea não revela alterações na 
maioria dos casos embora possa eviden-
ciar osteopenia em estadios avançados. 
Em casos duvidosos, a cintigrafi a óssea 
pode ser orientadora, revelando tipica-
mente hipoperfusão nas zonas afecta-
das numa fase precoce e hiperperfusão 
numa fase mais avançada, mas os es-
tudos existentes são contraditórios(7,16,17). 
A tomografi a computorizada e a resso-
nância magnética são normais. Outros 
exames auxiliares, como a termografi a 
ou testes específi cos do sistema nervo-
so autónomo, não têm lugar na prática 
clínica diária.

O tratamento tem como objectivo 
recuperar a função do membro afectado. 
Para tal, a intervenção deve ser precoce, 
multidisciplinar (médico, fi sioterapeuta, 
psicólogo e anestesista) e envolver acti-
vamente a família(11).

O presente caso ilustra uma apre-
sentação clínica muito típica, em que foi 
possível iniciar precocemente a terapêu-
tica adequada, com boa resposta clínica 
e prognóstico favorável.

CONCLUSÃO
A algoneurodistrofi a é uma entidade 

rara e subdiagnosticada, cujo diagnóstico 
é essencialmente clínico. É importante o 
tratamento precoce para evitar sequelas.

Perante uma criança ou adolescen-
te com dor neuropática, pseudoparalisia 
e sintomas disautonómicos num membro, 
deve sempre considerar -se como hipóte-
se de diagnóstico a algoneurodistrofi a.

ALGONEURODYSTROPHY 
– AN UNRECOGNIZED ENTITY

ABSTRACT
Algoneurodystrophy is a rare and 

underdiagnosed disease, with clinical 
diagnosis based on typical signs of neu-
ropathic pain, pseudoparalysis, swelling 
and vasomotor and autonomic signs lo-
calized in an extremity without an identifi -
able nervous lesion. Prognosis is usually 
favorable in children. An early diagnosis 
and multidisciplinary treatment are es-
sential to avoid sequels or evolution to 
chronicity.

The authors describe the clinical 
case of an eleven -year -old adolescent 
with algoneurodystrophy with good clini-
cal outcome after early diagnosis and 
treatment. They present a short review of 
this entity emphasizing the importance of 
an early diagnosis.

Keywords: algoneurodystrophy, 
complex regional pain syndromes, neuro-
pathic pain pseudoparalysis
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