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RESUMO

A algoneurodistrofia € uma doenca
rara e subdiagnosticada, cujo diagnéstico
é clinico e assenta nos sintomas tipicos
de dor neuropatica, pseudoparalisia, tu-
mefacgao e sinais vasomotores e autonoé-
micos num membro na auséncia de leséo
nervosa identificavel. Em idade pediatrica
apresenta geralmente um progndstico fa-
voravel, sendo essencial o diagndstico e
a intervencao terapéutica multidisciplinar
precoces para evitar sequelas ou evolu-
¢ao para a cronicidade.

Os autores descrevem o caso de
uma adolescente de 11 anos com algo-
neurodistrofia com evolugéo clinica favo-
ravel apos diagndstico e tratamento pre-
coces. Pretendem com este caso alertar
para a importancia da sua identificagao
precoce, fazendo uma breve revisao des-
ta entidade nosoldgica.
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INTRODUCAO

A algoneurodistrofia, também co-
nhecida como Sindrome da Dor Regio-
nal Complexa tipo |, Distrofia Simpatica
Reflexa ou Atrofia de Sudeck, & uma do-
enga rara que se caracteriza por dor neu-
ropatica, pseudoparalisia, tumefacgéo,
sinais vasomotores e autonémicos num
membro, na auséncia de lesdo nervosa
identificada.

' Servico de Pediatria, CH Médio Ave, Unidade
de Famalicdo

Trata-se de uma entidade clinica
descrita pela primeira vez em 1864 pe-
los médicos Mitchell, Moorehouse and
Keen, durante a Guerra Civil Americana™
e classificada em 1994 como Sindrome
da Dor Regional Complexa (SDRC) tipo
| pela International Association for the
Study of Pain (IASP)®?. Diferencia-se da
SDRC tipo Il, também chamada causal-
gia, por esta ocorrer, geralmente, apos
lesdo nervosa.

No entanto, os critérios de diagnos-
tico ainda ndo sé@o universalmente acei-
tes®.

E uma doenca muitas vezes sub-
diagnosticada, da qual se desconhece a
prevaléncia. Em idade pediatrica afecta
principalmente o sexo feminino (67-84%)
469 durante a adolescéncia (média 12,4-
-13,4 anos*®9): idade minima descrita: 2
anos®). O tempo entre o inicio dos sinto-
mas e o seu diagnodstico pode variar, em
média, entre 4 e 12 meses*88),

A sua etiologia e fisiopatologia séo
controversas, ndo sendo identificavel o
factor desencadeante em pelo menos
metade dos casos*®.

CASO CLINICO

Adolescente do sexo feminino, 11
anos de idade, caucasoéide, natural e re-
sidente em Vila Nova de Famalicao, in-
ternada no Servigo de Pediatria por dor
intensa no membro superior esquerdo.

Trata-se da terceira filha de pais
ndo consanguineos e saudaveis, sem
doenga heredo-familiar conhecida. Dos
antecedentes pessoais, destacava-se um
internamento aos 9 anos por suspeita de
abuso sexual. O contexto socio-familiar
era desfavoravel: residia com os pais
(mé&e empregada doméstica; pai operario
fabril) numa habitagéo rural com quintal

e animais e cumpria tarefas domésticas
diarias (engomar roupa e lavar louga),
estando os irmaos (13 e 15 anos) insti-
tucionalizados por negligéncia parental.
Frequentava o 5° ano com razoavel apro-
veitamento e apresentava bom relaciona-
mento com os colegas.

Seria saudavel até trés dias antes
do internamento, altura em que iniciou
dor no punho esquerdo, sem factor
desencadeante aparente. Verificou-se
agravamento progressivo do quadro
com hiperestesia, edema e rubor da
méao e punho esquerdos, motivo pelo
qual recorreu ao Servigco de Urgéncia
(SU) do nosso hospital. A admissdo
apresentava dor com extensao em luva
até a metade distal do antebrago es-
querdo, com hiperestesia (intolerancia
ao toque e roupa), associada a cianose,
edema ligeiro (Sinal de Godet negativo)
e hipotermia na mesma localizagao (Fi-
gura 1). Verificava-se hipersudorese da
méao, dedos em semi-flexao (postura em
garra) e aparente incapacidade funcio-
nal. Os pulsos radiais eram amplos e si-
métricos e os reflexos osteo-tendinosos
dos membros superiores eram normais
e simétricos.

Nao apresentava outros sintomas
associados e o restante exame objectivo
era irrelevante, a excepgao de humor tris-
te. Negava histéria recente de traumatis-
mo, patologia infecciosa ou medicacao.

Realizou exames complementares
de diagnostico que n&o revelaram alte-
racdes, nomeadamente: radiografia dos
punhos e méaos, hemograma, bioquimica
com avaliagéo da funcéo renal e do meta-
bolismo fosfo-célcico, velocidade de se-
dimentagéao, proteina C reactiva, estudo
imunoldgico (imunoglobulinas, anticorpos
anti-nucleares, factor reumatoide) e sero-
logias (TASO, EBVe CMV).
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Figura 1 — Pseudoparalisia e pele marmoreada do membro superior esquerdo
da adolescente com algoneurodistrofia.

Ficou internada no Servigo de Pe-
diatria com o diagnoéstico provavel de al-
goneurodistrofia. Foi medicada com ibu-
profeno oral (40 mg/kg/dia), fisioterapia
diaria e apoio psicolégico. Efectuou-se
igualmente intervencéo familiar, de modo
a atenuar as tarefas domeésticas. A evo-
lucéo clinica foi favoravel, com recupera-
¢ao funcional progressiva, regressédo do
edema e das alteragdes troficas da pele e
diminuicdo da area de hiperalgesia.

Teve alta ap6s dez dias de inter-
namento apresentando dor ligeira e cir-
cunscrita @ eminéncia éssea da apdfise
cubital. Manteve medicagéo com ibupro-
feno e exercicios de fisioterapia durante
um més. Teve alta da consulta externa
quatro meses apos o inicio dos sinto-
mas, encontrando-se nessa altura as-
sintomatica e com exame fisico normal
(Figura 2).

DISCUSSAO

A fisiopatologia proposta para a al-
goneurodistrofia assenta na criagéo de
um arco nervoso reflexo anémalo, que se
propaga da periferia até ao cortex cere-
bral com posterior transmisséo eferente a
medula espinhal?. A partir desta, surge
um impulso do sistema nervoso simpati-
co (SNS), que resulta numa hiperestimu-
lacéo da actividade simpatica periférica,
com correspondente resposta inflamaté-
ria neurovascular, que origina dor. Este
estimulo doloroso activa o reinicio do
arco reflexo por “curto-circuito”.

A dor intensa resulta da acgéo de
neuropéptidos do sistema nervoso peri-
férico e mediadores inflamatdrios (citoci-
nas, IL-1, IL-6, TNF-alfa) e de uma maior
sensibilidade dos axonios lesados a epi-
nefrina e outras substancias libertadas
por nervos simpaticos locais. Este pro-

Figura 2 — Méaos da adolescente apds meses de trata-
mento, na altura da alta da Consulta.
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cesso de inflamagao neurogénica origina
dor e hiperestesia?. A imobilizagédo pode
perpetuar o arco reflexo, sendo crucial a
sua evicgao de modo a interromper este
circuito.

Actualmente néo existem marcado-
res bioquimicos, histolégicos ou anato-
mopatoldgicos especificos('®.

Geralmente sdo criangcas com pa-
tologia psiquiatrica, com dor abdominal
recorrente e cefaleias, que tém exces-
siva responsabilidade, disfungdo socio-
-familiar ou escolar e vitimas de abuso
sexual*™14), Podem ter sinais de hiper-
sensibilidade simpatica (hipersudorese
palmo-plantar) e baixo limiar a dor.

Os sintomas sdo variados e
localizam-se geralmente no membro in-
ferior (87% numa série®), podendo tam-
bém afectar os membros superiores. Em
37% dos casos pode haver atingimento
contralateral®. Tipicamente os doentes
manifestam dor neuropatica, pseudopa-
ralisia, tumefacgdo, sinais vasomotores
e autondmicos num membro, sem iden-
tificagcdo de leséo nervosa. O mesmo do-
ente pode apresentar diferentes sintomas
que variam ao longo do curso da doen-
¢a, indicando que diferentes fendmenos
disautondmicos podem ocorrer ao longo
da doenca.

A dor neuropatica é caracterizada
como intensa, continua, tipo queimadura,
em luva ou em meia, ndo se localizando a
um dermatomo. Associa-se a hipereste-
sia (hiperalgesia e alodinia) e hiperpatia.
O edema ou tumefacgao néo apresenta
sinal de Godet. O membro afectado apre-



senta postura bizarra devido a pseudopa-
ralisia. Das alteragdes do SNS, destaca-
-se hipotermia com cianose (em fases
precoces pode existir hipertermia com
rubor), pele marmoreada, hipersudore-
se e mais raramente queixas uroldgicas
(hiper ou arreflexia do detrusor, urgéncia
miccional). Podem estar associados mo-
vimentos involuntarios dos membros (tre-
mor, espasmos musculares, distonia)(®.
Numa fase tardia, a doenga pode evoluir
com alteragdes tréficas cuténeas, ungue-
ais ou musculares (contracturas).

Na apresentacdo clinica precoce,
pode ser necessario realizar o diagnés-
tico diferencial com varias patologias,
nomeadamente: 1) patologia reumatica
(artrite idiopatica juvenil, febre reumatica,
lUpus sistémico, artrite reactiva, esclero-
dermia, fasceite eosinofilica); 2) ortopé-
dica (tendinite, sinovite, artrite séptica,
osteomielite, neoformagdo 6ssea, frac-
tura, sindrome do canal carpico, sindro-
me costo-clavicular); 3) vascular (oclu-
sdo arterial, tromboflebite); 4) infecciosa
(celulite); 5) psicossomatica (reacgdo de
conversao)4,

Os exames auxiliares de diagnosti-
co, tanto laboratoriais como imagiolégi-
cos, tém um papel relevante em casos
de diagnostico duvidoso. O hemograma,
os marcadores de fungdo renal e hepati-
ca, a proteina C reactiva e a velocidade
de sedimentacdo sao normais. A radio-
grafia 6ssea ndo revela alteragbes na
maioria dos casos embora possa eviden-
ciar osteopenia em estadios avangados.
Em casos duvidosos, a cintigrafia dssea
pode ser orientadora, revelando tipica-
mente hipoperfusdo nas zonas afecta-
das numa fase precoce e hiperperfusao
numa fase mais avangada, mas os es-
tudos existentes sdo contraditorios”1617),
A tomografia computorizada e a resso-
nancia magnética sdo normais. Outros
exames auxiliares, como a termografia
ou testes especificos do sistema nervo-
so auténomo, ndo tém lugar na pratica
clinica diaria.

O tratamento tem como objectivo
recuperar a fungdo do membro afectado.
Para tal, a intervengéo deve ser precoce,
multidisciplinar (médico, fisioterapeuta,
psicologo e anestesista) e envolver acti-
vamente a familia™.

A terapéutica conservadora implica
fisioterapia intensiva (dentro do limiar
da dor), apoio psicolégico e terapéutica
médica. Na fase inicial da doencga, os
farmacos de primeira linha podem ser
os anti-inflamatdrios ndo esterdides em
dose anti-inflamatéria (ex.: ibuprofeno
40 mg/kg/dia), com o intuito de moderar
a dor e permitir a fisioterapia intensiva.
Em estadios mais avancados, podera
Ser necessario o recurso a outros farma-
cos e modalidades terapéuticas, nome-
adamente: antidepressivos ftriciclicos,
calcitonina, bifosfonatos, corticoides,
nifedipina, bloqueio regional do SNS,
simpatectomia e estimulagéo eléctrica
nervosa transcutanea. Em casos de di-
ficil controlo ou perante sequelas per-
sistentes (alteragdes tréficas, perda de
fungdo ou dor crénica), os doentes de-
verdo ser referenciados para a Consulta
de Dor(™,

O progndstico é favoravel quando
a terapéutica é iniciada precocemente
(nos primeiros trés meses) esperando-
-se resolugdo completa em semanas a
meses('3. As formas persistentes ou
associadas a sequelas séo geralmente
consequéncia de atraso no diagndstico.
No entanto, o curso da doenga é variavel
e estdo descritas formas recorrentes®.

No presente caso, a adolescente
apresentava os sintomas tipicos, o que
possibilitou um diagndstico precoce.
Apresentava alguns factores predispo-
nentes, nomeadamente o encargo diério
com as tarefas domésticas, a historia pré-
via de suspeita de abuso sexual e o con-
texto socio-familiar desfavoravel. Nao foi
identificado nenhum agente causal agu-
do (nomeadamente episddio de trauma-
tismo, que pudesse ter originado leséo
nervosa “minor”), indicando um quadro
conversivo inicial.

N&o foi necessario recorrer a exa-
mes imagioldgicos além da radiografia
simples dada a clinica tipica, a auséncia
de sinais de compromisso neurocircula-
tério, a exclusdo de patologia ortopédica
e a resposta favoravel ao tratamento com
resolucdo quase completa do quadro
em 10 dias apés o diagnodstico. Tanto a
fisioterapia como o apoio psicoldgico e a
intervengao psico-familiar tiveram um pa-
pel fundamental.
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O presente caso ilustra uma apre-
sentagdo clinica muito tipica, em que foi
possivel iniciar precocemente a terapéu-
tica adequada, com boa resposta clinica
e prognostico favoravel.

CONCLUSAO

A algoneurodistrofia € uma entidade
rara e subdiagnosticada, cujo diagndstico
é essencialmente clinico. E importante o
tratamento precoce para evitar sequelas.

Perante uma crianga ou adolescen-
te com dor neuropatica, pseudoparalisia
e sintomas disautondmicos num membro,
deve sempre considerar-se como hipote-
se de diagndstico a algoneurodistrofia.

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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