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RESUMEN

La distrofia simpatico refleja (DSR) puede estar relacionada con
diferentes factores desencadenantes o predisponentes. No obstante, en la
literatura médica no hay muchas publicaciones referentes a un terreno
genético o familiar en la DSR. Por ello, presentamos el caso de 2 herma-
nos con similar HLA y con DSR de extremidades inferiores, politdpica y
recurrente.
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ABSTRACT

Reflex sympathetic dystrophy (RSD) has been related to a variety of
inciting and predisposing factors. However, there are few reports of a
Sfamiliar or genetic background in RSD. This paper describes two cases
of RSD polytopic and recurrent in lower limbs of two brothers with simi-
lar HLA.
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INTRODUCCION

La distrofia simpatico refleja (DSR) es una entidad cli-
nica que suele acompanarse de dolor, inflamacidn, cambios
vasomotores, hiperestesia e impotencia funcional; evolucio-
nando, en ocasiones, hacia cambios troficos. Su mecanismo
etiopatogénico no es bien conocido y en ella se reconocen
distintos factores desencadenantes y predisponentes de la
misma; si bien, en algunos casos no se encuentra una causa
aparente (1). Entre los factores desencadenantes, el trauma-
tismo es el méas frecuente y, en menor medida, se involucran
otros. Por otra parte, se consideran factores predisponentes
la diabetes, la hipertrigliceridemia y un terreno psicoldgico
alterado (2,3). No obstante, en la literatura médica no es
frecuente encontrar trabajos que hagan referencia a formas
familiares o a un posible terreno genético predisponente.
Por ello, presentamos los casos poco habituales de dos her-
manos, con idéntico HLA y con DSR de extremidades infe-
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riores, politopicas, refractarias al tratamiento, de larga evo-
lucidon y recurrentes, y discutimos sobre la posible implica-
cion genética en esta afeccion.

CASOS APORTADOS

Caso 1. Vardon de 47 anos de edad que en enero de 1998
comenzd con dolor persistente, inflamaciéon e impotencia funcio-
nal en la rodilla izquierda, tras lo que describio el paciente como
un mal giro de dicha rodilla. En la radiologia convencional y en la
tomografia de esta rodilla se apreciaba una desmineralizacién, sin
otros datos relevantes. Ademas, en la gammagrafia 6sea habia una
captacion intensa en la rodilla izquierda. Se le solicitd una RMN
en la que se objetivaba edema de la meseta tibial medial y pequena
coleccidon liquida intraarticular. El estudio analitico habitual
(VSG, hemograma y bioquimica general) no aportaba datos de
interés. El paciente fue tratado con AINE sin buen resultado. A los
5 meses de evolucion fue visto en nuestras consultas por sintoma-
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tologfa ahadida de dolor y tumefaccion global del pie y tobillo
izquierdos, con desmineralizacion radioldgica. El cuadro clinico
se etiquetd de DSR y se solicitd un HLA, al presentar su hermana
una situacion parecida, con resultado de: A2, B44, B62, BW4,
BW6, DRB1#01, DRB1*11, DRB4*, DQB1*03(8), DQB1*05. Se
comenzd tratamiento con reposo relativo, corticoides a dosis bajas
(10 mg. de prednisona, disminuyendo progresivamente), calcitoni-
na y rehabilitacion, con poca mejorfa. Posteriormente, en la Uni-
dad del Dolor se ahadi6 amitriptilina, tramadol y clonazepan, con
préctica resolucion de la sintomatologia de la rodilla y con mejoria
lenta del tobillo y pie. Al afio de evolucidn, presentd recidiva clini-
ca en la rodilla izquierda y unos meses mas tarde similares sinto-
mas en la rodilla derecha, siendo entonces tratado con gabapentina
y obteniendo una insuficiente respuesta. Un afio después de iniciar
la clinica de la rodilla derecha y persistiendo todavia dolor e impo-
tencia funcional, se ahadia clinica de dolor, edema e impotencia
funcional del tobillo derecho. Actualmente, tras 3 ahos de evolu-
cibn, persiste sintomatologia del tobillo derecho y, en menor gra-
do, de la rodilla derecha.

Caso 2. Mujer de 43 afios de edad, hermana del anterior, con
antecedente personal de depresion y DSR (diagnosticada y tratada
en otro Servicio). En este sentido y seglin consta en informes, tuvo
una DSR del pie y tobillo izquierdos, a los 2 meses de una contu-
sidn sobre el pie izquierdo, que fue tratada con AINE, corticoides,
calcitonina, magnetoterapia y rehabilitacion evolucionando de
manera insatisfactoria hacia una fase fria con alteraciones troficas,
a los 6 meses del inicio. Ante la mala evolucidn, se decidid a los 9
meses tratamiento con fentolamina, resolviéndose la situacion. Al
mismo tiempo, aparecid una DSR en la rodilla izquierda, también
con mala respuesta al tratamiento médico que motivd, a los 3
meses de evolucion, bloqueos endovenosos con guanetidina (3 en
total), desapareciendo toda la sintomatologia en 2 meses. No obs-
tante, en este momento y de forma aditiva, comenz6 con dolor,
edema, alteraciones vasomotoras, hipersudoracion e impotencia
funcional en el pie y tobillo derechos, acudiendo a nuestro Servi-
cio. En la exploracion fisica se constataron signos inflamatorios y
limitacion de la movilidad. Por otra parte, en el estudio analitico
no se apreciaron parametros inflamatorios y el HLA era idéntico al
de su hermano. En la gamamgrafia en tres fases se evidencié un
incremento de la perfusion y permeabilidad capilar en la fase vas-
cular y una hipercaptacion en la fase 6sea en dichas zonas. De otro
modo, en la RMN se informé de la presencia de una hiposefal en
T1 y de una hipersehal en T2, descartindose una osteonecrosis.
Por tanto, la paciente fue diagnosticada de DSR y puesta en trata-
miento con reposo relativo, prednisona a dosis bajas, calcitonina,
amitripitilina y rehabilitacion, con mejoria paulatina a lo largo de
los meses. En la actualidad, con algo mas de 2 afos de evolucion,
presenta molestias discretas y no incapacitantes en pie y tobillo
derechos.
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DISCUSION

Son pocos los trabajos encontrados en la literatura médica
que hagan referencia a casos familiares o a la predisposicion
genética en la DSR. En este sentido, Albert (4) aludid en su
articulo a tres hermanos afectados de una DSR de la cadera,
de aparicion espontinea y recurrente al cabo del tiempo en la
cadera contralateral en los tres casos. Esta presentacion fami-
liar sugeria al autor una posible predisposicion genética, supo-
sicion avalada por el hallazgo de un HLA idéntico entre ellos.
En nuestro caso, los dos hermanos también presentan el mis-
mo HLA, aunque diferente al del trabajo precedente, y la DSR
también fue recurrente en otras articulaciones.

Mas tarde, Greipp (5) presentd 3 familias afectadas de una
DSR y sugiri6 la inclusion del estudio genético entre las pruebas
diagnosticas de esta entidad. En esta linea, Erdmann (6) comen-
taba 2 casos familiares de DSR de extremidades superiores que
requirieron posterior amputacion. El autor planteaba que cierta
personalidad y factores familiares pudieran influir en un mal
prondstico, pero no hizo mencidn ni estudi6 el HLA.

Mailis (7) determind en 1994 el HLA clase I y II en una
poblacion de 15 mujeres de raza caucésica afectadas de una
DSR, encontrando una asociacion con el HLA A3, B7 y DR2
(15) y siendo el primer estudio que relaciond la presencia del
DR2 (15) con la mala respuesta al tratamiento. De este modo,
nuestros dos pacientes tienen un HLA idéntico pero no el con-
siderado por Mailis de riesgo para la aparicion de una DSR ni
el de supuesta resistencia al tratamiento. El trabajo de Mailis
recogia en su serie dos casos, catalogados como espontaneos
y politdpicos, que presentaban el HLA DR1 y, ademas, com-
partian con los nuestros ciertas caracteristicas clinicas como la
aparicion tras un traumatismo minimo e incluso inexistente, la
mayor afectacion de extremidades inferiores, su mayor dura-
cion y la refractariedad al tratamiento.

Por altimo, Kemler (8) también determind el HLA clase I
y II en una poblaciéon de 52 DSR y encontr6 un aumento sig-
nificativo del HLA DQ1 respecto al grupo control.

En conclusion, el hecho de haber encontrado en dos her-
manos, con un HLA idéntico, una DSR de similares caracte-
risticas, nos sugiere considerar, como a otros autores, que
pudiera haber un terreno genético predisponente de la DSR.
En este sentido, todos los trabajos mencionados en la discu-
sion presentan casuisticas pequefas y, por tanto, seran necesa-
rios trabajos mas amplios que incluyan el HLA en el estudio
analitico de la DSR, para confirmar esta sugerencia.
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