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RESUMEN

La distrofia simpática refleja (DSR) es una patología compleja que cursa con intenso dolor difu-
so, está muy poco estudiada y es difícil de definir. Presentamos el caso de dos hermanas con 
diagnóstico de DSR. En ambos casos la clínica comenzó tras un traumatismo, la primera un 
esguince de tobillo y la segunda una fractura de Colles. Ambas tuvieron la misma evolución, 
dolor exacerbado y mantenido en el tiempo, impotencia funcional, cambios tróficos y deformi-
dad. Las dos fueron tratadas con analgésicos, corticoides, neurolépticos,… sin mejoría alguna. 
Tras distintas pruebas complementarias se llegó al diagnóstico de DSR. Actualmente están 
sometiéndose a terapia experimental con escasa mejoría. Nos parece de interés para el médico 
de familia tener en cuenta esta patología ante un trauma y escasa mejoría del dolor. En cuanto a 
la genética no hay grandes avances pero los casos familiares podrían servir de ayuda a la hora 
del diagnóstico.

PALABRAS CLAVE: Distrofia simpática refleja. Reumatología. Dolor. Atrofia. Causalidad. Ge-
nética.

ABSTRACT

Reflex sympathetic dystrophy: genetic predisposition?

Reflex sympathetic dystrophy (RSD) is a complex pathology characterized by intense and diffu-
se pain. There are few studies on this syndrome and it is difficult to define. The present study 
focuses on two sisters diagnosed with RSD. In both cases, symptoms appeared after a trauma, 
in the first case after a sprained ankle and in the second after a Colles’ fracture. Both evolved 
in the same way: severe and prolonged pain, functional impotence, trophic changes and defor-
mity. Both were treated with analgesic, corticoid and neuroleptic medication without signs of 
improvement. After additional tests, they were finally diagnosed with RSD. They are currently 
undergoing experimental therapy with little improvement. This case may be considered useful to 
help family doctors take this syndrome into account after a trauma with little lessening of pain. In 
regards to genetics, there are no great advances, but family cases may help improve diagnosis.

KEY WORDS: Reflex sympathetic dystrophy. Rheumatology. Pain. Atrophy. Causality. Gene-
tics.
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INTRODUCCIÓN

La distrofia simpática refleja (DSR) o enfermedad de Sudeck se define como 
un dolor difuso que se localiza habitualmente en zonas más distales, aunque 
ocasionalmente se presenta en tronco o extremidades y se asocia a cambios 
inflamatorios, tróficos y vasomotores de la piel. Implica un importante dete-
rioro en la calidad de vida de los pacientes que la sufren.

La asociación internacional para el estudio del dolor (IASP) la define como un 
síndrome que se desarrolla tras un fenómeno nocivo desencadenante y que 
se manifiesta por dolor espontáneo o alodinia/hiperalgesia, no limitado a la 
distribución territorial de un nervio periférico y desproporcionado al episodio 
desencadenante. La presencia de otras causas que expliquen la sintomato-
logía del paciente excluye el diagnostico de DSR, de modo que es importan-
te realizar un buen diagnóstico diferencial.

El término fue introducido por Evans en 1946 en la literatura médica. En la 
actualidad se le denomina Síndrome de dolor Regional Complejo (SDRC). 
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Este cuadro se divide en 2 tipos: tipo I o distrofia 
simpática refleja y tipo II o causalgia. La diferen-
cia entre ellos radica en una lesión objetivable del 
nervio en el tipo II. La primera etapa es precoz in-
mediatamente posterior al trauma, se produce una 
respuesta inflamatoria aguda sin signos de atrofia. 
La segunda etapa se caracteriza por importantes 
cambios tróficos de la piel secundarios a la lesión 
del nervio periférico y sus ramas. En ocasiones, la 
DSR se presenta sin una causa aparente pero ge-
neralmente es secundaria a un factor que lo desen-
cadena. El síntoma clave que define a esta enfer-
medad es la presencia de un intenso y persistente 
dolor.

La incidencia de la patología es de 5,5 por cada 
100.000 habitantes año en Norte América y de 
26,2 por 100.000 en un estudio Europeo, aunque 
existen autores que hablan de tasas más altas por 
diagnósticos erróneos. Es más común en la mujer 
que el hombre en una proporción 3:5. Se puede 
dar en todas las edades pero la edad de inicio en 
la mayoría de los casos es de 30-60 años con una 
media de 49 años y según otros estudios entre los 
55 y 75 años. El pronóstico es mejor entre los ca-
sos diagnosticados en niños que adultos1-3. 

Tras un traumatismo se liberan por las terminacio-
nes nerviosas neuropéptidos, mediadores inmuno-
lógicos y anticuerpos que pueden contribuir a cam-
bios regionales en la función del nervio sensorial y 
provocar una degeneración axonal responsable del 
círculo vicioso doloroso. Otros síntomas asociados 
a DSR son sudoración anormal, edemas, déficit 
sensorial, alteración en el crecimiento uñas-pelo, 
alteraciones motoras, cambios cutáneos.

La anamnesis detallada es fundamental para el 
diagnóstico diferencial ya que se describe que has-
ta 6 meses antes de la aparición de DSR puede 
haber un motivo desencadenante4-6.

OBSERVACIONES CLINICAS

Mujer de 25 años de edad con antecedente perso-
nal de alergia a ácido acetilsalicílico, asma extrín-
seca, hernia discal en L5-S1 y herniorrafia inguinal 
derecha. Tras esguince de tobillo derecho en 2003 
se le inmovilizó con férula posterior durante 4 se-
manas y posteriormente tratamiento fisioterápico 
de repetición. A pesar de esto persistió el dolor, 
impotencia funcional, edema y posteriormente de-
formidad de tobillo y pie. Comienza a frecuentar el 
centro de salud por el intenso y continuo dolor que 
refiere, demandando tratamientos para el alivio del 

mismo. Su médico de familia la deriva al reumató-
logo para estudio.

Se le realizaron numerosas pruebas complementa-
rias entre ellas analítica (hemograma, velocidad de 
sedimentación globular, bioquímica hepática, fac-
tor reumatoide, Ig M, PCR, proteinograma, tirotro-
pina y sedimento de orina) sin alteraciones, radio-
grafía de tobillo sin alteraciones óseas de interés, 
electromiograma y artrocentesis sin alteraciones. 
De esta manera se realizó diagnóstico diferencial 
con artritis infecciosa, reumática y artropatía infla-
matoria.

En 2004 ingresó por flebitis en miembro inferior de-
recho y en la gammagrafía de 3 fases se visualizó 
una disminución de vascularización y fijación del 
trazador, finalmente diagnosticándole de DSR en 
miembro inferior derecho.

Comenzó tratamiento con pamidronato intraveno-
so, corticoides, gabapentina, pregabalina así como 
intervencionismo con catéter epidural por clínica 
del dolor entre otros sin mejoría. Ha tenido brotes 
recurrentes de dolor. En 2012 fue intervenida en 
dos ocasiones de tenotomía del tendón de Aquiles 
y artrodesis de tobillo con recuperación incompleta 
precisando un bastón para deambular por exterio-
res (figura 1).

En enero de 2015 presenta inflamación en mano 
derecha que relaciona con quemadura en dorso 
de la mano dos meses antes. Nuevamente analíti-
ca sin alteraciones de interés, radiografía de mano 
derecha con tendencia a la flexión y sin alteracio-
nes óseas, gammagrafía de miembro superior en 3 
fases con disminución de la vascularización y fija-
ción del trazador, se diagnostica de DSR en mano 
derecha. Inicia nuevo ciclo con pamidronato, cor-
ticoides, neuromoduladores y bloqueo de ganglio 
estrellado con catéter axilar y de los nervios peri-
féricos (mediano, radial, cubital y supraescapular).

En octubre de 2015 recibió 50 sesiones de 60 mi-
nutos en cámara hiperbárica monoplaza llegando 
a 1,5 metros de presión con lo que ha presentado 
mejoría clínica del dolor y en la escala de EVA una 
bajada de 9 a 4-5. Actualmente en tratamiento con 
analgesia de primera línea de forma puntual y me-
latonina.

Presenta deformidad rígida en equino varo de pie 
derecho con antepié supinado escasamente re-
ductible, fibrosis del flexor del primer dedo e hi-
persudoración (figura 2), en rodilla derecha presen-



Figura 1. Radiografía del pie derecho de 
la paciente caso tras ambas intervenciones 
quirúrgicas

Figura 2.  Pie de la paciente caso

Figura 3.  Mano de la paciente caso
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ta dolor en hueco poplíteo a nivel de inserción de 
musculatura isquiotibial. En mano derecha presen-
ta cicatriz en dorso de mano, dolor espontáneo y 
a la movilidad conservando cierto grado de movi-
lidad pasiva, actitud en flexión palmar, desde se-
gundo a quinto dedo de mano derecha presenta 

cierre palmar reductible parcialmente, pulgar en 
flexión irreductible de articulación interfalángica, 
frialdad, cambios de coloración e hipersudoración 
(figura 3). Finalmente su diagnóstico es de DSR en 
ambos miembros derechos.
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Su hermana menor de 18 años presenta clínica 
similar en miembro superior derecho tras fractura 
de Colles desde los 13 años de edad, no presenta 
antecedentes personales de interés. Actualmente 
también en ambos pies. Las pruebas complemen-
tarias y tratamiento han sido los mismos que su 
hermana y su diagnóstico es el de DSR. Ha recibi-
do las mismas sesiones en la cámara hiperbárica 
pero en este caso no ha habido mejoría del dolor.

DISCUSIÓN

Existen más casos de distrofia simpática refleja 
de los que se registran debido a lo complicado 
de su diagnóstico. Tras un estudio en la Universi-
ty Health Network en Ontario en 58 pacientes con 
diagnóstico de SDRC (2006-2010), se observó una 
incidencia de 1-2 % después de varias fracturas, 
del 3-24 %  después de intervenciones quirúrgicas, 
10-29 %  tras lesión o torceduras (como en nuestro 
caso principal), 8 %  tras contusión o aplastamien-
to, de forma espontánea 6 % , tras un proceso in-
flamatorio 2 % . En un 2-27 %  no se ha encontrado 
el factor desencadenante7.

Aunque su máxima incidencia se da entre 40 y 60 
años, puede afectar a cualquier edad, como lo de-
muestran los casos que presentamos, de inicio a 
los 12 y 13 años. Tiene mayor frecuencia en mu-
jeres (60-80 % ) y no existe predilección de razas. 
Aunque es más frecuente la afectación de un sólo 
miembro, no existe predominio de miembros su-
periores sobre inferiores o derechos sobre izquier-
dos7,8. No se conoce su causa pero se cree que es 
motivado por un trastorno en el sistema nervioso 
simpático. Se puede considerar que existen inte-
racciones simpático-sensitivas en los tejidos sanos 
en el humano así como que la actividad simpática 
y las catecolaminas activen primariamente los no-
ciceptores aferentes. De ahí el fracaso terapéutico 
con solo simpaticolíticos.

El diagnóstico de DSR es eminentemente clínico 
pero existen exámenes que orientan a su diagnós-
tico. Entre estos estarían la radiografía simple que 
nos mostraría osteoporosis moteada en un princi-
pio y posteriormente difusa (no es el caso de nues-
tra paciente). También es importante la densitome-
tría ósea en la que veríamos desmineralización en 
el área afectada de forma precoz. Es de gran ayuda 
otra prueba diagnóstica llamada cintigrama óseo 
trifásico, en la que se puede apreciar un aumento 
del flujo en los tejidos blandos periarticulares des-
pués de administrar el medio de contraste, este se 
encuentra alterado en un 60 %  de los pacientes, de 
ahí su importancia. Otra prueba complementaria, 
con la que finalmente fueron diagnosticadas nues-
tras pacientes, es la gammagrafía ósea con 99mTc, 
en el que casi el 85 %  de los pacientes diagnos-
ticados de DSR muestran hipercaptación respecto 
al área contralateral. Por otro lado, la termografía 
nos pone de manifiesto la temperatura infrarroja 
emitida por la piel y la resonancia magnética nu-
clear la existencia de edema medular4,5.

No existen criterios unánimemente aceptados para 
llegar al diagnóstico de la enfermedad. El comi-
té de clasificación de la IASP aceptó los criterios 
diagnósticos de la SDRC (tabla 1) y fueron publica-
dos en 1994. Se han evaluado otros criterios diag-
nósticos como los de Doury o los de Kozin pero el 
IASP con sus criterios pretende evitar el exceso de 
diagnósticos que se producen en este síndrome5. 
En lo que sí existe unanimidad es en el diagnóstico 
precoz y multidisciplinar para obtener los mejores 
resultados de recuperación funcional.

En cuanto al tratamiento de la DSR, va encaminado 
hacia la mejora sintomática y la prevención de la 
atrofia. Es fundamental el tratamiento rehabilitador. 
El objetivo es mantener la movilidad de la extremi-
dad, evitando la rigidez y la contractura muscular 
asociada al dolor y disminuir el edema. Entre las 
técnicas se incluyen electroterapia, mesoterapia, 

1. Existencia de episodio nuevo previo o desencadenante

2. Presencia de dolor espontáneo o alodinia / hiperalgesia no limitado a la distribución territorial de un
nervio periférico y desproporcionado al episodio desencadenante

3. Existencia de edema previo en el momento del diagnóstico, alteración del flujo sanguíneo cutáneo o
actividad sudomotora alterada en la región dolorosa

4. Ausencia de otras condiciones que puedan explicar el cuadro doloroso y disfunción

Tabla 1. Criterios diagnósticos de IASP
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baños de contraste, cinesiterapia, electroestimula-
ción transcutánea (TENS), ultrasonidos o magneto-
terapia. Es imprescindible y se debe aplicar desde 
las primeras etapas de forma progresiva. Está indi-
cada la natación y ejercicios en la piscina9.

Para tratar el dolor se utilizan analgésicos y antiin-
flamatorios no esteroideos (AINEs). Los antidepre-
sivos tricíclicos (amitriptilina) son útiles en todas las 
fases de esta enfermedad especialmente si el do-
lor es constante. La gabapentina es útil en dolores 
espontáneos y paroxísticos. La morfina se utiliza 
para dolores severos. El nifedipino ayuda a reducir 
el dolor de tipo vascular. Los fármacos más utiliza-
dos por sus buenos resultados son la calcitonina 
(tanto por vía subcutánea como intranasal) y los 
bifosfonatos (pamidronato), pero si el paciente no 
responde se procede a realizar bloqueo simpático, 
el cual, logra un alivio sintomático del 70 % de los 
pacientes. Se suele requerir de 3 a 6 sesiones4-6,8,10.

También se ha recurrido a la amputación para el 
alivio del dolor, pero, según un estudio realizado 
por Bodde, los casos realizados no dejan claros 
los beneficios o efectos adversos de la amputación 
ante este diagnóstico11.

En los casos que describimos, ninguna medica-
ción, cirugía ni fisioterapia ha sido efectivo para 
calmarles el dolor y tan sólo el tratamiento en cá-
mara hiperbárica le ha sido efectiva a la paciente 
del caso.

En cuanto a la genética, aún falta mucho por cono-
cerse. Se han realizado varios estudios, entre ellos 
el que realizó Herlyn et al12. con 163 pacientes con 
fractura de Colles. Se les realizó un seguimiento 
durante 1 año, diagnosticando finalmente a 15 pa-
cientes de DSR y una asociación con un polimor-
fismo del nucleótido rs1048101 del adrenoreceptor 
alfa1a, concluyó que es un factor de riesgo para 
el desarrollo de DSR tras una fractura de Colles. 
Existen genes identificados en otras causas de 
distonía que también están implicados en la DSR 
y reciben el nombre de DYT. Gosso hizo un estu-
dio en 44 pacientes con SDRC, secuenciando los 
exones de los genes DYT1, DYT5a, DYT5b, DYT6 
y DYT12, excluyendo que estos genes jueguen un 
papel importante en SDRC13. Hagashimoto sugiere 
que niños con patologías mitocondriales hereda-
das pueden tener variaciones del ADN mitocon-
drial que predisponen al desarrollo de DSR tipo 114. 
Cvjeticanin estudió huellas dactilares de 60 varo-
nes con DSR tipo 1 y los comparó con 200 varones 
fenotípicamente sanos. Se encontraron valores es-

tadísticamente significativos en 12 variables de 25, 
entre ellos el aumento de rugosidades en dedos 
concluyendo que existe relación entre el sistema 
poligénico responsable del desarrollo de las carac-
terísticas dermatoglíficas digitopalmares y algún 
locus poligénico de la algodistrofia, pudiendo ser 
útil en la prevención de la patología15. 

La distrofia simpática refleja (DSR) es una enferme-
dad de difícil diagnóstico. Existen un gran número 
de casos que aún no se han diagnosticado y posi-
blemente esta sea la causa de su baja prevalencia.

Es fundamental la realización de una buena anam-
nesis. Se debe tener en cuenta la presencia de 
factores desencadenantes de la enfermedad para 
procurar mejorar su evolución. Es necesario un 
tratamiento multidisciplinar con mayor enfoque a 
la fisioterapia que juega un papel fundamental en 
la recuperación de la funcionalidad y el enlenteci-
miento de la enfermedad.

El dolor de origen neuropático es muy complejo y a 
pesar de los avances de los últimos años continúa 
siendo una causa de sufrimiento importante en pa-
cientes con dolor crónico. Hay un número impor-
tante de pacientes que experimentan una notable 
mejoría pero otros permanecen discapacitados, 
con alteraciones de la esfera psíquica requiriendo 
un enfoque multidisciplinario.

La DSR puede llegar a ser de difícil control por per-
sistencia del dolor por lo que es de vital importan-
cia seguir trabajando para conseguir un tratamien-
to eficaz.

Nos llama la atención que aparezca más de un 
caso en la misma unidad familiar. Sería interesante 
utilizar casos como éste y similares encontrados en 
la bibliografía revisada12-16 para ahondar en el estu-
dio genético de esta patología. Puede que ahí esté 
el futuro de las investigaciones para encontrar una 
solución exitosa para tantas personas que sufren 
esta patología.
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