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VOGLIAMO CONTINUARE A CHIAMARLA COSI?

Stefano Tognon
MediClinic - Pozzonovo (PD)

Referente

i Stefano Tognon - Via Roma, 75/c - 35036 Montegrotto Terme (PD) - Tel. 392/1693977

i E-mail: stefano.tognon@tin.it

ALGODISTROPHY: SHOULD WE CALL IT STILL THIS WAY?

SINTESI

La Sindrome da Dolore Regionale Complesso (SDRC) rappresenta una patologia i cui
confini diagnostici e le indicazioni terapeutiche sono abbastanza ben definiti, ma la cui
conoscenza approfondita ¢ globalmente poco diffusa. Non raramente le diagnosi sono
confuse ed i trattamenti incompleti o con basi scientifiche incerte. Vengono quindi illu-
strati i criteri diagnostici e si passa in seguito a descrivere sommariamente i trattamenti
attualmente proposti e validati. Vengono anche discusse le proposte di “voci fuori dal
coro” che hanno il pregio di stimolare la riflessione sul tema della SDRC. Si auspica,
infine, la promozione di corsi di formazione ed aggiornamento sotto I’egida della So-
cieta Italiana di Chirurgia della Mano.

Parole chiave: CRPS, algodistrofia, diagnosi, trattamento, chirurgia della mano

SUMMARY

The Complex Regional Pain Syndrome (CRPS) represents a specific pathology who-
se diagnostic boundaries and therapeutic suggestions are quite clear, but their deep
knowledge is essentially poorly diffused. Diagnoses are frequently confused and tre-
atment incomplete or poorly scientifically based. Here you will find the diagnostic cri-
teria and modern and validated treatments. We discuss the “alternative” ideas that have
the great value of stimulating discussions about CRPS. We hope, finally, that the Italian
Society for Surgery of the Hand will stimulate new courses about this interesting topic.

Keywords: CRPS, algodystrophy, diagnosis, treatment, hand surgery

PRESENTAZIONE

Circa due anni fa, quando, nacque I’idea di
una riunione (gia “congresso” sembrava un
termine pomposo...) sull’algodistrofia, le
adesioni furono entusiastiche e numerose.
Il tema, era evidente, era atteso ed interes-
sante. Piu di qualche collega riconobbe la
necessita di approfondirlo.

° Stefano Tognon

Spesso accade cosi per gli argomenti “impor-
tanti”. E scritto tra virgolette perché qui il ter-
mine “importante” caratterizza un tema la cui
complessita lo relega spesso tra quelli in cui
I’aggiornarsi diventa difficile ed a volte teme-
rario. Si, perché — lo si scopre approfondendolo
—1 dubbi sono ancora molti, la diagnosi incerta,
i risultati non di rado poco piu che deludenti.
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Proporre, quindi, un incontro d’approfon-
dimento sull’algodistrofia, tema particolar-
menteseguito ed oggetto di studi personali
da lungo tempo, ¢ stato uno stimolo. Sti-
molo che ¢ stato raccolto e sviluppato dai
molti colleghi ed amici che sono poi dive-
nuti la parte vitale di quello stesso incontro
(e di altri, estremamente interessanti, che lo
hanno preceduto e seguito).

Quel lavoro, servito a preparare e poi svi-
luppare la riunione, ha poi ulteriormente
portato in vario modo a questa pubblicazio-
ne che la Societa Italiana di Chirurgia della
Mano propone.

Alcuni dei lavori presenti in questo volume
provengono da quanto discusso in quell’in-
contro, altri sono il segno di quanto il tema
“algodistrofia” rappresenti comunque un ar-
gomento “caldo” sul quale la nostra comuni-
ta scientifica si sta confrontando.

Ne sono definitiva prova le linee-guida che
vengono esposte.

INTRODUZIONE

“L’ Algodistrofia” ¢ una patologia di riscon-
tro comune, specialmente (ma non solo)
nell’ambito della chirurgia della mano.
Tale comune riscontro fa si che essa venga
riconosciuta e trattata in ogni ambito orto-
pedico o dove si curino le patologie della
mano (pronto soccorsi, ambulatori, reparti
ortopedici generali, centri di chirurga del-
la mano...), con atteggiamenti diagnostici
e terapeutici 1 quali, pero, a volte risulta-
no piuttosto datati e non sempre confortati
da basi scientifiche solide, ma piuttosto da
consuetudini.

Tali atteggiamenti (e comunque — ad onor
del vero - anche una particolare difficolta
diagnostica e la mancanza di univoche e
precise indicazioni terapeutiche) fa si che
il paziente affetto da ‘“‘algodistrofia” ven-
ga sovente sballottato da uno specialista

SDRC (Algodistrofia)

all’altro, senza essere indirizzato lungo una
coerente ed univoca via terapeutica. Altre
volte la diagnosi viene posta, ma ne deriva
un protrarsi di trattamenti gestiti episodi-
camente, con scarso legame logico oppure
non sequenziali. La naturale conseguenza ¢
il frequente riscontro di risultati scadenti, di
insoddisfazione del paziente e frustrazione
del medico.

La nostra sensazione ¢ che vi sia poca co-
noscenza dell’“algodistrofia” anche a cau-
sa di una mancanza di proposte formative
specifiche.

Da ci0 nasce il tentativo di cercare di col-
mare questo vuoto per fornire conoscenza
aggiornata sia sulle caratteristiche della
sindrome, sulle sue possibilita diagnostiche
e finalmente su quelle terapeutiche.

COS’E LA SINDROME DA DOLORE
REGIONALE COMPLESSO
(ALGODISTROFIA)

Ogni ortopedico ha certamente posto pil
volte nella propria vita professionale la
diagnosi di SDRC (o CRPS, dall’acronimo
anglosassone Complex Regional Pain Syn-
drome).

Ma I’ha sempre fatto con sicurezza e con-
vinzione?

E da tale diagnosi sono sempre discese de-
cisioni terapeutiche corrette, ma soprattutto
aggiornate e basate su dati di scienza?

In poche patologie ortopediche, come av-
viene per la CRPS, si assisteva e tuttora
si assiste alla formulazione della stessa
diagnosi per casi spesso molto diversi tra
loro ed alla proposizione di trattamenti as-
sai diversificati che non seguono protocolli
definiti, ma proposte soggettive e prive del
conforto di dati scientifici o di evidenza cli-
nica consolidata.

Il lavoro di revisione della letteratura di Pa-
jardi e coll. ci fornisce un’accurata visione

Algodistrofia: vogliamo continuare a chiamarla cosi? o
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d’insieme che ben individua il problema e
ne sviluppa gli aspetti; esso ¢ anche utile per
trovare le basi di letteratura cui fare riferi-
mento per un percorso personale di studio.

UN PO’ DI STORIA

La prima definizione di “causalgia” deriva
da Silas Weird Mitchell, allievo di Claude
Bernard, che alla fine del diciannovesimo
secolo individuo pazienti che soffrivano di
un dolore urente (da cui il termine) anche
in modo sproporzionato rispetto alla causa
iniziale.

In seguito Evans, nel 1946, pubblicava
un articolo dal titolo “Reflex Sympatethic
Syndrome” in cui descriveva un’entita no-
sologica caratterizzata da vari sintomi e
segni, accomunati nel derivare apparente-
mente da un supposto disturbo del sistema
neurovegetativo.

Negli anni le definizioni si moltiplicarono,
seguendo anche la comparsa di nuovi stru-
menti diagnostici che consentivano di og-
gettivare le diverse situazioni cliniche.

COME LA CHIAMIAMO?

L’ampio ventaglio di definizioni non ha
fatto altro che permettere di utilizzare con
disinvoltura (ed a volte senza chiarezza...)
una definizione piuttosto che un’altra, sen-
za poter raggiungere una precisione che, in
questi casi, sarebbe stata di grande utilita.
Va anche detto, tuttavia, che tale impreci-
sione tassonomica derivava (e deriva!) da
una carenza di metodi diagnostici (sia cli-
nici che strumentali) che possano meglio
definire una diagnosi che — tuttora — viene
posta per esclusione.

L’incertezza di fondo, quindi, porta ad un
“rilassamento diagnostico” che in certi casi
sfrutta ’ampia disponibilita di definizioni
(ne abbiamo raccolte 12 solo per elencare
le pitt note) anche per riuscire a trovare una

° Stefano Tognon
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Tabella 1. Definizioni di algodistrofia.

distrofia ossea

algo-neuro-distrofia

sindrome spalla-mano

spalla congelata

rigidita post-frattura

sindrome di Leriche

atrofia ossea acuta

morbo di Sudeck

osteoporosi transitoria

distrofia simpatico-riflessa

causalgia

osteoporosi dolorosa post-traumatica

“casella” in cui inserire il nostro paziente.
Nel bene e nel male.

Come vediamo, alcune delle definizioni al-
tro non sono che la descrizione sintetica dei
sintomi maggiormente evidenti presentati
dal paziente.

Il primo punto da tenere in considerazione
¢, quindi, la necessita di usare una sola defi-
nizione: in altre parole cancellare i “dialet-
ti” ed usare una “lingua comune” condivisa
con cui definire la patologia di cui si sta
trattando, in modo da non indurre in ulte-
riore confusione con terminologia ormai
desueta e — in ogni caso — non piu confor-
tata dalla pratica clinica e letteraturaattuali.
“Sindrome da Dolore Regionale Comples-
so” (SDRC) ¢ il termine che, eventualmen-
te declinato nell’acronimo anglosassone di
CRPS (Complex Regional Pain Syndro-
me), utilizziamo anche per conformarci a
quanto ormai consolidato nell’uso interna-
zionale: ¢ una sindrome caratterizzata da un
dolore (spontaneo od evocato) continuo e
regionale che ¢ sproporzionato nel tempo e
nella sua intensita rispetto all’andamento di
un qualsiasi trauma od altra lesione nota. Il
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dolore ¢ regionale (non interessa il territo-
rio di uno specifico nervo, od un dermato-
mero) e tipicamente ha una predominanza
distale di rilievi patologici di tipo sensitivo,
motorio, sudomotorio, vasomotorio e/o tro-
fico. La sindrome presenta una progressio-
ne variabile nel tempo (1).

ALCUNI DATI EPIDEMIOLOGICI
Alcuni studi molto recenti (2,3), hanno fo-
calizzato Dattenzione sulla comparsa di
CRPS nei pazienti affetti da traumi frattura-
tivi del polso (composti 0 scomposti, trattati
conservativamente o chirurgicamente). Da
tali studi si sono tratti dati riguardanti 1’in-
cidenza di nuovi casi che, nei primi sei mesi
dopo il trauma, varia dal 3,8% all’8,8%.

E inoltre stato verificato negli stessi studi
che alcuni fattori (sesso femminile, alta
energia, comminuzione della frattura, ta-
bagismo, eta avanzata) sembrano esser in
relazione con una maggior frequenza di
presentazione della CRPS.

Tra i fattori in gioco entrano con forza quel-
li psicologici: se ¢ vero ed ormai assoda-
to che non esiste un ‘“habitus psicologico
predisponente” allo sviluppo della CRPS e
che non ¢ in gioco la somatizzazione (4),
¢ perd altrettanto vero che non ¢ raro che i
pazienti riferiscono di avvertire una scarsa
sensibilita dei sanitari alla loro condizione
di dolore e sofferenza, il che si associa alla
comparsa di sindromi depressive a causa
della prolungata sofferenza, della mancan-
za di risultati e della scarsa collaborazione
e motivazione dei pazienti stessi.

Non va dimenticato, tuttavia, che alcuni
pazienti hanno provocato autonomamente
segni di malattia al fine di ricevere risarci-
menti (5); la questione “psicologica” ¢ un
campo di grande interesse che nel caso del-
la CRPS riveste un’importanza ancora non
completamente riconosciuta.

SDRC (Algodistrofia)

In questo ambito ci viene in aiuto I’ interessan-
te ed avvincente lavoro di Martina Mattiazzo,
che esplora una dimensione che a noi chirur-
ghi puo sfuggire: quella psicologica. Il lavoro
spiega, tra I’altro, come vi sia la necessita di
tenere in considerazione un aspetto che, per
quanto non di nostro diretto interesse, ci con-
sente di trattare il nostro paziente nella sua
interezza, compensando atteggiamenti che,
per nostra formazione, potrebbero rimanere
meramente “meccanicistici”. Ecco dunque
lo stimolo a mantenere desta I’attenzione per
cogliere gli eventuali segnali che ci possano
indurre a consigliare una consulenza.

LINEE-GUIDA

L’approfondimento del tema “CRPS” ha
portato alcune comunita scientifiche a pro-
durre linee-guida. Queste ultime rappresen-
tano un utile stimolo anche per altre comu-
nita scientifiche, come quella italiana, che
stanno muovendosi, in questi anni, per svi-
luppare percorsi di indicazione condivisa e
strutturata anche sulla sindrome da dolore
regionale complesso.

In seguito alla riunione di Budapest del
2006, che ha fatto seguito ad un pronuncia-
mento espresso nel lavoro di Merksey et al.
del 1994 (6), uno degli sforzi piu efficaci
¢ stata la produzione delle linee-guida del
Royal College of Physicians NHS (7), pub-
blicate nel maggio 2012.

Ad esse fanno riferimento molti esperti del
settore, dato che in quelle linee-guida ven-
gono analizzati aspetti della patologia affe-
renti a molte delle discipline coinvolte (ria-
bilitazione e terapia occupazionale, ortope-
dia, neurologia e neurochirurgia, reumato-
logia, terapia del dolore, dermatologia).

In particolare, per quanto riguarda I’aspet-
to ortopedico, esse esprimono anche in
modo piu approfondito i possibili scenari
sintomatologici presenti.

Algodistrofia: vogliamo continuare a chiamarla cosi? 0
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A queste linee-guida si associano gli sfor-
zi che altre istituzioni stanno compiendo
per stilare un “sillabo™ nel quale anche gli
specialisti italiani possano trovare indica-
zioni validate, localizzate e moderne utili
a riconoscere e trattare la patologia. Tra le
maggiori istituzioni al lavoro su tali temi vi
sono la Regione Toscana, la Societa Italia-
na di Ortopedia e Traumatologia e la Socie-
ta Italiana Chirurgia della Mano.

La SICM, in particolare, sta svolgendo
un lavoro ad ampio raggio, coinvolgendo
esperti in occasione di incontri sui temi del-
la patologia traumatica e non (in particolare
del polso) ed esplorando atteggiamenti ed
indirizzi onde avere una base di partenza
ampia e ben chiara.

Tabella 2. Criteri di Budapest

Chirurgia della Mano - Vol. 52 (3) 2015

DIAGNOSI

La CRPS ¢ per definizione una sindrome.
Essa viene da subito divisa in due principali
sottogruppi, distinti dalla presenza o meno
di una lesione nervosa evidente: nel primo
caso (lesione nervosa non presente) s‘in-
dividua la CRPS di “tipo I”’, nel secondo
quella di “tipo I (8).

Se ¢ vero che I’esecuzione di un esame
ENE-EMG puo risultare particolarmente
doloroso per i pazienti affetti da sospetta
CRPS, ¢ anche vero che 1’individuazione di
un possibile danno nervoso ¢ determinan-
te nel porre basi terapeutiche solide per un
trattamento diretto, anche chirurgico, che
puo rivelarsi definitivo.

Diversamente, pero, le linee guida NHS

A) il paziente presenta dolore continuo sproporzionato in occasione di ogni stimolo
B) il paziente ha almeno un segno in due o piu delle categorie
C) il paziente riferisce almeno un sintomo in tre o piu delle categorie
D) nessun’altra diagnosi puo spiegare meglio sintomi e segni
Categoria Segno Sintomo
Allodinia (al tocco leggero e/o sensazione 0
. di temperatura e/o pressione somatica (perestesia
1 - sensorio . . 0 .
profonda e/o movimento articolare) va considerata
e/o iperalgesia un sintomo)
0
. - . . .| (I’assimmetria
Asimmetria di temperatura e/o variazioni ( .
2 - vasomoto- . . di tempe-
. nel colore della cute e/o asimmetria nel a
rio ratura deve
colore delle cure
essere
>1°C)
3 - sudorazione/ | Edema e/o variazioni della sudorazione 3 3
edema e/o simmetria della sudorazione
Ridotto ROM e/o alterazioni motorie
4 - mobilita/ | (debolezza, tremore, distonia) e/o modifiche 3 .
trolismo del trofismo degli annessi (peli, unghie,
cute)

° Stefano Tognon
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propongono un terzo sottotipo, la CRPS
“NOS” (Not Otherwise Specified, non ulte-
riormente specificata), che raccoglie le sin-
dromi che soddisfano solo parzialmente i
“criteri di Budapest”, ma tuttavia non sono
spiegate in alcun miglior modo da ogni al-
tra possibile condizione.

Tale necessaria incertezza lascia spazio a
considerazioni che sono state ben espres-
se da Francisco Del Pinal in un editoriale,
pubblicato nel 2013 (9) che ha suscitato
non poche reazioni.

Il vero nodo su cui I’editoriale si concentra
¢ la correttezza diagnostica: molte delle sup-
poste CRPS I che noi stessi diagnostichiamo
possono essere pill coerentemente classifi-
cate, dopo un maggiore sforzo diagnostico,
come patologie post-traumatiche o addirit-
tura post-chirurgiche di chiara collocazione.
In tal modo si evita di far entrare la malattia
(ed il paziente) in un vortice nel quale a vol-
te, ¢ difficile ammetterlo, si usa la diagnosi
di CRPS come un “jolly” da giocare quando
la diagnosi diventa ardua da porre.

La diagnosi di CRPS ¢ posta utilizzando la
tabella che riassume i “criteri di Budapest”,
in cui le affermazioni A, B, C e D devono
essere tutte verificate.

Nell’ambito della diagnostica differenzia-
le, che in questo caso & essa stessa un cri-
terio per poter procedere alla diagnosi di
CRPS 1, i principali territori da esplorare ed
eventualmente escludere sono quelli delle
infezioni dei tessuti molli, delle osteiti, del-
la mancata saldatura di fratture (che sono
divenute instabili), dell’artrite reumatoide
con le sue diverse espressioni, dei disturbi
neurologici e dei tumori maligni.

La diagnostica per immagini riveste, at-
tualmente, una particolare importanza per-
ché consente di individuare segni che, per
quanto in molti casi aspecifici, sono confor-
tati da un’alta sensibilita. Anche in questo
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caso il radiologo (come ben segnala Tur-
chetta nel proprio lavoro) deve poter avere il
massimo di informazioni possibili sul caso
in esame e sui quesiti diagnostici specifici,
per poi indirizzare al meglio la propria dia-
gnosi. E quindi importante che il radiologo
stesso faccia parte di un feam integrato.
Tornando al particolare caso della CRPS
I legata alle fratture del radio distale, sono
stati condotti studi specifici (3) che hanno
evidenziato come alcuni criteri clinici (do-
lore, tempo della sua comparsa, alterazioni
sensitive, gonfiore) rappresentino semplici,
ma estremamente utili rilievi che consento-
no di individuare realmente al suo insorgere
la CRPS 1.

Nel particolare: il dolore rappresenta una
redflag se, negli ultimi due giorni prima del
controllo eseguito dopo la prima settimana
dal trauma, presenta una NRS (numeric ra-
ting scale) uguale o maggiore di 5.

TRATTAMENTO

Numerosi lavori chiariscono che il miglio-
re trattamento dev’essere multi-discipli-
nare ed integrato, molto meglio se gestito
in tfeam, cosl come gia in alcune strutture
ospedaliere avviene.

La CRPS, in quanto sindrome, interseca
ambiti professionali che oltrepassano quelli
meramente chirurgici (ortopedici o del chi-
rurgo della mano). Le competenze, infatti,
riconducono alla medicina generale, alla
reumatologia, alla neurologia per passare
alla riabilitazione specifica, alla diagnosti-
ca per immagini e sierologica e terminare
nella psicologia ed infine nella chirurgia e
rieducazione funzionale.

La soluzione, come propone il significativo
lavoro di Laura Martini et al., ¢ il “percorso
integrato multidisciplinare”, ovvero il la-
voro in team. Il lavoro spiega come sia sta-
to sviluppato un fast-track per la diagnosi e
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cura della CRPS in cui il paziente viene (ra-
pidamente) inserito e nel quale i passaggi,
codificati e sequenziali anche se soggetti a
verifiche ed eventuali modifiche, consento-
no una diagnosi ed un trattamento specifici
e rapidi. E infatti nella rapidita di una cor-
retta diagnosi e nel precoce trattamento che
la CRPS trova i migliori risultati.

Sui trattamenti di tipo farmacologico vi
sono evidenze contrastanti. Per esempio
non ¢ stata dimostrata ’utilita dell’assun-
zione di ac. ascorbico a dosi elevate (500
mg/die) nei pazienti affetti da frattura del
radio distale (10).

Sono invece accettati (con basso fattore di
evidenza) dalle raccomandazioni presenti
nelle linee-guida gli antidolorifici, gli oppia-
cel, gli antidepressivi ed anticonvulsivanti ed
in modo particolare i bifosfonati (che hanno
il maggiore livello di evidenza), come viene
indicato nel lavoro di Loriana Esposito.

Il trattamento fisico e manuale riveste
un ruolo essenziale, come bene spiegano
Giulia Guidi e Massimo Ceruso. Rigidita
e disfunzione sono aspetti pressoché sem-
pre presenti negli arti affetti. In tale ottica
trova quindi uno specifico ruolo il terapista
esperto, conoscitore della patologia e delle
molte tecniche in uso per il trattamento.
Torna quindi a rivelarsi 1’utilita del lavoro
d’equipe, che vede nel ream di esperti la
migliore soluzione per il paziente (11,12).
Il motivo risiede nel fatto che la riabilita-
zione (fisica e motivazionale) viene ad in-
tersecarsi con il trattamento del dolore, che
dev’essere attuato sia con farmaci che con
trattamenti specifici. A questo in alcuni casi
vanno aggiunti interventi psicologici per
evitare l’insorgenza (o I’aggravamento)
di sindromi depressive, inserendo tutto il
trattamento in un percorso di informazione
continua ed educazione del paziente per un
coping efficace.

@ Stefano Tognon
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Il lavoro di Cherubino e coll. definisce in
modo concreto e sintetico le attuali cono-
scenze, facendone un sunto focalizzato so-
prattutto sull’aspetto del trattamento antal-
gico.

CONCLUSIONI

Il difficile tema della Sindrome da Dolore
Regionale Complesso deve essere declina-
to anzitutto partendo da una definizione co-
mune, condivisa ed univoca. Essa soltanto
ci consente di escludere tutte quelle defini-
zioni pilt 0 meno “di confine” che si gio-
vano di un trattamento diverso, specifico,
eventualmente piu efficace o che, all’oppo-
sto, non hanno reale riscontro.

Dopo tale partenza deve essere definita una
diagnosi precisa, che consenta di seguire
coerentemente un percorso di terapia multi-
disciplinare.

La necessita di una diagnostica rigorosa
¢ essenziale: partire dai giusti quesiti ed
utilizzare le metodiche piu sensibili per la
patologia che ¢ allo studio. Solo in questo
modo ¢ finalmente possibile far luce in un
campo, quello della CRPS, fin’ora reso in-
sicuro dalla nebbia della scarsa conoscenza
ed a volte della presunta necessita di fare
comunque diagnosi.

Seppure non vi siano certezze assolute sugli
strumenti terapeutici a nostra disposizione
o, meglio, sulla loro effettiva efficacia, al-
cuni di essi si stanno dimostrando promet-
tenti soprattutto se il loro uso consegue ad
una diagnosi precoce e corretta.

In questo ampio mosaico bene s’inserisce
anche un’attenzione al dialogo con il pa-
ziente, che non di rado si trova spaesato
ed insicuro dinnanzi ad una patologia di
cui spesso non capisce 1’origine, ma di cui
vede i gravi effetti sul proprio corpo.

E quindi importante che il paziente avverta
la sicurezza del nostro agire e la nostra vo-
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lonta di condividere con lui i vari passaggi
di quello che spesso ¢ un cammino lungo e
difficile.
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THE ALGODYSTROPHY IN HAND SURGERY: CRITICAL LITERATURE REVIEW

SINTESI

L’algodistrofia o Complex Regional Pain Syndrome (CRPS) ¢ una sindrome multisin-
tomatica e multi sistemica che puo interessare una o piu articolazioni di un arto e che
nella sua eziopatogenesi potrebbe riconoscere non solo una causa organica ma anche
una componente psicosomatica.

L’ American Pain Society ha definito I’ Algodistrofia come Distrofia Simpatico Riflessa
di Tipo I in cui il dolore, si estende oltre il territorio di pertinenza di un nervo peri-
ferico, differenziandosi invece dal CRPS di tipo II, in cui il danno nervoso ¢ sempre
accertato. L’algodistrofia della mano in una percentuale elevata di casi ¢ secondaria ad
un evento traumatico, in seguito al quale si genera una risposta algica sproporzionata
al trauma subito, come si riscontra di frequente dopo fratture di Colles, microtraumi
ripetitivi, ferite lacero-contuse o pregressi interventi chirurgici quali la Sindrome del
Tunnel Carpale o il Morbo di Dupuytren.

Gli AA nel descrivere le conoscenze attuali per la cura del paziente affetto da algodi-
strofia post-traumatica della mano, sottolineano I’importanza di un approccio multi-
disciplinare e la necessita di impostare un precoce programma riabilitativo necessario
per la ripresa della funzione danneggiata.

In questo lavoro saranno prese in considerazione 1’incidenza, le cause scatenanti, i
criteri diagnostici, la clinica, gli esiti e i possibili trattamenti dell’algodistrofia della
mano.

Parole chiave: sindrome dolorosa regionale complessa, algodistrofia, trattamento

SUMMARY

The regional pain syndrome (CRPS) can be defined as a multi symptomatic and multi
systemic Syndrome that can involve one or more limbs articulations. It’s cause could
derive not only from an organic component, but also from a psychosomatic one. The
American Pain Society defined algodystrophy as a Sympathetic Reflex Dystrophy of
Type I, where pain spreads over the relevancy region of a peripheral nerve; differently
from the CRPS of Type II, where nervous damage is always ascertained.

e Giorgio Pajardi, Laura Loda, Elena Sicilia, Chiara Novelli
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The algodystrophy of the hand is often secondary to a traumatic event, after which it
generates a painful response disproportionate to trauma as is so often the case after
Colle’s fracture, repetitive microtrauma, contused and lacerated wounds, previous sur-
gery as carpal tunnel syndrome and Dupuytren’s disease.

The authors describe the current treatments for people affected by hand post-traumatic
algodystrophy. They highlight the importance of a multidisciplinary approach and the
need to set up a rehabilitative program, in order to recuperate the damaged function.
This work will consider the incidence the incidence, the causes, the diagnostic criteria,
the clinical signs, the outcomes and different potential treatments proposed of the al-

godystrophy of the hand.

Keywords: complex regional pain syndrome, algodystrophy, treatment

INTRODUZIONE

L’algodistrofia o Complex Regional Pain
Syndrome (CRPS) ¢ una sindrome multi-
sintomatica e multi sistemica che puo in-
teressare una o piu articolazioni di un arto
e che nella sua eziopatogenesi potrebbe ri-
conoscere non solo una causa organica ma
anche una componente psicosomatica (1).
E una sindrome a comparsa ed evoluzione
imprevedibili e per tali ragioni viene consi-
derata come la pil temibile complicanza in
seguito ad un trauma o a un intervento chi-
rurgico. I siti che vengono il piu delle volte
interessati sono le mani e i piedi cosi come
I’articolazione scapolo-omerale anche se in
misura minore, mentre il gomito viene col-
pito molto raramente (2,4,7).

Tale sindrome venne descritta per la prima
volta da Ambroise Paré a meta del XVI se-
colo il quale la defini come una sindrome
dolorosa articolare e periarticolare legata a
disturbi vasomotori causati da diversi fat-
tori, senza relazione tra la severita del do-
lore persistente e ’entita del trauma inizia-
le (3,4). In letteratura tale sindrome viene
presentata con diverse nomenclature in re-
lazione al paese e all’evento scatenante; tra
1 sinonimi pil usati si ritrovano la distrofia
simpatico riflessa nei paesi anglofoni, 1’a-
trofia di Sudeck in Germania, 1’algodistro-

fia nei paesi francofoni, la sindrome spalla
mano (impiegato sovente in ambito neuro-
logico), la causalgia (ove riconoscibile le-
sione nervosa periferica)(2,3,5). Nell’am-
bito della Complex Regional Pain Syndro-
me vi ¢ una distinzione tra il tipo I, prece-
dentemente nota come “Distrofia simpatica
riflessa”, riferibile alla classica sindrome
algodistrofica in cui il dolore si estende
oltre il territorio di pertinenza di un nervo
periferico (1) e il tipo II che comprende la
sindrome causalgica (25) conseguente cio¢
a un danno accertato di un ramo nervoso
(lesione o tumore) (7,10).

L’algodistrofia della mano in una percen-
tuale elevata di casi ¢ secondaria ad un
evento traumatico, di gravita variabile, in
seguito al quale si genera una risposta al-
gica sproporzionata al trauma subito, come
si riscontra di frequente dopo fratture di
Colles, microtraumi ripetitivi, ferite lacero-
contuse o pregressi interventi chirurgici
quali la Sindrome del Tunnel Carpale o il
Morbo di Dupuytren. Nel 30% dei casi la
corretta genesi non viene riconosciuta e ci
sono solo alcuni fattori predisponenti che
possono essere considerati responsabili
quali il diabete mellito, le malattie endocri-
nologiche, I’emiplegia, i disturbi neurove-
getativi e lo stato ansioso depressivo (1).

L’algodistrofia in chirurgia della mano: revisione critica della letteratura @
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In questo lavoro saranno prese in consi-
derazione I’incidenza, le cause scatenanti,
i criteri diagnostici, la clinica, gli esiti e i
possibili trattamenti dell’algodistrofia della
mano.

EPIDEMIOLOGIA

A causa dei limiti legati all’impiego di di-
versi criteri diagnostici, la maggior parte de-
gli studi epidemiologici offre risultati solo
in parte confrontabili (8) riportando tassi
d’incidenza in popolazioni di pazienti prove-
nienti da diversi ambienti specialistici e che
presentano differenti eventi predisponenti.
Generalmente 1’algodistrofia sembra esse-
re piu frequente nelle decadi intermedie di
vita, tra 1 40 e 1 60 anni, con una maggior
incidenza nel sesso femminile che sembra
essere pill interessato con un rapporto com-
preso tra 2:1 e 4:1 nelle diverse serie di pa-
zienti (9).

Nessuna fascia d’eta sembra tuttavia es-
sere esente, compresa l’eta pediatrica e,
soprattutto, la prima adolescenza dove le
manifestazioni cliniche e i dati strumentali
sembrano mostrare una maggior incidenza
di quelle che vengono definite forme “fred-
de”, ipocaptanti all’indagine scintigrafica
(14). Nell’unico studio di popolazione fino-
ra pubblicato viene segnalata un’incidenza
annuale di 5,4/100.000 con una prevalenza
del 20,5/100.000(15).

Viene inoltre confermato il dato di come
circa la meta dei casi (dal 40 al 65%) ri-
conosca quale evento scatenante un trauma
(16) che prescinde dalla gravita dello stesso
(frattura, distorsione, intervento chirurgico,
microtrauma ripetuto) e che puo interessa-
re strutture scheletriche, articolari o sem-
plicemente 1 tessuti molli. In tale ambito ¢
la frattura dell’estremita distale del radio
(frattura di Colles) I’evento traumatico che
piu frequentemente si complica con 1’al-

@ Giorgio Pajardi, Laura Loda, Elena Sicilia, Chiara Novelli
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godistrofia. Inoltre ¢ ancora dibattuto se la
comparsa di tale sindrome possa dipendere
dalla gravita della frattura, dalle modalita
di riduzione della stessa e dalle procedure
di immobilizzazione (18).

Tra le altre situazioni cliniche che sembra-
no costituire eventi predisponenti vanno
riportati I’infarto miocardico e le sindromi
emiplegiche,cosi come il diabete melli-
to sembra rappresentare un fattore predi-
sponente. Va tuttavia segnalato che in una
percentuale variabile dal 10 al 26%, a se-
conda delle diverse casistiche, la comparsa
dell’algodistrofia non consente di identifi-
care alcun evento o patologia ad essa cor-
relabile (19).

EZIOLOGIA

Non esiste una causa evidente, vi & spesso
una sproporzione tra la gravita dei sintomi e
dei segni e I’entita della causa scatenante. E
infatti sorprendente come si sviluppi una sin-
drome di tale gravita dopo traumi banali che
in altre persone guariscono rapidamente (2).
Nel lavoro di Birklein del 2000 sono state
rilevate le seguenti cause scatenanti: frattu-
ra degli arti (41,3%), interventi chirurgici o
traumi dei tessuti molli (46,3%), chirurgia
per sindrome del tunnel carpale (13,9%),
lesione del tronco nervoso o della radice
(6%), differenti traumi minori (11%)(21).
Un fattore predisponente per il tipo I com-
prende le fratture di Colles: il 25% dei pa-
zienti con fratture di Colles ha mostrato se-
gni di CPRS (Atkins 1990)(18) ed il 26%
ha avuto segni residui di CRPS anche dopo
10 anni dalla frattura (Field 1992). Field e
collaboratori riportano che una pressione
elevata sotto gesso, indicativa di un ges-
so stretto e tumefazione, era correlata al
60% di probabilita di sviluppare sintomi
di CRPS (22). Bickerstaff e Kanis (1994)
hanno riscontrato che il 50% dei loro pa-
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zienti affetti da CRPS con sintomi residui
a 1 anno dalla frattura di Colles presentava
anche una delle seguenti condizioni: frat-
ture gravi o fratture che avevano richiesto
manipolazioni, coinvolgimento dello stiloi-
de ulnare o gesso primario (19).

Per quanto riguarda le CRPS tipo II, Richards
ha riportato che su 461 pazienti affetti da cau-
salgia I’83% aveva lesioni che coinvolgeva-
no i nervi mediano o tibiale, il 53% pit di
un nervo colpito e 1’88% lesioni prossimali
al gomito o al ginocchio. Lesioni parziali del
nervo tendono a produrre quadri atipici. La
neuropatia da compressione a qualsiasi livel-
lo puo essere complicata da CPRS tipo II.

DIAGNOSI

Nel 1994 I’Associazione Internazionale
per lo Studio del Dolore (IASP) ha conia-
to il termine Sindrome Dolorosa Regionale
Complessa di tipo I a sostituire il termine
di distrofia simpatico riflessa e il termine
Sindrome Dolorosa Regionale Comples-
sa di tipo II a sostituire il termine causal-
gia (2,3,10). Tale inquadramento aveva lo
scopo di uniformare 1’eccessivo numero di
appellativi presenti nella letteratura medica
dell’ultimo secolo e di evidenziare alcune
delle piu tipiche manifestazioni cliniche di
tale sindrome. L’aggettivazione complex si
riferisce infatti all’estrema variabilita dei
fenomeni clinici rilevabili durante il decor-
so di malattia; il termine regional sottende
invece alla localizzazione anatomica che
prescinde da una distribuzione metamerica
e che interessa le regioni distali di un arto
(mano e piede), mentre pain fa riferimen-
to all’unica manifestazione clinica impre-
scindibile e cioe la sintomatologia dolorosa
(9). In base a tali caratteristiche la CRPS
I veniva definita quindi come “una varie-
ta di condizioni dolorose che seguono un
evento scatenante, a manifestazione regio-
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nale con una predominanza distale delle
possibili manifestazioni cliniche che ecce-
dono per gravita e durata il decorso clinico
atteso sulla base dell’evento scatenante e
con una progressione variabile nel tempo”
(2,3,9,10). I criteri diagnostici vengono ri-
portati in Tab 1.

Data la scarsa specificita (0,36) che tali cri-
teri mostravano nei confronti di sindromi
dolorose neuropatiche, come ad esempio la
neuropatia diabetica o la nevralgia poster-
petica, nel 1999 ¢ stata proposta una suc-
cessiva revisione da Harden et al (2,3,9,11).
Tali criteri diagnostici revisionati vengono
riportati in Tab 2.

La tempestivita della diagnosi ¢ stata cor-
relata da molti autori all’entita del recupero
funzionale ma non ¢ in grado di garantire la
completa risoluzione della sintomatologia.
La diagnosi dell’algodistrofia della mano
¢ principalmente clinica e ancora oggi non
sono disponibili test specifici (2,3). Data
I’importanza della clinica, risulta indispen-
sabile la valutazione del dolore, delle al-
terazioni vasomotorie (edema, variazioni
della temperatura e del colore della cute),
trofiche (cute pallida e lucida, alterazioni
della morfologia e degli annessi cutanei)
e delle retrazioni muscolari in quanto, in
assenza di un intervento precoce e mira-
to, si stabilisce una progressiva riduzione
dell’escursione articolare, globale e seletti-
va, della mano ed un progressivo deficit di
forza fino alla completa limitazione funzio-
nale dell’arto superiore, con difficolta nello
svolgimento delle attivita della vita quoti-
diana (9). Si ¢ riscontrato infatti come tale
sindrome spesso interferisca con la capaci-
ta di lavorare (tasso del 62%), con il sonno
(96%), con la mobilita (86%) e la cura di sé
(57%) (7).

Per la valutazione del dolore vengono im-
piegate scale visivo analogiche (VAS) re-

L’algodistrofia in chirurgia della mano: revisione critica della letteratura @
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Tabella 1. Criteri diagnostici della sindrome algodistrofica (complex regional pain syndrome
type I) (Merskey H, Bogduk N.IASP 1994).

CRITERI DIAGNOSTICI SEGNI E SINTOMI

Dolore urente

Iperestesia

Differenze di temperatura rispetto al
segmento controlaterale

Alterazioni del colorito cutaneo
Alterazioni della sudorazione
Edema

Alterazioni ungueali

Alterazioni cutanee

Presenza di un evento predisponente o
scatenante

Dolore continuo, allodinia, iperalgesia, con
una sintomatologia dolorosa non

proporzionata all’evento scatenante

Evidenza in qualche momento nel corso di
malattia di edema, anomalie circolatorie
e/o un’anomala attivita sudomotoria nella

. . Ipostenia
regione interessata )
, .. . . ) . | Tremori
La diagnosi ¢ possibile previa esclusione di Distonia
altre possibili condizioni che possono . . .
- . . Ridotta escursione articolare
essere responsabili della sintomatologia .
. . Iperagesia
dolorosa e delle altre manifestazioni >
Allodinia

Tabella 2. Revisione dei criteri diagnostici della complex regional pain syndrome I
(Bruehl S et al. Pain 1999).

Dolore continuo sproporzionato all’evento scatenante

Il paziente deve riferire la presenza di almeno un sintomo per ognuna delle seguenti

categorie:

* Alterazioni sensoriali: iperestesia

e Alterazioni vasomotorie: asimmetria di temperatura e/o alterazione e/o asimmetria del
colorito cutaneo

¢ Alterazioni sudomotorie/edema: edema e/o anomalie e/o asimmetria della sudorazione

e Alterazioni motorie/trofiche: ridotta escursione articolare e/o anomalie motorie

(ipostenia, tremori, distonia) e/o alterazioni trofiche (cute, unghie, annessi piliferi)

Deve essere obiettivabile almeno un segno in due o piu delle seguenti categorie:

* Alterazioni sensoriali: iperalgesia e/o allodinia

e Alterazioni vasomotorie: evidenza di un’asimmetria al termotatto e/o alterazione e/o
asimmetria del colorito cutaneo

e Alterazioni sudomotorie/edema: evidenza di edema e/o anomalie e/o asimmetria della
sudorazione

e Alterazioni motorie/trofiche: evidenza di ridotta escursione articolare e/o anomalie
motorie (ipostenia, tremori, distonia) e/o alterazioni trofiche (cute, unghie, annessi piliferi)
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gistrando il dolore che il paziente riferisce
di avvertire nei differenti momenti della
giornata e in relazione alla attivita svolta; il
punteggio di tale scala va da O (assenza di
dolore) a 10 (dolore massimo) (1,2,3).
L’edema puo essere determinato utilizzan-
do un volumetro per mani misurando la
quantita di liquido che fuoriesce parago-
nandolo con la mano controlaterale (2,3).
La destrezza, la coordinazione e la motili-
ta fine delle mani viene valutata semplice-
mente invitando il paziente a toccarsi con
il polpastrello del pollice 1’apice di ciascun
dito in maniera veloce e continua, oppure
ad eseguire una funzione semplice come
sbottonarsi ed abbottonarsi la camicia. La
valutazione del bilancio articolare del polso
e della mano, in tutte le direzioni del mo-
vimento, viene effettuata con un semplice
goniometro mentre per la misurazione del-
la forza muscolare della mano si possono
utilizzare dinamometri e la scala MRC
(Medical Research Council) con un pun-
teggio assegnato che va da un minimo di 0
(assenza di contrazione) ad un massimo di
5 (forza normale). In questo ultimo caso ¢
importante inoltre valutare ciascun gruppo
muscolare, comparando [’arto interessato
con il controlaterale in modo da ottenere
parametri di confronto validi e conseguire
quindi un punteggio reale della forza (1).
Le differenze di temperatura vengono va-
lutate attraverso utilizzo di un termometro
infrarossi; la soglia per considerare la diffe-
renza di temperatura significativa ¢ di 1,5°
C(2,3). Si possono effettuare inoltre, movi-
menti combinati pil complessi attraverso
il Box and Block Test of Manual Dextery
(spostare cioe dei cubetti da un compar-
timento all’altro di un contenitore) o il
Purdue Pegboard Test (assemblare il piu
velocemente possibile, piccoli pioli metal-
lici con rondelle e cilindretti ed infilarli in
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appositi fori). Accanto ai disturbi motori ed
alle limitazioni articolari ¢ opportuno veri-
ficare I’eventuale sofferenza neurogena as-
sociata, attraverso 1’esame della sensibilita
in particolare del nervo radiale, mediano ed
ulnare (1).

I dati di laboratorio non offrono solitamen-
te informazioni utili alla diagnosi. Gli indi-
ci di flogosi sono costantemente nella nor-
ma e solo occasionalmente sono segnalati
incrementi di alcuni marcatori del riassor-
bimento osseo quali 1’idrossiprolina, le pi-
ridinoline urinarie e il peptide N terminale
del collageno di tipo I (12,13).

La diagnosi si basa non solo sulla clinica ,
ma anche sull’osservazione radiologica; la
tumefazione dei tessuti molli e 1’osteopo-
rosi regionale sono sicuramente tra le ma-
nifestazioni piu evidenti alla radiografia.
La scintigrafia ossea permette di rilevare
le alterazioni tipiche della CRPS piu pre-
coci rispetto alle radiografie convenzionali
e a volte anche della clinica, con accumulo
dei radionuclidi nella regione articolare, in
relazione a un’aumentata vascolarizzazio-
ne della membrana sinoviale. Utilizzando
marcatori con un tropismo prevalentemen-
te osseo, si rileva un aumentato uptake nei
segmenti ossei interessati, a carattere dif-
fuso, con prevalenza periarticolare. Nelle
fasi precoci puo essere predominante la
captazione dei tessuti molli. E importante
segnalare come il quadro scintigrafico vari
in relazione alle differenti fasi della CRPS.
Analisi quantitative hanno confermato la
progressiva perdita minerale delle ossa
coinvolte, con un aumento della porosita,
un assottigliamento della corticale e perdita
dell’osso trabecolare, correlate con la dura-
ta e ’evoluzione della CRPS. Al momento
attuale 1’effettivo ruolo del power Doppler
e della RM per la diagnosi di CRPS non
¢ ancora chiaramente definito. La biopsia
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della membrana sinoviale rileva edema,
proliferazione e disordine architetturale del
lining , aumentata vascolarizzazione, fibrosi
ed un minimo infiltrato inflammatorio pe-
rivascolare; la cartilagine pud andare in-
contro a fibrosi e a livello cutaneo non si
rilevano franche alterazioni istologiche (2).

CARATTERISTICHE CLINICHE

Le diverse manifestazioni cliniche della
CRPS 1 possono presentarsi con variabile
evidenza e con una dinamica temporale che
modifica sostanzialmente il quadro clinico
a seconda del periodo di osservazione. A
fronte della forma “classica” o “completa”
di seguito descritta, il cui quadro clinico
¢ altamente indicativo, va tenuto conto di
come le sindromi “incomplete” rappresenti-
no frequentemente affezioni la cui diagnosi
necessita di un conforto proveniente dalle
indagini strumentali. La malattia, nella sua
patomorfosi piu tipica, presenta segni cli-
nici piu facilmente apprezzabili quando in-
teressa un segmento distale, quale la mano
o il piede, ed ¢ caratterizzata da dolore e
tumefazione con notevole impotenza fun-
zionale associati ad alterazioni del trofismo
cutaneo e degli annessi e a segni d’instabi-
lita vasomotoria. Il dolore, spesso definito
come trafittivo o urente, esordisce d’im-
provviso o piul spesso progressivamente;
solitamente continuo, viene aggravato dal
carico o dalla mobilizzazione ed ¢ presen-
te anche durante il riposo notturno, spesso
esacerbato dal contatto con le lenzuola e,
quindi, in grado di disturbare notevolmen-
te la qualita del sonno. Tipico ¢ il modesto
controllo esercitato da farmaci analgesici
o antinfiammatori. In una discreta percen-
tuale di pazienti sono presenti alcuni segni
tipici di un’alterata percezione dolorosa
quali I’allodinia, cio¢ la percezione doloro-
sa per stimoli normalmente non algogeni,
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e I'iperpatia, cio¢ la sensazione dolorosa
che tende ad aumentare al ripetersi della
stimolazione e che persiste anche dopo la
cessazione dello stimolo stesso. La sensi-
bilita tattile e termica ¢ spesso diminuita.
L’edema sottocutaneo, solitamente piu evi-
dente durante le fasi iniziali della malattia,
puo presentare o meno il segno della fovea
e tende a essere pil intenso in sede periar-
ticolare; solitamente anche le dita vengono
coinvolte e la cute si presenta tesa, ispessita
e lucida con la scomparsa delle pliche cu-
tanee e del disegno dei tendini. L’interessa-
mento degli annessi cutanei ¢ testimonia-
to dalle alterazioni strutturali delle unghie
che, divenendo fragili, tendono a sfaldarsi
e, nelle fasi avanzate di malattia, mostra-
no in qualche caso alterazioni di forma con
aumento delle curvature (unghie “a vetrino
d’orologio”). Gli annessi piliferi possono
diradarsi sino a scomparire o, al contrario,
viene descritta in qualche caso un’ipertri-
cosi. In poco meno della meta dei pazienti
¢ presente un’iperidrosi.

Nella classic stadiazione della malattia pro-
posta da Steinbrocker (23) a questa fase
iniziale fa seguito, dopo un periodo varia-
bile dai 3 ai 6 mesi, un secondo stadio nel
quale la maggior parte delle manifestazioni
cliniche riportate precedentemente tende a
regredire in modo spontaneo per lasciare il
posto ad alterazioni definite “distrofiche”.
L’edema tende progressivamente a recede-
re e la cute si presenta fredda e lucida con
perdita della normale elasticita. Si rende
evidente un deficit funzionale articolare
legato a un ispessimento e a una perdita
di elasticita delle capsule articolari e del-
le guaine tendinee. L’ipertonia muscolare,
spesso evidenziabile nelle prime fasi a vol-
te associata a tremore, lascia gradualmente
il posto a una contrattura e a un’ipotrofia.
Non raramente, la fascia palmare o plantare
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si presenta ispessita e anelastica con aspetti
che possono evocare I’esito di fenomeni fa-
scitici o del tipo malattia di Dupuytren. In
un tempo variabile da qualche settimana a
qualche mese, lo stadio II (distrofico) evol-
ve, secondo la classica descrizione, verso
lo stadio III (atrofico). In questo stadio gli
aspetti atrofici della cute e del tessuto sotto-
cutaneo, la contrattura fasciale, muscolare
e capsulare progrediscono ulteriormente,
rendendo tale condizione irreversibile. Tale
descrizione in fasi successive, che corri-
sponde al tradizionale e forse al piu didat-
tico inquadramento delle forme “classiche”
secondo un’evoluzione temporale del qua-
dro clinico, viene attualmente riconsiderata
anche alla luce di studi epidemiologici ba-
sati su un rilevante numero di casi (24). La
differenza sostanziale che emerge dai risul-
tati degli studi sembra essere rappresentata
da un esordio “freddo”, senza cio€ i classici
segni ascrivibili alle fasi iniziali di malat-
tia, che interesserebbe circa un terzo di tutti
i pazienti che, incidentalmente, avrebbero
una prognosi peggiore in termini di durata
di malattia e di disabilita permanente.

Al di 1a della suddivisione della malattia in
possibili stadi successivi, nella pratica cli-
nica ¢ di frequente riscontro una fluttuazio-
ne delle manifestazioni cliniche tra il primo
e il secondo stadio, con un progressivo e
graduale passaggio verso la fase dell’atro-
fia e delle contratture nella quale raramente
¢ dato di osservare un sostanziale beneficio
terapeutico, qualunque sia il trattamento at-
tuato.

TRATTAMENTO

L’obiettivo finale di tutti i trattamenti
proposti ¢ il recupero della funzionalita
dell’arto affetto nel minor tempo possibi-
le. E anzitutto fondamentale educare il pa-
ziente ed i familiari in merito alla patologia
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ed origine del dolore, agli effetti negativi
del disuso, all’importanza della riattivazio-
ne dell’arto affetto ed alla necessita di una
partecipazione attiva e costante al proto-
collo terapeutico. Importante infine ¢ for-
nire obiettivi chiari e raggiungibili con il
trattamento e fornire le corrette aspettative.
Essendo fisiopatologia ed eziologia ancora
poco chiare, ¢ difficoltoso parlare di una
vera e propria prevenzione ma € piu corret-
to parlare di strategia in grado di ridurre il
rischio di comparsa di sindrome dolorosa
regionale complessa. E quindi importante
gestire il dolore pre-operatorio ove neces-
sario e possibile, in quanto tale dolore si ¢
dimostrato predittivo di sviluppo di dolore
cronico a seguito di una grande varieta di
interventi chirurgici. La fisioterapia deve
essere dolce e progressiva ed ¢ importante
monitorare 1’immobilizzazione nonostante
non sia provata correlazione tra immobiliz-
zazioni troppo strette e fisioterapia dolorosa
e forzata nella genesi di tale quadro clinico.
A seguito di diagnosi il trattamento deve
prevedere un approccio multidisciplinare.
Le linee guida adottate ruotano attorno la
gestione di tre spetti fondamentali di riabili-
tazione, gestione della riduzione del dolore
nonché trattamento e supporto psicologico.
Il ruolo della fisioterapia ¢ considerato es-
senziale nonostante non sia provata I’effica-
cia ed alcuna tecnica considerata di elezio-
ne nel trattamento. Trial clinici dimostrano
che la riabilitazione precoce ¢ in grado di
garantire il miglior outcome funzionale nel
minor tempo possibile.

Il trattamento elettivo per la riduzione e ge-
stione del dolore ¢ il trattamento medico e
farmacologico. Riveste grande importanza
al fine di incentivare I'utilizzo della mano
al domicilio e spesso a consentire il regola-
re svolgimento delle sedute fisioterapiche.
Nonostante non esista un’ottimale sequen-
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za per il trattamento, usualmente i pazienti
vengono inviati per il trattamento e il sup-
porto psicologico ove il dolore avvertito si
protrae da piu di due mesi. Alterazioni della
sfera psichica vengono infatti chiamati da
molti autori in causa del mantenimento del-
la sintomatologia dolorosa. Tale supporto ¢
inoltre indispensabile per aiutare il pazien-
te ad accettare la nuova condizione della
mano che sovente presenta sequele funzio-
nali ed estetiche importanti.

Cosi come esiste grande disaccordo riguar-
do alla diagnosi di questa patologia, esiste
anche un analogo disaccordo circa il suo
trattamento. In generale lo scopo imme-
diato ¢ quello di eliminare il dolore il piu
rapidamente possibile, ed il passo succes-
sivo consiste nel cercare di ottenere una
mano flessibile e mobile. Il trattamento pit
comune ¢ quello diretto al sistema nervoso
simpatico che innerva 1’area affetta. E in-
fatti possibile bloccare i gangli nel collo per
bloccarne I’influenza sul braccio. E inoltre
possibile bloccare i nervi diretti al braccio
infiltrando il sistema venoso dell’arto con un
agente che blocca ed inattiva i nervi simpati-
ci. La guanitidina ¢ la sostanza in questione,
ed i blocchi che utilizzano questa sostanza
sono i preferiti dagli anestesisti specializzati
in terapia del dolore. Si ricorre anche a spe-
cifica terapia orale per la riduzione dell’atti-
vita simpatica. L’amitriptilina (che ha anche
azione antidepressiva) ¢ una sostanza impor-
tante se utilizzata precocemente e in manie-
ra protratta. Esistono anche altre possibilita,
soprattutto per gli stadi avanzati: ablazione
chirurgica di porzioni del sistema nervoso
simpatico e psicoterapia.

E abbastanza riconosciuto che i risultati mi-
gliori si ottengono quando questa condizio-
ne viene diagnosticata in fasi precoci.
Dall’altra parte permane un notevole disac-
cordo sulla programmazione temporale del
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trattamento, per cui ogni chirurgo in genere
opera secondo la propria esperienza.

Uno dei protocolli terapeutici prevede (in
una fase appena successiva al trauma) la
somministrazione di clodronato 100mg X
2 i.m. al giorno per 10 giorni, calcio e Vita-
mina D per os per un mese, per poi passare
ad un protocollo di mantenimento dove la
somministrazione del clodronato si dilui-
sce nel tempo. E chiaro quindi come questo
tipo di trattamento agisca sul rimaneggia-
mento osseo, data 1’osteopenia precoce che
si presenta nei pazienti con algodistrofia.
Nei pazienti in cui non si ¢ giunti a diagnosi
precoce, o che non rispondono alla suddetta
terapia sara necessario adottare una terapia
interferenziale e/o di stimolazione nervosa
transcutanea per abolire il dolore.

In tutti i casi severi ¢ caldamente consiglia-
ta una terapia di supporto psicologico.

La tempestivita di un adeguato approccio
diagnostico e terapeutico evita quell’evolu-
zione sfavorevole della CRPS che si confi-
gura con un quadro di rigidita soprattutto
delle piccole articolazioni della mano.

Le energie fisiche antalgiche, la mobiliz-
zazione progressiva, la massoterapia dre-
nante, la autorizzazione, il trattamento dei
trigger points, le tecniche di desensibilizza-
zione graduale, il trattamento mio fasciale
sono strumenti da utilizzare con criteri se-
lettivi, secondo un programma strettamente
individualizzato.

Possiamo individuare all’interno dei molte-
plici sintomi da trattare diversi interventi ri-
abilitativi possibili, suddividendo gli obiet-
tivi del trattamento in primari, secondari e
finali, in base alla situazione di partenza del
paziente e delle sue esigenze.

Gli obiettivi a breve termine sono: risolu-
zione dell’edema, riduzione della sintoma-
tologia algica, riduzione dell’alterazione
della sensibilita, iniziale recupero del ROM
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e conseguente reinserimento della mano
nelle AVQ principali. Gli obiettivi a medio
termine sono: aumento del ROM, inseri-
mento dell’utilizzo della mano nelle AVQ.
Il recupero della forza ed il ritorno com-
pleto alle AVQ sono gli obiettivi a lungo
termine. Lo scopo finale ¢ quello di ripri-
stinare la funzionalita dell’arto nel minore
tempo possibile.

Il programma di stress and loading si rife-
risce ad una serie di esercitazioni destinate
a migliorare il decorso clinico dei pazien-
ti che soffrono di CPRS. Il seguente pro-
gramma ¢ stato adottato da H. Kirk Watson
e Lois Carlson. Consiste nel promuovere il
movimento attivo, anche se lo stress di ca-
rico puo inizialmente produrre un aumento
del dolore o gonfiore degli arti, che, dopo
diversi giorni, regredisce ed i migliora-
menti cominciano ad essere evidenti. L’ uso
dell’estremita colpita in attivita quotidia-
ne ¢ incoraggiato in tutta la riabilitazione
per inibire le perdita della muscolature e
atrofia. Con “stress” ci riferiamo ad eser-
cizi di “sollecitazione” delle articolazioni
interessate. Con “loading” si intende cari-
care le articolazioni interessate. La chiave
di questo programma che, caricando 1’area
interessata, aumentando la tolleranza e gra-
dualmente la frequenza e la durata delle at-
tivita di peso trasportato, permette al siste-
ma nervoso di ambientarsi a questi stimoli.
Questo desensibilizza progressivamente la
risposta al dolore e permette al sistema ner-
voso di essere “rimodellato”, smettendo di
riconoscere lo stimolo presentato come una
minaccia, arrivando ad accettarla come una
sensazione normale.

L’utilizzo di tutori statici di posizione puo aiu-
tare nel mantenimento dell’articolarita men-
tre ¢ suggerito 1’utilizzo di tutori dinamici e
statico-progressivi nelle forme croniche ove
la componente dolorosa non ¢ pill importante.
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Scopo del progetto riabilitativo nel paziente
con algodistrofia di mano ¢,quindi, quello di
ridurre nel breve-medio tempo la sintomato-
logia algica, recuperare un range di motilita
articolare libero e non dolente a livello del
polso, della mano e talvolta anche del go-
mito e della spalla (per concomitante limi-
tazione articolare associata), migliorando il
deficit di forza e la sensibilita della mano
per recuperare infine, nel lungo termine, la
funzionalita dell’arto interessato (1,2).

CONCLUSIONI

La tempestivita di un adeguato approccio
diagnostico e terapeutico evita quell’evo-
luzione sfavorevole della sindrome algodi-
strofica che si configura con un quadro di ri-
gidita delle piccole articolazioni della mano.
Un’algodistrofia trattata al I stadio (fase in-
fiammatoria) si risolve con una guarigione
completa, mentre al II (fase distrofica) e al
IIT stadio (fase atrofica) malgrado i tratta-
menti terapeutici, permangono Spesso esiti
che inficiano la funzionalita dell’arto inte-
ressato.

Dalla nostra esperienza possiamo quindi
asserire che il successo del trattamento non
¢ dipendente dalla gravita del trauma subi-
to quanto dalla tempestivita nella diagnosi
precoce che consente di impostare un ade-
guato programma terapeutico anche attra-
verso una stretta collaborazione tra le varie
figure professionali (ortopedico, fisiatra,
fisioterapista, psicologo) che con le proprie
specifiche competenze concorrono alla ri-
soluzione del quadro clinico (1).
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MULTIDISCIPLINARY INTEGRATED MANAGEMENT OF CRPS

SINTESI

L’ Algodistrofia (CRPS) ¢ una sindrome che colpisce le estremita, caratterizzata da
dolore e disestesie, edema e alterazioni del flusso sanguigno cutaneo.

Generalmente si sviluppa a seguito di un evento scatenante, tipicamente un trauma a
cui segue un’immobilizzazione, oppure un intervento chirurgico. La diagnosi non ¢
semplice in quanto la CRPS comprende una vasta gamma di forme, da quelle pauci-
sintomatiche a forme gravi e non esiste un trattamento unico condiviso. Proprio per le
difficolta diagnostiche e terapeutiche, ¢ indispensabile un approccio multidisciplinare,
come emerge dalla letteratura internazionale. Il nostro scopo ¢ stato quello di stabilire
un sistema di gestione integrato, all’interno di un’unica struttura ospedaliera, attraverso
un algoritmo multidisciplinare. I professionisti della ASF (Azienda Sanitaria Firenze)
coinvolti (chirurghi della mano, neurologi, reumatologi, radiologi, terapisti del dolore,
psichiatri, psicologi, fisioterapisti, infermieri) lavorano in team, con la collaborazione
del sistema di prenotazione ospedaliero centralizzato. E stata stabilita una modalita con
“aggancio rapido” in cui il paziente segue un percorso dedicato con caratteri di priorita.
All’ interno del piano di trattamento concordato, il chirurgo della mano giuoca un ruolo
importante e la comunicazione tra i membri del team ¢ agevole e frequente. L’ obiettivo
principale del trattamento ¢ la gestione del dolore e un precoce recupero funzionale.

Parole chiave: Algodistrofia, Algoritmo di trattamento, Gestione multidisciplinare,
Percorso rapido

SUMMARY

Complex Regional Pain Syndrome (CRPS) is a disorder which affects the extremities,
characterized by oedema, alterations in skin blood flow and severe pain and dysesthe-
sia. Generally it develops following an initiating event, typically a trauma with plaster
immobilization, but also surgery, whether post-traumatic or elective. Diagnosis is not
straightforward since CRPS takes a wide range of forms, from paucisymptomatic to
severe, and there is no single established treatment. Given the difficulties involved
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in clinical diagnosis and treatment, a multidisciplinary approach is indispensable, as
emerges from the international literature. Our objective has been to establish an inte-
grated multidisciplinary algorithm within a single hospital structure, establishing stre-
amlined and clearly defined pathways. The professionals involved in the Florence
Local Health Authority (hand surgeons, neurologists, rheumatologists, radiologists,
pain therapists, psychiatrists, psychologists, physiotherapists, nurses) work as a team,
with the cooperation of the centralized hospital appointment booking system. A FAST
TRACK pathway has been established, with a system of rapid internal referrals. The
patient follows a dedicated pathway with priority status, following an Integrated Mul-
tidisciplinary Treatment Plan agreed on by a team in which the hand surgeon plays
an important role, with facilitated communication channels between members. Our
group is in the process of drawing up guidelines; in the meantime, we can say that the
principal objective of treatment is managing pain so as to permit early functional im-

provement and restore an acceptable quality of life.

Keywords: CRPS, Integrated Algorithm, Multidisciplinary Plan, Fast Track

INTRODUZIONE

Secondo la definizione pubblicata nel 1994
dall’Associazione Internazionale per lo
Studio del Dolore, la Complex Regional
Pain Syndrome (CRPS) ¢ una condizione
morbosa che solitamente si sviluppa a se-
guito di un evento scatenante con manife-
stazioni cliniche sproporzionate rispetto
alla noxa patogena ed ¢ associata alla pre-
senza di edema, ad alterazioni del micro-
circolo cutaneo, ad un’importante sintoma-
tologia dolorosa e caratterizzata da disturbi
sensitivi quali 1’allodinia e 1’iperalgesia
[1]. La CRPS colpisce gli arti generalmente
dopo un trauma. Secondo alcune casistiche
I’arto superiore ¢ interessato in percentua-
le maggiore rispetto a quello inferiore ed ¢
per questo che il chirurgo della mano ¢ una
figura chiave coinvolta nella gestione di
questa patologia. La CRPS puo manifestar-
si nell’arto superiore soprattutto dopo una
frattura del radio distale [2] a cui ¢ seguita
un’immobilizzazione prolungata per tratta-
mento conservativo in apparecchio gessato,
anche se I’esatta incidenza presenta ampie

differenze tra i diversi studi, oscillando tra
i1 1 e il 37% dei casi [7] e a tale evento vie-
ne da alcuni attribuita la maggior inciden-
za di CRPS registrata nel sesso femminile.
L’evento scatenante puo essere anche un
intervento chirurgico, sia di osteosintesi
aperta sia di chirurgia minore, come la neu-
rolisi del nervo mediano per la sindrome
del tunnel carpale, o addirittura un trauma
distorsivo del polso. Il dolore refrattario ai
comuni analgesici e la rigidita articolare
sono i sintomi principali di questa localiz-
zazione [3].

Per la diagnosi clinica vengono racco-
mandati i criteri di Budapest pubblicati da
Harden nel 2010 e la distinzione in forme
calde generalmente iniziali e forme fredde
tardive. Fra queste due condizioni esiste
comunque uno spettro di malattia con casi
paucisintomatici e a rapido recupero e altri
con sintomi pill severi, a lenta o mancata ri-
soluzione [3]. Le indagini strumentali come
I’esame radiografico con il quadro tipico
dell’osteoporosi maculata, la risonanza ma-
gnetica utile nelle fasi precoci di malattia e
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la scintigrafia ossea con bisfosfonati mar-
cati con tecnezio, costituiscono elementi di
importanza fondamentale [4-5]. Tuttavia la
diagnosi ¢ ancora troppo spesso ritardata e
1 pazienti faticano prima di avere un corret-
to inquadramento e tantomeno una terapia,
con un impatto gravemente disabilitante
sulla qualita della vita. A conferma di cio vi
¢ ’elevatissimo numero di trattamenti pro-
posti in assenza di linee guida terapeutiche
ampiamente condivise. Nelle fasi iniziali
di malattia il trattamento fisioterapico vie-
ne raccomandato dalla quasi totalita degli
Autori [3-6] anche se non esistono studi
controllati in grado di dimostrarne 1’effica-
cia: intervenire precocemente educando il
paziente all’uso normale dell’arto (terapia
fisica) e impostando trattamenti conser-
vativi, quali la stimolazione biofisica con
campi elettromagnetici pulsati (CEMP),
nel rispetto delle linee guida, riduce la sin-
tomatologia dolorosa e risolve il processo
inflammatorio. L’analisi degli effetti in vitro
della stimolazione biofisica sul controllo del
processo antalgico ha documentato risulta-
ti considerevoli su diversi modelli cellulari
dimostrando di essere in grado di esercitare
un forte effetto anti-infiammatorio, mediato
dalla modulazione dell’attivita di specifici
recettori adenosinici (A,,) a livello della
membrana cellulare di osteoblasti e condro-
citi umani [11,12]. La classe farmacologica
che a tutt’oggi sembra offrire le maggiori
garanzie di efficacia ¢ rappresentata dai Bi-
sfosfonati [1].

La CRPS ¢ dunque una entita morbosa ad
alto impatto sociale e la difficolta di in-
quadramento clinico e di approccio tera-
peutico nasce dal fatto che tale affezione
non si colloca entro i confini di una precisa
competenza specialistica: dunque questa
“trasversalita” non pud prescindere da un
approccio multidisciplinare [1,9,10].

SDRC (Algodistrofia)

Risulta condiviso che queste sono le figure
professionali coinvolte: il chirurgo, ortope-
dico o chirurgo della mano, il reumatologo,
il neurologo, il radiologo, il terapista della
riabilitazione e lo staff di terapia del dolore
con algologi e specialisti della salute men-
tale. L’importanza di un approccio multidi-
sciplinare, sia diagnostico che terapeutico,
¢ quanto emerge anche dalla revisione della
letteratura: dai dati pubblicati nel 2011 dal-
la Evidence-Based Interventional Pain Me-
dicine, dalle linee guida del Regno Unito
del 2012 sulla diagnosi, e cura della CRPS
e soprattutto dalla quarta edizione delle Li-
nee Guida di diagnosi e trattamento pubbli-
cate nel 2013 da Norman Harden, chairman
del Comitato di ricerca della Reflex Sym-
pathetic Dystrophy Syndrome Association
(RSDSA). Anche da studi con livello di
evidenza 1 (meta-analisi) viene ritenuto
che I’approccio terapeutico interdisciplina-
re, il cui primo obiettivo deve essere sem-
pre il ripristino delle funzionalita perse, sia
la “terapia” piu efficace [9-10].

MATERIALI E METODI

Lo scopo del lavoro ¢ stato quello di cre-
are un percorso integrato multidisciplinare
all’interno di uno stesso presidio ospedalie-
ro, utilizzando il team dei professionisti gia
esistente e realizzando dei percorsi dedicati
di facile e rapida percorribilita, coordinan-
do le attivita sotto la guida della risposta
del paziente al trattamento stesso.
All’interno dell’ Azienda Sanitaria di Firen-
ze le figure professionali coinvolte, tutte
operanti all’interno dello stesso presidio
ospedaliero, sono state: i medici della strut-
tura di Chirurgia della mano e arto superio-
re, il neurologo, il reumatologo, il radiolo-
go, 1 terapisti della riabilitazione, la struttu-
ra di Algologia e della Salute mentale.
Abbiamo utilizzato ’algoritmo diagnosti-
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CRPS

Sono escluse NO | Verifica Lista delle
altre diagnosi ? ISR | diagnosi differenziali

Qual’ & il meccanismo
prevalente?

—{ Infiammazione }—{ Terapia antinfiammatoria |
—{ Dolore/Disturbo sensitivo }—{ Analgesici/Antidepressivi/Antiepilettici |
—{ Disturbo vasomotorio }—{ Disturbo vasomotorio |
—{ Disturbo motorio | | Miorilassanti/ Spasmalitici |

Figura 1. Algoritmo di diagnosi e trattamento per la gestione multidisciplinare della CRPS
(parte I).

Trattamento conservativo
adeguatamente
somministrato

senza miglioramenti

[VAS = 4)

I Inizia supperto psicologico

‘ Blocco diagnostico del simpatico ‘

| Effetta positivo ]l Effetto negativo ]

Blocco definitiva con RF o Blocco Somatico o Cantrale
blocchi ripetut

Effetto néiarivo I

Test trattamento di
stimolazione
midollo spinale

Figura 2. Algoritmo di diagnosi e trattamento per la gestione multidisciplinare della CRPS
(parte II).
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co-terapeutico pubblicato nel 2011 da Van
Eijs F. et al. su Pain Practice, riproposto
con le modifiche riportate in Fig. 1 e 2.

Si tratta di un protocollo sequenziato e mul-
tidisciplinare, che focalizza I’attenzione
sulla necessita di progredire nei vari livelli,
all’interno di 3 diversi domini, sotto la gui-
da della risposta del paziente al trattamento
stesso.

I domini sono: Medico (farmacologico e
non), Riabilitativo e Chirurgico.

Gli interventi compresi nei tre domini si de-
vono considerare progressivi, e interagen-
ti tra di loro, essendo spesso necessaria la
contestualita di vari approcci.

Gli incontri del team sono stati scadenzati
una volta al mese e sono stati coinvolti gli
operatori del CUP (centro unico di preno-
tazioni) aziendale per definire le modalita
del percorso.

RISULTATI

Tutte le figure professionali coinvolte sono
all’interno dello stesso presidio ospedalie-
ro. E stato realizzato un percorso fast track,
ovvero veloce e con “aggancio rapido” at-
traverso richiesta regionale interna.

Gli infermieri del team si occupano della
gestione del paziente prenotando subito la
visita specialistica necessaria (reumatolo-
gica, algologica, ecc.) attraverso I’accesso
informatico in ambulatorio alle liste CUP.
Il paziente puo accedere alle diverse struttu-
re coinvolte attraverso un percorso dedicato
e concordato con carattere di priorita. La ge-
stione del paziente ¢ in mano ad un team con
facilita di rapido contatto dei professionisti
tra loro per scambio di opinioni e aggiorna-
mento sul decorso clinico dei pazienti.

CONCLUSIONI
Il chirurgo della mano ¢ spesso coinvol-
to nella diagnosi e nel trattamento della

SDRC (Algodistrofia)

CRPS, in primo luogo poiché 1’arto supe-
riore ¢ quello pil spesso colpito, e in secon-
do luogo perché la CRPS puo essere una
complicanza di interventi chirurgici.

La variabilita della durata e della gravita
della malattia, studi basati su casistiche che
per essere sufficientemente numerose sono
inevitabilmente eterogenee, e le difficolta
nel quantificare i diversi parametri clini-
ci al fine di obiettivare una loro oggettiva
variazione nel tempo, rappresentano le pro-
blematiche connesse all’individuazione dei
trattamenti piu efficaci della CRPS di tipo I.
Anche se non esiste ancora consenso ge-
nerale sull’approccio terapeutico migliore
e sulla sequenza temporale ideale dei vari
interventi, ¢c’€ consenso nel raccomandare
la precocita del trattamento e 1’approccio
con un Piano Terapeutico Multidisciplinare
Integrato.

L’obiettivo primario ¢ il controllo del do-
lore, insieme al recupero funzionale e alla
restituzione di un’accettabile qualita della
vita.
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DIAGNOSIS AND TREATMENT OF COMPLEX REGIONAL PAIN SYNDROME

SINTESI

La TASP (International Association for the Study of Pain) definisce la sindrome dolo-
rosa regionale complessa (CRPS) come un quadro clinico caratterizzato da dolore di-
strettuale continuo spontaneo o evocato che appare sproporzionato in termini di durata
o intensita rispetto al naturale decorso di un trauma o di altra lesione nota. Ne soffrono
maggiormente le donne e I’evento causale piu frequente ¢ la frattura del polso. La dia-
gnosi ¢ clinica e si basa sui criteri di Budapest, che considerano sia le caratteristiche
obiettive che soggettive della patologia includendo gli aspetti di disabilita motoria.
L’utilita degli esami strumentali, in particolare della scintigrafia trifasica, risiede nella
diagnosi dei casi dubbi e nella diagnosi differenziale. Le difficolta diagnostiche, il dif-
ficile inquadramento eziopatogenico e le casistiche spesso esigue o eterogenee presenti
in letteratura giustificano 1’assenza di un approccio terapeutico comune e condiviso.
Il trattamento ¢ multimodale e si basa sulla riabilitazione fisioterapica, sulla farmaco-
terapia ed eventualmente su trattamenti invasivi. Gli obiettivi del trattamento devono
essere il controllo del dolore, il recupero funzionale e la stabilizzazione della compo-
nente psicologica ed emotiva. In considerazione del recente riconoscimento del ruolo
centrale degli osteoclasti e dei macrofagi attivati nell’eziopatogenesi della sindrome,
un ruolo sempre maggiore viene riconosciuto ai bifosfonati nel trattamento di questa
patologia. In particolare il neridronato somministrato per via endovenosa ha dimostra-
to evidenza di efficacia nella CRPS.

Parole chiave: sindrome dolorosa regionale complessa, bifosfonati, distrofia simpatica
riflessa, causalgia, CRPS-NOS

SUMMARY

According to IASP, complex pain regional syndrome (CRPS) is defined as “continuing
(spontaneous and/or evoked) regional pain that is disproportionate in time or degree to
the natural course of any known trauma or other lesion. Women are most commonly
affected with wrist fracture being the most commonly (45%) causative event. The dia-
gnosis is clinical and based on the recently validated “Budapest” criteria. These crite-
ria consider the objective and subjective aspects of the diagnosis including the motor
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impairements of the sindrome not considered otherwise. Instrumental diagnostic me-
thods, triphasic bone scintigraphy in particular, are useful for differential diagnosis and
to confirm the diagnosis in doubt cases. Difficult diagnosis, unclear etiopathogenesis
and eterogeneous studies with few patients in the literature might be responsible for the
absence of a validated therapeutic algorithm. Treatment approach is multimodal, in-
volving physical therapy, drugs and invasive procedures. Goals of treatment should be
pain relief, functional restoration, and psychological stabilization. Recently, a central
causative role for activated macrophages and osteoclasts has been recognized in the
etiopathogenesis of the syndrome. Therefore bisphosphonates, acting as inhibitiors of
osteoclasts activity and macrophages activation, are being increasingly used in CRPS
treatment. In particular, endovenous administration of Neridronate demonstrated to be
effective.

Keywords: CRPS, complex regional pain syndrome, hand, bisphosphonates, treatment

DEFINIZIONE

La sindrome dolorosa regionale complessa
(complex regional pain syndrome, CRPS) si
definisce come un quadro clinico caratteriz-
zato da dolore distrettuale continuo sponta-
neo o evocato che appare sproporzionato in
termini di durata o intensita rispetto al natu-
rale decorso di un trauma o di altra lesione
nota. Tale definizione ¢ stata pubblicata nel
1994 dall’International Association for the
Study of Pain (IASP) con I’intento di uni-
formare la variabilita di appellativi presenti
in letteratura scientifica con i quali veniva
denominata questa sindrome. Il dolore ¢ di-
stribuito in una regione che non corrispon-
de ad un territorio di innervazione specifico
o ad un dermatomero, con una predomi-
nanza di anomalie di sensibilita, motricita,
vasomotorie e sudomotorie e/o di lesioni
trofiche nella parte piu distale della regione
interessata. La progressione nel tempo dei
sintomi ¢ variabile e in taluni casi possono
residuare degli esiti permanenti [1].

CLASSIFICAZIONE
Si possono identificare tre sottotipi distinti
di CRPS: nel tipo I, precedentemente nota
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come distrofia simpatica riflessa, non ¢ pos-
sibile evidenziare una lesione di un ramo
nervoso maggiore; nel tipo II, in passato
nota come causalgia, vi sono evidenze cli-
niche o strumentali di lesione di un ramo
nervoso maggiore; nel sottotipo CRPS-
NOS (not otherwise specified) i criteri per
la diagnosi di CRPS non sono soddisfatti
completamente, ma non vi sono evidenze
di altre patologie o lesioni che meglio giu-
stifichino il quadro clinico [2].

EPIDEMIOLOGIA

Gli eventi causali riportati piu frequente-
mente sono i traumi minori (18%), le frattu-
re in particolare del polso (45%) e gli inter-
venti chirurgici (12%). Meno comuni sono
le forme spontanee o idiopatiche di CRPS
(meno del 10%). L’incidenza della pato-
logia varia da 5.5 a 26.2 casi per 100.000
abitanti/anno a seconda delle casistiche e
delle zone geografiche, con aumento eta-
correlato fino ai 70 anni. Seppur con una
bassa incidenza vengono descritti in lette-
ratura anche casi in eta pediatrica. Le donne
sono colpite da tre a quattro volte piu fre-
quentemente degli uomini, e 1’arto superio-
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re pit frequentemente dell’inferiore (60 e
40% dei casi rispettivamente). La malattia
puo anche ripresentarsi nel corso degli anni
con una percentuale di recidiva che varia
dall’1 al 9% a seconda delle casistiche e del
periodo di follow-up considerato [3].

DIAGNOSI

La diagnosi di CRPS ¢ clinica, e si basa sui
“criteri di Budapest” che permettono un’e-
levata specificita diagnostica includendo
gli aspetti di disabilitd motoria non consi-
derati altrove [4]. Questi criteri diagnostici
sono stati recentemente validati [5].

Gli esami di laboratorio non mostrano al-
terazioni specifiche per questa patologia,
mentre gli esami strumentali possono aiu-
tare nel percorso diagnostico in casi dub-
bi, specialmente nelle forme incomplete
(CRPS-NOS). L’esame radiografico stan-
dard mostra la tipica osteoporosi a chiazze
o maculata, che perd normalmente appare
solo dopo alcune settimane dall’esordio.
Poiché la CPRS coinvolge prevalentemen-
te le estremita ¢ utile eseguire delle radio-
grafie comparative con I’arto controlaterale
per meglio evidenziare il quadro di osteo-
porosi. Una volta risolto il quadro clinico
I’esame radiografico puo evidenziare alte-
razioni anche per mesi. La risonanza ma-
gnetica ¢ in grado di mostrare alcuni segni
precoci come ’edema a livello dell’osso
spongioso, ma non ¢ specifica. L’edema
midollare infatti puo essere presente in nu-
merose patologie e non permette quindi di
fare diagnosi di CPRS.

La scintigrafia ossea trifasica ¢ il metodo
diagnostico piu affidabile, in grado di mo-
strare un aumentato uptake del radiofarma-
co gia in fasi molto precoci della malattia.
L’ipercaptazione del tracciante ¢ presente
sia in fase vascolare che nella fase blood
pool che in fase ossea. Con il diminuire del-
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la sintomatologia della fase inflammatoria
si ha una riduzione della captazione nella
fase vascolare mentre la fissazione del trac-
ciante in fase ossea puo rimanere alta anche
dopo mesi. Nei casi in cui sia presente una
componente simpatica predominante, un
eventuale blocco del sistema simpatico puo
avere valore diagnostico [6].

TRATTAMENTO

Le difficolta diagnostiche, il difficile inqua-
dramento eziopatogenico della CPRS e le
casistiche spesso esigue o eterogenee pre-
senti in letteratura giustificano I’assenza di
un approccio terapeutico comune e condi-
viso. Pitt di 60 molecole sono state propo-
ste negli anni per il trattamento della CPRS
ma solo poche di queste hanno evidenziato
una reale efficacia.

I1 trattamento spesso si basa su un approc-
cio multimodale: fisioterapia, terapia occu-
pazionale, vocazionale, psicologica e com-
portamentale; farmaci; procedure invasive
come blocchi nervosi, neurostimolazione
midollare e simpaticectomia. Gli obiettivi
del trattamento devono essere il controllo
del dolore, il recupero funzionale e la sta-
bilizzazione della componente psicologica
ed emotiva [7]. Questi risultati si ottengono
attraverso meccanismi diversi con i diffe-
renti trattamenti. Lo scopo della fisioterapia
e della terapia occupazionale sono la ridu-
zione dell’edema, la normalizzazione della
sensibilita dell’arto affetto mediante terapia
desensibilizzante, il recupero della funzio-
nalita e la risoluzione delle posture viziate e
dei compensi nell’arto affetto. Queste tera-
pia devono generalmente essere supportate
da un’adeguata copertura farmacologica
del dolore [8].

In considerazione dei diversi sistemi coin-
volti dalla patologia (vascolare, neurologi-
co, 0sseo, cutaneo € immunitario) un ap-
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proccio polifarmacologico si rende general-
mente necessario per controllare le multiple
manifestazioni cliniche della CRPS [8].
Molti farmaci sono stati utilizzati per il
trattamento della CRPS, nonostante le
scarse evidenze riguardanti il loro uso in
questa specifica patologia. Trovano spa-
zio 1 farmaci antiepilettici, antidepressivi,
antinflammatori (FANS, COX-2inibitori,
cortisonici), oppiacei, bloccanti dei canali
del sodio, antagonisti dei recettori NMDA,
calcitonina, e farmaci topici come il DMSO
(dimetilsulfossido, scavenger dei radicali
liberi) [9].

Negli ultimi anni pero i farmaci piu uti-
lizzati e studiati per I’applicazione nella
CRPS sono stati i1 bifosfonati. I mecca-
nismo d’azione principale dei bifosfonati
risiede nell’inibizione dell’attivita degli
osteoclasti e di conseguenza del riassorbi-
mento osseo. Un’azione secondaria di que-
ste molecole potrebbe essere 1’interferenza
con le sequenze di segnale che determinano
la manifestazione infiammatoria e nocicet-
tiva della malattia [10]. Sembra infatti che
I’acidificazione dell’ambiente extracellu-
lare causato dall’aumentata attivita degli
osteoclasti determini il rilascio di citochine
pro-infiammatorie e 1’attivazione di noci-
cettori acido-sensibili [4]. Inoltre, i bifo-
sfonati sembrerebbero interferire con 1’at-
tivazione dei macrofagi, implicati nell’au-
mentata espressione di NGF responsabile
dell’infiammazione neurogena [10]. Il loro
razionale nell’utilizzo si basa sull’evidenza
di un’azione analgesica in numerose pato-
logie scheletriche quali il morbo di Paget e
la malattia metastatica ossea. Inoltre 1 bi-
fosfonati si accumulano elettivamente nelle
aree di iperaccumolo del tracciante utiliz-
zato nella scintigrafia ossea.

L’efficacia dei bifosfonati rispetto a place-
bo nella CRPS ¢ stata dimostrata in diversi
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lavori in letteratura. Alendronato, pami-
dronato, clodronato e ibandronato si sono
dimostrati efficaci nel migliorare la sinto-
matologia dolorosa e la funzione sia con la
somministrazione orale che endovena [11-
13]. I'limiti principali di questi studi sono la
scarsa numerosita campionaria e la sponso-
rizzazione di molti di questi da parte delle
aziende. Recentemente un gruppo italiano
[10] ha riportato 1’efficacia di neridronato
somministrato per via endovenosa in uno
studio randomizzato controllato su una po-
polazione di 82 pazienti. Gli autori hanno
riportato un miglioramento significativo
della VAS (visual analogic scale) per il do-
lore e di altri indici per dolore e qualita del-
la vita nei pazienti cui € stato somministrato
neridronato in quattro dosi da 100 mg per
via endovenosa, al confronto con il grup-
po placebo. Nella fase di estensione aperta
dello studio, nella quale i pazienti inizial-
mente inseriti nel gruppo placebo hanno ri-
cevuto neridronato al medesimo dosaggio,
si € notato lo stesso trend positivo. Al con-
trollo ad un anno si notava il mantenimento
del buon risultato ottenuto. Gli autori del
lavoro concludono che la somministrazione
di neridronato a dosaggio appropriato si as-
socia a miglioramenti clinicamente rilevan-
ti con benefici persistenti nei pazienti affetti
da CRPS di tipo 1 [10].

Al fallimento del trattamento conservativo,
trovano poi spazio i trattamenti di tipo in-
vasivo.

I blocchi del simpatico eseguiti sotto con-
trollo fluoroscopio (cervicotoracico per
I’arto superiore e lombare per 1’arto infe-
riore) trovano indicazione nella CRPS spe-
cialmente nei pazienti che manifestano pre-
valentemente sintomi di natura simpatica.
La risposta positiva ad un singolo blocco ¢
determinata dalla riduzione del dolore e dal
miglioramento della funzione e potrebbe
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indicare un paziente candidabile a blocchi
ripetuti, in particolare se in associazione
con fisioterapia e terapia occupazionale.
Pertanto il blocco deve essere selettivo e
risparmiare la motricita e sensibilita di-
strettuale. Segni di avvenuto blocco farma-
cologico del simpatico sono rappresentati
dall’aumento della temperatura cutanea,
dal turgore venoso superficiale e, nel bloc-
co cervicotoracico, dai segni che caratteriz-
zano la sindrome di Horner [7]. Il blocco
cervicotoracico ha come obiettivo il gan-
glio stellato, responsabile dell’innervazio-
ne simpatica dell’arto superiore che attua
attraverso i tronchi derivanti dalle radici C7
e T1. Il ganglio stellato ¢ localizzato nello
spazio C7-T1, in stretta vicinanza con le
arterie vertebrale e succlavia, in particolare
a livello del processo trasverso di C7. La
tecnica di iniezione dell’anestetico ¢ fon-
damentale, e si avvale del controllo fluoro-
scopio e di iniezioni di piccole quantita di
mezzo di contrasto per determinare 1’esatta
posizione dell’ago. Deve essere evitata 1’i-
niezione intravasale, intratecale ed epidu-
rale del farmaco. Sono descritte numerose
complicanze, tra cui ematomi, infezioni,
blocco del nervo frenico, laringeo o del
plesso brachiale, fino a pneumotorace, in-
stabilita cardiovascolare, convulsioni e an-
che coma o morte del soggetto in caso di
iniezione intravasale del farmaco [7].

Nei pazienti responsivi ai singoli blocchi
del simpatico puo trovare indicazione la
simpaticectomia chirurgica o chimica [8].
La simpaticectomia chimica consiste nell’i-
niezione di alcol o fenolo con le stesse mo-
dalita del blocco farmacologico del sim-
patico [8]. La simpaticectomia chirurgica
puo essere attuata mediante un approccio a
cielo aperto o in modalita mini-invasiva per
mezzo della termoablazione, 1 cui risultati
sembrerebbero essere piu sicuri e duraturi
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secondo alcuni autori. La difficolta tecnica
e le complicanze non differiscono da quelle
dei blocchi farmacologici [8].

Attualmente mancano in letteratura eviden-
ze di efficacia e linee guida per la selezione
dei farmaci e dei pazienti sia per i blocchi
del simpatico che per gli interventi di sim-
paticectomia. Un’attenta considerazione
delle potenziali complicanze e del rapporto
costo-beneficio di queste procedure deve
pertanto essere attuata prima di procedere
con il trattamento [7].

La stimolazione del midollo spinale con-
siste nel posizionare elettrodi nello spazio
epidurale perché stimolino le colonne dor-
sali del midollo. Il meccanismo di azione
non € chiaro, ma verosimilmente si deter-
mina un effetto cancello sulle fibre nocicet-
tive amieliniche [8]. Quando applicata nel-
le fasi iniziali della malattia questa tecnica
puo portare a miglioramenti significativi
nella funzionalita dell’arto e nel controllo
del dolore, tuttavia il suo uso rimane con-
troverso e deve essere riservato a pazienti
attentamente selezionati [7]. Gli obiettivi
della stimolazione midollare nella CRPS
dovrebbero essere la riduzione del dolore,
il miglioramento della funzione e la nor-
malizzazione dell’assetto vascolare [8]. In
previsione di un impianto di stimolazione
midollare ¢ opportuna una stimolazione
di prova con un impianto temporaneo per
determinare la responsivita al trattamento
e confermare i benefici potenziali dell’im-
pianto definitivo. Gli elettrodi vengono po-
sizionati nella regione cervicale bassa per
il trattamento della CRPS nell’arto supe-
riore, perfezionandone il posizionamento
sulla base della distribuzione spaziale delle
parestesie riferite dal paziente al momento
dell’impianto [7]. Le complicanze vanno
dall’infezione e dal sanguinamento alla le-
sione del midollo o delle radici spinali, e
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vanno ricordate anche le complicanze le-
gate allo stimolatore quali il malfunziona-
mento, la rottura e la migrazione [7].
Infine, sono riportate esperienze con I’a-
nestesia generale per via endovenosa, con
alcuni risultati positivi legati alla sommini-
strazione di ketanserina e bretilio [8].

In una recente review della letteratura [14]
Perez et al. considerano i diversi trattamen-
ti proposti per la CRPS tentando di stilare
delle linee guida basate sull’evidenza. Gli
autori riportano evidenze di efficacia di li-
vello 3 per corticosteroidi, stimolazione mi-
dollare e simpaticectomia in pazienti sele-
zionati, e terapia occupazionale (anche nel
paziente pediatrico). Evidenze di livello 2
vengono riportate invece per il trattamento
topico con DMSO (dimetilsulfossido) e per
la fisioterapia. Lo stesso livello di efficacia
viene riportato per 1’'uso della vitamina C
(500 mg/die per 50 giorni) come trattamen-
to preventivo della CRPS in pazienti affetti
da frattura di polso. L’unico trattamento per
il quale viene riportata un’evidenza di effi-
caciadi livello 1 ¢ la terapia con bifosfonati.
Per concludere, una review molto recente
della Cochrane Collaboration (15) riporta
come ci sia un’evidenza di livello basso o
molto basso per la maggior parte delle te-
rapie utilizzate per la CRPS e come queste
evidenze, sia positive che negative, debba-
no essere interpretate con cautela e non rap-
presentino un aiuto affidabile nella pratica
clinica.

CONCLUSIONI

La CRPS rappresenta un’entita clinica fre-
quente che per le difficolta diagnostiche, il
difficile inquadramento eziopatogenico e le
casistiche spesso esigue o eterogenee pre-
senti in letteratura appare particolarmen-
te difficile da trattare. Il trattamento deve
essere mirato al controllo dei sintomi e al
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recupero della funzionalita, giustificando
un approccio multimodale. In considera-
zione dei dati di efficacia e del meccanismo
d’azione mirato all’inibizione di processi
bioumorali chiave nella patogenesi della
sindrome, i bifosfonati ed in particolare il
neridronato assumono un ruolo sempre pit
rilevante nel trattamento della CRPS.
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IMAGING OF THE CRPS

SINTESI

La diagnosi di CRPS ¢ clinica. La diagnostica per immagini riveste un ruolo comple-
mentare e di conferma nel sospetto clinico di malattia.

La risonanza magnetica, tra le metodiche diagnostiche ¢, insieme alla scintigrafia, I’e-
same maggiormente sensibile, seppure poco specifico.

La presenza di un corretto inquadramento clinico ed anamnestico permettono tuttavia
al radiologo di sospettarne la presenza.

L’assenza di radiazioni ionizzanti e 1’ attuale facile accessibilia all’esame, costituisco-
no un valido aiuto al clinico per confermare o escludere la presenza di malattia.

Parole chiave: diagnosi radiologica di CRPS, risonanza magnetica, scintigrafia ossea,
CRPS

SUMMARY

CRPS is a clinical diagnosis. Imaging has an ancillary role and confirms the suspected
pathology.

Among diagnostic tools magnetic resonance is, together with bone scan, the most sen-
sible, even if poorly specific. MRI, giving to patient no ionizing radiations and being
widely available, is a valid help to confirm or exclude this pathology.

A detailed clinical and anamnestic assessment have a strong role for the radiologist to
suspect CRPS.

Keywords: CRPS radiologic diagnosis, magnetic resonance, bone scan, CRPS
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La CRPS ¢ un complesso di sintomi carat-
terizzato da dolore severo, tumefazione dei
tessuti molli, disfunzione autonomica va-
somotoria con conseguente impotenza fun-
zionale dell’articolazione interessata
Conosciuta come sindrome algodistrofica (let-
teratura europea) e distrofia simpatico riflessa
(letteratura d’oltroceano) ¢ una sindrome che
colpisce prevalentemente soggetti di etd com-
presa tra 40 ed 1 60 anni anche se sono stati
segnalati casi in eta pediatrica ed avanzata.
Sesso: rapporto M/F: 1/1: maschi adulti e
femmine in eta pediatrica.

L’incidenza non € nota con esattezza,fatto
legato all’imprecisione diagnostica.

EZIOLOGIA

Nel 50% dei casi la causa pud essere un
evento traumatico, dalla frattura ai micro-
traumatismi di strutture scheletriche, arti-
colari e tessuti molli.

Tra le altre cause ci sono i farmaci (anti
TBC e barbiturici), interventi chirurgici,
manovre intrarticolari, punture arteriose e
venose, ansia e depressione. Le cause idio-
patiche costituiscono 1/3 dei casi.

CLINICA

E estremamente variabile (modalita di esor-

dio, intensita e durata sintomatologia)

Sono descritte tre fasi, anche se molto fre-

quentemente, non vengono riscontrate nel-

la pratica clinica per la presenza di forme

incomplete, per la modificazione e I’evolu-

zione dei sintomi indotta dai farmaci

e | stadio (fase infiammatoria): dolore,
tumefazione, iperidrosi, aumento della
temperatura cutanea, eritema.

¢ I stadio (fase distrofica): dolore, cianosi,
cute atrofica e fredda, rigidita articolare.

o [II stadio (fase atrofica): cute atrofica e
fredda, rigidita articolare, dolore mode-
sto o assente.
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RADIOLOGIA TRADIZIONALE
Le alterazioni compaiono dopo settimane o
mesi, talora mai.

RADIOLOGIA CONVENZIONALE

Si consiglia di eseguire radiogrammi in
comparazione con il segmento scheletrico
controlaterale per meglio evidenziale la
radio-trasparenza, espressione di demine-
ralizzazione ossea (figura a), che presen-
ta aspetto “a chiazze” nelle fasi precoci,
“omogenea” in fase tardiva.

La radio-trasparenza ¢ localizzata in sede
subcondrale delle regioni epifisarie con
conseguente maggior evidenza del piatto
subcondrale (figura b).

La rarefazione ossea pu0 essere minusco-
la e di difficile visualizzazione e pud non
comparire mai.

Di contro puo essere severa con scomparsa
dei profili articolari (specie nell’anca).
Non si rileva mai riduzione della rima arti-
colare o sclerosi ossea.

La risoluzione radiologica, come spesso
accade in radiologia, ¢ piu lenta di quella
clinica.

Nessuno dei segni radiologici soprade-
scritti ¢, tuttavia, specifico per algodistro-
fia (possono essere trovati nelle condizioni
ove, per esempio, ¢ presente un aumentato
turnover 0sseo).

SCINTIGRAFIA OSSEA

Viene eseguita con bifosfonati marcati con
Tecnezio 99.

E una metodica diagnostica caratterizzata
da bassa specificita ed alta sensibilita.
Tipica ¢ I’ipercaptazione del radio farmaco
gia in fase precoce di malattia,molto prima
delle alterazioni radiologiche.

Lo studio trifasico viene eseguito per forni-
re maggiori informazioni sulle alterazioni

circolatorie:
Imaging della CRPS @
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Figura 1. L alterazione del
microcircolo é causa del
danno che nella CRPS in-
teressa il tessuto osseo.

Figura 2. Nella radiogramma (a) si nota rarefazione delle ossa del carpo di destra con netta
evidenza delle limitanti corticali. Tale dettaglio ¢ meglio evidente nel radiogramma del
piede (b).

- Fase immediata: flusso ematico locale
aumentato.

- Fase precoce: diffusione interstiziale au-
mentata.

- Fase tardiva: fissazione ossea aumentata.

La fase tardiva presenta i requisiti di spe-

cificita.

RISONANZA MAGNETICA

La risonanza magnetica costituisce attual-
mente un valido ausilio nella diagnosi di
CRPS, fatto legato alla capacita della me-
todica diagnostica di rilevare la presenza di
edema sia osseoche dei tessuti molli adia-
centi, anche se minimo.

@ Stefano Turchetta

Il vantaggio rispetto alle altre metodiche ¢

legato all’assenza di radiazioni ionizzanti ed

alla non necessaria somministrazione di mdc.

La risonanza magnetica mostra modifica-

zioni precoci del segnale, paragonabili alla

scintigrafia ossea.

Le caratteristiche del segnale in corso di

CRPS sono le seguenti:

e edema della spongiosa dell’osso, che si
manifesta con ipointensita del segnale in
T1 (sequenze SE) e iperintensita in T2
(sequenze STIR o TSE fatsat);

* minime deformita del contorno epifisa-
rio, meglio evidente nelle sequenze pe-
sate in T1.
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Figura 3. Rarefazione delle ossa tarsali (a).
Netta differenza del trofismo osseo dei pie-
di con radiogramma comparativo (b).

fini strie intra-epifisarie a bassa intensita
del segnale in tutte le sequenze di im-
pulso (T1 e T2), in prossimita della su-
perficie epifisaria, senza mai delimitare
completamente un area apifisaria (diver-
samente dall’osteonecrosi).

DIAGNOSI DIFFERENZIALE

Artriti inflammatorie, settiche, microcri-
stalline.

Fratture.

Osteonecrosi.
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e TVP.

e Ischemia arteriosa.

e Osteomielite.

¢ Fenosinoviti e fasciti settiche.
e Sclerodermia.

e Morbo di Dupuytren.

CONCLUSIONI

La diagnosi di CRPS, seppur difficile, per
le caratteristiche intrinseche della malattia,
¢ clinica.

La diagnostica per immagini riveste un ruo-

Figura 4. Esempi di fasi
tardive mani (a) e piedi (b).

Imaging della CRPS @
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Figura 5. Piede: sequen-
ze T2 non fatsat assiale
(a), T2 fatsat sagittale (b),
T2 fatsat assiale c), T2
non fatsat sagittale (d), T2
fatsat sagittale (e).
L’edema osseo ¢ evidente
nelle sole sequenze T2 pesate
con soppressione del midollo
giallo. Si nota edema dei tes-
suti molli nella figura c.

Figura 6. Edema della spongiosa
ossea del condilo esterno del femo-
re, iperintenso nelle sequenze STIR
(a,b,c) ed ipiontenso in T1 (d).

0 Stefano Turchetta
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lo complementare e di conferma nel sospet-
to clinico di malattia.

La risonanza magnetica, tra le metodiche
diagnostiche ¢ - insieme alla scintigrafia
ossea trifasica - I’esame maggiormente
sensibile, seppur poco specifico. La presen-
za di un corretto inquadramento clinico ed
anamnestico permettono tuttavia al radiolo-
go di sospettarne la presenza.

L’assenza di radiazioni ionizzanti e la at-
tuale facile accessibilita all’esame, costitu-
iscono un valido aiuto al clinico per con-
fermare o escludere la presenza di malattia.
Si consiglia comunque di aprire ’iter dia-
gnostico radiologico con radiogrammi,
possibilmente comparativi.

Dagli aspetti suesposti deriva il concet-
to che ¢ essenziale fornire al radiologo il
maggior numero possibile d’informazioni
cliniche e porre un preciso quesito. Di qui
deriva la grande utilita di un interscambio
tra i professionisti che “gravitano” attorno
al paziente con CRPS per poter porre dia-
gnosi precocemente ed avviare il paziente
al corretto trattamento.

SDRC (Algodistrofia)

Figura 7. Nell’osteonecrosi i ra-
diogrammi e la RM mettono in evi-
denza areola ipointensa in tutte le
sequenze di impulso ben delimitata
(diversamente dalla CRPS).
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CRPS: TRATTAMENTO FARMACOLOGICO
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CRPS: DRUG TREATMENT

SINTESI

La Sindrome dolorosa regionale complessa (CRPS) ¢ una condizione debilitante, mol-

to dolorosa che generalmente colpisce un arto e si associa ad alterazioni sensoriali,

motorie, del sistema autonomo, della pelle e del metabolismo osseo.

Il trattamento di CRPS ¢ multidisciplinare.

Questo lavoro riassume le principali informazioni che derivano dalle ultime linee gui-

da pubblicate:

- Evidence based guidelines for complex regional pain syndrome type I del 2010.
Una task force multidisciplinare ha effettuato una revisione dei lavori della lettera-
tura, pubblicati tra il 1980 e il giugno 2005, riguardo gli effetti del trattamento nella
CRPS I in base alle prove di forza.

- Complex regional pain syndrome in adults UK guidelines for diagnosis, referral
and management in primary and secondary del 2012. Queste linee guida offrono
suggerimenti per la diagnosi e il trattamento in una varieta di setting clinici, con lo
scopo di fornire una guida coerente per i professionisti che lavorano nelle diverse
specialita sanitarie che si occupano di questi pazienti.

- Complex Regional Pain Syndrome: Practical Diagnostic and Treatment Guideli-
nes, 4th Edition del 2013. In questo lavoro, professionisti esperti in ogni disciplina,
che tradizionalmente si occupa del trattamento della CRPS, esaminano la letteratura
disponibile. La revisione della letteratura ¢ stata integrata con le conoscenze acqui-
site dall’esperienza clinica empirica, in particolare negli ambiti in cui risultavano
carenti lavori di alta qualita.

Parole chiave: Sindrome dolorosa regionale complessa, linee guida di diagnosi e trat-
tamento CRPS

SUMMARY

Complex regional pain syndrome (CRPS) is a debilitating, painful condition in a limb

associated with sensory, motor, autonomic, skin and bone abnormalities.

The treatment of CRPS is multidisciplinary.

This paper summarizes the main information that are derived from the latest guide-

lines:

- Evidence based guidelines for complex regional pain syndrome type 1 published in
2010. In this work, a multidisciplinary task force graded literature evaluating tre-

Q Loriana Esposito
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atment effects for CRPS-I according to their strength of evidence, published betwe-
en 1980 to June 2005.

Complex regional pain syndrome in adults UK guidelines for diagnosis, referral
and management in primary and secondary published in 2012. It provides recom-
mendations for diagnosis, treatment and referral in a variety of clinical settings. Its
purpose is to provide coherent guidance for professionals working in the different
health specialties who care for these patients.

Complex Regional Pain Syndrome: Practical Diagnostic and Treatment Guidelines,
4th Edition published in 2013. In this work, Expert practitioners in each discipline
traditionally utilized in the treatment of CRPS systematically reviewed the availa-
ble and relevant literature. The literature review was supplemented with knowledge
gained from extensive empirical clinical experience, particularly in areas where

highquality evidence to guide therapy is lacking.

Keywords: Complex Regional Pain Syndrome, Reflex Sympathetic Dystrophy, Clini-

cal Guidelines, Diagnosis, Therapy

La CRPS ¢ una patologia difficile da accet-
tare per il paziente e difficile da trattare per
il medico.

Molti sono i criteri diagnostici utilizzati per
inquadrarla e molti i trattamenti farmacolo-
gici e non farmacologici proposti.

Questa complessita, associata al fatto che
ad interessarsi di questa patologia interven-
gono diverse discipline, ha portato alcune
societa e associazioni a sponsorizzare la
stesura di linee guida in ordine alle eviden-
ce-based della letteratura.

Ad esempio, la Dutch Society of Rehabi-
litation Specialists e la Dutch Society of
Anaesthesiologists hanno sponsorizzato
Perez e collaboratori che nel 2010 [1] han-
no pubblicato sul Neurology le linee guida
evidence-based per la CRPS di tipo I.

Nel maggio 2012 compaiono le linee guida
di diagnosi e trattamento della CRPS [2],
sponsorizzate da diverse case farmaceuti-
che (Astellas Pharma Ltd, Griinenthal Ltd,
Medtronic Ltd, Pfizer Ltd) e patrocinate
da diverse Associazioni (Royal College of

General Practitioners, the Royal College
of Physicians, the College of Occupatio-
nal therapists, the British Association of
Dermatologists, the British Health Pro-
fessionals in Rheumatology, the British
Orthopaedic Association, the British Pain
Society, the British Psychological Society,
the British Society of Rehabilitation Medi-
cine, the British Society for Rheumatology,
the Chartered Society of Physiotherapy, the
Physiotherapy Pain Association, the Socie-
ty of British Neurological Surgeons, and
the Pain Relief Foundation. Con il supporto
del Royal College of Radiologists, the So-
ciety of Chiropodists and Podiatrists, The
Association of Orthopaedic practitioners,
the British Association of Hand Therapists,
the British Association of Plastic, Recon-
structive and Aesthetic Surgeons and the
Association of British Neurologists). Que-
ste linee guida differiscono dalle precedenti
perché, rispetto alle prime, vengono espres-
se raccomandazioni per ogni disciplina e
vengono delineati dei percorsi di trattamen-
to, in particolare rieducativo e psicologico,

CRPS: trattamento farmacologico @
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con un occhio di riguardo all’informazione

del paziente.

Le ultime linee guida ad essere state pub-

blicate sono quelle del 2013 [3] sponsoriz-

zate dalla Reflex Sympathetic Dystrophy

Syndrome Association (RSDSA).

Come riportano gli Autori, queste linee gui-

da offrono un aiuto al medico e non vanno a

sostituire la sua esperienza.

I livelli di evidenza dei lavori presi in con-

siderazione dagli Autori, sono stati divisi

secondo questo schema:

Level 1: Meta-analysis or systematic re-
views.

Level 2: One or more well-powered rando-
mized, controlled trials.

Level 3: Retrospective studies, open-label
trials, pilotstudies.

Level 4: Anecdotes, case reports, clinical
experience, etc.

Negli ultimi 150 anni trattamenti farmaco-

logici per questa patologia sono stati i piu

vari.

Sebbene gli orientamenti attuali per il trat-

tamento della CRPS prendano in conside-

razione calcitonina, bifosfonati, corticoste-

roidi e ultimamente immunoglobuline, ci

sono una lunga serie di farmaci che sono

stati utilizzati per il trattamento di questa

patologia o che possono essere utilizzati

per trattare eventuali comorbidita.

ANALGESICI- ANTI INFIAMMATORI
Sebbene analgesici e antinflammatori siano
riportati in varie linee guida di trattamen-
to e protocolli, questi mancano di supporto
scientifico, infatti non c’¢ evidenza che il
paracetamolo o i comuni fans siano efficaci
nel trattamento della CRPS 1. Anzi, il para-
cetamolo non ¢ mai stato studiato da solo
per il trattamento del dolore nella CRPS ma
in associazione agli oppioidi o a radicali li-
beri (livello 4).

@ Loriana Esposito

Chirurgia della Mano - Vol. 52 (3) 2015

Tra gli anti infiammatori sono stati studiati:

e Ketorolac-lidocaina con blocchi intra-
venosi regionali (livello 3) [4].

e Inibitori selettivi della COX-2 (es., ce-
lecoxib) non sono stati studiati per la
CRPS, sebbene possano essere di qual-
che aiuto (livello 4) [5].

Con la proliferazione dei nuovi farmaci

biologici per le malattie infiammatorie au-

toimmuni, ci si sta orientando verso gli off-
label per la CRPS, come:

¢ Infliximab, un inibitore del tumornecro-
sisfactor (TNF)-a, che si € visto abbia
ridotto i livelli di citochine e il dolore in
2 pazienti con CRPS [6].

* Etanercept e Infliximab [7].

¢ Thalidomide, uninibitore del TNF-a e
dell’interleuchina 1 e 6 [8-9].

Anche per gli oppioidi ad uso orale non c’¢ suf-

ficiente evidenza di efficacia (livello 3) [10].

Considerate le ultime ipotesi eziopatogene-

tiche, 1 corticosteroidi trovano un loro ra-

zionale nella CRPS-1.

Infatti sono i soli farmaci anti-infiammatori

che presentano un buon livello di evidenza

(livello 1) [11] e (livello 2) [12-14].

GLI ANTICONVULSIVANTI

Il gabapentin che sicuramente ¢ un farmaco
di prima linea per il trattamento del dolore
neuropatico non mostra grandi vantaggi nel
trattamento del dolore nella CRPS (livello
2) [15-16] (livello 4) [17,18].

Inoltre, non c’¢ evidenza che anticonvulsi-
vanti con la carbamazepina, il pregagabalin
e la fenitoina siano efficaci nel ridurre il do-
lore nei pazienti con CRPS-I (livello 4) [19].

GLI ANTIDEPRESSIVI

Non c’¢ nessuna evidenza che gli antide-
pressivi siano efficaci nel ridurre il dolore
in pazienti con CRPS-I. Gli inibitori se-
lettivi della ricaptazione della serotonina
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(SSRIs) non hanno dimostrato alcuna effi-
cacia analgesica (livello 4) [20-21].

GLI ANTIIPERTENSIVI
e Inibitori dei canali di calcio
Hanno qualche effetto nella fase acuta del-
la CRPS-I, migliorando la circolazione, ma
possono avere anche effetti collaterali. Tra
gli inibitori del calcio il piu studiato ¢ la Ni-
fedipina (livello 3) [22,23].
 alfa adrenergici
Clonidina: somministrata per via orale,
transdermica o epidurale mostra un livello 3
di evidenza [24] e una serie di casi da rispo-
sta positiva al trattamento dell’iperalgesia
e dell’allodinia con I’uso di clonidina trans
dermica (livello 4) [25].
Tuttavia una review sistematica non tro-
va sufficienti supporti a sostegno dell’u-
so di questo farmaco (livello 1) [26].
Fenoxibenzamina e Fentolamina: sono due
bloccanti beta adrenergici discussi come
farmaci di terza linea nel trattamento della
CRPS [27-28]. La fenoxibenzamina sem-
bra dare qualche risposta se la CRPS dura
da meno di 3 mesi (libello 4) [27].

I MIORILASSANTI E TOSSINA
BOTULINICA

C’¢ insufficiente evidenza che i miorilas-
santi e la tossina botulinica siano efficaci
nel trattamento dei disordini del movimen-
to associati alla CRPS-I come la distonia e
gli spasmi muscolari (livello 3) [29-30-31-
32-33].

IMMUNOGLOBULINE

Un RCT del 2010 [34] trovdo una modesta
efficacia data dall’uso di IVIG per il tratta-
mento della CRPS.

TRATTAMENTI TOPICI
I trattamenti topici considerati per la CRPS
sono:

SDRC (Algodistrofia)

Patch di lidocaina al 5%, con qualche
efficacia nel trattamento dell’allodinia
(livello 4) [35].

EMLA crema di cui 1 gr contiene 25
mg di lidocaina e 25 mg di prilocaina

(livello 3) [36].

Capsaicina. La capsaicina, ¢ un potente
agonista del recettore TRPV1 (transient
receptor potential vanilloid). 1 primi pro-
dotti commerciali di capsaicina per uso
topico, in commercio dal 1980, contene-
vano basse concentrazioni di capsaicina

(0.025/0.1%) e i trials clinici controllati
hanno dimostrato un’efficacia molto mo-
desta di tali preparati, nel trattamento del
dolore neuropatico cronico, rispetto al
placebo. Gli studi di fase 1 hanno rivelato
che una singola somministrazione di un
patch ad alta concentrazione di capsaici-
na determinava una riduzione della den-
sita delle fibre nervose intraepidermiche
[37]. I trials clinici sono stati realizzati
impiegando una preparazione denomina-
ta NGX-4010 consistente in un patch im-
pregnato di capsaicina all’8% [38-39]. 1
pazienti, affetti da nevralgia posterpetica
o neuropatia dolorosa associata all’HIV,
venivano randomizzati a ricevere il trat-
tamento con NGX-4010 o il trattamen-
to controllo (capsaicina 0.04%). In tutti
gli studi, i risultati sono stati positivi in
quanto: una singola somministrazione di
NGX-4010 della durata di 60 min deter-
minava una riduzione del dolore signifi-
cativamente pitl ampia rispetto al control-
lo, e I’effetto analgesico durava sino alla
fine del periodo di osservazione (12 sett.).
DMSO (dimetilsulfossido) e un free ra-
dical-scavenging agent. L'uso di questa
sostanza in crema al 50% pare dia una si-
gnificativa riduzione del dolore se com-
parata al placebo, prevalentemente nelle
prime fasi di malattia (livello 2) [40,41].

CRPS: trattamento farmacologico @
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LA CALCITONINA

La calcitonina ¢ uno dei pochi farmaci
studiati in trials clinici controllati [42-44].
Una metanalisi del 2001 (livello 1) [45] di-
mostra I’efficacia dell’uso della calcitonina
per via intranasale al dosaggio di 100-300
U die. Tuttavia, due RTC di livello 2 dan-
no risultati conflittuali riportando I'uno [44]
un miglioramento della sintomatologia algica
dopo somministrazione di 100 U tre volte al
giorno per 3 settimane e 1’altro [42] nessun
miglioramento dopo somministrazione di
200 U die due volte al giorno per 4 settimane.

BIFOSFONATI

I bifosfonati sicuramente hanno beneficio

sui segni dell’inflammazione nei pazienti

con CRPS-I, ma al momento non si sa bene

quale sia il dosaggio ottimale, la frequenza

e la durata di trattamento (livello 1) [46-47].

Nei vari studi vengono riportati diverse

possibilita:

e Alendronato in un’unica infusione e.v.
di 7.5 mg [48].

e Alendronato 40mg die per os per 12-16
settimane [49].

* Clodronato (300mg for 10 days) [50].

e Pamidronato (60mg in un’unica soluzio-
ne per viae.v.) [S1].

Tuttavia nessuno di questi studi fornisce

evidenze conclusive di efficacia forse per-

ché il loro limite ¢ dato dall’esiguita nume-

rica dei pazienti.

Una review sistematica del 2002 [52] iden-

tifica due studi di alta qualita (livello 2)

[48-53] sui bifosfonati per il trattamento

della CRPS che riportano entrambi signifi-

cativo miglioramento del dolore.

In quest’ultimo periodo ci si sta orientando

verso I'utilizzo per via e.v. del neridronato.

Recente uno studio multicentrico italiano,

sponsorizzato dalla Abiogen Pharma, SpA,

Pisa [54], in cui i pazienti sono stati trattati
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con 4 infusioni e.v. di 100 mg di neridronato
diluito in 500 mg di soluzione salina isoto-
nica e infuse durante la mattina in 2 ore, in
10 giorni. Questo studio dimostra un signifi-
cativo miglioramento rispetto al gruppo pla-
cebo sia sul dolore che sulla qualita di vita.

CONSIDERAZIONI

Da quanto riportato si ha un’idea dei far-
maci che hanno maggior evidenza (bifosfo-
nati, calcitonina, corticosteroidi) e di quel-
li che ne hanno meno, ma quali tra questi
vanno utilizzati e quando?

Le linee guida, di cui in questa esposizione
si ¢ dato un saggio, non danno indicazio-
ni su come comportarsi nelle varie fasi di
malattia. Quindi nella pratica clinica resta
I’idea che il paziente debba essere trattato
repentinamente e aggressivamente nella
speranza di prevenire gli stadi cronici.

Di aiuto puo essere un lavoro del 2014 di
Wertli e collaboratori [55], che senza spon-
sorizzazione alcuna, effettuano un network
metanalitico per individuare e fornire una
sorta di scaletta di utilizzo del farmaco in
base ai vari stadi di malattia.

Il lavoro consiste nell’identificare gli RCTs
in pazienti con CRPS 1, pubblicati tra il
1990 e il 2013, da questo lavoro vengono
estrapolati 16 lavori e dall’analisi di questi
lavori si ricava che i bifosfonati e la calci-
tonina sono la categoria di farmaci piu effi-
cace, seguita dagli NMDA, analgesici con-
venzionali, vasodilatatori e corticosteroidi,
cosi come i radical scavengers.

Ma dallo studio emerge un altro dato molto
interessante e cio¢ che: in pazienti con du-
rata di malattia inferiore a 12 mesi sono piu
efficaci i bifosfonati mentre in pazienti con
durata di malattia superiore ai 12 mesi ¢ piu
efficace la calcitonina.

Cosa concludono gli Autori? Sicuramente
i bifosfonati sono la prima linea di tratta-
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mento per il controllo del dolore nelle fasi
iniziali della CRPS e la calcitonina puo es-
sere aggiunta per brevi periodi ai bifosfo-
nati nelle fasi piu tardive dopo 12 mesi di
malattia, I’uso della calcitonina va limitata
a 6 settimane di trattamento poiché si asso-
cia ad incidenza di cancro di vari tipi [56].

SI POTREBBE PREVENIRE
I’INSORGENZA DI CRPS?

Anche in questo senso sono stati effettuati
degli studi: uno studio del 1999 di livello 2
[57] sulla vitamina C somministrata a do-
saggi di 500 mg die per 50 giorni a partire
dal giorno della lesione dimostrava una ri-
duzione dell’incidenza di sindrome algodi-
strofica nelle fratture di polso.

Al contrario un lavoro molto piu recente
[58] dimostra nessun beneficio rispetto al
placebo.

Tuttavia una metanalisi del 2013 [59] e
un’altra ancora piu recente [60] concludono
che c’¢ effettivamente una riduzione nella
prevalenza di CRPS con I’uso di Vit C dopo
fratture.

CONCLUSIONI

L’orientamento attuale per il trattamento
della CRPS-I ¢ per I'utilizzo dei bifosfo-
nati, resta da definire dosaggio e modalita
di somministrazione. Cido non preclude la
possibilita di utilizzo di altri farmaci quali
calcitonina, corticosteroidi, farmaci ad uso
topico e adiuvanti secondo la fase di malat-
tia e I’esperienza del clinico.

BIBLIOGRAFIA

1. Perez Roberto S, Paul E Zollinger, Pieter
U Dijkstra, Ilona L Thomassen-Hilgersom,
Wouter W Zuurmond, Kitty CJ Rosenbrand,
Jan H Geertzen5 and the CRPS I task force:
Evidence based guidelines for complex re-
gional pain syndrome type 1. BMC Neuro-
logy 2010; 10: 20.

SDRC (Algodistrofia)

2. Complex regional pain syndrome in adults
UK guidelines for diagnosis, referral and
management in primary and secondary care
- May 2012.

3. R. Norman Harden, Ann Louise Oaklander,
Allen W. Burton, Roberto S. G. M. Perez,
Kathryn Richardson, Melanie Swan, Jenni-
fer Barthel, Brienne Costa, Joseph R. Gra-
ciosa, Stephen Bruehl: Complex Regional
Pain Syndrome: Practical Diagnostic and
Treatment Guidelines, 4th Edition. Pain
Medicine 2013; 14: 180-229.

4. Connelly NR,Reuben S, Brull SJ: Intravenous
regional anesthesia with ketorolac-lidocaine
for the management of sympathetically-me-
diated pain. Yale J Biol Med 1995; 68: 95-99.

5. Pappagallo M, Rosenberg A. Epidemio-
logy, pathophysiology, and management of
complex regional pain syndrome. Pain Pract
2001; 1: 11-20.

6. Huygen FJ, Niehof S, Zijlstra FJ, van Hagen
PM, van Daele PL. Successful treatment of
CRPS 1 with anti-TNF. J Pain Symptom
Manage 2004; 27: 101-3.

7. Breu G, Harrington M. Paula’s secret strug-
gle. People 2005; 63: 68-72.

8. Schwartzman RJ, Chevlen E, Bengtson K.
Thalidomidehas activity in treating complex
regional pain syndrome. Arch Intern Med
2003; 163: 1487-8, author reply 88.

9. Prager J, Fleischman J, Lingua G. Open
Label Clinical Experience of Thalidomide
in the Treatmentof Complex Regional Pain
Syndrome Type I. LosAngeles, CA: Cali-
fornia Pain Medicine Centers andReflex
Sympathetic Dystrophy Institute; 2003: Po-
ster868.

10.Harke H, Gretenkort P, Ladleif HU, Rahman
S, Harke O: The response ofneuropathic
pain and pain in complex regional pain
syndrome I tocarbamazepine and sustained-
release morphine in patients pretreatedwith
spinal cord stimulation: a double-blinded
randomized study. Anesth Analg 2001, 92:
488-495.

11.Kingery WS. A critical review of controlled
clinical trials for peripheral neuropathic and

CRPS: trattamento farmacologico @



SDRC (Algodistrofia)

pain complexregional pain syndromes. Pain
1997; 73: 123-39.

12.Kingery WS. A critical review of controlled
clinicaltrials for peripheral neuropathic and
pain complexregional pain syndromes. Pain
1997; 73: 123-39.

13.Christensen K, Jensen EM, Noer I. The
reflex dystrophysyndrome response to tre-
atment with systemiccorticosteroids. Acta-
ChirScand 1982; 148: 653-5.

14.Braus DF, Krauss JK, Strobel J. The shoul-
der-handsyndrome after stroke: A prospecti-
ve clinical trial. AnnNeurol1994; 36: 728-33.

15.Serpell MG: Gabapentin in neuropathic
pain syndromes: a randomised, double-
blind, placebo-controlled trial. Pain 2002;
99: 557-566.

16.Vusse AC van de, Berg SG Stomp-van den,
Kessels AH, Weber WE: Randomised control-
led trial of gabapentin in Complex Regional
Pain Syndrome type 1 [ISRCTN84121379].
BMC Neurol 2004, 4: 13.

17.Mellick GA, Mellick LB. Reflex sympathe-
tic dystrophytreated with gabapentin. Arch
Phys Med Rehabil 1997; 78: 98-105.

18.Wheeler DS, Vaux KK, Tam DA. Use of
gabapentin inthe treatment of childhood re-
flex sympathetic dystrophy. Pediatr Neurol
2000; 22: 220-1.

19. Harke H, Gretenkort P, Ladleif HU, Rahman
S, HarkeO. The response of neuropathic
pain and pain in complex regional pain syn-
drome I to carbamazepine and sustained-
release morphine in patients pretreated with
spinal cord stimulation: A double blinded
randomized study. Anesth Analg 2001; 92:
488-95.

20.Sindrup SH, Bjerre U, Dejgaard A, et al.
The selectiveserotonin reuptake inhibitor ci-
talopram relieves the symptoms of diabetic
neuropathy. Clin Pharmacol Ther 1992; 52:
547-52.

21. Sindrup SH, Gram LF, Brosen K, Eshoj O,
Mogensen EF. The selective serotonin reup-
take inhibitor paroxetine is effective in the
treatment of diabetic neuropathy symptoms.
Pain 1990; 42: 135-44.

@ Loriana Esposito

Chirurgia della Mano - Vol. 52 (3) 2015

22. Muizelaar JP, Kleyer M, Hertogs IA, De-
Lange DC: Complex regional pain syndro-
me (reflex sympathetic dystrophy and cau-
salgia): management with the calcium chan-
nel blocker nifedipine and/or the alphasym-
pathetic blocker phenoxy benzamine in 59
patients. Clin Neurol Neurosurg 1997; 99:
26-30.

23. Prough DS, McLeskey CH, Poehling GG,
Koman LA, Weeks DB, Whitworth T, et al.:
Efficacy of oral nifedipine in the treatment
of reflex sympathetic dystrophy. Anesthe-
siology 1985; 62: 796-799.

24. Rauck R, Eisenach J, Jackson K, Young L,
Southern]. Epidural clonidine for refractory
reflex sympatheticdystrophy. Anesthesio-
logy 1993; 79: 1163-9.

25.Davis KD, Treede RD, Raja SN, Meyer
RA, Campbell JN. Topical application of
clonidine relieves hyperalgesia in patients
with sympathetically maintained pain. Pain
1991; 47: 309-17.

26. Kingery WS. A critical review of controlled
clinical trials for peripheral neuropathic and
pain complex regional pain syndromes. Pain
1997; 73: 123-39.

27.Muizelaar JP, Kleyer M, Hertogs 1A, DeLan-
geDC.Complex regional pain syndrome (re-
flex sympathetic dystrophy and causalgia):
Management with the calcium channel blo-
cker nifedipine and/or the alphasympathetic
blocker phenoxybenzamine in S59patients.
Clin Neurol Neurosurg 1997; 99: 26-30.

28. Ghostine SY, Comair YG, Turner DM, Kas-
sell NF, Azar CG. Phenoxybenzamine in the
treatment of causalgia. Report of 40 cases. J
Neurosurg 1984; 60: 1263-8.

29. Van Hilten BJ, Beek WJ van de, Hoff JI, Vo-
ormolen JH, Delhaas EM: Intrathecal baclo-
fen for the treatment of dystonia in patients
withreflex sympathetic dystrophy. N Engl J
Med 2000; 343: 625-630.

30. Marsden CD, Obeso JA, Traub MM,
Rothwell JC, Kranz H, La CF: Muscle spa-
sms associated with Sudeck’s atrophy after
injury. Br Med J (ClinResEd) 1984; 288:
173-176.



Chirurgia della Mano - Vol. 52 (3) 2015

31. Jankovic J, van der Linden C: Dystonia and
tremor induced byperipheral trauma: predi-
sposing factors. J Neurol Neurosurg Psy-
chiatry 1988; 51: 1512-1519.

32. Schwartzman RJ, Kerrigan J: The move-
ment disorder of reflex sympathetic dystro-
phy. Neurology 1990; 40: 57-61.

33. Bhatia KP, Bhatt MH, Marsden CD: The
causalgia-dystoniasyndrome. Brain 1993;
116(Pt 4): 843-851.

34. Goebel A, Baranowski A, Maurer K, et al.
Intravenous immunoglobulin treatment of
the complex regionalpain syndrome: A ran-
domized trial. Ann Intern Med 2010; 152:
152-8.

35. Rowbotham MC, Davies PS, Verkempinck C,
GalerBS. Lidocaine patch: Double-blind con-
trolled studyof a new treatment method for
post herpeticneuralgia. Pain 1996; 65: 38 -44.

36. Attal N, Brasseur L, Chauvin M, Bouhas-
siraD .Effects of single and repeated appli-
cations of aeutectic mixture of local anae-
sthetics (EMLA) creamon spontaneous and
evoked pain in post-herpeticneuralgia. Pain
1999; 81: 203-9.

37. Mcalberg et al. reduced heat sensitivity and
epidermal nerve fiber immunostaining fol-
lowing single application of a high-concen-
tration capsaicin patch. Pain 2004.

38. Backonja M, Wallace MS, Blonsky ER, et
al. NGX-4010, a high concentration capsai-
cin patch, for the treatment of postherpetic
neuralgia: a randomised, double-blind stu-
dy. Lancet Neurol 2008.

39. Irving G, Irving GA, Backonja, et al. A
multicenter, randomized, double-blind, con-
trolled study of NGX-4010, a high-concen-
tration capsaicin patch, for the treatment of
post herpetic neuralgia. Pain Med 2011.

40. Zuurmond WW, Langendijk PN, Bezemer
PD, et al. Treatment of acute reflex sympa-
thetic dystrophy with DMSO 50% in a fatty
cream. Acta Anaesthesiol Scand 1996; 40:
364-7.

41. Forouzanfar T, Koke A, van Kleef M, We-
ber W. Treatmentof complex regional pain
syndrome type 1.Eur J Pain 2002; 6: 105-22.

SDRC (Algodistrofia)

42 Bickerstaff DR, Kanis JA. The use of nasal
calcitoninin the treatment of post-traumatic
algodystrophy. BrJ Rheumatol 1991; 30: 291-
4.

43. Gobelet C, Meier JL, Schaffner W, et al.
Calcitonin and reflex sympathetic dystrophy
syndrome. Clin Rheumatol 1986; 5: 382-8.

44. Gobelet C, Waldburger M, Meier JL. The
effect of adding calcitonin to physical tre-
atment on reflex sympathetic dystrophy.
Pain 1992; 48: 171-5.

45. Perez R, Kwakkel G, Zuurmond W, de Lan-
ge J.Treatment of reflex sympathetic dystro-
phy (CRPStype I): A research synthesis of
21 randomized clinicaltrials. J Pain Sym-
ptom Manage 2001; 21: 511-26.

46.Forouzanfar T, Koke AJ, vanKleef M, We-
ber WE: Treatment of complex regional
pain syndrome type I. Eur J Pain 2002; 6:
105-122.

47. Manicourt DH, Brasseur JP, Boutsen Y, De-
preseux G, Devogelaer JP: Roleof alendro-
nate in therapy for post traumatic complex
regional pain syndrome type I of the lower
extremity. Arthritis Rheum 2004; 50: 3690-
3697.

48. Adami S, Fossaluzza V, Gatti D, Fracassi
E, Braga V.Bisphosphonate therapy of re-
flex sympathetic dystrophy syndrome. Ann
Rheum Dis 1997; 56: 201-4.

49.Manicourt DH, Brasseur JP, Boutsen Y et al.
Role of alendronate in therapy for post trau-
matic complex regional pain syndrome type
I of the lower extremity. Arthritis Rheum
2004; 50: 3690-7.

50. Varenna M, Zucchi F, Ghiringhelli D et al.
Intravenous clodronate in the treatment of
reflex sympathetic dystrophysyndrome. A
randomized, double blind, placebocontrol-
led study. J Rheumatol 2000; 27: 1477-83.

51. Robinson JN, Sandom J, Chapman PT. Ef-
ficacy of pamidronate in complex regional
pain syndrome type I. PainMed 2004; 5:
276-80.

52. Forouzanfar T, Koke A, vanKleef M, Weber
W. Treatmentof complex regional pain syn-
drome type 1.Eur J Pain 2002; 6: 105-22.

CRPS: trattamento farmacologico @



SDRC (Algodistrofia)

53. Varenna M, Zucchi F, Ghiringhelli D, et al.
Intravenousclodronate in the treatment of
reflex sympatheticdystrophy syndrome. A
randomized, doubleblind, placebo control-
led study. J Rheumatol 2000; 27: 1477-83.

54. Massimo Varenna, Silvano Adami, Mau-
rizio Rossini, Davide Gatti, Luca Idolazzi,
Francesca Zucchi, Nazzarena Malavolta,
Luigi Sinigaglia: Treatment of complex re-
gional pain syndrome type I with neridro-
nate: a randomized, double-blind, placebo-
controlled study. Rheumatology 2013; 52:
534-542.

55.Maria M. Wertli, Alphons G. H. Kes-
sels, Roberto S. G. M. Perez, Lucas M.
Bachmann, Florian Brunner: Rational Pain
Management in Complex Regional Pain
Syndrome 1 (CRPS 1). A Network Meta-
Analysis. Pain Medicine 2014; 15: 1575-
1589.

56.The Medical Letter on Drugs and Therapeu-
tics. In Brief: Cancer Risk with Salmon Cal-
citonin. The Medical Letter Online 2013;
(1414): 29.

@ Loriana Esposito

Chirurgia della Mano - Vol. 52 (3) 2015

57.Zollinger PE, Tuinebreijer WE, Kreis RW,
et al. Effect of vitamin C on requency of
reflex sympathetic dystrophy in wrist frac-
tures: a randomised trial. Lancet 1999; 354:
2025-8.

58.Ingri Ekrol, Andrew D. Duckworth, Stuart
H. Ralston, Charles M. Court-Brown, Mar-
garet M. McQueen: The Influence of Vi-
tamin C on the Outcome of Distal Radial
Fractures A Double-Blind, Randomized
Controlled Trial. J Bone Joint SurgAm.
2014; 96: 1451-9.

59.Sanjay Meena,Pankaj Sharma, Shreesh
Kumar Gangary, Buddhadev Chowdhury:
Role of vitamin C in prevention of complex
regional pain syndrome after distal radius
fractures: a meta-analysis. Eur J Orthop
Surg Traumatol.

60.Naohiro Shibuya, Jon M. Humphers, Moni-
ca R. Agarwal, Daniel C. Jupiter: Efficacy
and Safety of High-dose Vitamin C on Com-
plex Regional Pain Syndrome in Extremity
Trauma and Surgery - Systematic Review
and Meta-Analysis. The Journal of Foot &
Ankle Surgery 52 (2013) 62-66.



Chirurgia della Mano - Vol. 52 (3) 2015 SDRC (Algodistrofia)

RAZIONALE D’USO DELLA STIMOLAZIONE
BIOFISICA NELI’ALGODISTROFIA

Milena Fini, Nicolo Nicoli Aldini, Francesca Veronesi

Laboratorio Studi Preclinici e Chirurgici, Istituto di Ricerca Codivilla-Putti

e Laboratorio di Biocompatibilita, Innovazioni Tecnologiche e Terapie Avanzate (BITTA),
Dipartimento Rizzoli RIT. Istituto Ortopedico Rizzoli Bologna

Referente
i Milena Fini - Laboratorio Studi Preclinici e Chirurgici - Istituto di Ricerca Codivilla Putti [OR
! Via di Barbiano, 1/10 - 40136 Bologna

THE RATIONALE FOR THE USE OF BIOPHYSICAL STIMULATION
IN ALGODYSTROPHY

SINTESI

Il problema del trattamento dell’algodistrofia ¢ complesso come quello dell’inquadra-
mento clinico di questa sindrome per la quale il controllo delle manifestazioni dolorose
rappresenta un punto fondamentale. A questo scopo, accanto alle modalita di tratta-
mento farmacologico ¢ certamente opportuno rivolgere 1’attenzione anche a metodi-
che di stimolazione biofisica come i Campi Elettromagnetici Pulsati (CEMP), la cui
efficacia nel controllo di quadri dolorosi di varia natura ¢ ben documentata. Il razionale
per 'impiego dei CEMP nell’algodistrofia si basa sull’effetto antiinfiammatorio e sugli
effetti anabolici sul tessuto osseo con un’azione duplice sia sugli osteoblasti che sulla
osteoclastogenesi. Il controllo del microambiente inflammatorio ¢ presupposto per il
successo del trattamento.

Parole chiave: Algodistrofia, Campi Elettromagnetici Pulsati, Infiammazione, Tratta-
mento Antalgico, Osteoporosi

SUMMARY

The treatment of algodystrophy is complex as the clinical profile of this syndrome, and
the control of pain is a cornerstone to obtain a better quality of life for the patients.
For this reason, next to the pharmacological treatment, it is advisable to consider also
other procedures and among these biophysical stimulation whit Pulsed Electromagne-
tic Fields (PEMFs), whose effectiveness in the control of pain is well assessed in se-
veral morbid conditions. The rationale for the use of PEMFs in algodystrophy could
be mainly related to the anti-inflammatory action (for pain and edema), the anabolic
effects on osteoblast and the control of osteoclastogenesis (for local osteoporosis). The
control of the inflammatory microenvironment is then a critical factor for the outcome
of the treatments.

Keywords: Algodystrophy, Complex Regional Pain Syndrome, Pulsed Electromagne-
tic Fields, Inflammation, Pain Treatment, Osteoporosis
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Il problema del trattamento dell’algodistro-
fia, (anche indicata come Reflex Sympathe-
tic Dystrophy (RSD) o Complex Regional
Pain Syndrome (CRPS) tipo I, rimane com-
plesso come quello dell” inquadramento cli-
nico di questa sindrome (1, 2). La presenza
di una sintomatologia dolorosa di grado an-
che severo rappresenta un elemento centra-
le del quadro clinico, in grado di incidere in
modo significativo sulla qualita di vita del
paziente. 11 dolore puo essere trafittivo o
urente, ed ¢ presente spesso anche durante
il riposo notturno; puod inoltre essere scar-
samente controllato da farmaci analgesici o
anti-infiammatori (3).

Il trattamento della sintomatologia dolorosa
rappresenta dunque un cardine centrale nella
terapia dell’algodistrofia, considerato 1’ef-
fetto altamente invalidante che il dolore vie-
ne ad assumere nel decorso della malattia; a
questo scopo, accanto alle modalita di trat-
tamento piu tradizionali, & certamente op-
portuno rivolgere 1’attenzione anche a me-
todiche quali la stimolazione biofisica con
Campi Elettromagnetici Pulsati (CEMP), la
cui efficacia nel controllo di quadri dolorosi
di varia natura ¢ ben documentata (4).
Omoigui (5) ha messo in evidenza come-
all’origine di ogni forma di dolore vi siano
I’infiammazione e la risposta infiammatoria
locale. Ogni sindrome dolorosa ha un pro-
prio profilo infiammatorio consistente nel
pattern di mediatori chimici dell’infiamma-
zione presenti in situ. Il profilo inflammato-
rio varia da paziente a paziente e puo varia-
re nello stesso soggetto a tempi differenti.
Il cardine del trattamento di ogni sindrome
dolorosa ¢ dunque la comprensione di que-
sto profilo e, per un efficace trattamento,
sono quindi da considerare: la determina-
zione del relativo profilo infiammatorio, la
possibilita di inibizione o soppressione di
mediatori mediante blocco chimico o ri-
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mozione chirurgica del focolaio d’origine,
I’inibizione o soppressione di afferenze o
efferenze nervose e/o la modulazione della
trasmissione nervosa.

Nel profilo inflammatorio dell’algodistro-
fia e delle sue complicanze sono coinvolti
molteplici mediatori: citochine pro-infiam-
matorie (IL-1, IL-6, IL-8, IL-2, LIF, IL-17,
TNF-a) e radicali liberi (Ossido Nitrico).
Negli studi di Heijmans-Antonissen et al. e
Huygen et al. condotti su pazienti con CRPS
con il metodo della “vescicola o bolla cuta-
nea” (Blister), il dosaggio con metodo ELI-
SA di mediatori infiammatori nell’essudato
ha messo in evidenza in particolare un si-
gnificativo incremento di IL-6 e TNF-a nei
prelievi effettuati nell’arto colpito rispetto
ai prelievi nella sede di controllo (arto sano
controlaterale) (6,7).

Tuttavia nel quadro clinico dell’algodistro-
fia non va dimenticato anche il coinvolgi-
mento del tessuto scheletrico. I mediatori
inflammatori che sono presenti nella lesione
aumentano il processo di riassorbimento os-
seo, ulteriormente accresciuto dal disuso a
causa del dolore, con conseguente compar-
sa di un quadro osteopenico/osteoporotico.
Nell’ambito delle tecniche di stimolazione
biofisica, i CEMP rappresentano un mezzo
non invasivo di trattamento basato sulla-
creazione di uncampo magnetico che a sua
volta ¢ in grado di indurre un campo elettri-
co a livello del tessuto (8,9). Considerando
in particolare il tessuto osseo, I’azione dei
CEMP si estrinseca attraverso la promozio-
ne del reclutamento e della proliferazione
di osteoblasti (10) e di cellule mesenchimali
staminali, la sintesi e la mineralizzazione di
matrice extracellulare (effetto anabolico) e
la stimolazione di fattori di crescita (TGFf 1
e BMP -2, BMP -4, BMP -7). I CEMP de-
terminano un aumento dell’apoptosi degli
osteoclasti maturi e una riduzione del diffe-
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renziamento degli osteoclasti (11). Inoltre,
si ¢ osservato un significativo incremento
dei fattori tessutali anti-infiammatori (TGF
1, BMP-2, BMP-4, BMP-5, BMP-7) dopo
il trattamento con CEMP di osteoblasti pre-
levati in sede di pseudoartrosi (12). L’effetto
antiinfiammatorio dei CEMP ¢ legato prin-
cipalmente all’azione esercitata sui recettori
adenosinici di membrana. I recettori A ade-
nosinici hanno un’importante funzione nella
regolazione del processo inflammatorio, e la
loro attivazione ¢ coinvolta nell’inibizione
di citochine pro-inflammatorie. Varani et al.
(13) hanno osservato come i CEMP a bassa
frequenza aumentino la densita dei suddetti
recettori A, in granulociti neutrofili umani,
condrociti e sinoviociti. L’aumento dei recet-
tori A,,induce un incremento dell” AMP ci-
clico e un decremento di PGE-2 e IL-6 (14).
In conclusione, il ruolo dei CEMP nel trat-
tamento dell’algodistrofia riconosce come
presupposti il documentato effetto antiin-
fiammatorio (edema, dolore) e gli effetti
anabolici sugli osteoblasti e la riduzione
dell’osteoclastogenesi (osteopenia/osteopo-
rosi). Il controllo del microambiente infiam-
matorio ¢ cruciale per il successo del trat-
tamento in particolare quando le capacita
endogene di guarigione sono compromesse.
E necessario grande impegno per ridurre i
costi dell’algodistrofia in termini di soffe-
renza e disabilita dei pazienti. Ogni miglio-
ramento nel trattamento rappresenta dun-
que un grande risultato. In questo senso, la
combinazione di diverse strategie permette
di ottenere effetti sinergici o additivi sia sui
fattori anabolici che per il controllo del mi-
croambiente inflammatorio.
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THE PSYCHOLOGICAL INTERVENTION IN COMPLEX REGIONAL PAIN
SYNDROME PATIENTS

SINTESI

Il paziente che affronta I’iter terapeutico per la CRPS ha bisogno di essere trattato nella
totalita dei suoi vissuti. L’obiettivo futuro ¢ quello di strutturare un modello di inter-
vento specifico che tenga conto delle variabili psicologiche necessariamente implicate
e restituisca al paziente il potere di cambiare la propria condizione.

Parole chiave: rattamento psicologico e CRPS, fattori psicologici ¢ CPRS, trauma e
CRPS, dissociazione e CRPS, disturbo da stress post traumatico e CRPS, neurofisio-
logia e CRPS

SUMMARY

The psychological intervention suggested by several guidelines is based on the evi-
dences described in literature. It is not clear the role of psychological factors on the
onset of the Complex Regional Pain Syndrome, but there are some evidences on the
maintenance of symptoms. The purpose here is to fix goals and methods of psycholog-
ical treatment for the Complex Regional Pain Syndrome, to contribute to the creation
of a shared way of working based on psychological that accompanies and maintains
the symptoms.

L’intervento psicologico suggeritodalle diverse linee guida si basa sulle maggiori
evidenze descritte in letteratura. Non & ancora chiaro il ruolo dei fattori psicologici
sull’insorgenza della Sindrome da Dolore Regionale Complesso, ma esistono alcune
evidenze sul mantenimento dei sintomi. L’obiettivo del lavoro ¢ quello di definire fi-
nalita e metodi del trattamento psicologico nei casi di Sindrome da Dolore Regionale
Complesso, per contribuire alla costruzione di una modalita di lavoro condivisa che
tenga conto delle dinamiche psicologiche che accompagnano e mantengono i sintomi.

Keywords: psychological treatment and CRPS, psychological factors and CRPS, trau-
ma and CRPS, dissociation and CRPS, PTDS and CRPS, neurophysiology and CRPS
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INTRODUZIONE

L’interesse verso il paziente portatore di
Complex Regional Pain Syndrome (CRPS)
nasce nella comunita psicologica scienti-
fica di fronte ad alcune evidenze emerse
negli ultimi anni di studi dedicati alla com-
prensione di questa patologia. La variabi-
lita nell’espressione della sintomatologia,
la complessita delle interazioni fra i vari
sistemi fisiologici coinvolti e la natura an-
cora poco chiara della Sindrome da Dolore
Regionale Complesso spesso la rendono,
agli occhi del professionista che la incontra
nella pratica clinica, una sfida terapeutica
stimolante e frustrante allo stesso tempo.
La necessita di fornire risposte terapeu-
tiche adeguate ed efficaci al paziente e la
contemporanea impossibilita di rintracciare
una natura univoca del disturbo, obbligano
il professionista a creare una rete di cura
dove il confronto e il continuo scambio di
informazioni si definiscono come strumen-
ti indispensabili per un iter terapeutico di
successo. L’intervento psicologico per il
paziente con CRPS si inserisce, pertan-
to, in un contesto multidisciplinare (Pain
Management Program) che puo prevedere
momenti di cooperazione contemporanea
fra vari professionisti € non si riduce a un
semplice ruolo palliativo, ma puo avere
un potenziale effetto benefico sulla sotto-
stante patofisiologia della sindrome [1]. La
sua finalita non ¢ semplicemente quella di
aiutare il paziente ad andare avanti nono-
stante tutto, ma di cambiare come si sente
perché possa attuare comportamenti diver-
si e funzionali alla guarigione. Il cambia-
mento deve essere concreto e ripercuotersi
anche sulla fisiologia della persona. Le re-
centi ricerche sull’efficacia della psicotera-
pia effettuate grazie all’utilizzo delle neu-
roimmagini ci stanno dimostrando come
sia possibile impattare sulla fisiologia della
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persona attraverso protocolli di intervento
specifici e controllati. Un intervento psico-
logico non pud non tenere conto che a ogni
processo mentale corrisponde un correla-
to neurobiologico, altrimenti tale proces-
so non potrebbe avvenire. L'integrazione
fra mente e corpo ¢ contemporaneamente
obiettivo e premessa per attivare i mecca-
nismi alla base del processo di guarigione.

I FATTORI PSICOLOGICI COINVOLTI
NELI’INSORGENZA
E NEL MANTENIMENTO DELLA CRPS

Fra le prime evidenze va rilevato che finora
non sono stati individuati fattori psicologi-
ci, profili o strutture di personalita speci-
fiche/predisponenti per la CRPS [2-6], ad
eccezione di stili di personalita evitanti o
di tipo ansioso [7]. A questo proposito, va
ricordato che esistono numerosi studi che
mettono in evidenza come lo sviluppo di
processo di attaccamento insicuro, ansioso-
ambivalente e/o evitante durante I’infan-
zia possa influenzare i processi di salute
e malattia attraverso complessi meccani-
smi [8]. Inoltre, alcune persone possono (se
sono state esposte a determinati fattori di ri-
schio) utilizzare il corpo o la malattia come
espressione di un disagio o di bisogno psi-
cologico insoddisfatto, anche da molto tem-
po: sono individui che nel corso della loro
vita non hanno imparato a “mentalizzare”
cio¢ a concepire stati mentali inconsci e
consci in se stessi e negli altri. L’alessitimia
(incapacita a dare un nome alle emozioni
sperimentate) viene considerato un outco-
me rilevante nel contribuire a una diagnosi
precoce della CRPS [9]. Se consideriamo
il sintomo come atto creativo e intelligente
messo in atto dall’individuo con lo scopo di
trovare una soluzione al disagio, ¢ naturale
che il risultato sia il frutto di numerosi fat-
tori convergenti e predisponenti che hanno



Chirurgia della Mano - Vol. 52 (3) 2015

caratterizzato lo sviluppo psico-biologico
e sociale della persona. Nei pazienti con
CRPS sono state spesso riscontrate ansia
e depressione, tuttavia ¢ in discussione se
questi possano essere fattori determinan-
ti o conseguenti alla condizione di stress
[10] Come esplicitato in alcune linee guida
[11], i fattori psicologici possono influen-
zare I’insorgenza e il mantenimento della
CRPS per il ruolo che hanno nel regolare i
meccanismi adrenergici alla base: lo stress,
I’ansia, la depressione, la rabbia sono as-
sociati a un aumento del rilascio di cateco-
lamine. I fattori psicologici (es. tendenza
alla catastrofizzazione) interagiscono con
I’attivita delle citochine pro-inflammatorie,
aumentandola in risposta a stimoli doloro-
si. Lo stress si accompagna ad alterazioni
della funzione immunitaria la quale puo
influire sui mediatori dell’inflammazione.
Per il professionista che ha in carico questo
tipo di paziente ¢ utile sapere che eventi di
vita stressanti (42-50%) [12,13], problemi
psichiatrici (34%) o entrambi (60%) sem-
brano precedere I’insorgenza [9] della sin-
drome. Sono state, inoltre, frequentemente
riportate esperienze traumatiche precoci: ¢
possibile che questo possa essere un fattore
predisponente ma non necessario per lo svi-
luppo dei sintomi', tuttavia ne va ricono-
sciuto il potenziale patogenetico. Allo stes-
so modo, non ¢ possibile escludere che la
presenza nella storia personale del pazien-
te di eventi riconducibili ad abusi infantili
sia un fattore coinvolto nell’eziologia della
sindrome, poiché esistono dei sottogruppi
di pazienti che presentano tali esperien-
ze accompagnate da sintomi dissociativi
(I’'84% dei bambini che soffrono di CRPS
I sono femmine)[15]. Infine, sembra che
le caratteristiche psicologiche dei pazien-
ti con CRPS non differiscano da quelle di
altri pazienti con dolore cronico [16], seb-
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bene una maggiore tendenza alla dissocia-
zione sia stata riscontrata nei casi di dolore
cronico in soggetti traumatizzati rispetto
ai non traumatizzati [16] e, a differenza di
altre condizioni, quella della CRPS presen-
ti una sintomatologia autonomica. La fre-
quente eziologia traumatica riscontrata nei
casi di CRPS ha generato I’ipotesi che fra
i meccanismi coinvolti possa essere inclu-
so quello relativo all’instaurarsi di un pos-
sibile Disturbo da Stress Post Traumatico
(DPTS) seguito da una difesa dissociativa
somatica[17].

Il modello della dissociazione somatica
[17] suggerisce I'utilita di un intervento
psicologico specifico finalizzato all’elabo-
razione del trauma alla base del disturbo.

APPROCCIO AL PAZIENTE CON CRPS

La persona portatrice di CRPS prova dolo-
re fisico, vede i cambiamenti concreti nella
struttura del proprio corpo e percepisce le
variazioni nella sua funzionalita. Di fron-
te a una tale concretezza percettiva, diffi-
cilmente viene preso in considerazione il
fattore psicologico come variabile coinvol-
ta nell’insorgenza, nel mantenimento e/o
nella risoluzione del problema. La visione
di una mente separata dal corpo non per-
mette al paziente di riconoscere 1’impor-
tanza dell’intervento psicologico per la sua
condizione. Motivare al trattamento, quin-
di, risulta spesso difficile per il pregiudizio
che considera la mente e il corpo come due
entita distinte e autonome. Il paziente teme,
infatti, che il suo dolore venga confinato
alla sola componente psichica, trascurando
gli aspetti pitt concreti che interferiscono
con il normale svolgimento della sua quoti-
dianita. Teme, inoltre, che le sue percezio-
ni vengano negate ed “etichettate” come il
frutto della sua fantasia. Pertanto, questo
tipo di paziente spesso risulta molto difeso

L’intervento psicologico nel paziente con complex regional pain syndrome e
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e diffidente di fronte a un invio in ambito
psicologico. Il rischio ¢ che una proposta di
questo tipo formulata prematuramente vada
ad incidere sulla compliance e sul rapporto
di fiducia con il personale medico che se ne
prende cura. Se la persona ha il sospetto che
il suo dolore non venga “preso sul serio”,
probabilmente sara meno collaborante nei
confronti dei diversi trattamenti terapeuti-
ci che gli vengono suggeriti. Una persona
che ha paura puo diventare un paziente in-
costante nelle cure, oppositivo, svalutante
e passivo, nonostante I’'impegno e la dedi-
zione del personale che lo segue. Pertanto,
¢ funzionale al successo del trattamento che
il personale medico riconosca fin da subito
il disagio e il vissuto del paziente e assuma
per lui un ruolo riflettente, quasi come uno
“specchio”. Si tratta di rimandare al pazien-
te le emozioni, i pensieri e i comportamenti
di cui ci parla. L'importanza dell’ascolto
nelle prime fasi della presa in carico ¢ le-
gata non solo alla necessita di raccogliere
informazioni anamnestiche, ma anche alla
possibilita di rimandare al paziente un’im-
magine di se stesso cosi come si sente,
pensa e agisce in questa situazione. Questo
legittima la personanel suo ruolo di perso-
na che soffre, la quale si sentira accolta e
riconosciuta. Si crea, cosi, fin dall’inizio
un’alleanza che permette poi di introdurre
nuove considerazioni, punti di vista alter-
nativi e suggerimenti senza che questi ven-
gano svalutati. E importante considerare
che il senso di sfiducia con cui si presenta
un paziente con CRPS spesso ¢ sostenuto
da un dolore e un disagio che perdura da
tempo e ha inciso profondamente nelle di-
verse aree di vita della persona: dalle sem-
plici azioni quotidiane al proprio senso di
identita. L’aspettativa ¢ carica di speranza
quanto lo & di paura. E possibile che non sia
inizialmente semplice gestire un paziente
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di questo tipo: da un lato sembra disposto a
riconoscere ‘“carta bianca” su quanto viene
ritenuto utile per guarirlo, dall’altro potreb-
be rivelarsi oppositivo e incostante. Un tale
atteggiamento pu0 indurre nei caregivers
sentimenti di rabbia e frustrazione percepiti
dagli stessi come incontrollabili e, allo stes-
so tempo, giustificati. Tuttavia, se conside-
riamo la creazione della compliance come

il risultato di un processo di sintonizzazio-

ne fra paziente e caregiver, anche tali re-

azioni emotive possono essere considerate
come degli ottimi segnali che ci informano

sull’andamento dell’alleanza stessa. L’o-

biettivo rimane quello di riuscire a creare

un terreno fertile di fiducia che lasci spazio
sufficiente per ’intervento terapeutico vero

e proprio.

Alcuni indici importanti che rendono rac-

comandabile I'invio al trattamento psicolo-

gico sono elencati di seguito:

e Presenza di un disturbo psichiatrico (in
particolare sintomi di depressione che
andrebbero fortemente a incidere sulla
motivazione).

e Presenza di sintomi di attivazione sim-
patica/parasimpatica riferibili a una con-
dizione di stress o dissociazione.

* Contesto famigliare e sociale favorente
Uinattivita e la passivita.

* Modalita di coping passivo/disfunzio-
nale: presenza di pensiero catastrofico,
senso di inadeguatezza, rassegnazione,
fatalismo, impotenza.

* Presenza di comportamenti di evitamento.

* Assenza di una rete di supporto sociale.

* Presenza di vantaggi secondari.

OBIETTIVI E METODI
DELL’INTERVENTO
PSICOLOGICO/PSICOTERAPEUTICO

La necessita di un supporto psicologico/
psicoterapeutico legittimata dalle evidenze
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in letteratura e confermata dall’impatto di-
retto e indiretto della patologia sulla psiche
del paziente e sul suo ambiente sociale, im-
pone al professionista la messa a punto di
un iter terapeutico e di supporto strutturato
e flessibile allo stesso tempo. Ogni azione
che va a comporre il piano di trattamento
deve essere giustificata e assumere un valo-
re di utilita per ogni singolo caso. La perso-
nalizzazione diventa un obbligo che garan-
tisce il raggiungimento delle singole méte
e dell’obiettivo finale. A tale proposito, un
intervento che vuole essere efficace non
puo prescindere da una fase di valutazione
volta a rilevare elementi molto specifici di
cui tenere conto nella fase di pianificazio-
ne del trattamento. La fase di valutazione
puo anche aiutare a indirizzare il paziente
a un percorso di gruppo o individuale sulla
base di alcuni indici rilevabili attraverso il
colloquio ed, eventualmente, I'utilizzo di
questionari standardizzati. In linea genera-
le, un intervento in questo ambito riguarda
sia aspetti di psico-educazione che di tera-
pia vera e propria. La psico-educazione ri-
mane un intervento utile per I’intero corso
del trattamento: inizialmente ci permette
di motivare la persona e ridimensionare le
aspettative e in seguito ci aiuta a limitare
il sorgere di credenze irrazionali sulla ma-
lattia. Nella psicoterapia cognitivo compor-
tamentale di gruppo viene dedicato ampio
spazio nei primi incontriproprio a fornire
informazioni al paziente su come lo stress
puo influire sulla sua percezione del dolore,
dando un senso all’intervento stesso. Il trat-
tamento vero e proprio si rifa a tecniche uti-
lizzate nell’ambito psicologico che tengono
conto dei suggerimenti delle singole linee
guida e che vengono calate nella realta dei
bisogni del paziente. Tali tecniche mirano
a incidere sulle tre dimensioni temporali
dell’esperienza dell’individuo:
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I’eventuale background traumatico e le

esperienze di crescita disfunzionali (il pas-

sato) che sostengono e mantengono uno

stato di stress e di sensibilizzazione a li-

vello centrale impedendo I’apprendimento

di nuove informazioni e 1’elaborazione dei

ricordi traumatici:

* il presente, attraverso il potenziamento
delle risorse sociali e personali e la ge-
stione dello stress;

e il futuro, attraverso I’installazione di
nuove risorse, il consolidamento del
pensiero funzionale e la rilevazione degli
indici di miglioramento/peggioramento.

Ogni professionista adattera 1’intervento al

singolo individuo o al gruppo. Alcune delle

azioni terapeutiche possibili e utili in que-
sto ambito sono elencate di seguito:

* attivare un intervento specifico se rile-
vato un disturbo psichiatrico;

 fornire alla persona gli strumenti per at-
tivarsi e uscire da una condizione di im-
potenza, passivita e inattivita, favorendo
di conseguenza I’atteggiamento colla-
borativo al trattamento Ridimensionare
le aspettative riguardo al risultato dei
diversi trattamenti e consolidare una
visione realistica di limiti e possibilita
associate alla condizione;

e individuare e contenere/eliminare le di-
namiche personali, famigliari e sociali
che mantengono la persona nel ruolo di
malato;

» favorire la condivisione dei vissuti emo-
tivi legati alla condizione dolorosa sti-
molandone 1’elaborazione a livello cor-
ticale;

* rendere consapevole la persona dei van-
taggi secondari associati alla malattie e
favorire vie alternative per la soddisfa-
zione dei bisogni;

e fornire risorse utili all’interno del pro-
gramma per la gestione del dolore;

L’intervento psicologico nel paziente con complex regional pain syndrome @
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e risulta, quindi, indispensabile il conti-
nuo monitoraggio dello stato psicologico
della persona in modo da poter adattare
¢li interventi ai bisogni che via via emer-
geranno. L’empatia ¢ lo strumento prin-
cipe che ci permette di non perdere la
sintonia conquistata con il paziente e che
ci aiuta a non perdere di vista importanti
meccanismi emotivi che vanno ad inci-
dere profondamente sulla capacita della
persona di mettere in atto comportamenti
e strategie finalizzate al benessere.
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THERAPIST’S MANAGEMENT OF COMPLEX REGIONAL PAIN SYNDROME

SINTESI

Viene proposta una revisione della letteratura recente delle linee guida inglesi del 2012
e olandesi del 2006 riguardo la riabilitazione della CRPS, sindrome dolorosa regionale
complessa tipo 1. La CRPS ¢ una sindrome multi - sintomatica che spesso si localizza
nelle estremita distali spesso traumatizzate, come la mano e il polso e il piede, di dif-
ficile inquadramento sia dal punto di vista patogenetico, clinico e riabilitativo. Si evi-
denzia I’'importanza di una diagnosi precoce, un approccio multidisciplinare in équipe
da parte di varie specializzazioni mediche e riabilitative. Compito del fisioterapista ¢
di riconoscere i primi segni e sintomi della patologia per impostare un adeguato tratta-
mento riabilitativo. In ogni fase della malattia si devono proporre approcci riabilitativi
diversi.

Parole chiave: Sindrome dolorosa regionale complessa, mirror therapy, fisioterapia,
desensitizzazione

SUMMARY

A review of the recent literature, of the British and Dutch guidelines about CRPS
(Complex Regional Pain Syndrome) type 1, shall be presented. CRPS is a multi-sym-
ptom syndrome often localized in distal extremities such as the hand and the foot,
which have suffered from trauma and it is often difficult to frame both from a pathoge-
nic, clinical and rehabilitation point of view. Early diagnosis as well as a medical and
rehabilitation multi-disciplinary team approach is paramount. The physiotherapist’s
task is to recognize early symptoms of the pathology to set up a suitable rehabilitation
treatment. Different rehabilitation approaches shall be proposed during every stage of
the disease.

Keywords: Complex regional pain syndrome, mirror therapy, physiotherapy, desensi-
tization

La riabilitazione della sindrome regionale dolorosa tipo 1 (CRPS) @
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INTRODUZIONE

La CRPS, Sindrome Dolorosa Regionale
Complessa tipo 1 (Complex Regional Pain
Syndrome) conosciuta anche come Algodi-
strofia, ¢ una sindrome multi - sintomatica
che spesso si localizza nelle estremita distali
spesso traumatizzate, come la mano, il polso
e il piede. La CRPS ¢ di difficile inquadra-
mento patogenetico, clinico e riabilitativo. E
stata per la prima volta chiaramente descrit-
ta nel 1864 da Mitchell, ma le sue vere cause
rimangono incerte ancora oggi.

Molti termini diversi sono stati usati per de-
scrivere questa condizione dolorosa, 1 pil
conosciuti sono: Causalgia (1864 Mitchell),
Osteoporosi algica postraumatica (1923),
Sindrome spalla-mano (1947), Atrofia di Su-
deck (1990) fino ad arrivare alla terminologia
definitiva di Sindrome Dolorosa Regionale
Complessa proposta nel 1994 dallo IASP (In-
ternational Association for the Study of Pain).
La Sindrome Dolorosa Regionale Comples-
sa si manifesta con una grandissima varia-
bilita di segni e sintomi. Il sintomo predo-
minante ¢ il dolore spesso sproporzionato
rispetto al danno iniziale, infiammazione,
edema, iperalgesia e in particolare allodinia,
sudorazione anomala (iperidrosi o anidrosi),
ipertricosi e ridotta escursione articolare con
osteoporosi distrettuale, differenza di tem-
peratura rispetto all’arto contro laterale. Il
dolore € severo, continuo, urente, bruciante
esacerbato da fattori emozionali.
Caratteristica della sindrome dolorosa ¢ 1’as-
senza di corrispondenza fra I’entita del trauma
subito, a volte modesto e la sintomatologia.
La patologia rappresenta per il paziente un
problema rilevante, sia per I’entita della
sintomatologia dolorosa che per la rigidi-
ta articolare, la quale comporta importanti
implicazioni di ordine funzionale come le
difficolta nelle attivita della vita quotidiana
e problematiche psicologiche (Fig. 1).
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Figura 1. Mano gonfia edematosa per
CRPS. La mano ¢ mantenuta in posizione
antalgica.

MATERIALI E METODI

Sono state prese in esame le linee guida in-
glesi (2012), le linee guida olandesi (2006),
la revisione Cochrane del 2013 di O’Con-
nel (Interventions for treating pain and
disability in adults with complex regional
pain syndrome) e la letteratura recente.
Dalle linee guida e dai vari articoli emerge
I’importanza di un approccio multidiscipli-
nare e la necessita di impostare un precoce
programma riabilitativo.

La riabilitazione ¢ riconosciuta come un
momento fondamentale nel trattamento del-
le CRPS poiché non solo puo influire sui
vari aspetti della sintomatologia, come dolo-
re, alterazioni trofiche, vascolari, limitazioni
del movimento, ma € un elemento essenziale
per il recupero della funzionalita (1,2).

Le tecniche ritenute utili nel trattamento del
dolore e per la quali esistono evidenze di effi-
cacia sono le seguenti: tecniche di desensibiliz-
zazione dal dolore, elettroterapia (Tens), Mir-
ror therapy, riprogrammazione corticale, tera-
pia biofisica e terapia farmacologica (2-7, 13).
E importante che per ogni paziente sia ela-
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borato un progetto riabilitativo individua-
le e sia fornita una proposta professionale
adeguata. Si ritiene fondamentale che un
terapista esperto, che conosce i criteri dia-
gnostici di Budapest, riconosca i primi sin-
tomi e segni della sindrome per impostare
un adeguato trattamento riabilitativo e indi-
rizzare il paziente agli specialisti (2).

Vi sono diversi interventi riabilitativi, spe-
cifici e differenziati a seconda del tipo di
CRPS e della fase clinica.

Il trattamento riabilitativo deve essere ini-
ziato il pill precocemente possibile e nelle
varie fasi della malattia ¢ importante non
provocare dolore durante la mobilizzazione.
Da alcuni autori la sindrome viene distinta
in tre stadi, anche se non ¢ possibile fare una
netta distinzione fra le varie fasi, come € im-
possibile standardizzare i tempi di succes-
sione fra uno stadio della malattia e I’altro:
fase I infiammatoria, fase II distrofica, fase
III atrofica (Stadio 1-2-3 di Steinbrocker).
Per il fisioterapista, questa differenzazione
¢ importante, poiché cambia completamente
I’impostazione del trattamento riabilitativo.
Il fisioterapista nelle varie fasi dovra conte-
nere 1 sintomi della malattia, e dovra valu-
tare attentamente il caso cercando di indi-
viduare lo stadio clinico e proporre un’ade-
guata proposta riabilitativa.

Nel primo stadio (fase infiammatoria) I’o-
biettivo del progetto riabilitativo ¢ di uscire
dal circolo vizioso: edema - dolore - immo-
bilita - rigidita, anche perché da parte del pa-
ziente vi ¢ riluttanza a muovere la mano.

Il dolore ha spesso un ritmo e andamento
personalizzato durante il giorno e la notte,
viene descritto alcune volte ben localizzato,
altre con tendenza ad irradiarsi all’arto supe-
riore; & inoltre aggravato da fattori ambienta-
li, emozionali, dalla postura, dal movimento.
L’intervento riabilitativo prevede la ridu-
zione della sintomatologia algica, il tratta-
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mento dell’edema, strategie volte al recu-
pero di un range articolare non doloroso
della mano, il recupero del frequente defi-
cit di range articolare del gomito e/o della
spalla, un trattamento di desensitizzazione,
il confezionamento di un tutore statico. In
questa prima fase, ¢ molto importante coin-
volgere i familiari (2).

Occorre sottolineare che qualsiasi mobiliz-
zazione o proposta terapeutica deve essere
effettuata al di sotto della soglia del dolore,
onde evitare di alimentare il circolo vizioso.
E stato evidenziato che movimenti passivi
violenti possono incrementare ’edema, la
rigidita e il dolore (1). Per la riduzione del
dolore si utilizza anche la terapia fisica: la
stimolazione nervosa elettrica transcutanea
(Tens), che consente un uso prolungato e
permette un’autogestione a casa, e la stimo-
lazione biofisica (campi elettro-magnetici
pulsati) (2,5,8,9,10).

Le recenti acquisizioni nel complesso mon-
do delle neuroscienze hanno fatto emergere
I’importanza di trattare la CRPS con tecni-
che per la riorganizzazione corticale.

In questa fase, che si evidenzia nei primi
mesi, il terapista tratta prevalentemente
questa patologia con tecniche di riprogram-
mazione corticale e di corretta rappresen-
tazione corporea del segmento leso; a tale
scopo si utilizza la Mirror visual feedback
therapy e la tecnica di Mosely (Graded mo-
tor imagery). Nel corso degli ultimi dieci
anni, da diversi autori con metodi diversi &
stato segnalato come la mirror therapy sia
una nuova modalita di trattamento per il
dolore cronico (14-21,23,24).

Mc Cabe, nel 2011, ha dimostrato, utiliz-
zando la termografia a infrarossi, che con
I’utilizzo della mirror therapy vi ¢ una di-
minuzione del calore, una diminuzione
dell’iperidrosi, una diminuzione del dolore
valutato con la scala VAS (17).

La riabilitazione della sindrome regionale dolorosa tipo 1 (CRPS) @
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Figura 2-3. Mirror Therapy: la paziente sta eseguendo 1’esercizio con la mano sana, guar-
dandola nello specchio, imita il movimento nella mano affetta da CRPS con I’ausilio della

mirror Box.

Tali metodiche anche mediante esercizi di
immaginazione motoria e riconoscimento
della lateralita servono a migliorare la ri-
organizzazione corticale del movimento e
conseguentemente le capacita funzionali
del paziente (2,6,7,11-13).

Purtroppo i vari articoli scientifici non han-
no ancora stabilito la corretta procedura per
I’utilizzo delle mirror box sia nei tempi, sia
nelle modalita dell’esercizio e la sequenza di
progressione nella difficolta degli esercizi. Gli
autori consigliano sessioni di circa 10 minuti
2 volte il giorno, ma segnalano, come gia de-
scritto da Mosely, che alcune volte la sensa-
zione puo essere fastidiosa e provocare un au-
mento del dolore. In questi casi I'utilizzo della
mirror therapy deve essere sospesa (14,15).
In questa fase pud essere importante soste-
nere il polso attraverso 1’applicazione di
tutori statici confezionati in materiale ter-
moplastico sia per evitare scorrette posture
antalgiche, sia perché indossando il tutore,
il paziente mantiene la mano e il polso in
posizione funzionale e puo incrementare la
mobilita delle dita ed eseguire gli esercizi
in maniera corretta. Lo splint se applicato
in maniera adeguata pud anche mantenere
i risultati raggiunti con le sedute riabilitati-
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ve. Il materiale con cui viene confezionato
lo splint deve essere leggero e facilmente
modificabile con i progressi raggiunti dal
paziente (1,5,12,13). E invece sconsigliato
in questa fase 1’uso di tutori dinamici.

Nel secondo stadio (fase distrofica), il do-
lore ¢ ridotto e si cerca di promuovere il
movimento attivo della mano e dell’arto su-
periore, consigliando di eseguire frequenti
esercizi a casa.

Il terapista, grazie alla parziale riduzione
del dolore e dell’edema, riesce ad effettua-
re chinesiterapia attiva e passiva per incre-
mentare |’articolarita e utilizzare tecniche
riabilitative volte anche all’eliminazione dei
compensi in altre regioni anatomiche con-
seguenti lo sviluppo di dolore miofasciale
secondario causato dal disuso o da eccessi-
vo uso di muscolatura. E frequente riscon-
trare una sindrome da overuse dei muscoli
flessori del polso e delle dita, un dolore alla
spalla o una cervicalgia. Per questo tipo di
sintomatologia il paziente puo trarre giova-
mento da trattamenti riabilitativi con meto-
dica Souchard o con metodica Maitland (2).
Per mantenere e/o incrementare il range ar-
ticolare delle articolazioni della mano e del
polso il fisioterapista si puo avvalere di splint
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Figura 4. Stimolazione elettro-attiva per
incrementare il range articolare attivo.

dinamici o statico - progressivi confeziona-
ti su misura, sempre che non siano presenti
edema e dolore. Il timing non deve essere
troppo prolungato nel tempo, circa un’ora se
tollerato due volte al giorno, per consentire al
paziente di muovere la mano, nelle altre ore,
per le attivita della vita quotidiana. Da tenere
presente che lo splinting & una tecnica riabili-
tativa che deve essere un ulteriore strumento
a disposizione del fisioterapista, ma non puo
essere 1’unico approccio riabilitativo.

Per incrementare la mobilita attiva puo essere
utilizzato il lavoro elettro-attivo con elettro-
stimolazione al tavolo canadese (1) (Fig. 4).
L’obiettivo del progetto riabilitativo a lun-
go termine ¢ di recuperare la funzionalita
dell’arto interessato.

Nel terzo stadio (fase atrofica) il trattamen-
to riabilitativo ¢ di scarsa efficacia. Inutile
anche la mirror-therapy (17). Se la patolo-
gia ¢ diagnosticata e trattata in tempi ade-
guati, ¢ possibile che il paziente non giunga
a questa fase (Fig. 5).

Nelle varie fasi del lungo decorso della pa-
tologia, il paziente deve essere rassicurato
e istruito riguardo al lungo periodo riabi-
litativo. In alcuni casi puo essere utile un
supporto psicologico.
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FORME DISTRETTUALI

Le forme di CRPS distrettuali o sindrome
parziale, ad esempio localizzata ad un sin-
golo dito, sono ulteriormente difficili da
gestire poiché il paziente tende ad usare la
mano escludendo 1’unico dito coinvolto,
utilizzando la mano nelle attivita della vita
quotidiana, il paziente si abitua cosi a non
utilizzare il dito e non si concentra nell’e-
seguire la lunga riabilitazione (23) (Fig. 3).

VALUTAZIONE

La valutazione funzionale, ¢ indispensabi-
le gia alla diagnosi e nei mesi successivi e
deve precedere 1’inizio del trattamento ria-
bilitativo. Sono da considerare il dolore, da
valutare per 1 vari distretti corporei interes-
sati (spalla, polso, mano) con la VAS, scala
quantitativa che definisce la sintomatologia
algica e il McGill Pain Questionnaire (short
form), questionario soggettivo che defini-
sce qualitativamente il tipo di dolore, la va-
lutazione delle turbe vasomotorie, le altera-
zioni trofiche, I’articolarita e gli eventuali
compensi funzionali, la valutazione antro-
pometrica per I’edema, la sensibilita (1,2).
Da considerare inoltre anche la temperatura
cutanea, il colore della pelle, la sudorazione
(iperidrosi o anidrosi), la crescita anomala
di peli e unghie, i disturbi della coordina-
zione motoria come la distonia e il tremore.
Per la valutazione funzionale globale
dell’arto superiore nelle attivita della vita

Figura 5. Mano in stadio distrofico.

La riabilitazione della sindrome regionale dolorosa tipo 1 (CRPS) @
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Figura 6. CRPS distrettuale con interessa-
mento di un solo dito.

quotidiana si utilizza il questionario Dash.
La valutazione, effettuata all’inizio ed alla
fine di ogni singolo trattamento, deve esse-
re riportata in cartella ed essere continua-
tiva durante 1’intero decorso riabilitativo,
per monitorare 1’evoluzione e 1’andamento
della patologia (2,6,12).

Prevenzione: recentemente si propone an-
che una prevenzione primaria e secondaria.
Per prevenzione primaria si intende le spie-
gazioni fornite al paziente che ha avuto un
intervento chirurgico o un trauma, riguardo
i segni e i sintomi ai quali deve prestare at-
tenzione (2).

Riguardo la prevenzione secondaria ,in occa-
sione di un nuovo evento traumatico si consi-
glia di segnalare al medico i pazienti che han-
no gia avuto in passato una storia di CRPS.

RISULTATI E CONCLUSIONI
Vi & uno scarso numero di lavori scientifici ri-
guardo la riabilitazione, determinato dal fatto
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che la molteplicita dei sintomi e la variabili-
ta dell’evoluzione di questi rendono difficile
uniformare i dati.

Dalla letteratura emerge che la tempestivita di
un adeguato approccio diagnostico e terapeu-
tico puo evitare quell’evoluzione sfavorevole
della sindrome che si configura con un quadro
di rigidita delle articolazioni della mano.

Si evidenza I’'importanza di una diagnosi
precoce, un approccio multidisciplinare in
équipe da parte di varie specializzazioni
mediche e riabilitative. E fondamentale che
il terapista sia specializzato in riabilitazio-
ne della mano e riesca a trovarsi in sinto-
nia con il paziente cercando di ottenere una
buona compliance.

Per una gestione migliore della patologia il
terapista dovrebbe essere a conoscenza della
sindrome CRPS ed essere in grado di rico-
noscere i segni clinici, conoscere i criteri di
Budapest per sospettare una CRPS e iniziare
il trattamento pill precocemente possibile.

Il terapista deve inoltre assicurarsi che il
paziente sia correttamente seguito da un
punto di vista medico-farmacologico e
fornire le informazioni al paziente circa la
patologia della quale ¢ affetto utilizzando
anche un opuscolo informativo (2).

BIBLIOGRAFIA

1. Zhongyu Li et al. Diagnosis and Manage-
ment of Complex Regional Pain Syndrome
Complicating Upper Extremity Recovery J
of Hand therapy April- June 2005; 270-276.

2. Guidelines 2012 Complex regional pain syn-
drome in adults UK guidelines for diagno-
sis, referral and management in primary and
secondary care May 2012.

3. Lewis Jennifer S, Coales Karen, Hall Jane
and Candida S McCabe. ‘Now you see it,
now you do not’: sensory-motor re-educa-
tion in complex regional pain syndrom syn-
dromes: guidelines for therapy.Hand ther-
pay 2011; 16: 29-38.



Chirurgia della Mano - Vol. 52 (3) 2015

4. Natusch D. Complex Regional Pain Orthope-
dics and trauma 2012; 405-409.

5. O Smith T. How effective is physiotherapy
in the treatment of complex regional pain
syndrome type 1? A review of the literature
Musculoskeletal Care 2005; 3: 181-200.

6. Moseley G.L. Graded motor imagery is ef-
fective for long-standing complex regional
pain syndrome: a randomized controlled tri-
al. Pain 2004; 108: 192-198.

7. Moseley GL. Graded motor imagery for
pathologic pain: a randomized controlled
trial. UK Neurology. 2006; 67(12): 2129-3.

8. De Mattei et al. Effect of low frequency elec-
tromagnetic fields on A2A adenosine recep-
tors in human neutrophils Br J Pharmacol
2002, May; 136(1): 57-66.

9. Vincenzi F. et al. Pulsed Electromagnetic
Fields Increased the Anti- Inflammatory Ef-
fect of A2A and A3 Adenosine Receptors in
Human T/C-28a2 Chondrocytes and hFOB
1.19 Osteoblasts Plos One, 2013; 8(5): 1-14.

10. Marcheggiani Muccioli G.M.Conservative
treatment of spontaneous osteonecrosis of
the knee in the early stage: Pulsed electro-
magnetic fields therapy European Journal of
Radiology 82,2013; 530-537.

11. Mc Bride A , Atkins R. Complex regional
pain syndrome current orthopedics, 2005;
155-165.

12. Walsh M., Muntzer E. Therapist’s manage-
ment of complex regional pain syndrome in
Hunter, Mackin, Callagahan in Rehabilita-
tion of the hand and upper extremity. 1707-
1724. Ed. Mosby, 2002.

13.Guidelines complex regional pain syndrome
type 1 Linee guida olandesi 2006.

14.Lageaux et al. Modified graded motor im-
agery for complex regional pain syndrome
type lof the upper extremity in the acute
phase: a patient series Int.jrehabilit Res.
2012. Jun 35(2): 138-45.

15.0’Connell NE, Wand BM, McAuley J,
Marston L, Moseley GL. Interventions for
treating pain and disability in adults with
complex regional pain syndrome. Cochrane
Database Syst. Rev. 2013; 30 (4).

SDRC (Algodistrofia)

16.Moseley GL, Wiech K. The effect of tactile
discrimination training is enhamced when
patients watch thereflected image of their
unaffected limb during training. Pain 2009;
144(3): 314-9.

17.Mc Cabe.C. Mirror Visual Feedback Therapy.
A practical Approach. J.of H.Therapy, 2011.

18.Mc Cabe C, Haigh RcC, Ring Ef. et al. A
controlled pilot study of the utility of mirror
visual feedback in the treatment of complex
regional pain syndrome (typel). Rheumato-
logy 2003; 42: 97-101.

19.Mosely GL, Butler DS, Beames TB, Giles
TJ. The Graded motor imagery handbook.
Adelaide, Noigroup Publications, 2012.

20.Vladimir Tichelaar YIG, Geertzen Jan H. B,
Doeke Keizer and C. Paul van Wilgen Mir-
ror box therapy added to cognitive behavior-
al therapy in three chronic complex regional
pain syndrome type I patients: a pilot study
International. Journal of Rehabilitation 30,
181-188, 2007.

21.Griinert-Pliiss N, Hufschmid U, Santschi L,
Griinert J. Mirror therapy in hand rehabilita-
tion: a review of the literature, the St gallen
protocol for mirror therapy and evaluation
of a case series of 52 patiens. Br J Hand
Ther 2008; 13: 4-9.

22. Rosén B, Lundborg G. Training with a mir-
ror in rehabilitation of the hand. Scand J Plast
Reconstr Surg Hand Surg 2005; 39(2): 104-8.

23.Rosén B, Bjorkman A. Momentary im-
provement of hand sensibility by excluding
vision. J Plast Surg Hand Surg. Dec 2010;
44 (6): 302-5.

24 .Tichelaar V, Geertzen J. Mirror box ther-
apy added to cognitive behavioral therapy
in three chronic complex regional pain syn-
drome type I Patients: a pilot study. Interna-
tional J of Rehabilitation research, Lippin-
cot Williams e Wilkins, 2007; 30: 181-188.

25.Konzelmann M., Deraiz O., Luthi F. Di-
agnosis of partial complex regional pain
syndrome type 1 of the hand: retrospective
study of 16 cases and literature review BMC
Neurology 2013; 13: 28.

La riabilitazione della sindrome regionale dolorosa tipo 1 (CRPS) @



SDRC (Algodistrofia) Chirurgia della Mano - Vol. 52 (3) 2015

DUE CASI DI CRPS DOPO TRATTAMENTO CON
COLLAGENASI DI MORBO DI DUPUYTREN

Franco Bassetto, Cesare Tiengo, Andrea Monticelli, Loriana Esposito°, Alex Pontini

UOC Chirurgia Plastica e Ricostruttiva, UF di Chirurgia della Mano - Azienda Ospedaliera
Universita di Padova

°Istituto Soncin, Centro Medico Fisiokinesiterapia, Padova

Referente

i Alex Pontini - Via Giustiniani, 2 - 35128 Padova

i Tel. 0498212713 - E-mail: alex.pontini@sanita.padova.it

TWO CASES OF CRPSAFTER TREATMENT WITH COLLAGENASE FOR DUPUYTREN ‘S DISEASE

SINTESI

INTRODUZIONE: 1l trattamento farmacologico del Morbo di Dupuytren mediante
collagenasi da Clostridium hystoliticum (Xiapex®) ¢ stato introdotto in Italia a partire
dal 2014, con indicazione al trattamento dei gradi I e II secondo Toubiana. La crescente
richiesta di essere sottoposti a questa terapia risulta legata alla possibilita di ottenere la
risoluzione rapida ed efficace della contrattura, evitando procedure invasive. Tuttavia
la fase IV del post marketing evidenzia la necessita di approfondire le conoscenze in
merito alle possibili reazioni legate al farmaco stesso, stabilirne I’etiopatogenesi e de-
scriverne le limitazioni d’uso e gli accorgimenti per minimizzarne gli effetti.
MATERIALI E METODI: Studio retrospettivo opsservazione di complessivi 155 casi
con follow up medio di 6 mesi dopo terapia infiltrativa mediante Collagenasi. Sono sta-
te raccolte e descritte 1’insorgenza delle complicazioni classificate come “non comuni”
secondo scheda reazioni avverse del prodotto e correlate 1’entita, le caratteristiche e 1’e-
voluzione secondo la tipologia del paziente (eta, sesso, comorbidita, diatesi allergica), le
caratteristiche della patologia (grado, posizione, insorgenza, primitivo o recidivo) e le ca-
ratteristiche di iniezione (quantita, tecnica iniettiva, tipo di medicazione) evidenziando la
diagnosi clinica di numero 2 casi classificabili come Sindrome da Dolore Regionale Com-
plesso (CRPS tipo I) e descrivendone il trattamento e 1’evoluzione nel tempo.
RISULTATI e CONCLUSIONI: La revisione analitica della nostra casistica ¢ in linea con
quanto espresso tra le complicazioni comuni € non comuni della scheda del farmaco. Re-
lativamente ai casi descritti come complicanze rare, tra le quali sono annoverati e presen-
tati due episodi di CRPS tipo I, complicanza temibile e sempre di complessa risoluzione
nel campo della chirurgia della Mano, sono descritte le possibile cause etiopatologiche in
base ai meccanismi noti in letteratura per 1’instaurarsi della patologia. I quadri descritti,
altresi, sono andati incontro a lenta ma progressivamente completa risoluzione mediante
apposito e tempestivo trattamento riabilitativo. Tuttavia la scarsa numerosita non ¢ in gra-
do di stabilire una significativita statistica in grado di offrire utilita clinica, avvalorando
al contempo la raccolta dati del registro AIFA e la necessita di confronto multicentrico tra
gli utilizzatori del prodotto per migliorarne il profilo di sicurezza.

Parole chiave: Dupuytren, collagenasi, CRPS, evento avverso, riabilitazione
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SUMMARY

INTRODUCTION: Dupuytren’s disease is a fibroproliferative process of the palmaris
fascia that leads to a progressively hand function impairment for digital retraction. Sur-
gery followed by hand therapy is standard treatment, but the injection of collagenase
clostridium histolyticum (Xiapex®) are spreading as a new usefull tool for its thera-
peutic management. From Decembrer 2013 it has been introduced in Italy, for I and
IT degree according to Toubiana classification. The increasing patient’s request of this
option is linked to the possibility of a fast and efficient finger contracture resolution
without an invasive procedure. Nevetherless the post marketing evaluation (phase I'V)
must signal all the adverse drug reaction with the increase of knowledge about ethio-
logic mechanism as principal goal. At the same time it’s mandatory to assess on these
data any limitantions and optimization of the treatment.

METHODS: Retrospective observational study base on 155 patients treated according
to drug protocol with collagenase for I and II degree of Dupuytren disease with 6
months of medium follow-up. All data as age, sex, comorbidities, allergy were col-
lected joint to the injection tecnicque (drug quantity, procedure, medication), disco-
vering two cases classified as CRPS type I (Complex Regional Pain Syndrome). Tre-
atment and result are described.

RESULT AND CONCLUSION: Our data on CRPS as rare side effects of the collage-
nase confirmed the incidence reported in literature. The cases were early submitted to
specific therapy with complete resolution. Until now the poor data on CRPS as adverse
reaction to the collagenase administration suggest the necessity to a multicentric con-
trolled data collection as the AIFA register to improve the safety use of the enzymatic
release of the Dupuytren contracture.

Keywords: Dupuytren, collagenase, CRPS, adverse drug reaction, rehabilitation

INTRODUZIONE

Il morbo di Dupuytren ¢ una patologia be-
nigna, definita come fibroproliferativa, a
carico della mano, caratterizzata all’inizio
dall’ispessimento ed in seguito dalla retra-
zione dell’aponeurosi palmare (1). Colpi-
sce con netta prevalenza il sesso maschile
(il rapporto ¢ di 10:1). La sua incidenza
tende ad aumentare superati i 50 anni di
eta (2). L’etiopatogenesi ¢ multifattoriale
e non ancora completamente determinata
con fattori genetici, metabolici, meccanici
e farmacologici. La predisposizione geneti-
ca correla strettamente con I’eta di presen-

tazione, essendo forte nei soggetti piu gio-
vani e contribuendo alla malattia in manie-
ra superiore rispetto a fattori ambientali e
comportamentali, seguita dall’associazione
con il sesso maschile (3). Parimenti la sua
presentazione, estensione e progressione
possono essere molto variabili e difficil-
mente prevedibili. Il lato ulnare della mano
¢ maggiormente interessato mentre ¢ rara
la localizzazione radiale (4). La sintoma-
tologia ¢ progressiva e decorre da iniziali
ispessimenti nodulari sottocutanei alla for-
mazione di cordoni duri e retraenti che de-
terminano una flessione digitale permanen-

Due casi di CRPS dopo trattamento con collagenasi di Morbo di Dupuytren @
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te sino all’impotenza funzionale. La classi-
ficazione piu utilizzata ¢ basata su stadi di
flessione (classificazione di Toubiana) che
distingue cinque gradi: stadio O (soli nodu-
li), stadio I (flessione digitale tra 0° e 45°),
stadio II (tra 45° ¢ 90°), stadio III (tra 90° e
135°), stadio IV (> 135°).

Le pil recenti acquisizioni scientifiche nel
campo della biologia molecolare e della ge-
netica hanno individuato il coinvolgimen-
to di diversi geni e vie di trascrizione del
segnale quali p38MAPK (5). Altresi sono
state individuate espressioni geniche diffe-
renti rispetto alla fascia palmare normale,
sovra espressione genica con particolare
riferimento al ruolo della 8 catenina della
via di segnale del TGF f (6,7). Ulteriori
studi hanno evidenziato la presenza di par-
ticolari geni segnalati solo in presenza del-
la malattia di Dupuytren, come nel caso di
MafB (8). A livello immunoistochimico, ¢
stato osservato un coinvolgimento di cellu-
le mesenchimali staminali, in particolare a
livello del tessuto adiposo sottocutaneo che
avvolge la fascia palmare, che presentano
marcatori e caratteristiche fenotipiche lega-
te ai processi di fibroplasia e di differenzia-
zione cellulare in senso miofibroblastico,
causa ultima della capacita contrattile della
corda aponevrotica (9).

Infine appare avere comunque un ruolo
etiopatogenetico il fattore estrinseco lavo-
rativo che puod contribuire in modo spesso
diversificato nella presentazione e nella
progressione della patologia (10).

Pertanto la possibilita di intervenire a livel-
lo molecolare sia come diagnosi precoce
che come trattamento di precisi target ge-
netici appare ancora in via di definizione,
riservando a tutt’oggi ancora largo spazio
terapeutico alle procedure chirurgiche, a
diversa invasivita, e, in tempi piu recenti,
a quelle farmacologiche con azione di tipo
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meccanico, mediante lisi enzimatica per-
cutanea nel punto di maggiore tensione e
successiva rottura della corda.

La scelta dipende dalla forma clinica e dal
grado di severita della patologia, con esiti
non sempre predittibili o pienamente stabili.
Nelle forme esclusivamente nodulari si ten-
de a non intervenire chirurgicamente, men-
tre dal grado II ¢ consigliabile la procedura
chirurgica. La scelta inoltre viene effettuata
sulla base dell’eta e comorbidita del pa-
ziente, attivita lavorative ed aspettative le-
gate al grado stesso di malattia e possibilita
di recupero. Ad oggi la letteratura dimostra
I’assenza di uniformita nelle indicazioni
chirurgiche, nella definizione delle recidi-
ve, nella prevalenza di una metodica rispet-
to ad un’altra, cosi come nella percentuale e
tempistica delle recidiva stessa (11).

In Italia, I’introduzione con autorizzazione
AIFA nel Dicembre 2013, del trattamen-
to farmacologico del morbo di Dupuytren
mediante collagenasi ottenuta dal Clostri-
dium Hystoliticum (Xiapex®), con indi-
cazione terapeutica riservata agli stadi I e
II, ha ampliato le possibilita terapeutiche,
permettendo I’accesso ad una scelta di trat-
tamento alternativo per i pazienti ad alto
rischio per la chirurgia (eta, comorbidita) o
che non volessero sottoporvisi. L’efficacia
clinica ¢ stata dimostrata in numerosi trial
randomizzati e, successivamente, in ampie
coorti di pazienti (12,13). Le attuali indica-
zioni prevedono I’iniezione di 0,58 mg di
principio attivo, pari a 0,25 ml di farmaco
nel caso di corde coinvolgenti I’articolazio-
ne metacarpo-falangea (precedentemente
ricostituito con 0,39 ml di solvente), 0 0,20
ml di farmaco nel caso di corde coinvolgen-
ti I’articolazione interfalangea (precedente-
mente ricostituito con 0,31 ml di solvente).
La possibilita di trattamento incruento del-
la patologia ha determinato un aumento di
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specifiche richieste da parte dei pazienti di
accedere alla metodica rispetto alla propo-
sta chirurgica tradizionale, essendo altresi
suffragata, nel contempo, dalle evidenze
cliniche di un miglioramento sintomato-
logico, nel lungo termine, addirittura su-
periore rispetto a procedure invasive (14).
L’aumento, in particolare, ha riguardato
I’accesso di pazienti che hanno demandato
nel tempo I’intervento per timore soprattut-
to delle fasi di guarigione e di riabilitazione
e coloro che, agli stadi iniziali, desiderano
poter bloccare la malattia sin dal suo primo
manifestarsi. Abbiamo potuto cosi consta-
tare come la diffusione di conoscenza re-
lativa alla malattia sia nella popolazione
che presso i Medici di Medicina Generale
ha fatto emergere un numero considerevole
di soggetti che prima non si presentavano
per valutazione specialistica. Il trattamen-
to, si ricorda, ha tuttavia delle limitazioni
ministeriali di impiego che prevede la pos-
sibilita, ad oggi, di trattare una sola corda
per mano, escludendo di fatto dal novero
1 soggetti affetti dalle forme pluridigitali.
Il progressivo aumento a livello interna-
zionale dell’utilizzazione della collagenasi
ha evidenziato le possibili complicanze le-
gate alla procedura, riassumibili tra effetti
locali, loco-regionali e sistemici. Tra tali
eventi quelli rari costituiscono sia oggetto
di letteratura in merito, ma anche materia-
le di denuncia obbligatoria agli organismi
di vigilanza preposti per quanto riguar-
da la fase IV del post-marketing (15). Ad
oggi, relativamente alla scheda del farma-
co impiegata in Italia, le complicanze note
o segnalate nell’utilizzo del prodotto sono
tutte annoverabili tra quelle descritte nella
scheda medesima e costituiscono monito
costante in tutte le fasi di impiego del pro-
dotto. Presentiamo le nostre considerazioni
in merito a due reazioni diagnosticate come
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Sindrome da Dolore Regionale Complesso
(CRPS), descritta come complicanza non
comune nell’utilizzo della collagenasi per
il trattamento del Morbo di Dupuytren, di-
scutendone le caratteristiche di insorgenza,
trattamento ed evoluzione, correlando la
possibile etiologia alla modalita di impiego
del farmaco e alle caratteristiche intrinse-
che del paziente.

CASO 1

Paziente di sesso femminile, di anni 63, af-
fetta da morbo di Dupuytren bilaterale, con
iniziale e maggiore coinvolgimento pluri-
digitale a carico della mano sinistra. La pa-
ziente era gia stata sottoposta 1 anno prima
ad intervento di aponevrectomia selettiva
secondo Brunner a livello di questa mano e
si presentava alla nostra attenzione per so-
spetta recidiva precoce (a 3 mesi) a livello
del V dito, tale da determinare una retra-
zione al III stadio. Contemporaneamente la
malattia coinvolgeva anche il III e IV dito
con retrazioni al II stadio (Fig. 1). Veniva
pertanto da noi sottoposta ad intervento di
aponevrectomia radicale di tutta 1’area pal-

Figura 1. Morbo di Dupuytren con recidi-
va precoce a carico della mano sinistra con
coinvolgimento pluridigitale. Sono marcate
sulla cute le descrizioni dei diversi gradi di
flessione.

Due casi di CRPS dopo trattamento con collagenasi di Morbo di Dupuytren 0



SDRC (Algodistrofia)

Chirurgia della Mano - Vol. 52 (3) 2015

Figura 2-3. Applicazione a termine dell’intervento di aponevrectomia di gel antiaderen-
ziale a base di acido ialuronico (Hyaloglide®). Applicazione al palmo, a scopo rigenera-
tivo, di tessuto adiposo centrifugato secondo tecnica di Coleman, prelevato dalla regione

addominale.

mare estesa al V dito con contemporanea te-
nolisi ed applicazione, a scopo antiaderen-
ziale, di acido ialuronico in corrispondenza
dei tendini flessori a livello digitale e di tes-
suto adiposo centrifugato, a scopo rigene-
rativo, nella regione palmare, per comples-
sivi 10 cc (Fig. 2, 3). Il recupero funzionale
dopo 3 mesi di fisiochinesiterapia attiva e
passiva era da considerarsi oggettivamente
buono secondo la scala QuickDash (72,7 su
100) e soggettivamente riferito soddisfa-
cente, in assenza di ripresa di malattia (Fig.
4). Trascorsi ulteriori 18 mesi la paziente
notava comparsa di malattia, rapidamente
ingravescente, a livello della mano contro-
laterale (V dito) classificabile come un II
stadio. Rientrando tra le indicazioni al trat-
tamento mediante lisi enzimatica, veniva
sottoposta ad infiltrazione di Collagenasi a
livello MCF, ricostituito secondo protocol-
lo ed iniettato con tecnica a punti multipli
(n.3) a livello della corda palpabile senza
registrare complicanze di rilievo locali o si-
stemiche sia durante 1’osservazione breve
successiva al trattamento, che nelle 24 ore
successive a domicilio. Il giorno seguente
la paziente veniva pertanto sottoposta, in

anestesia locale e sedazione, a manipola-
zione digitale con completa estensione del
V dito con minima lacerazione cutanea che
veniva trattata conservativamente mediante
medicazione vasellinata e bendaggio, posi-

Figura 4. Ripresa funzionale con valida
estensione a 90 giorni dall’intervento. Re-
sidua cicatrice chirurgica in fase di stabiliz-
zazione.
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Figura 5. Guarigione per seconda intenzi-
one di lacerazione cutanea successiva alla
manipolazione e rottura di corda aponev-
rotica trattata mediante collagenasi
(Xiapex®).

Figura 6. Bendaggio elastocompressivo
tipo Coban associato a tutore di posizione
termomodellato per il trattamento di edema
ingravescente e prevenzione di posizio-
ne antalgica in flessione dopo riscontro di
CRPS tipo I.
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zionando un tutore in iperestensione per 10
giorni. Alla rimozione del tutore, la pazien-
te non presentava deficit funzionali, fatta
eccezione per un dolore localizzato a livel-
lo della residua area cruenta che, progressi-
vamente, andava incontro a completa riepi-
telizzazione in 7 giorni (Fig. 5). Nel corso
della settimana successiva si assisteva, tut-
tavia, ad un aumento della sintomatologia
algica con progressione dal V dito in senso
distale, associata a progressivo gonfiore
e rigidita. Il quadro diagnostico appariva
compatibile, data ’assenza apparente di
correlazione clinica con ’entita del danno e
della guarigione, con quadro algodistrofico.
Veniva pertanto diagnosticata una sospetta
sindrome da dolore regionale complessa
di tipo I (CRPS I) e si decideva di inviare
la paziente presso Centro di Riabilitazione
della Mano. La paziente eseguiva, pertan-
to, programma riabilitativo di 3 mesi, con
apposizione di bendaggio anti-edemigena
e uso di tutore termo-modellato (Fig. 6). A
30 giorni dalla procedura 1’obiettivita fisia-
trica evidenziava un edema diffuso, atteg-
giamento in estensione di IV e V dito con
limitazione a circa 20° di flessione di II e
IIT dito e 10° di flessione attiva di IFP di
IV e V dito. La spalla omolaterale presen-
tava dolorabilita. Si confermava pertanto,
su base clinica, un quadro compatibile con
diagnosi di CRPS di tipo I. A 60 giorni dal
trattamento la paziente presentava dolore,
discromie cutanee, iperidrosi, limitazione
funzionale. Veniva iniziato trattamento con
Acido Clodronico (Clodron® 200 mg 1 fiala
1.m. ogni 2 giorni sino a 3 fiale poi 1 fiala
a settimana sino a 3 fiale) associato a ciclo
di magnetoterapia (4-6 ore per 30 giorni),
prolungando il trattamento sino a 90 giorni.
Si notava un miglioramento clinico globale
pur persistendo un atteggiamento con rigi-
dita in estensione delle ultime due dita ed
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Figura 7. Esiti stabilizzati post trattamen-
to riabilitativo di CRPS I con diminuzione
dell’edema, della flogosi e delle algie loca-
li. Stabilizzazione della MCF del V dito in
posizione flessoria pressoche sovrapponi-
bile allo stadio precedente il trattamento
enzimatico.

atteggiamento flessorio del V dito, legato
alla posizione antalgica con conseguente
cicatrizzazione retraente alla MCF nell’a-
rea di guarigione per seconda intenzione,
tale da determinare alfine una limitazione
funzionale praticamente sovrapponibile
allo stato di partenza (Fig. 7). Si prosegui-
va ulteriormente il trattamento riabilitativo,
con quadro di stabilizzazione funzionale
dopo 30 giorni e progressiva scomparsa
delle algie loco-regionali e della spalla.

CASO 2
Paziente di sesso femminile, di anni 54,
che presentava Morbo di Dupuytren coin-
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Figura 8. Table test positivo per Morbo di
Dupuytren di I grado a carico della MCF
del IV dito della mano destra.

volgente il IV raggio della mano destra a
livello della MCEF, di I grado (Fig. 8). Veni-
va sottoposta ad infiltrazione con farmaco
Xiapex alla MCF secondo protocollo con
singola iniezione, seguita da manipolazio-
ne il giorno successivo, in anestesia locale,
con completa estensione del dito al I ten-
tativo, senza I’insorgenza di complicanze
perioperatorie in entrambi i giorni. Veni-
va posizionato splint in iperestensione per
oltre 10 giorni. Al controllo a 7 giorni la
paziente presentava algie a livello palma-
re, difficolta nella flessione delle dita ed
una lieve sintomatologia algica (Fig. 9). A
distanza di ulteriori 7 giorni la sintomato-
logia appariva in remissione. A 45 giorni
dal trattamento si segnalava la ricomparsa
di sintomatologia algica accompagnata da
edema ingravescente (Fig. 10). La paziente
veniva pertanto riferita ad un programma di
riabilitazione. A 60 giorni dal trattamento si
poneva diagnosi di CRPS di tipo I, essendo
presente edema, discromie cutanee, iperi-
drosi, rigidita, dolore della mobilizzazione
passiva ed allodinia (Fig. 11). Iniziava ci-
clo di magnetoterapia e somministrazione
di acido Clodronico secondo le medesime
indicazioni riportate nel Caso 1 associato a
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Figura 9. Controllo ad 1 settimana dopo
procedura di rottura della corda aponevrot-
ica a livello del IV dito, con comparsa di
lieve algia locale e deficit flessorio.

7

Figura 10. Persistente edema a carico della
mano destra nel raffronto con la mano con-
trolaterale a 45 giorni dalla procedura di lisi
enzimatica.

trattamento fisioterapico riabilitativo e uso
di tutore termomodellato (Fig. 11).

A 120 giorni dal trattamento la paziente
presentava una remissione della sindrome
algodistrofica, la mano era asciutta con di-
screta mobilita delle dita lunghe ed era pre-
sente limitazione della flessione attiva degli
ultimi gradi. Si prescriveva nuovo ed ulti-
mo ciclo di paraffinoterapia con remissione
dei sintomi algici (Fig. 12).
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Figura 11. Uso di tutore nella gestione
riabilitativa funzionale associato a tratta-
mento farmacologico e magnetoterapico in
CRPS tipo I.

Figura 12. Esito stabilizzato con risolu-
zione del quadro algico, diminuzione
dell’edema e buon recupero funzionale di
forza e flessione, limitata agli ultimi gradi,
nel raffronto con la mano sinistra sana con-
trolaterale.

DISCUSSIONE

Il trattamento mediante terapia enzimatica
percutanea del morbo di Dupuytren rappre-
senta un’alternativa alle procedure chirur-
giche, rivolta in particolar modo a tutti quei
pazienti non candidabili agli interventi chi-
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rurgici tradizionali, che sta assumendo un
ruolo sempre crescente anche come prima
scelta terapeutica. La diffusione del suo im-
piego nella popolazione generale, eteroge-
nea per caratteristiche inerenti la patologia,
comorbidita, sesso, eta e localizzazione del-
la patologia, costituisce una vasta coorte re-
ale in grado di approfondire le conoscenze
in merito al comportamento biologico ed al
profilo di sicurezza del farmaco (Fase IV).
Particolare attenzione viene posta nell’i-
dentificare tempestivamente reazioni di
tipo avverso definite non comuni o reazioni
non note. La nostra casistica si allinea, in tal
senso, con le avvertenze del prodotto sia per
quanto riguarda incidenza e decorso delle
reazioni comuni, che per quanto riguarda
quella rare come nella fattispecie dei casi ri-
portati: I’insorgenza di CRPS. La sindrome
da dolore regionale complesso rappresenta,
in particolare nell’arto superiore, un eve-
nienza particolarmente temibile, di difficile
inquadramento nosologico, necessitante di
lungo periodo di trattamento, spesso di tipo
multidisciplinare, con la possibilita di esita-
re in un danno funzionale permanente.

La diagnosi di CRPS ¢ soprattuto clinica,
secondo i criteri di Budapest, e si manife-
sta quale un ‘dolore distrofico’ e caratte-
rizzato dal punto di vista diagnostico per
la presenza di un iniziale evento lesivo,
nel quale I’entita dei sintomi appare spro-
porzionata rispetto alla noxa patogena, il
dolore ¢ persistente, urente, associato ad
allodinia o iperalgesia, associandosi spesso
per un certo periodo ad edema, modifica-
zioni del flusso ematico ed alterata sudora-
zione dell’area interessata dal dolore (16).
Le articolazioni distali sono piu interessate
delle prossimali perch¢ meno protette per
il minor sviluppo delle parti molli e per la
ricca innervazione sensitiva che determina
un’ampia superficie riflessogena. Le cause
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ed 1 meccanismi patologici sono tutt’oggi
non completamente delucidati e vengono
annoverati in un complesso multifattoria-
le che tiene conto principalmente di mec-
canismi di neuroflogosi, ipossia tissutale e
danno del microcircolo (17). Fondamentale
¢ un immediato riconoscimento per poter
iniziare rapidamente il trattamento, il quale
¢ essenzialmente di tipo conservativo e che
ha dimostrato una risposta efficace median-
te fisioterapia antalgica, terapia antiede-
migena, ricalcificante, massaggio linfatico
e rieducazione funzionale. L’insorgenza
di questa manifestazione cosi come la sua
evoluzione e possibile remissione risulta
sempre difficilmente predittibile e preveni-
bile e risulta complessa spesso I’attribuzio-
ne ad una precisa causa scatenante, essendo
molto eterogenei i casi noti descritti in let-
teratura (18). Nel caso dell’effetto avverso
CRPS per uso di collagenasi risulta, pertan-
to, indimostrabile attualmente un nesso di
causalita diretta tra le proprieta biochimice
del farmaco e la genesi del processo algo-
distrofico. L’osservazione della sua manife-
stazione, infatti, registrata nelle avvertenze
al prodotto, non si discosta dall’osserva-
zione di casi simili indotti da procedure
terapeutiche sulla mano e non ¢ possibile
stabilire, pertanto, una aumentata incidenza
statisticamente significativa farmaco-corre-
labile, ricadendo nei riscontro diagnostici
rari inerenti la casistica generale. Infatti,
tutte le diverse fasi di trattamento (inie-
zione, manipolazione, lesioni tissutali, im-
mobilizzazione) possono potenzialmente
costituire evento scatenante all’instaurarsi
della CRPS, cosi come avviene in qualsiasi
altro soggetto della popolazione generale.
Nondimeno, la scrupolosa vigilanza a cui
ogni farmaco deve essere sottoposto, ren-
de piu evidente la necessita di evidenziare
e segnalare tutti i casi di complicanza, al di
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la della reale possibilita di spiegare il razio-
nale fisiopatologico legato al meccanismo
stesso di azione del principio attivo.

Analizzando in particolare i casi descritti,
essi presentano una distanza temporale si-
gnificativa tra I’iniezione e I’insorgenza dei
sintomi, anche se ’effetto irritativo ed ede-
migeno locale noto da parte del farmaco po-
trebbero giocare un ruolo nell’insorgenza,
sulla base delle teoria legate alla sofferenza
del microcircolo (no reflow phenomenon),
che si rivela nel tempo. Al tempo stesso tale
azione puo essere svolta anche dall’infiltra-
zione locale il giorno successivo dell’ane-
stetico locale, che va a sommarsi all’effet-
to edemigeno del farmaco. La modalita di
iniezione potrebbe a sua volta giocare un
azione di tipo irritativo. I due casi hanno
presentato una tecnica diversificata tra pun-
ti multipli (scelta per ottenere un maggiore
indebolimento della corda) ed una singo-
la, con insorgenza del dolore in tempo piu
breve proprio nella tecnica con punti multi-
pli, laddove anche 1’effetto semplice di piu
iniezioni puo costituire una noxa scatenan-
te sufficiente a produrre la reazione distro-
fica, a prescindere dal farmaco. Nel caso
suddetto, tuttavia, altro fattore confondente
potrebbe essere la guarigione per seconda
intenzione dell’area di lacerazione cutanea,
possibile ulteriore fonte di effetto nocicet-
tivo. Ulteriore aspetto da considerare, data
I’alterazione anatomica ed il sovvertimento
tissutale sottocutaneo prodotto dalla corda
aponevrotica,in particolare imbrigliando 1
nervi digitali, potrebbe essere una loro in-
tensa irritazione conseguente all’iniezione
del farmaco o dell’anestetico locale che
raggiunge rapidamente e con alta concen-
trazione le fibre sensitive. La percezione
¢ la memoria del dolore, associata a stati
d’ansia o di particolare fragilita emotiva da
parte del paziente, considerando la paura
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che spesso accompagna il pensiero di una
iniezione nella mano, altresi, puo essere ul-
teriore fattore scatenante. Non sembra es-
servi correlazione, invece, tra le modalita di
anestesia e I’insorgenza della reazione dolo-
rosa ma si deve considerare, tuttavia, che la
manovra di manipolazione, pur se coperta
da adeguata anestesia locale o sedativa, puo
manifestare ¢ mantenere nelle ore o giorni
successivi uno stato algico per distrazione
delle strutture capsulo ligamentose o per
lacerazione cutanea, con una esacerbazione
dei sintomi non sempre facilmente control-
labile da parte dei farmaci antidolorifici.
L’insorgenza tardiva dei sintomi, in ogni
caso, suggerisce che altri fattori possano
giocare a loro volta un ruolo patogeneti-
co, compresa 1I’immobilizzazione protrat-
ta in posizioni innaturali di iperestensione
(considerando che essa esercita una forza
distrattiva importante partendo dallo stato
di flessione obbligata dalla malattia) o la
gestione stessa delle rotture cutanee, deter-
minando quadri di flogosi cronica tali da
supportare il quadro patologico osservato.
Malgrado le nostre considerazioni, la rarita
di insorgenza del fenomeno CRPS non per-
mette di ottenere una valutazione statisti-
camente significativa dei fattori di rischio,
considerando altresi che molti piu casi sot-
toposti a medesime procedure non hanno
presentato alcun segno di tale sintomatolo-
gia, rimandando pertanto a fattori maggior-
mente intrinseci al paziente stesso. Risulta
mandatoria una raccolta dati multicentrica
in grado di evidenziare su numeri a mag-
giore significativita eventuali correlazioni
tra il farmaco, la procedura e I’insorgenza
della CRPS.

Alla luce di tali considerazioni la preven-
zione della CRPS nel trattamento farma-
cologico del Dupuytren non si discosta
dalla consueta pratica per quanto riguarda
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ogni trattamento in Chirurgia della Mano,
suggerendo semplicemente la scrupolosa
attenzione a tutte le fasi del trattamento,
con particolare attenzione all’anamnesi del
paziente, con particolare riferimento ad
eventuali episodi di guarigione complica-
ta da algodistrofia, nella gestione dell’an-
sia in merito alla procedura, nella fase di
iniezione e prevenzione dell’edema, nella
medicazione e manipolazione, nel tratta-
mento delle lesioni cutanee, nel corretto
modellamento ed utilizzo di splint o tutori
e nella gestione del controllo analgesico.
Qualora in qualsiasi fase post trattamento
venga registrata 1’insorgenza di una sin-
tomatologia suggestiva per CRPS, risulta
necessario un immediato programma riabi-
litativo e anche farmacologico, ricordando
come la tempestivita del trattamento risulta
decisivo ai fini prognostici, permettendo,
in particolare, di limitare la progressione
della patologia agli stati di maggiore sof-
ferenza tissutale e di cronicizzazione del
dolore. Suggeriamo, infine, che nella se-
gnalazione obbligatoria della sua comparsa
come effetto avverso, particolare attenzio-
ne dev’essere volta anche a considerare e
descrivere tutte le notizie relative al trat-
tamento o caratteristiche del paziente che
si pensa possano aver contribuito all’insor-
genza della patologia, al fine di raccogliere
quante piu informazioni possibili di farma-
covigilanza atte ad ottimizzare I’impiego
del farmaco e suggerire una guida pratica
di sicurezza.

Gli Autori dichiarano che il presente lavo-
ro non ¢ vincolato da alcun interesse o rap-
porto di natura contrattuale, commerciale o
intellettuale con Aziende, Enti ed Istituti e
non ha ricevuto sovvenzioni o supervisioni
da parte terze rispetto agli Autori medesimi
per quanto riguarda i contenuti dello stesso.
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DIAGNOSTIC APPROACH TO THE COMPLEX REGIONAL PAIN SYNDROME (CRPS)
IN THE HAND: EVALUATION OF APPROPRIATENESS AMONG A GROUP OF
EXPERTS AND ACCEPTANCE OF INTERNATIONAL GUIDELINES

SINTESI

La “Sindrome da Dolore Regionale Complesso — Complex Regional Pain Syndrome
(CRPS)” ¢ una patologia multifattoriale, la cui diagnosi presenta notevoli difficolta ed
¢ spesso controversa. Un questionario ¢ stato sottoposto ad un gruppo di membri della
Societa Italiana di Chirurgia della Mano, con notevole esperienza nella diagnosi e cura
della CRPS, al fine di definire 1’appropriatezza del percorso diagnostico attualmente
utilizzato nella pratica clinica. I risultati sono stati valutati seguendo il RAND/UCLA
Appropriateness Method (RAM) e successivamente presentati e discussi in una Con-
sensus Conference, a cui hanno preso parte chirurghi della mano e altri operatori san-
itari affini alla patologia (Anestesisti, Neurologi, Ortopedici generali, Fisioterapisti).
Sulla base dei risultati del questionario, la Consensus Conference ha riconosciuto 1’ap-
propriatezza dell’uso dei criteri diagnostici proposti dalla International Association for
the Study of Pain (IASP) nel 2007 (noti anche come * Criteri di Budapest”) e delle rac-
comandazioni sull’informazione del paziente elaborate dalle Linee Guida del Regno
Unito, proposte dal Royal College of Physicians nel 2012.
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Parole chiave: Sindrome dolorosa regionale complessa, Distrofia di Sudeck, Algodi-
strofia, Causalgia, Distrofia Simpatico Riflessa, Diagnosi, Linee Guida Cliniche, Con-
senso

SUMMARY

The Complex Regional Pain Syndrome (CRPS) is a multifactorial pathology whose
clinical diagnosis is fraught with difficulties and often disputable. A questionnaire was
submitted to a group of members of the Italian Society for Surgery of the Hand, with
remarkable experience in CRPS, in order to define the appropriateness of the diagnos-
tic workout currently used in the clinical practice. Results were evaluated according to
the RAND/UCLA Appropriateness Method (RAM), then reported and discussed in a
Consensus Conference, with the participation of hand surgeons and other main stake-
holders (Anaesthesiologists, Neurologists, General Orthopaedic Surgeons, General
Practitioners, Hand Therapists). According to the results of the questionnaire, the Con-
sensus Conference acknowledged appropriate use of the diagnostic criteria proposed
by the International Association for the Study of Pain (IASP) (aka Budapest criteria,
2007) and the recommendations on patient information provided by the UK guidelines
proposed by the Royal College of Physicians in 2012.

Keywords: Complex regional pain syndrome, Sudeck’s Systrophy, Algodystrophy,
Causalgia, Reflex Sympathetic Dystrophy, Diagnosis, Clinical Guidelines, Consensus

INTRODUZIONE

La locuzione “Sindrome da Dolore Regio-
nale Complesso — Complex Regional Pain
Syndrome (CRPS)” — rappresenta la mo-
derna definizione di un complesso di sin-
tomi e segni di comune riscontro a livello
dell’arto superiore e, in particolare, della
mano. Le manifestazioni cliniche tipiche
includono: dolore spontaneo o per minimi
movimenti, gonfiore e alterazioni vasomo-
torie (variazioni di colore, temperatura e
sudorazione) del distretto interessato, spes-
so accompagnate da importante limitazio-
ne funzionale della mano o dell’intero arto
superiore. Tali manifestazioni esordiscono
spesso in modo subdolo dopo un trauma
0 un intervento chirurgico, con una gravi-
ta che eccede in modo sproporzionato, sia
per intensita che per durata, quanto si puo

prevedere per il comune decorso clinico
conseguente all’evento scatenante stesso
[1-3]. Sebbene potenzialmente tutti i di-
stretti corporei possano essere interessati, e
in particolare le estremita, la CRPS riveste
grande interesse per gli specialisti chirurghi
e riabilitatori del distretto della mano, in
quanto rappresenta una complicanza assai
frequente di molte patologie a tale livello.
Infatti, la CRPS puo essere definita come la
complicanza classica delle fratture del ra-
dio distale, dove, a prescindere dal tipo di
trattamento, si manifesta con un’incidenza
variabile dal 4 al 37% [4]. Anche la decom-
pressione chirurgica del tunnel carpale ¢
gravata da una discreta incidenza di CRPS,
variabile dal 2 al 4% [4]. L’approccio cli-
nico alla CRPS presenta significative diffi-
colta diagnostiche conseguenti a molteplici
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motivazioni, le cui principali possono esse-

re elencate come segue:

* Esiste una grande variabilita nella mani-
festazione e nella severita dei sintomi e
segni specifici della CRPS;

e La CRPS include un ampio spettro di
forme cliniche, che vengono definite
in modo distinto, come: causalgia, sin-
drome spalla-mano, dolore mediato dal
sistema simpatico. Queste forme pre-
sentano diversa manifestazione clinica,
richiedono diverso approccio terapeu-
tico, presentano prognosi differente e
possono presentarsi come forme acute o
croniche;

* Le forme acute o croniche si manifesta-
no con quadri radicalmente differenti: a)
la CRPS acuta ¢ caratterizzata da dolore
a riposo, gonfiore, arrossamento locale,
aumento della temperatura cutanea del-
la mano e riduzione antalgica della mo-
bilita della mano: b) la CRPS cronica &
caratterizzata da dolore con significativa
accentuazione al tatto o alla mobiliz-
zazione articolare, iperpatia/allodinia,
pallore, riduzione della temperatura
cutanea della mano, iperidrosi locale e
rigidita delle dita. Tuttavia, questi qua-
dri clinici sono spesso discordanti e con
decorso scarsamente prevedibile.

Purtroppo, accanto a quadri clinici cosi ete-

rogenei e, per certi versi, ancora controver-

si, neppure il ricorso alla diagnostica per
immagini sembra migliorare la sensibilita

e specificita della diagnostica clinica. Infat-

ti, gli studi riportati in letteratura mostrano

come non solo la radiologia convenzionale,
ma anche le tecniche piu sofisticate di scin-
tigrafia ossea o risonanza magnetica nucle-
are (RMN), abbiano un’influenza limitata
nel processo diagnostico. La scintigrafia
ossea non ¢ un test specifico (massima spe-
cificita: (19%), ma ¢ sensibile (96%) nel-
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le fasi precoci della CRPS [5-6]. La RMN
dimostra incremento di intensita di segnale
(come da edema midollare) nelle acquisi-
zioni T2-pesate, ma presenta specificita e
sensibilita comparabili con la scintigrafia
ossea [6]. Simili caratteristiche di modesta
specificita presentano le altre tecniche di
indagine strumentale utilizzate per affina-
re la diagnosi clinica, come la termografia
[6] e 1 test di valutazione sudomotoria [7],
che pertanto hanno una indicazione clinica
limitata.

Allo stato attuale, pertanto, le evidenze
scientifiche raccolte dalla letteratura inter-
nazionale concordano sul fatto che la dia-
gnosi di CRPS si basi sostanzialmente solo
su dati clinici rappresentati dalla presenza
di dolore accompagnato da una specifica
costellazione di sintomi e segni. Tuttavia,
neppure a livello internazionale sono stati
formalmente riconosciuti criteri standardiz-
zati per la diagnosi di CRPS. La Internatio-
nal Association for the Study of Pain (IASP)
ha proposto una prima versione di criteri
diagnostici nel 1994 [8], successivamente
approvati nella elaborazione finale del 2007
[9], e comunemente conosciuti come “Cri-
teri di Budapest” (dalla sede presso la qua-
le sono stati presentati per la prima volta).
Gibbons and Wilson [10] hanno proposto
un sistema di criteri per definire la gravita
delle manifestazioni cliniche della CPRS
e documentarne l’evoluzione, spontanea
o dopo trattamento, che ¢ stato modificato
recentemente da Zyluk [11] per ’'uso nella
pratica clinica e a fini di ricerca.

Per il persistere di significative criticita e
controversie nell’approccio diagnostico alla
CRPS, la Commissione Outcome e Linee
Guida della Societa Italiana di Chirurgia
della Mano (SICM) ha ritenuto opportuno
svolgere il presente lavoro al fine di svilup-
pare idonee raccomandazioni clinico-dia-
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gnostiche ed eventualmente adottare Linee
Guida internazionali a livello nazionale.
Con questo scopo ¢ stata condotta un’in-
dagine sull’attuale approccio diagnostico
clinico e strumentale alla CRPS all’inter-
no di un gruppo significativo di esperti nel
trattamento chirurgico e riabilitativo delle
patologie della mano, mediante un sistema
di valutazione dell’appropriatezza delle
comuni procedure diagnostiche. I risultati
ottenuti sono stati discussi e condivisi con
un pubblico di professionisti coinvolti nel-
lo stesso ambito diagnostico/terapeutico e
commisurati con le Linee Guida disponibili
nella letteratura internazionale in occasione
di una riunione di consenso.

MATERIALI E METODI

Allo scopo di identificare le linee guida e le
evidenze scientifiche disponibili in letteratu-
ra sulle metodiche di diagnosi della CRPS, ¢
stata condotta un’indagine attraverso i moto-
ri di ricerca Medline (PubMed) e Scopus dal
2000 al 2014, con le seguenti parole chia-
ve: complex regional pain syndromes; cau-
salgia; reflex sympathetic dystrophy with
guidelines; reflex sympathetic dystrophy
with diagnosis; clinical guidelines; practi-
ce guidelines and consensus, meta analysis;
comparative study. Gli studi con maggiore
livello di evidenza e le linee guida di societa
scientifiche internazionali sono stati sotto-
posti a revisione da tre Autori (AA, LM, ST)
al fine di raccogliere le criticita e controver-
sie ancora esistenti in relazione alla diagnosi
della CRPS e predisporre un questionario di
analisi da sottoporre alla valutazione di un
gruppo di esperti. Durante la progettazione
del questionario, ¢ stata utilizzata una for-
mulazione specifica delle domande tale da
consentirne una valutazione di appropriatez-
za secondo il sistema RAND/UCLA Appro-
priateness Method (RAM) [12]. La scala di

SDRC (Algodistrofia)

valutazione di appropriatezza si basa su un

punteggio variabile da 1 a 9, suddiviso in 3

categorie (Tabella 1), dove:

e dal a3 la condizione ¢ raramente ap-
propriata;

* da 4 a 6 la condizione ¢ appropriata in
buona percentuale, quindi la decisione ¢
ragionevole, ma, sulla base dei dati cli-
nici, potrebbero essere prese altre deci-
sioni;

e da 7 a 9 la condizione ¢ appropriata,
quindi la decisione ¢ ragionevole, con-
divisibile e comportera verosimilmente
i maggiori benefici per il paziente.

Il questionario (Allegato 1) presentava 7

domande con lo scopo di valutare I’attitudi-

ne degli esperti durante la fase diagnostica
della CRPS e la loro propensione all’utiliz-

zo di criteri internazionali di diagnosi e di

severita della malattia. In particolare & stato

oggetto di valutazione 1’utilizzo dei cosid-
detti “Criteri diagnostici di Budapest”, pro-
posti dalla IASP nel 2007 (Allegato 2). Tali
criteri sono applicabili a pazienti che pre-
sentano dolore continuo, con una risposta
sproporzionata a ogni minimo stimolo, che
non puo essere spiegato con altra diagnosi.

Essi sono compresi in 4 categorie: 1) senso-

rio; 2) vasomotorio; 3) sudorazione/edema;

4) mobilita/trofismo. Per porre diagnosi di

CRPS, il paziente deve riferire almeno un

sintomo soggettivo in tre o pill categorie (un

sintomo in quattro categorie se la diagnosi ¢

a scopo di ricerca) e almeno un segno ogget-

tivo segno in due o piu categorie. Inoltre si ¢

proposta al giudizio degli esperti la scheda

di valutazione della severita delle manife-

stazioni cliniche della CRPS [11] (Allegato

3) da utilizzarsi ai fini della stadiazione del-

la malattia e di valutazione dell’evoluzione

dopo eventuale trattamento.

Gli esperti sono stati selezionati tra i mem-

bri della Faculty di due congressi patro-
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Tabella 1. Inquadramento generico della scala di appropriatezza secondo il sistema
RAND/UCLA Appropriateness Method (RAM) [12] (adattato). La scala di valutazione
di appropriatezza si basa su un punteggio variabile da 1 a 9, suddiviso in 3 categorie di

appropriatezza crescente.

Raramente appropriata

Probabilmente appropriata

Appropriata

I

7 | 8 | o9

Manca un sicuro vantaggio
nel rapporto benefici/rischi.
E raramente una decisione
clinica efficace per il pazien-
te: pud essere accettata in
casi eccezionali che necessi-
tano di adeguata documenta-
zione clinica di supporto.

La decisione clinica non ¢

La decisione clinica puo essere
considerata ragionevole e puo
essere accettata. Esiste incer-
tezza e maggiori studi e/0 mag-
giore informazione del pazien-
te sono richiesti per ulteriore
classificazione della decisione.

La decisione clinica ¢
ragionevole e general-
mente accettata. Pre-
vedibilmente comporta
beneficio per il paziente

considerata ragionevole, né ¢
generalmente accettata

cinati dalla SICM, aventi come tema la
CRPS (Algodistrofia: come riconoscerla,
come curarla, tenutosi a Pozzonovo (PD)
il 14 febbraio 2015) e le complicanze della
traumatologia del polso (The wrist-days: le
complicanze dei traumi del polso: preven-
zione e trattamento, tenutosi a Milano il 21-
22 maggio 2015). Nella sua formulazione
finale, il questionario (Allegato 1) ¢ stato
compilato dagli esperti seguendo le indi-
cazioni del metodo RAM, secondo le quali
le risposte vengono fornite sulla base del
migliore giudizio clinico, ma prendendo
altresi in considerazione le evidenze scien-
tifiche disponibili, e riferendo il tutto ad un
contesto “medio”: ascrivendo le opzioni
cliniche ad un paziente “medio”, che venga
trattato da un medico “medio”, in una strut-
tura sanitaria “media”.

Il questionario ¢ stato sottoposto a due tor-
nate di voto e i valori finali di appropria-
tezza sono stati calcolati usando la mediana

dei voti rilevati. Accordo e disaccordo sono
stati calcolati usando la definizione BIO-
MED di “Agreement/Disagreement” ri-
portato nel RAND/UCLA Appropriateness
Method User’s Manual [12] per un panel di
8-10 membri votanti (Tabella 2).

I risultati conclusivi delle votazioni sono
stati presentati e discussi in una Conferenza
di Consenso tenutasi a Milano in occasione
del congresso “The wrist-days: le compli-
canze dei traumi del polso: prevenzione e
trattamento”, il 21-22 maggio 2015. A tale
conferenza hanno preso parte, oltre ai Chi-
rurghi e Riabilitatori della mano, altri ope-
ratori sanitari afferenti all’ambito delle pa-
tologie della mano, come Anestesisti, Neu-
rologi, Ortopedici Generici, Medici di Base.

RISULTATI

Nove chirurghi della mano e un fisiatra
hanno risposto in maniera completa al que-
stionario.
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Tabella 2. Definizione di Accordo/Disaccordo per i punteggi di appropriatezza secondo il
sistema RAND/UCLA Appropriateness Method (RAM) [12] (adattato).

Disaccordo Accordo
e Numero di voti al di fuori
. . . | Numerodivotiinciascunadelle .. )
Numero di esperti votanti . della categoria in cui cade la
categorie estreme (1-3 e 7-9) )
mediana
8-10 >3 <2
11-13 >4 <3
14-16 >5 <4
Adattato da RAM"?

Sulla base dei risultati raccolti sono risul-
tate “appropriate” le seguenti decisioni
cliniche:

1 utilizzo dei “Criteri Diagnostici di Bu-
dapest” per porre diagnosi di CRPS;

2 utilizzo di soli parametri clinici senza
ulteriori accertamenti diagnostici per
porre diagnosi di CRPS;

6 utilizzo di un sistema clinico di valuta-
zione della severita della CRPS;

7 istituire un’attivita di informazione pre-
ventiva verso i pazienti a rischio (anche
potenziale) di CRPS.

Sono risultate “‘probabilmente appropria-

te” le seguenti decisioni cliniche:

3 utilizzo delle sole indagini radiografi-
che convenzionali per porre diagnosi di
CRPS;

4 utilizzo della Risonanza Magnetica per
la diagnosi primaria di CRPS.

Sono risultate “raramente appropriate” le

seguenti decisioni cliniche:

5 utilizzo della Scintigrafia Ossea Trifasi-
ca per la diagnosi primaria di CRPS.

La discussione in sede di Conferenza di

Consenso ha permesso di osservare un so-

stanziale accordo con le conclusioni rag-

giunte dagli esperti, soprattutto da parte dei
partecipanti piu esperti nel settore. Pertanto

si ¢ deciso di adottare i Criteri Diagnostici
clinici proposti dalla IASP [9] e comune-
mente noti come “Criteri di Budapest” (Al-
legato 2) e la scheda di valutazione della se-
verita della malattia proposta da Zyluk [11]
(Allegato 3). Tra i sistemi di Linee Guida
disponibili nella letteratura internazionale,
le Linee Guida proposte dal Royal College
of Physicians [13] nel 2012 hanno trovato
il favore della Conferenza. In particolare
da parte dei partecipanti meno esperti si ¢
auspicata la pit ampia diffusione da parte
della SICM delle raccomandazioni emer-
se da questa indagine mediante una vera
e propria attivita di sensibilizzazione non
solo degli operatori sanitari operanti negli
ambiti affini alla chirurgia della mano, ma
anche, e soprattutto, dei pazienti. A tal fine
si ¢ concordato di predisporre idoneo ma-
teriale divulgativo attraverso una revisione
del materiale informativo disponibile in al-
legato alle linee guida inglesi, per attuare
opportuna diffusione in particolare presso
1 pazienti a potenziale rischio di sviluppare
la CRPS (Allegato 4, 5).

DISCUSSIONE
La CRPS ¢ una patologia multifattoriale,
la cui diagnosi presenta notevoli difficol-
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ta ed ¢ spesso controversa. Una diagnosi
tardiva, ritardando conseguentemente 1’i-
nizio della terapia, porta comunemente ad
una prognosi scadente con un rallentato
e ridotto miglioramento dei sintomi. Con
questa indagine abbiamo voluto definire
lo stato dell’arte nella diagnostica della
CRPS traimembri della SICM esperti in
questo campo e confrontare 1’esperienza
nazionale con gli orientamenti diagnosti-
ci documentati nelle evidenze disponibili
in letteratura. I risultati del questionario
somministrato agli esperti sono stati valu-
tati con le metodiche di studio dell’appro-
priatezza clinica correntemente utilizzate
a livello internazionale e hanno permesso
di evidenziare un notevole accordo con gli
approcci diagnostici riportati in letteratu-
ra. In particolare, si ¢ confermata la carat-
teristica meramente clinica della diagnosi
di CRPS. L’adozione di criteri diagnostici
condivisi a livello internazionale attraver-
so la traduzione dei “Criteri di Budapest”
e la “scheda di severita clinica” possono
agevolare la diagnostica e la stadiazione
della CRPS, dal suo esordio fino alla de-
siderabile guarigione. Essi permettono al-
tresi di porre le basi per una applicazione
mirata e razionale dei protocolli terapeuti-
ci e di valutarne le indicazioni piu idonee.
E auspicabile che questi criteri possano
contribuire alla definizione dei diversi sta-
di clinici della CRPS al fine di consenti-
re una verifica accurata dei reali benefici
dei protocolli terapeutici e consentire una
potenziale razionalizzazione del ricorso a
farmaci o a trattamenti talora assai dispen-
diosi. A conferma della ridotta efficacia
diagnostica delle indagini di imaging, an-
che gli esperti hanno convenuto come la
radiologia convenzionale, la RM e la scin-
tigrafia ossea abbiano un ruolo ancillare ri-
spetto alla diagnosi clinica. Il metodo uti-
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lizzato in questo studio ¢ stato quello della
Consensus Conference, che ha consentito
un ampio confronto tra gli esperti ed un
gruppo di professionisti sanitari, di estra-
zione eterogenea, a ben rappresentare il
panorama di professionisti che si trovano
quotidianamente ad affrontare le “insidie”
della CRPS. Dalla discussione ¢ emerso
come le raccomandazioni cliniche prodot-
te da questa indagine a conferma delle at-
tuali evidenze scientifiche, debbano essere
associate, da una parte, ad idonea attivita
di diffusione delle stesse raccomandazioni
in ambiente medico specialistico e, dall’al-
tra, ad una importante attivita di divulgati-
va e di sensibilizzazione presso i pazienti
stessi per predisporre le basi alla piu effi-
cace “alleanza terapeutica’nella diagnosi e
trattamento della CRPS.
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Questionario dlindagine sulla diagnostica della CRPS,
rivolto a un gruppo di esperti nelllambito delle patologie della mano.

Gentile Collega,

Ti preghiamo di rispondere alle domande del questionario sulla base delle tue convinzioni personali e della
tua esperienza vissuta nella pratica clinica quotidiana, prendendo altres” in considerazione le evidenze
scientifiche disponibili. La risposta ideale sarebbe se riuscissi a immedesimarti in un contesto [nedioOd
riferendo le tue opzioni cliniche ad un paziente Onediol] che venga trattato da un medico Onediol in una
struttura sanitaria OnediaO

PoichO lo scopo dellihdagine O chiarire i punti di partenza e le opinioni degli esperti, consigliamo di evitare le
risposte [politicamente correttedo acriticamente allineate con le ultime novitO [alla modad bens” suggeriamo
di esprimere opinioni consolidate dalla pratica clinica di ogni esperto.

Riteniamo di poter condividere come punto di partenza per la diagnosi della CRPS i cosiddetti [Criteri di
BudapestO successivamente ripresi anche nelle linee-guida del Royal College of Physicians (maggio 2012)
che trovate nelllllegato.

Per la vostra valutazione vi invitiamo a seguire una scala a punti da 1 a 9, secondo lo schema indicato di

seguito, dove:

- da 1 a 3 la condizione O raramente appropriata;

- da 4 a 6 la condizione O appropriata in buona percentuale quindi la decisione O ragionevole, ma, sulla base
dei dati clinici, potrebbero essere prese altre decisioni

-da 7 a 9 la condizione O appropriata, quindi la decisione O ragionevole, condivisibile e verosimilmente
comporterd i maggiori benefici per il paziente

Raramente appropriata Probabilmente appropriata Appropriata
1 | 2 | 3 4 | 5 | 6 7 | 8 | o9

1- nel porre diagnosi di CRPS ritieni appropriato attenersi ai [Criteri Diagnostici di BudapestO?
11 2131415161 718191

2- ritieni appropriato porre diagnosi di CRPS senza ulteriori esami diagnostici?
11 2131415161 71819.I

3- ritieni appropriato porre diagnosi di CRPS solo con indagini radiografiche convenzionali?
11 2131415161 71819,

4- ritieni appropriata unlhdagine di Risonanza Magnetica per la diagnosi primaria di CRPS?
112131 41516171819l

5- ritieni appropriata unlihdagine di Scintigrafia Ossea Trifasica per la diagnosi primaria di CRPS?
11 2131415161 71819

6- ritieni appropriato monitorare I@voluzione della CRPS con un sistema di valutazione dedicato?
11 2131 41516171819/

7- ritieni appropriato Iiso di materiale informativo per i pazienti a rischio (anche potenziale) di CRPS?
11 2131 41516171819/

Allegato 1. Questionario d’indagine sulla diagnostica della CRPS.
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“Complex Regional Pain Syndrome (CRPS)”

Criteri diagnostici della Sindrome da Dolore Regionale Complesso - CRPS

Modified IASP criteria of diagnosis for CRPS (Harden et al., Pain Med. 2007)

(] A) il paziente presenta dolore continuo, sproporzionato in risposta di ogni stimolo
(] B) il paziente riferisce almeno un sintomo in tre o piti categorie (un sintomo in quattro categorie se diagnosi a scopo di ricerca)
[m} C) il paziente ha almeno un segno in due o pit categorie
(] D) nessun'altra diagnosi pud spiegare meglio sintomi e segni
Categoria Sintomo Segno
Allodinia e/o Iperalgesia [}
1 - sensorio (dolore al tocco leggero e/o sens/az::ne_rt:‘l li{npe&anﬂrar e/o pressione somatica profonda (Iperestesia va O
efo movimento articolare) considerata un sintomo)
Asimmetria di temperatura O
2 - vasomotorio elo AIt{erazmr}l nel colore della cute O (Asimmetria termica
e/o Asimmetria nel colore della cute >1°C)
3 - sudorazione/edema Edema e/o Alterazioni della sudorazione e/o Asimmetria della sudorazione O O
. " Ridotto ROM e/o Alterazioni motorie (debolezza, tremore, distonia)
4 - mobilitaitrofismo elo Alterazioni del trofismo degli annessi (peli, unghie, cute) O O

Si pone diagnosi di CRPS quando A, B, C e D sono tutti confermati.
Considerare:
» La distinzione tra CRPS 1 (assenza di lesioni nervose) e CRPS 2 (lesioni nervose maggiori) & possibile, tuttavia non & rilevante ai fini del trattamento.
Come eccezione nella pratica ortopedica, in caso di CRPS 2, una lesione nervosa pud essere trattata direttamente.
» Se il paziente ha un minor numero di segni o sintomi od assenza di segni, ma con segni e/o sintomi che non possono essere spiegati con altre diagnosi,

si puo porre diagnosi di CRPS-NAD (non altrimenti definita). Essa include pazienti che hanno presentato segni/sintomi di CRPS nel passato.

Allegato 2. Criteri diagnostici della CRPS. Modificato da Harden et al., Pain Med. 2007.

Criteri di Severita della Sindrome da Dolore Regionale Complesso - CRPS

“Complex Regional Pain Syndrome (CRPS)”
Modifcato da: A new clinical severity scoring system for reflex sympathetic dystrophy of the upper limb. (Zyluk, J Hand Surg Br 2003)

Espressione clinica
Sintomo o Segno
Maggiore Moderata Minore o assente

Dolore (a riposo) * 2 1 0,5

Riduzione Flessione Digitale (distanza apice-palmo >6 cm) 2 1 0,5
Gonfiore 1 0,5 -
Alterazione della temperatura cutanea 1 0,5 -
Alterazioni del colore della cute (arrossamento; pallore; cianosi) 1 0,5 -
Alterazioni del sensorio (Allodinia; Iperestesia; Ipoestesia) 1 0,5 -
Alterazioni della sudorazione (anidrosi; iperidrosi) 1 - -
Dolore e riduzione del movimento della spalla 0,5 - -
Alterazioni del trofismo degli annessi (peli, unghie, cute) 0,5 - -

Punteggio totale

Punteggio minimo per diagnosi di CRPS: 4

Punteggio di Massima Severita: 10

* |1 dolore & considerato severo o sproporzionato all'evento scatenante se maggiore di 5 nella

Scala VAS da 0 (dolore a 10 (dolore

| 1 2 | 3 | 4 | 5 | 6 | 7 | 8 | 9 I 10

Allegato 3. Criteri di severita della CRPS. Modificato da Zyluk, J] Hand Surg Br 2003.

Approccio diagnostico alla Sindrome da Dolore Regionale Complesso (CRPS) della mano... @
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BROUCHURE INFORMATIVA PER IL PAZIENTE
Sindrome da Dolore Regionale Complesso - CRPS
“Complex Regional Pain Syndrome (CRPS)”

CHE COS’ E LA CRPS?

E’ la presenza di un dolore inaspettato, esagerato rispetto al normale decorso di un trauma che
piu spesso coinvolge un braccio ed una gamba. Solo raramente ci sono altre aree interessate. Puo
colpire persone di tutte le et3, inclusi i bambini.

Ci sono due tipi di CRPS:

¢ CRPSditipo 1, a seguito di un trauma ad un arto,
come una frattura od anche una distorsione di minore entita
¢ CRPS ditipo 2, a seguito di un parziale danno ad un nervo di un arto.
I sintomi sono simili e questa seconda forma risulta essere molto rara.

Altri nomi: “Algodistrofia” & il nome con cui si indica generalmente la CRPS.

La sindrome dolorosa regionale complessa di tipo 1 (CRPS 1) era nota come “distrofia simpatica
riflessa” (RSD) o “sindrome di Sudek” e la sindrome dolorosa regionale complessa di tipo 2 era
conosciuta come “causalgia”.

COME CI SI SENTE CON LA CRPS?
I1 dolore da CRPS continua anche dopo la guarigione del trauma originale. E’ spesso un dolore
severo.

11 sintomo principale & il dolore nell’arto superiore o nella gamba che erano stati colpiti dal
trauma. Il dolore & spesso bruciante, acuto, lancinante o pungente con formicolio o diminuita od
alterata sensibilita. C’¢ una gamma di altri sintomi che possono cambiare col tempo. La pelle puo
diventare ipersensibile al tocco leggero. Il semplice sfregamento degli abiti sulla pelle o anche
l'aria che soffia sulla pelle possono essere percepiti come dolore severo. Questa inusuale
sensibilita & chiamata “allodinia” ed & molto comune nella CRPS.

Altri sintomi includono: cambiamenti del colore della pelle, gonfiore, rigidita delle articolazioni,
aumentata sensibilita al caldo e freddo, sudorazione variabile e cambiamento della peluria, della
pelle o delle unghie. Il dolore e gli altri sintomi spesso si diffondono oltre la zona del trauma
originale. Per esempio: se ti sei fatto male ad un dito, I'intera mano o avambraccio possono essere
colpiti.

Spesso c’é difficolta nel muovere I'arto, abbinata a debolezza e qualche volta a tremore o scatti.
Qualche volta i muscoli dell’area coinvolta possono atrofizzarsi e la mano puo assumere una
posizione distorta.

Molti pazienti riferiscono che il loro arto “é strano”. Lo sentono come se non facesse parte del loro
corpo e non fosse il loro arto. Qualche volta I'arto puo anche sembrare piu grosso o pitt magro del
braccio del lato opposto, sano.

Alcuni pazienti arrivano al desiderio di tagliarsi I'arto. Sfortunatamente anche I'amputazione
chirurgica non potrebbe aiutare a ridurre il dolore (in realta esso potrebbe anche peggiorare). In
casi estremi, qualche persona puo anche considerare il suicidio. Se tu ti senti in questo modo, per
favore contatta subito il tuo medico di riferimento.

Modificato da: Complex regional pain syndrome in adults : UK guidelines for diagnosis, referral and management in primary and secondary care.
Royal College of Physicians, London 2012

Allegato 4A e B. Informativa per i pazienti sulla CRPS. Modificato daUK guidelines, 2012.
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B

BROUCHURE INFORMATIVA PER IL PAZIENTE
Sindrome da Dolore Regionale Complesso - CRPS
“Complex Regional Pain Syndrome (CRPS)”

CHE COSA CAUSA LA CRPS?

Nella CRPS il nostro corpo mette in atto, in seguito ad un trauma, una reazione piu forte/estrema
rispetto alla norma. Purtroppo non conosciamo la causa della CRPS. Quello che dobbiamo sapere &
che la reazione abnorme alla lesione avviene sia nell’arto colpito che nel nostro cervello. I nervi,
nel lato colpito, diventano piu sensibili degli altri nervi e questo causa 'indolenzimento al tatto o
alla pressione. Anche il cervello & coinvolto. Il modo in cui il cervello comunica con il lato affetto
cambia spesso e questo puo causare problemi con la capacita di movimento.

La CRPS, pero, non ¢ nella tua mente! Noi sappiamo che il tuo atteggiamento mentale non puo
causare la CRPS, ma che alcuni aspetti psicologici come la paura o la preoccupazione possono far
peggiorare il dolore che gia é presente.

LA CRPS SI MANIFESTA NELL’AMBITO FAMILIARE?

Puo essere che i geni abbiano qualcosa a che fare con lo sviluppo della CRPS in seguito ad un
trauma, ma essi non sono certamente gli unici fattori coinvolti. E anche piuttosto improbabile che
qualcun altro della tua famiglia possa mai sviluppare la CRPS.

POTREI PREVENIRLA?

La CRPS migliora da sola o con il trattamento. In alcune persone la CRPS non migliora in alcun
modo. Non abbiamo alcuna possibilita di predire se la CRPS andra meglio e quando lo fara.
Diversamente dal cancro o dall’artrite reumatoide, la CRPS non distrugge i tessuti corporei.
Anche se hai la CRPS da parecchi anni, il resto del tuo corpo continuera a lavorare normalmente.

IL TRATTAMENTO AIUTA?

Il trattamento aiuta a migliorare la qualita della vita, la funzionalita e riduce il dolore.
E possibile ottenere una significativa riduzione del dolore con il trattamento, tuttavia il suo
successo dipende dallo sforzo e dalla volonta che investi nell’attenerti alle indicazioni che ti
saranno date. Esistono diverse forme di trattamento utilizzate per migliorare i sintomi della CRPS:

Esercizio Fisico: molte forme di CRPS possono giovarsi del trattamento da parte del
fisioterapista che eseguira esercizi specifici, mirati a risolvere i tuoi disturbi.
E importante che gli esercizi vengano eseguiti “dolcemente” secondo le indicazioni del
terapista esperto nelle patologie della mano e/o nel trattamento della CRPS.

Trattamento Farmacologico: i farmaci possono essere talora utili nel ridurre il dolore
da CRPS e nell’aiutarti a riposare o nel trattare alcuni aspetti collaterali della CRPS.

Terapia Biofisica: la stimolazione biofisica con campi elettromagnetici pulsati nella sede
affetta da CRPS, riduce il gonfiore e il dolore locale e promuove il controllo
dell’osteoporosi localizzata

Trattamento Psicologico: il trattamento psicologico puo essere utile per ridurre lo

stress (questo non significa che il dolore sia nella tua testa: non lo &!).

Un confronto con il tuo medico ti permettera di avere maggiori informazioni e insieme potrete
identificare la combinazione ideale di strategie terapeutiche per ottenere i migliori risultati.

Modificato da: Complex regional pain syndrome in adults : UK guidelines for diagnosis, referral and management in primary and secondary care.
Royal College of Physicians, London 2012
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della SOCIETA ITALIANA di CHIRURGIA

della MANO (SICM)

Con il seguente Codice Etico si vogliono
definire le regole di comportamento che
dovranno essere rispettate nell’espletamen-
to delle attivita societarie, rappresentando
la filosofia da seguire nei rapporti tra i Socit,
nelle relazioni con Enti ed Istituzioni pub-
bliche, con le altre Societa Scientifiche, con
le organizzazioni politiche e sindacali, con
gli organi di informazione e con le aziende
del settore.

Sara cura del Presidente SICM, dopo I’ap-
provazione del Consiglio Direttivo (CD)
e dell’Assemblea, diffondere il Codice tra
tutti i Soci, i quali sono quindi tenuti ad os-
servarne lo spirito e i contenuti, ed a pre-
disporre ogni possibile strumento che ne
favorisca la piena applicazione.

Il presente Codice Etico ¢ composto da
otto articoli.

ART. 1 Obiettivi

La Societa Italiana di Chirurgia della Mano
(SICM), al fine del raggiungimento degli
scopi statutari e nel rispetto delle norme
di comportamento condivise con tutti gli
iscritti, ha ritenuto opportuno di elaborare
un proprio Codice Etico di condotta, fermo
restando il Codice Deontologico Medico al
quale tutti i componenti medici della Socie-
ta devono attenersi nello svolgimento della
professione.

Nel definire i doveri dei soci, il presente
Codice non vuole certamente sostituirsi
alla Legge, ma piuttosto integrarla con di-

@ Codice Etico

sposizioni applicabili ai membri di una co-
munita scientifica.

Spetta al Presidente ed al Consiglio Diretti-
vo impegnarsi affinché i singoli articoli del
presente Codice siano rispettati da parte dei
soci, interpellando, se necessario, anche il
Collegio dei Probiviri.

ART. 2 Etica nei rapporti con la SICM

I rapporti ed i comportamenti dei soci, indi-

pendentemente dalle cariche ricoperte nella

Societa, devono essere improntati ai princi-

pi di onesta, correttezza, coerenza, traspa-

renza, riservatezza, imparzialita, diligenza,
lealta e reciproco rispetto.

I soci devono evitare attivita, anche occasio-

nali, che possano configurare conflitti con le

finalita e gli interessi della Societa o che po-
trebbero interferire con la capacita di assu-
mere decisioni coerenti con i suoi obiettivi.

In particolare tutti i soci sono tenuti al ri-

spetto dei seguenti punti:

— evitare situazioni nelle quali gli interessi
personali possano generare conflitto di
interessi con quelli della Societa;

— poiché la SICM promuove la collabora-
zione con altre societa scientifiche non ¢
ritenuto etico nei confronti della Societa,
da parte di un socio o di gruppi di soci,
fondare o partecipare alla fondazione di
societa con fini scientifico-didattici di-
rettamente concorrenziali alle attivita e
finalita della stessa SICM;

— non utilizzare, a proprio beneficio o di
terzi, in modo diretto o indiretto, oppor-
tunita destinate all’associazione;
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— non utilizzare informazioni avute in oc-
casione dello svolgimento delle proprie
funzioni in seno alla SICM per acquisire
vantaggi in modo diretto o indiretto ed
evitarne ogni uso improprio e non auto-
rizzato;

— rispettare gli accordi che la Societa as-
sume con terzi per le sue funzioni istitu-
zionali.

In caso di dubbi sulla condotta da adottare

ogni socio ¢ tenuto a rivolgersi al CD o al

Collegio dei Probiviri.

ART. 3 Etica nei confronti della

societa civile e nello svolgimento della
professione

Tutti i soci sono tenuti al rispetto delle leggi
e normative vigenti, del Codice Deontolo-
gico della professione medica, del Codi-
ce Etico, dello Statuto e del Regolamento
della SICM, applicandoli con rettitudine e
costanza.

La SICM promuove il rispetto della legalita
in tutti gli ambiti e cio si estende anche ad
attivita non svolte per conto della Societa,
includendo il complesso delle attivita pro-
fessionali e private di ogni socio.

In particolare, relativamente all’attivita as-
sistenziale, i soci SICM che operano in am-
bito clinico hanno 1’obbligo di uniformarsi
alle norme deontologiche che regolano I’e-
sercizio della Medicina e della Chirurgia.
In nessun caso sara possibile sottoporre il
paziente a procedure diagnostico-terapeuti-
che al solo fine di ricerca, senza il suo espli-
cito consenso scritto preceduto da esaustiva
informazione e senza il parere di un Comi-
tato Etico.

I soci sono tenuti ad un continuo aggior-
namento sulle linee-guida pertinenti la
propria attivita, al fine di poter disporre di
adeguati sussidi per le scelte diagnostico-
terapeutiche a cui saranno chiamati.

Codice Etico

ART. 4 Rapporti con gli organi di rap-
presentanza e di informazione

I rapporti ufficiali della Societa con gli or-
gani di informazione sono riservati esclu-
sivamente agli organi societari preposti
oppure devono espressamente essere auto-
rizzati dal CD.

Le informazioni e le comunicazioni scientifi-
che ai media devono essere corrette, chiare e
tra loro omogenee, ferme restando le dispo-
sizioni di legge in materia.

La partecipazione, in nome o in rappresen-
tanza della Societa, ad eventi, a comitati, a
commissioni e ad associazioni scientifiche,
culturali o di categoria, deve essere rego-
larmente autorizzata nel rispetto del Rego-
lamento e dello Statuto.

ART. 5 Uso del nome e della reputazione

della Societa

Salvo espressa autorizzazione da parte del

CD a nessun socio ¢ consentito:

- utilizzare in modo improprio il logo e il
nome della Societa;

- utilizzare la reputazione della Societa
in associazione ad attivita professionali,
impieghi, incarichi o altre attivita ester-
ne, anche non remunerate;

- esprimere punti di vista strettamente
personali a nome della Societa.

ART. 6 Attivita peritale e di consulenza
medico-legale

Tutti i membri della Societa, impegnati in at-
tivita peritali o di consulenza medico-legale
nei confronti della Magistratura o di privati,
sia nella valutazione del danno che nei casi
di responsabilita professionale, sono impe-
gnati al rispetto assoluto della scientificita
delle affermazioni negli elaborati ed alla
motivazione delle risposte ai quesiti.

L’uso del nome della Societa nell’espleta-
mento di tali attivita non & consentito se

Codice Etico @
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non in circostanze che implichino il coin-
volgimento del buon nome della Societa
stessa ed ¢ comunque subordinato alla au-
torizzazione da parte del CD.

ART. 7 Autorita di controllo e sanzioni
Il Presidente, in caso di violazioni del Co-
dice Etico e dopo aver sentito il Collegio
dei Probiviri, I’/gli interessato/i ed il CD,
qualora ne ravvisi gli estremi, ne dispone
il deferimento con motivazione ai Probiviri
stessi.

Il socio deve esserne informato ed ha fa-
colta di presentare memoria difensiva ai
Probiviri.

@ Codice Etico
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Il Collegio dei Probiviri, ai sensi dello Sta-
tuto e del regolamento, propone le sanzioni
che devono essere irrogate dal CD.

ART. 8 Collegio dei Probiviri

Il Collegio dei Probiviri ¢ un organo con-
sultivo del CD, cui fornisce un parere non
vincolante ogni qual volta il Presidente, il
CD stesso o singoli soci denuncino un com-
portamento “non etico” di altri soci. Per ul-
teriori precisazioni rifarsi allo Statuto ed al
Regolamento della SICM.
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LA COLLAGENASI:
PRESENTE E FUTURC
PER IL TRATTAMENTC

DEL MORB(
DI DUPUYTREN

Scuola di Chirurgia e Riabilitazione della Mano

UNIVERSITA DEGLI STUDI DI MILANO

Universita degli Studi di Milano

DIRETTORE:



PRESIDENTE

Prof. Giorgio Pajardi

COMITATO DI PRESIDENZA

Dott. Roberto Adani, Presidente SICM
Dott. Riccardo Luchetti, Past President SICM

COMITATO SCIENTIFICO

Dott.ssa Chiara Parolo
TO Simone Seppi

Dott. Bruno Battiston, Next President SICM

Giovedi 10 Marzo 2016

15:00-18:00

Per i chirurghi:

Corso base sull'utilizzo della collagenasi:
compilazione registro AIFA

Compilazione registri dupcord, tecnica di infiltrazione,
prova su manichino

Chiara Parolo, Giulietta Proserpio, Elisa Rosanda, Elena Sicilia
Per i terapisti:

Tecnica di confezionamento dei diversi tutori indicati
nel trattamento della rigidita nel Morbo di Dupuytren
Elena Mancon, Rossella Pagliaro, Stefania Paparo, Simone Seppi
20:00

Cena sociale aperta a tutti i congressisti

Venerdi 11 Marzo 2016

08:00

Apertura segreteria

08:30-09:30

Moderatore: Roberto Adani

Storia della ricerca sulla collagenasi
Fasi della sperimentazione
Prospettive future

Marie Badalamente, USA
09:30-10:30

Evoluzione della tecnica negli anni
Esperienza clinica

Esposizione della casistica

Le recidive

Lawrence Hurst, USA

10:30-11:30

LIVE SURGERY e Coffee break
11:30-12:00

Protocolli riabilitativi

Simone Seppi, Milano

12:00-12:45

Tecniche di infiltrazione e di trazione
Indicazioni attuali

Esiste ancora posto per la chirurgia?
Giorgio Pajardi, Milano

12:45-13:00

Discussione

13:00-13:30

Lettura Magistrale

Piero Di Giuseppe, Milano
Presenta: Giorgio Pajardi, Milano

13:30-14:30

Lunch

14:30-16:00

TAVOLA ROTONDA

Moderatori: Riccardo Luchetti, Rimini - Sandra Pfanner, Firenze
Confronto tra le casistiche delle scuole italiane
Problematiche riscontrate

Analisi preliminare dei risultati

Relatori: Franco Bassetto, Maddalena Bertolini, Luciano Cara,
Nicola Felici, Silke Larcher, Mario Igor Rossello

Discussori: Pierpaolo Borelli, Michele Rosario Colonna, Alberto De Mas,
Paolo Ghiggio, Guglielmo Lanni, Aurelio Portincasa

16:00-16:30

Coffee break

16:30-18:00

TAVOLA ROTONDA

Moderatori: Bruno Battiston, Torino - Alberto Lazzerini, Milano

Problematiche di accesso: la regione, il budget
ospedaliero, organizzazione dei percorsi terapeutici
(ambulatoriale, day hospital, day surgery)

Relatori: Pierpaolo Borelli, Michele Rosario Colonna, Alberto De Mas,
Paolo Ghiggio, Guglielmo Lanni, Aurelio Portincasa

Discussori: Franco Bassetto, Maddalena Bertolini, Luciano Cara,
Nicola Felici, Silke Larcher, Mario Igor Rossello

18:00-18:15

Proposta preliminare di linee guida
Giorgio Pajardi, Milano
18:15-18:30

Take Home Message

Lawrence Hurst, USA



Dupuytren’s Disease
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Editor in Chief: David Warwick
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Editor in Chief
David Warwick

Cover lllustration: Donald Sammut

La malattia di Dupuytren consiste in un ispessimento della fascia palma-
re, del tessuto interposto tra la cute del palmo della mano e i tendini fles-
sori. Tale ispessimento pud dar origine ad una vera e propria corda tesa
dal palmo della mano fino alle dita che limita il movimento di estensione
di un dito o di pit dita rendendo impossibile la completa apertura della
mano. Insorge spontaneamente senza causa apparente.

| pazienti piv colpiti dalla malattia di Dupuytren sono di sesso maschile. AA VV
La malattia insorge solitamente all’etd di 40/45 anni e, in alcuni pazien- o
ti, si pud presentare in forme pit severe: in tal caso I'eta di insorgenza &
piU precoce e la localizzazione ¢ diffusa ad entrambe le mani e, a volte,
anche ai piedi.

Nel testo vengono affrontati casi clinici importanti e rari e sono descritti
tutti i pit moderni trattamenti che I'attuale chirurgia della mano ha a
disposizione per risolvere o limitare il decorso della malattia.

Il volume viene pubblicato, esclusivamente in lingua inglese, in occasio-
ne del XX FESSH CONGRESS tenutosi a Milano dal 17 al 20 giugno

2015.
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Editor’s introduction Section 2 - Clinical aspects
Forward, Secretary General FESSH Section 3 - Non-operative treatment
Forward, Congress Chairman Section 4 - Operative treatment
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