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Le syndrome douloureux régional complexe (SDRC) a été défini
en 1994 par Plnternational Association for the Study of Pain
(IASP). Depuis cette définition, les études concernant ce
syndrome ont permis une meilleure compréhension quant aux
mécanismes physiopathologiques sous-jacents, a I’épidémiologie
et aux approches thérapeutiques. Le SDRC a déja été bien décrit
dans deux numéros de la Revue médicale suisse de 2014 et 2019
par F. Luthi de la Clinique romande de réadaptation (SUVACare).
Le but de cet article est de rapporter les connaissances récentes
sur les mécanismes neuronaux impliqués dans ce syndrome et
impactant la prise en charge. Nous souhaitons sensibiliser les
médecins de toutes spécialités a la reconnaissance des premiers
symptomes et diffuser des conseils pratiques quant aux investi-
gations et aux traitements.

Brain function in complex regional pain syndrome:
implications for pain management

The International Association for the Study of Pain (IASP) proposed
the current diagnostic description of complex regional pain syn-
drome (CRPS) for the distinct and complex chronic pain condition
in 1994. Since this classification, studies on the syndrome have led
to a better understanding of the underlying pathophysiological
mechanisms, epidemiology and therapeutic approaches. F. Luthi of
SUVA Care reviewed CRPS in detail in 2014 and 2019 issues of the
Revue médicale suisse. The purpose of this article is to provide an
update of results on the neural mechanisms involved in this
syndrome and how this helps management of CRPS, in particular
bringing awareness to physicians of all specialties of the first symp-
toms with practical advice for investigations and treatment.

DEFINITION ET SEMIOLOGIE

Comme décrit par F. Luthi dans un précédent numéro dans
cette revue, le syndrome douloureux régional complexe (SDRC)
«a longtemps ressemblé a un chaos diagnostique», avec des
termes différents: syndrome de Sudeck, algoneurodystrophie
apres fracture ou causalgie, «entrainant confusion thérapeu-
tique et controverse scientifique».'
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La classification de I'International Association for the Study of
Pain (TASP) a proposé une nouvelle terminologie en 1994, avec
le SDRC, en anglais complex regional pain syndrome I (CRPS 1,
postlésion cérébrale) et IT (CRPS II, postlésion périphérique).”

Ce consensus a permis de mener des études pour une
meilleure identification et prise en charge. Les premiers
symptomes se manifestent souvent sous forme de troubles du
systeme autonome et il peut exister un chevauchement entre
le SDRC et d’autres types de douleurs (figure 1).?

Cependant, suite au constat que cette classification est
sensible (0,85) mais pas suffisamment spécifique (0,69), une
nouvelle classification avec les «criteres de Budapest» a été
publiée en 2010, avec une modification de la sensibilité a 0,70
et de la spécificité a 0,90.* Ces criteres ont été révisés une
nouvelle fois en 2019.°

Comme la version révisée n’a pas substantiellement augmenté
la spécificité, cet article s’appuie sur les criteres 2010 les plus
utilisés (tableau 1).° A noter que, malgré les progres des
examens biologiques, radiologiques et de neuro-imagerie, le
diagnostic final se base essentiellement sur des signes
cliniques.

EPIDEMIOLOGIE

En utilisant la classification TASP de 1994, incidence du
SDRC de type I est de 5,46 pour 10000 personnes par an et
pour le SDRC II de 0,82 pour 100000 de personnes par an. Le
SDRC est 4 fois plus fréquent chez la femme, le plus souvent
au membre supérieur, avec une prédominance entre 50 et

Chevauchement de la dysfonction

FIG 1 du systéme neurovégétatif

SDRC: syndrome douloureux régional complexe; SMP: douleur maintenue par la
dysfonction du systéme sympathique (sympathetically maintained pain).

Troubles
neurovégétatifs

(Adaptée de réf.2)
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— TABLEAU 1 | Critéres diagnostiques de Budapest TABLEAU 2 | Etiologie des SDRC I et Il
VPN: valeur prédictive négative; VPP: valeur prédictive positive. SDRC: syndrome douloureux régional complexe.
Valeurs des critéres cliniques et pour la recherche Causes SDRC | SDRC Il
« Criteres pour la clinique: sensibilité: 0,99; spécificité: 0,68 Centrales X
« Criteres pour la recherche: sensibilité: 0,78; spécificité: 0,79; VPP: 0,76; -
VPN: 0,99; reproductibilité interobservateur: 0,66-0,69. + Accident L A X
« Cérébrovasculaire, Iésion cérébrale et médullaire X
Critéres diagnostiques (dits «de Budapest>) + Traumatique
. - - N - « Choc émotionnel X
Les crlﬁgres 1 et 4 doivent touJours étre remplis o ) ) « Infarctus cardiaque M
Ces critéres sont surtout applicables pour les extrémités (mains et pieds) + Apparition spontanée X
1. Douleur qui persiste et apparait disproportionnée avec I’événement initial * Familiale i
2. Au moins un symptome dans trois (clinique) ou quatre (recherche) des e .
quatre catégories suivantes Périphériques X
a. Sensoriel: le patient décrit une b. Vasomoteur: le patient décrit une : [r,alcture ; lai X
douleur qui évoque une hyperpathie | asymétrie de température et/ou un Oes[ontperveuse €t muscuiaire X
et/ou une allodynie changement de couleur et/ou une OP.eTa I('md terming X
asymétrie de couleur rigin€ Indeterminee X

c. Sudomoteurjeedéme: confirma-
tion d’'un cedeéme et/ou d’une
asymétrie de sudation

d. Moteurftrophique: confirmation
d’une raideur et/ou d’une dysfonction
motrice (faiblesse, tremor, dystonie)
et/ou d’un changement trophique
(pilosité, ongles, peau)

3. Au moins un signe dans > 2 des caté,

gories suivantes (clinique et recherche)

a. Sensoriel: confirmation d’'une
hyperpathie et/ou d’une allodynie

b. Vasomoteur: confirmation d’une
asymétrie de température et/ou d'un
changement de couleur et/ou d’une
asymétrie de couleur

c. Sudomoteur/eedéme: confirma-
tion d’un cedéme et/ou d’une
asymétrie de sudation

d. Moteurjtrophique: confirmation
d’une raideur et/ou d’une dysfonction
motrice (faiblesse, tremor, dystonie)

et/ou d’un changement trophique
(pilosité, ongles, peau)

4. |l n’existe pas d’autre diagnostic qui explique de maniere plus convaincante
les symptomes et les signes cliniques

(Adapté de réf5)

70 ans. Lintroduction des criteres de Budapest a réduit
Pappréciation de Iincidence de 50%.’

DIAGNOSTIC

Malgré les progres radiologiques et des bilans biologiques, les
criteres restent avant tout cliniques. Sur le plan diagnostique,
I'imagerie devrait étre réservée aux formes douteuses (celles
qui ne remplissent pas les criteres de Budapest), aux locali-
sations pour lesquelles les signes cliniques sont souvent
discrets et incomplets (par exemple, le genou), aux formes
atypiques rares. Elle devrait de plus étre réalisée précocement,
soit moins de 6 mois apres le début des symptomes. Dans le
diagnostic différentiel, toutes les étiologies des douleurs
chroniques (par exemple, fibromyalgie), les atteintes de
maladies inflammatoires (par exemple, arthrite), la fasciite
nécrosante, etc., doivent étre évoquées.®

MECANISMES PHYSIOPATHOLOGIQUES

Les mécanismes physiopathologiques sont multifactoriels,
avec des composantes des systemes neurologiques périphé-
rique et central (tableau 2). Que ce soit par suite d’une
lésion cérébrale primaire (SDRC I) ou secondaire a une

lésion périphérique (SDRC II), la perturbation des afférences
sensorielles et particuliecrement proprioceptives dues a
Pimmobilisation module les efférences des boucles amygda-
lienne, insulaire, cingulaire, habenulaire et thalamique, ce
qui entraine une perte de controéle du systeme neurovégétatif
et un remodelage des mécanismes synaptiques de la corne
postérieure. Ainsi, les interneurones apportent un feed-back
et un feed-forward sur les projections spinothalamiques et
spinobulbaires, et les voies descendantes du tronc cérébral
entrainent une modulation sur le systeme nociceptif et la
production de phénomenes inflammatoires chroniques.
Cette neuromodulation se base sur des mécanismes auto-
immuns, des cytokines et des neuropeptides et peut-étre
des mécanismes génétiques comme P’illustrent de rares cas
familiaux et psychologiques.’ Il y a aussi une désinhibition
bilatérale du cortex somatosensoriel et moteur incluant les
noyaux gris et le thalamus. Cette désinhibition provoque
des dyskinésies (tremor, dystonie, myoclonus) tardivement
observées ainsi que les troubles cognitifs mineurs fronto-
pariétaux du registre de la négligence ou de troubles du
schéma corporel® qui peuvent étre associés aussi au CRPS II.
Ces mécanismes de plasticité cérébrale expliquent les
symptoémes qui initialement ont été considérés comme
somatoformes d’apparition retardée."”

Cette localisation explique aussi une corrélation statistique-
ment significative de ’apparition des symptomes dysautono-
miques en phase tres aigué (sans remplir tous les criteres de
la classification de Budapest). Une étude réalisée au CHUYV,
qui a évalué 100 cas d’AVC, a montré une corrélation statisti-
quement significative entre des 1ésions (cérébrales) dans les
centres de controle central (insula et amygdale) et des signes
de dysautonomie; cela a permis de mieux comprendre, en
présence de troubles du systeme autonome en phase aigué,
les facteurs de risque du développement d’un syndrome
chronique du SDRC et les mécanismes d’un cercle vicieux
entre la 1ésion cérébrale et la 1ésion périphérique.

Les derniers résultats de neuro-imagerie confirment ce cercle
vicieux d’une douleur chronique, aussi bien périphérique que
d’origine centrale, avec la déconnexion du systeme somato-
sensoriel et de l'insula qui entretient le développement du
tableau complet des SDRC I et II (figure 2)."
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FIG 2

SDRC: syndrome douloureux régional complexe.

Cercle vicieux apres lésion induisant un SDRC
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(Adaptée de réf:3)

La peur de la douleur et la non-utilisation du membre touché
peuvent aller jusqu’a l’atteinte du membre controlatéral ou
d’un autre membre (maladaptive interlimb coupling) par une
réorganisation inadaptée des boucles neuronales.” Cette
dysrégulation est aussi aggravée par le processus inflamma-
toire local du fait de l’augmentation des neuropeptides
pro-inflammatoires et des cytokines."

Les résultats de neuro-imagerie expliquent ces troubles par
une dysfonction des boucles afférentes et efférentes de
P’amygdale. Cependant, le facteur déclenchant et la compli-
cation varient selon I’événement déclencheur et le contexte
de la Iésion.

A noter que, dans ce contexte de dysfonctions centrale et
périphérique, le systeme immunitaire se déregle. Des études
plus approfondies doivent encore étre menées pour trouver la
thérapie adéquate de cette immunomodulation.®

TRAITEMENT

1l n’existe que peu d’études randomisées et controlées sur le
traitement du SDRC. Mais il y a unanimité sur la recommanda-
tion d’une prise en charge intégrant les trois axes: traitement
médicamenteux, rééducation et prise en charge psychosociale.”

Le patient doit étre traité des que les premiers signes de
troubles dysautonomiques sont identifiés’ méme s’ils ne
remplissent pas tous les criteres du SDRC.

Objectifs du traitement

Le but de la prise en charge doit étre de:

« Diminuer la douleur.

e Réduire 'cedeme (positionnement adéquat du membre
touché, drainage lymphatique).

« Eviter des manipulations qui aggravent la douleur.

e Soutenir le patient par une approche et un traitement
cognitifs, par exemple mirror-therapy," afin de continuer
d’intégrer le membre touché dans le schéma corporel.

« Restauration fonctionnelle par ergothérapie et la physio-
thérapie."

Moyens
Médication
Comme prévention, une analgésie préemptive a la chirurgie

ou de la vitamine C ont été proposées avec un certain béné-
fice pour prévenir la survenue d’un CRPS postopératoire.

Des antalgiques sont administrés durant la phase initiale
(paracétamol, AINS). Lefficacité de la calcitonine n’a pu étre
démontrée. Par contre, dans des études encore récentes,
Putilisation de corticoides pendant la phase aigué a montré
une bonne efficacité.”

Le diméthylsulfoxide topique, la clonidine péridurale (300-
700 mg), le baclofene intrathécal (50-75 mg), les perfusions
de kétamine, la stimulation médullaire, la réalité virtuelle, la
gabapentine, la toxine botulique, les blocs sympathiques, ont
démontré une efficacité sur des cas isolés; la calcitonine, les
immunoglobulines, les vasodilatateurs, le bloc régional
intraveineux sympathique ne sont pas considérés comme
efficaces.

Dans la phase plus chronique, si les trois temps de la scinti-
graphie osseuse sont positifs, I'intérét des bisphosphonates a
été démontreé.

Physiothérapie et ergothérapie

Pour réduire 'cedeme, le positionnement du membre touché
doit étre adéquat et peut étre associé au drainage lympha-
tique. La mobilisation passive par les soignants ou la famille
risque de causer des microlésions par tiraillement sur les
structures de I'épaule. L'enseignement du taping (traitement
par bandages adhésifs élastiques) aux personnes concernées
pour éviter laggravation d’une subluxation d’épaule est
recommandé. Il faut s’abstenir d’appliquer une «regle de la
non-douleur» rigide et mal comprise, et la remplacer par la
«régle du bon rapport d’activité»' qui permet au patient de
retrouver son autonomie. Des essais cliniques récents ont en
effet confirmé qu’une exposition progressive des patients
était possible et efficace.

Cette approche est soutenue par les résultats des études de
neuro-imagerie qui ont pu démontrer comment la non-utili-
sation et la crainte de la douleur peuvent laisser des séquelles
permanentes, dans une phase ou les réseaux neuronaux se
réorganisent. Une prise en charge de type thérapie par le
miroir'' est a intégrer en ergothérapie également.

Le SDRC peut engendrer un handicap sévere dans les activités
de la vie quotidienne ainsi que des problemes de réinsertion
professionnelle, ce qui rend nécessaire lintégration des
facteurs de contexte du patient des le début des premiers
symptomes.

En outre, I'association d’une prise en charge plus globale se
justifie, d’une part, par la compréhension des modifications
de la cartographie cérébrale et, d’autre part, par P'étroite
interconnexion dans les boucles neuronales de la dysfonction
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du systéme neurovégétatif avec le systeme limbique (les affé-
rences et efférences de ’'amygdale).?

Cette prise en charge biopsychosociale nécessite une bonne
communication et une coordination interprofessionnelle.

CONCLUSION

Larévision de la définition des critéres cliniques de Budapest*
du SDRC a permis d’améliorer la qualité des études par une
meilleure spécificité afin de mieux comprendre les méca-
nismes physiopathologiques et le traitement du SDRC. Les
mécanismes de la réorganisation neuronale expliquent la
difficulté de traiter un SDRC une fois chronicisé, avec un
impact sur la réinsertion socioprofessionnelle. Le plus
important est d’identifier les troubles du systeme autonome
le plus tot possible et de les traiter selon les 3 axes (abord
médicamenteux, rééducation et prise en charge psychosociale).

Conflit d’intéréts: Les auteurs nont déclaré aucun conflit d’intéréts en relation
avec cet article.

IMPLICATIONS PRATIQUES

= Lidentification des troubles de systéme autonome doit avoir
lieu aussi tot que possible

= Une prise en charge immédiate est nécessaire

= Lapproche du syndrome douloureux régional complexe est
multidisciplinaire

= Il ne faut pas banaliser le c6té émotionnel

= |l faut intégrer les techniques neurocognitives dans la prise en
charge
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