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Prologue

Le syndrome douloureux régional complexe (SDRC; dans la littérature anglo-saxonne,
c’est le terme de complex regional pain syndrome, abrégé CRPS, qui est utilisé)
n'est pas seulement dans son contexte clinique, mais également dans 'optique de la
meédecine des assurances une maladie significative aux nombreuses facettes. Elle
engendre des co(ts tres importants: en Suisse p.ex., les colts moyens relevés chez
702 patients qui avaient développé un SDRC dans les suites d’un accident subi en
I'an 2000 se sont chiffrés a CHF 152000 par cas et 49 % de ce collectif a été mis au
bénéfice d’'une rente.

Les ouvrages traitant cette entité maladive susceptibles d’étre utilisés pour des cas
d’expertises ont longtemps été denrées rares dans la littérature médicale spécialisée.
En 1998, la Suva, associée a I'entreprise Novartis, a tenté de combler cette lacune
en publiant une premiere monographie sur le SDRC (intitulée Algodystrophie, édi-
teurs E. Bar, M. Felder, B. Kiener). Grace aux recherches scientifiques entreprises
depuis lors, de nouvelles et importantes connaissances sur la physiopathologie du
SDRC ont pu étre acquises. Ce sont elles qui ont motivé un remaniement complet de
cette brochure.

La Suva a en 2008 mis sur pied deux journées scientifiques consacrées au SDRC
auxquelles ont participé comme orateurs de nombreux experts de renom. Il a été
possible de les convaincre a participer a la rédaction de la nouvelle édition de cette
monographie. La structure de la premiere brochure a été reprise en grande partie.
Ses chapitres ont cependant tous été actualisés et, pour la plupart, rédigés par de
nouveaux auteurs. Vu que les troubles factices jouent un réle important dans le
contexte du CRPS en en particulier dans son diagnostic différentiel, un chapitre com-
plet leur a été consacré. Il remplace celui des «Diagnostics différentiels» qui figurait
dans I'ancienne monographie.

Nous remercions chaleureusement tous les auteurs pour leur grand engagement qui
a amplement contribué a la réussite de cette monographie.

Les éditeurs



Introduction

Le syndrome douloureux régional
complexe

Une histoire controversée

Wilfrid Janig, Rita Schaumann, Walter Vogt

C’est a Silas Weir Mitchell que revient la primeur d’avoir clairement décrit la partici-
pation du systeme nerveux sympathique a la genése des douleurs, suite aux obser-
vations qu’il avait faites chez des soldats qui avaient été victimes de blessures
d’armes a feu lors de la Guerre de Sécession aux USA (Mitchell 1872). Mitchell a éga-
lement marqué le terme de causalgie de son empreinte. Paul Sudeck pour sa part
avait considéré que les altérations cutanées et celles intéressant les tissus soma-
tiques profonds (les os en particulier) qui se développaient dans les suites de trauma-
tismes des extrémités étaient de nature inflammatoire (Sudeck 1902, 1931). Le syn-
drome douloureux régional complexe de type | (dystrophie sympathique réflexe) porte
le nom de Paul Sudeck (maladie de Sudeck, atrophie de Sudeck). Le chirurgien fran-
cais René Leriche a réalisé durant la Premiere Guerre mondiale les premieres «sym-
pathectomies» chez des soldats francais souffrant de douleurs suite a des lésions
nerveuses (Leriche 1949). Ces «sympathectomies» étaient péri-artérielles sous forme
d’une «dénudation et excision des plexus nerveux péri-artériels» (Leriche 1916)!
Cependant, I'innervation sympathique des extrémités ne suit pas un cheminement
péri-artériel. La raison pour laquelle cette intervention permettait de réduire les dou-
leurs chez ces patients reste des lors dubitative. Livingston, un neurochirurgien amé-
ricain, a été le premier a promulguer I'idée de I'existence d’un feedback positif entre
neurones sympathiques post-ganglionnaires, neurones afférents et moelle épiniere,
théorie qui a donné son fondement a la dite douleur entretenue par le sympathique
(Livingston 1943/1957). Au chapitre 28 de la premiere édition de son livre Manage-
ment of Pain, Bonica (1953) a le premier exposé de fagon exhaustive et systématique
quels étaient les mécanismes et le fondement clinique de la dystrophie sympathique
réflexe et de la causalgie (Bonica). On ne peut que recommander la lecture des
ouvrages fondamentaux de ces auteurs, non pas seulement pour des raisons histo-
riques, mais surtout (1) parce que 'on y trouve une quantité de descriptions cliniques
minutieuses et (2) parce que c’est fondé sur leurs observations cliniques que ces
auteurs ont développé des idées qui nont en rien perdu de leur pertinence a I'’heure
actuelle.

Depuis plus d’'un siecle, on pressent que le systeme nerveux sympathique joue un
rble actif dans la genése des douleurs (qui s’inscrivent par exemple dans le contexte
d’une causalgie ou d’une dystrophie sympathique réflexe). Cette suspicion se fonde
essentiellement sur deux observations: (1) La douleur éprouvée dans une extrémité
est associée a des dysrégulations végétatives auxquelles participe (ou devrait partici-



per) le systéme nerveux sympathique (dysrégulation de la circulation sanguine de la
peau et production de sueur, troubles trophiques de la peau, du tissu sous-cutané et
des tissus somatiques profonds). (2) Le bloc de 'activité des neurones sympathiques
afférents peut induire une diminution des douleurs et des altérations qui leur sont
associées, générées par les systemes sympathique, somato-moteur et somato-sensi-
tif (voir le chapitre C consacré & I'Etiologie et la pathogenése du SDRO).

Quoique les patients nous aient procuré suffisamment de données cliniques et que,
depuis peu, nous disposions également des résultats de mesures quantitatives, la
question de savoir comment le systéme nerveux sympathique s'implique dans la
genese des douleurs n’a pas encore trouvé de réponse. La raison de cette ignorance
est imputable a notre méconnaissance de 'organisation du systéme nerveux sympa-
thique (Janig 2006) et aux recherches réalisées dans ce domaine qui sont encore
insuffisantes (Baron et al. 2002, Harden et al. 2001, Wilson et al. 2005). Un autre motif
de cette méconnaissance est probablement notre réticence a évaluer les fonctions
physiopathologiques du systeme nerveux sympathique dans un plus large contexte
(Janig & Baron 2002, 2003).

La terminologie des syndromes douloureux régionaux complexes, qui sont décrits ici,
a été introduite en 1995. Cette terminologie n'implique aucun mécanisme: elle est
purement descriptive et ne se fonde que sur des éléments cliniques (les symptémes
et leur évolution, les examens cliniques, les mesures quantitatives effectuées chez les
malades) (Stanton-Hicks et al. 1995). Les termes plus anciens impliquaient des méca-
nismes physiopathologiques et ils étaient utilisés de fagon trés imprécise. Dans la
«Classification des douleurs chroniques » élaborée par I'«<International Association for
the Study of Pain» (IASP), la dystrophie sympathique réflexe (terme introduit a I'origine
par Evans [1946a,b, 1947]) est taxée de syndrome douloureux régional complexe de
type | (SDRC-1; ou de complex regional pain syndrome type I, soit CRPS-I) et la cau-
salgie (terme propagé par Mitchell [1872]) de SDRC-2 (respectivement CRPS-II) (Janig
& Stanton-Hicks 1996, Stanton-Hicks et al. 1995). Les criteres diagnostiques formu-
lés par Stanton-Hicks et al. (1995) permettant d’identifier un SDRC ont été dévelop-
pés et modifiés par la suite pour accroitre la sensibilité du diagnostic et d’éviter qu’il
soit posé par exces (soit de créer des cas faux-positifs) (Bruehl et al. 1999, Harden
et al. 1999, 2001, 2010,b).
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1. Introduction

La taxinomie (ou taxonomie) a pour objet la théorie de la classification et sa pratique.
Lors de la classification, des objets particuliers sont tout d’abord identifiés a I'aide de
criteres définis, puis ils sont attribués a la classe ou la catégorie la mieux adaptée. La
médecine de la douleur requiert une classification des divers types de troubles dou-
loureux qui sont définis de maniére opérationnelle? selon des symptémes et des
constatations cliniques’ spécifiqgues. Chaque type de douleurs recoit sa marque dis-
tinctive fondée sur des signes descriptifs individuels facilement compréhensibles et
clairement identifiables qui s’orientent sur le tableau clinique et sur les manifestations
de la maladie observables (Merskey 2007). Lutilisation de ce systéme est pragma-
tique et s’abstient de toute spéculation sur la véracité, la cause et le mécanisme de
formation. Demeure en suspens la question de savoir si une maladie correspond a
une entité naturelle reconnue, ou si elle correspond plutdt a une spéculation a conve-
nance sociale. C’est la «lingua franca» (Stanton-Hicks 2001) qui est déterminante, soit
celle qui permet a chacun de savoir a quel type de douleurs il est effectivement
confronté.

Le présent chapitre illustre également de quel fagon diverses hypothéses élaborées
sur les origines et le développement d’une maladie exercent un réle décisif sur le
nom qu’on va lui donner. Ceci vaut particulierement pour le SDRC. La variété concep-
tuelle et nominale se traduit par une longue liste de synonymes et d’éponymes (table
1), ainsi que par une histoire des idées développées a son sujet qui a été riche en
rebondissements (table 2). A I'opposé, le nom donné influence les concepts de I'étio-
pathogenese, tout comme le sens des recherches et le choix du traitement (Coderre
2011). Les théories laissent leur empreinte aux noms et les noms suggérent des théo-
ries.

Les taxinomistes qui souhaitent classifier correctement le SDRC se voient systémati-

quement confrontés a quatre obstacles majeurs qu’ils doivent écarter tot ou tard:

* 'absence d’un test objectif ou d’un étalon-or standard reconnu compliquant la
validation externe® du diagnostic opérationnel;

* 'absence d’'un consensus sur une étiopathogenese uniforme excluant 'usage
d’une classification causale;

* 'absence d’un consensus sur des critéres diagnostiques validés et fiables* (plaintes
et constatations cliniques) compliquant la compréhension lorsque le SDRC est I'ob-
jet de recherches ou d’un traitement particulier;

* 'absence d’études randomisées contrblées évitant les biais® de sélection.

Algodystrophie Syndrome épaule-main

Neuro-algodystrophie Dystrophie sympathique réflexe

Causalgie SDRC = syndrome douloureux régional complexe
Syndrome de Sudeck SDRC de type | = Syndrome de Sudeck

Syndrome de Leriche-Sudeck SDRC de type Il = Causalgie

Ostéoporose transitoire

Table 1 Synonymes/Eponymes du SDRC
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2. Histoire de I’algodystrophie

On peut concevoir que ’homme a souffert d’algodystrophie depuis la nuit des temps.
Ce n’est néanmoins qu’au 19eme siecle seulement qu’elle a été véritablement recon-
nue et décrite, et qu’on lui a donné un nom. Cet état de fait justifie I'intérét a faire un
court apergu sur I'histoire des idées qui ont été propagées a son sujet (table 2). Veld-
man (1993) rapporte qu’Ambroise Paré (1510-1590), chirurgien-barbier a la cour de
nombreux rois de France, a été le premier a décrire un état maladif qui rappelle bien
un SDRC. Au courant du 17¢me et du 18°™e siécle, des cas isolés suggérant fortement
la présence d’'un SDRC ont été rapportés. Langlais John Hunter (1728-1793), fonda-
teur de la chirurgie scientifique, s’est approfondi sur les décours de guérison
variables suite aux blessures infligées par armes a feu en décrivant des états doulou-
reux d’origine non-infectieuse de longue durée. Sir James Paget (1814-1899) a été
I’'un des chirurgiens anglais les plus remarquables du 19¢™e sigcle: Pour Virchow,
c’est lui qui a véritablement créé la pathologie. Il avait rapporté I'observation clinique
d’un patient souffrant de douleurs intolérables des doigts suite une blessure de la
main. Toutefois, il avait estimé qu’elle n’était pas d’'importance suffisante a ce qu’il lui
attribue son patronyme, comme il le fit par la suite pour d’autres affections (Maladie
de Paget, sarcome de Paget, carcinome de Paget). De I'avis de Harden et Bruehl
(2008), c’est Claude Bernard (1813-1878), un physiologiste frangais d’exception, qui a
été le premier chercheur a associer les douleurs résultant de I'algodystrophie au sys-
téme nerveux sympathique autonome.

16°™ siécle Ambroise Paré: premiére description (Veldman 1993)

17/18%me s, Descriptions de cas isolés

1794 John Hunter: complications suite a des blessures par armes a feu
1851 Claude Bernard: douleurs et systeme nerveux sympathique

1862 James Paget: douleurs des doigts aprés blessure de la main

1864 Silas Weir Mitchell: Guerre de Sécession : causalgie

1890 Jean Martin Charcot: Participation du systéme nerveux sympathique
1900 Paul Sudeck: atrophie osseuse inflammatoire

1916 René Leriche: névrite du sympathique

1937 René Leriche: syndrome de Sudeck-Leriche

1938 William K Livingston: théorie de la turbulence des douleurs

1944 WK Livingston: «cercle vicieux» du développement des douleurs
1944 John Doupe: 2°™ Guerre mondiale: nouvelles formes de traitement
1946 James A. Evans: Dystrophie sympathique réflexe (RSD)

1947 Otto Steinbrocker: syndrome épaule-main

1948 SS Sunderland: mécanismes de la douleur dans la causalgie

1953 John J. Bonica: théorie du sympathique; fondateur de I'lASP

1986 H Merskey: IASP: Classification des douleurs chroniques Définition de I'algodystrophie
1993 P Veldman: 829 patients. Théorie de I'inflammation.

1994 H Merskey, N Bogduk: IASP : SDRC de type | et Il

Table 2 Variation des concepts
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Le chirurgien américain Silas Weir Mitchell (1829-1914) qui avait été pendant un an
(1851) le condisciple de Claude Bernard a traité de nombreux blessés de guerre qui
souffraient de douleurs atroces apres avoir été victimes de blessures par armes a
feu ou par baionnettes aux extrémités qui en outre s’étaient soldées par des lésions
de nerfs périphériques®. Il avait acquis ces expériences comme médecin lors de la
Guerre de Sécession (1861-1865). Vu le caractere de brilures des douleurs évoquées
par ces blessés, il avait appelé cette entité causalgie’. Jean Martin Charcot (1825-1893),
neurologue frangais renommeé pratiquant a I’'Hopital de la Salpétriere a Paris a égale-
ment décrit des états douloureux séveres qui s’étaient développés apres des trauma-
tismes des membres, toutefois sans Iésions associées de nerfs importants. Tout
comme Mitchell, il n’avait pu mettre en évidence d’agent infectieux. Comme Claude
Bernard, il avait estimé que 'origine de la maladie se situait dans la sphere d’influence
du systeme neurovégétatif.

Le terme moderne de «morbus» (maladie de) Sudeck a été propagé par Paul Sudeck
(1866-1945) qui pratiquait a I'<Allgemeines Krankenhaus» de Hambourg/Eppendorf.
Grace aux rayons X que Roentgen venait d’avoir découvert, il avait pu mettre en évi-
dence des atrophies des os d’aspect moucheté («aspect mité») au niveau des mem-
bres affectés (Sudeck 1900). Pour ce qui a trait a l'origine de cette affection, il était
convaincu qu’elle était imputable a un état inflammatoire déréglé qui s’exprimait
alors sous la forme d’une ostéite aseptique (Sudeck 1938, 1942). La manifestation
ressemblait a s’y méprendre, tant au plan clinique que métabolique, a une septicémie
localisée en périphérie sans qu'’il ne soit a nouveau possible de démontrer d’agents
microbiens. Lhypothese de Sudeck est passée dans I'oubli et a végété suite au déve-
loppement par des auteurs anglo-saxons de modeles impliquant le sympathique; elle
a vécu un renouveau et suscité un vif regain d’intérét il y a deux décennies environ
(Veldman 1993; Oyen 1993; Goris 1998; van der Laan 1997 et 1998; Bove 2009;
Janig 2010). A I'heure actuelle, on considére que ce n'est pas le squelette, mais bien
les parties molles, les fibres nerveuses périphériques (névrite) notamment, qui servent
de substrat a une réaction régionale inflammatoire exubérante.

Le chirurgien frangais René Leriche (1879-1955) avait déja eu cette intuition lorsqu’il
avait suspecté a la base de cette maladie une névrite des fibres du sympathique
(Leriche 1916). Le chirurgien américain William K. Livingston (1892-1966) s’était parti-
culierement intéressé aux mécanismes neuronaux générant les douleurs et avait mis
en pratique les connaissances qu’il avait acquises en pratique clinique (Livingston
1938 et 1943). Il avait été parmi les premiers a pratiquer des sympathectomies a visée
thérapeutique. Enfin, James A. Evans, exercant a la Lahey Clinic a Burlington (Massa-
chusetts), avait lui promulgué le terme de «dystrophie sympathique réflexe» qui avait
persisté pendant plus de 60 ans (Evans 1947). A cette époque les cliniques améri-
caines s’étaient livrées de vifs affrontements a propos de I'utilité clinique a réaliser
des sympathectomies chirurgicales ou chimiques.

Otto Steinbrocker (1899-1987), un rhumatologue américain renommeé, qui avait large-
ment contribué aux recherches faites sur 'arthrite rhumatoide, avait décrit en 1947 le
syndrome épaule-main: celui-ci représente vraisemblablement une forme particuliere
de I'algodystrophie: dans ce cas, les douleurs se propagent le long du bras en direc-
tion proximale vers le moignon de I'épaule (Steinbrocker 1947).
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3. Taxinomie de I'lASP

John Bonica (1917-1994), un anesthésiste américain, a fondé en 1973 a Seattle
(Washington, USA) I'lASP® (International Association for the Study of Pain). Il a eu I'in-
tuition que la taxinomie pourrait jouer un réle décisif dans le domaine de la médecine
des douleurs (Bonica 1979). Pour cette raison, il a fixé comme buts essentiels de
son organisation le développement de cette systématique et la propagation sur une
vaste échelle d’'une nomenclature cosmopolite. Howard Smith (2005) considéere éga-
lement qu’une taxinomie est d’une valeur inestimable pour faciliter la compréhension
mutuelle entre spécialistes, pour favoriser la formation professionnelle, la recherche et
le traitement optimal des malades, ainsi que pour évaluer le résultat des traitements
entrepris. Toutes les personnes concernées, les cliniciens en particulier, devraient
parler la méme langue: Bonica (1979) a qualifié 'ancien jargon utilisé en médecine de
la douleur de «Tour de Babel». La nouvelle taxinomie donne aux chercheurs méme
s’ils sont actifs dans différents centres médicaux la conviction qu'ils s’intéressent a un
seul et méme objet de recherche.

1948 ICD-5: 5™ révision de I'International Classification of
Diseases de la WHO (World Health Organization)

1952 DSM-I de ’'APA (American Psychiatric Association)
1973 John Bonica fonde I'lASP

(International Association for the Study of Pain)
1975 Florence: 1°" Congrés mondial de I'lASP
1979 IASP > Subcommittee of Taxonomy
1986 Merskey > Classification of Chronic Pain, 1° édition
1988 Chateau de Rettershof > 1¢ définition du SDRC
1992 ICD-10: 10°™ révision
1993 Orlando Florida > 1° révision: 1¢ consensus sur le

diagnostic du SDRC. La conférence d’Orlando a fourni
I'impulsion décisive

1994 Merskey / Bogduk IASP Task Force on Taxonomy
Classification of Chronic Pain, 2*™ édition

1995 Stanton-Hicks > 2°™ révision: SMP et SIP

1999 Vienne: Harden / Bruehl / Galer

2003 Budapest > 3éme révision: consensus actuellement
en vigueur sur le diagnostic de SDRC

2007 Harden / Bruehl / Stanton-Hicks / Wilson

2007 DSM-IV-RT: version actuelle

Table 3 Modification continue de la taxinomie

En 1979, le sous-comité pour la taxinomie de I'lASP a profité de I'occasion offerte par
I’élaboration d’une nouvelle classification pour donner une forme opérationnelle aux
diagnostics de syndromes et sous-syndromes douloureux en utilisant comme réfé-
rences les ouvrages existant depuis des décennies, soit I'lCD (depuis 1948) (ICD:
International Classification of Diseases = CID: Code international des diagnostics) et
le DSM (1968 1952) (DSM: Diagnostic and Statistical Manual) (voir table 3)° (Baron).
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Une des exigences pratiques de la nouvelle classification en était que les criteres dia-
gnostiques soient facilement applicables au chevet du malade. De plus, des critéeres
d’inclusion et d’exclusion faciles a comprendre avaient été élaborés. Enfin, les dia-
gnostics ne devaient pas étre dépendants du résultat du traitement: ceci a été res-
pecté a I'exception des symptdmes SMP et SIP'® (SMP: sympathetically mediated
pain and sympathetically independent pain, soit douleurs dépendantes et douleurs
indépendantes du sympathique). D’autres critéres et systemes diagnostiques ont été
proposés avant ou conjointement a ceux développés par I'lASP: ils ont tous I'incon-
vénient de n’étre guere conciliables entre eux et — a I'exception des vastes études de
Veldman (1993) — de n’avoir pas connu de retentissement significatif (p.ex. Sunder-
land 1976; Kozin 1981; Amadio 1991; Blumberg 1991; Gibbons et Wilson 1992).

En 1986, Harold Merskey, un psychiatre canadien a établi a la demande de I'lASP une
premiere taxinomie des douleurs chroniques. Il a défini I'algodystrophie comme étant
«une douleur a caractere continu localisée dans un secteur d’une extrémité, se mani-
festant apres un trauma, fracture incluse, mais ne comportant cependant pas de
lésion nerveuse significative...» (Merskey 1986; Heierli 1998).

4. Le SDRC en constante évolution

La premiere Conférence internationale qui a lancé et défini 'acronyme du SDRC
s’est tenue en 1988 au Chateau de Rettershof (table 3). Depuis lors, I'IASP est a la
recherche d’un consensus scientifique a I'égard du SDRC en ce qui concerne ses
criteres diagnostiques gqu’elle soumet périodiquement a une évaluation interne et
externe. En outre, la taxinomie doit étre adaptée et révisée tous les 10 a 15 ans. La
premiere version a été élaborée par un groupe de travail international sur la base d’'un
consensus obtenu entre divers spécialistes pratiquant la recherche fondamentale
(Stanton-Hicks 1995; Merskey, Bogduk 1994; Boas 1996). On parle dans ce contexte
des criteres d’Orlando (table 4). Délibérément, ces critéres se fondent uniquement sur
des signes qui peuvent étre relevés a I'examen clinique. Le SDRC a été défini selon
les quatre groupes de critéres suivants:

1) Présence d’un évéenement déclenchant nociceptif ou d’'une cause d’immobilisation.

2) Présence d’une douleur continue, d’une allodynie ou d’une hyperalgésie, douleur
disproportionnée par rapport a I’événement déclenchant.

3) Présence, a un moment ou un autre, d’cedéme, de troubles de la circulation cutanée
ou d’une activité sudomotrice anormale.

4) Le diagnostic est infirmé par la présence de toute autre condition qui pourrait
expliquer autrement I'intensité de la douleur et I'importance de la perte fonction-
nelle.

Type 1: sans indice de présence d’une Iésion nerveuse majeure. Type 2: avec indice

pour la présence d’une Iésion nerveuse majeure

Table 4 Critéres diagnostics d’Orlando pour le SDRC
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Pour la premiere fois, I'attribut «<sympathique» a été abandonné. Merskey (2005) a
commenté cette décision en remarquant qu’on ne pouvait en aucun cas répondre,
fondé sur une classification, a la question suivante: «Qu’est-ce qu’une dystrophie
sympathique réflexe, si on songe qu’elle n’est ni un réflexe, qu’elle n’est ni sympa-
thique, et qu’elle n’est ni systématiquement dystrophique?».

Peu aprés leur publication, les critéres d’Orlando ont été modifiés (Stanton-Hicks
1995; Harden 1999) dans la mesure ou I'cedéme, la circulation cutanée et la sudation
n’‘ont plus été inclus dans le critere 3; de plus, la récolte de ces symptémes n’a plus
été effectuée sur la seule base de 'anamnése. Galer (1998) a constaté que 40 % de
ses malades souffrant d’une neuropathie diabétique satisfaisaient aux criteres du
SDRC si le 4°me critere d’Orlando, qui exclut justement la neuropathie diabétique,
n‘avait pas existé. Bruehl (1998) a, a I'aide d’une analyse factorielle des constituantes,
constaté que les troubles vasomoteurs (température cutanée, coloris de la peau)
n‘allaient statistiquement pas de pair avec les troubles sudomoteurs et 'redeme. De
plus 'analyse par clusters avait démontré qu’un vaste groupe de critéres, incluant les
troubles moteurs et trophiques (faiblesse musculaire, trouble de la mobilité, tremble-
ment, dystonie, limitation de la mobilité ainsi que troubles trophiques de la peau et
des phaneres) avait été négligé lors de I'application des criteres de I'lASP. Par ailleurs,
Reinders (2002) a constaté que les criteres du SDRC promulgués par I'lASP n’étaient
que rarement utilisés dans la littérature spécialisée. En outre, les mandataires de
patients et d’invalides ont déclenché une polémique vu leur crainte que les criteres
d’Orlando ne soient par trop restrictifs et qu'ils soient utilisés au détriment de leurs
clients: toutefois, c’est bien I'inverse qui s’était produit, la spécificité médiocre des cri-
teres d’Orlando entrainant un exces de diagnostics de SDRC. Bruehl (1999) et colla-
borateurs avaient d’ailleurs observé dans le cadre d’une vaste étude multicentrique
que le diagnostic de SDRC n’était correct que chez 40 % des patients, ce qui les avait
motivés a distinguer entre groupe SDRC et groupe non-SDRC™.

Galer (1998), Harden (1999 et 2005) et Bruehl (1999) ont dans le cadre de validations
empiriques découvert que si les criteres d’Orlando disposaient d’une tres bonne sen-
sibilité de 0.94, leur spécificité de 0.36 seulement était quant a elle tres médiocre
(tab. 5). Ce groupe d’auteurs a tout d’abord regroupé les signes cliniques (plaintes et
constatations) dans trois catégories distinctes (sensorielle, vasomotrice, sudomotrice/
cedéme) puis en a rajouté une quatrieme (motrice/trophique). Chaque catégorie a par
ailleurs été divisée en plaintes somatiques (symptoms) et en constatations cliniques
(signs). Il en a résulté deux fois quatre criteres. Le diagnostic doit obéir a des regles
strictes:

1. Douleurs continues disproportionnées par rapport a I’événement déclenchant
2. Existence d’au moins un symptéme (trouble subjectif) dans de 3 des 4 catégories
3. Existence d’au moins un signe (constatations cliniques) dans de 2 des 4 catégories

4.1l n’y a pas d’autre diagnostic hormis celui de SDRC susceptible d’expliquer les douleurs

Table 5 Diagnostic du SDRC selon les criteres de Budapest
(Budapest 2003, modifié selon Harden, Bruehl, Stanton-Hicks, Wilson 2007))
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Ces modifications ont permis d’obtenir une bonne sensibilité de 0.85 et une spécifici-
té acceptable de 0.69™. Les critéres de recherche ont eux méme atteint des taux res-
pectifs de 0.70 et de 0.94 suite au renforcement du 3™ critere par la régle de déci-
sion: un symptéme dans chacune des quatre catégories (Harden 1999 et 2007) (table
6). Bruehl (1999) a pu d’ailleurs démontrer que sensibilité et spécificité dépendent for-
tement des regles de décision, outre le choix et la classification combinatoire des
symptomes et des signes.

Au chapitre D de cette publication, Oliver Rommel reprendra les «criteres de Buda-
pest» dans leur texte d’origine, raison pour laquelle nous omettons de les énumérer
ici. Rommel cite en outre la toute récente étude de validation de Harden et collabora-
teurs (2010a) qui a révélé une bonne sensibilité de 0.99 et une spécificité de 0.68
(table 6). Pour cette raison, on peut se passer des criteres de recherche.

Criterion Symptoms Signs required Sensitivity Specifity
Types for diagnosis for diagnosis

Merskey, Bogduk Orlando, IASP

1994 [1] No differentiation

Clinical 1.0 0.41
Harden 1999[2] Proposed new Criteria

Clinical 3 2 0.85 0.69
Research 4 2 0.70 0.96
Harden 2010 [3]  Budapest

Clinical 3 2 0.99 0.68
Research 4 2 0.78 0.79

1 Merskey H, Bogduk N. Classification of Chronic Pain: Description of Chronic Pain Syndromes and Definitions of Pain Terms,
2 edition. Seattle, WA :IASP Press 1994

2 Harden RN, Bruehl SP, Galer BS, Saltz S, Bertram M, Backonja M, Gayles R, Rudin N, Bhugra MK, Stanton-Hicks M. Complex
regional pain syndrome: are the IASP diagnostic criteria valid and sufficiently comprehensive? Pain 1999;1
(1-2):147-154

3 Harden RN, Bruehl SP, Perez RS, Birklein F, Marinus J, Maihofner C, Lubenow T, Buvanendran A, Mackey S, Graciosa J,
Mogilevski M, Ramsden C, Chont M, Vatine JJ. Validation of proposed diagnostic criteria (the «<Budapest Criteria») for Complex
Regional Pain Syndrome. Pain 2010;150(2):268-274

Table 6 Sensibilité et spécificité : selon Harden 1999 et 2010a, basées sur les critéres de Budapest

En pratique clinique ou I'on souhaite dans la mesure du possible traiter chaque cas
de véritable SDRC le plus rapidement possible, on peut en effet renoncer aux critéres
de recherche. Cependant, en recherche, une spécificité de 0.68 peut s’avérer ap-
proximative alors qu’elle est certainement insuffisante dans le domaine de I'expertise:
en effet, dans ce contexte particulier, tous les faux-négatifs doivent étre identifiés et
exclus dans la mesure du possible, car ils doivent étre appréciés au plan médico-
légal selon d’autre criteres que les vrais positifs. C’est pour cette raison qu’il faut
accorder dans le domaine de I'expertise la préférence aux critéres de recherche de
1999 comportant la spécificité de 0.94 la plus élevée.

5. Perspectives

Afin de permettre aux patients souffrant, des suites d’un événement dommageable,
d’un syndrome douloureux de I'appareil locomoteur I'acces a un diagnostic fiable et a
un traitement efficace, il est nécessaire d’adapter périodiquement la taxinomie cor-
respondante a I'état actuel des connaissances: ceci nécessite des controles, des vali-
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dations et des révisions critiques répétitifs suivis des adaptations, précisions et exten-
sions nécessaires. Ce processus continu a trouvé son essor en 1993 dans le cadre
d’un petit groupe de consensus réunissant des spécialistes éminents de recherche fon-
damentale: dans un premier temps, on n‘a tenu compte de leurs propositions que de
maniere éparse et hésitante. La situation s’est modifiée lorsque la nouvelle taxinomie fit
preuve de son utilité. Elle s’est alors disséminée dans le monde entier.

De nombreuses questions devront a I'avenir étre encore éclaircies, dont voici une
petite sélection:

* La classification actuelle comporte une structure dichotomique (oui/non) qui exclut
pratiquement toute collecte de différences individuelles quant a la sévérité et la labi-
lité des constatations cliniques et des doléances. Pour cette raison, on s’interroge
de quelle maniere on pourrait enregistrer de fagon continue les variations d’intensité
des symptdmes dans I'évolution de la maladie de telle fagon a ce qu’a tout moment,
il soit possible d’en apprécier la sévérité et le degré d’activité. C’est pour cette rai-
son que Harden et collaborateurs ont développé un score de sévérité du SDRC
(CRPS Severity Score [CSS]) (2010b).

« |l serait intéressant dans ce contexte de savoir de facon conclusive s'il est possible
de discerner durant le décours a long terme du SDRC des stades évolutifs de la
maladie et dans quelle mesure la symptomatologie se modifie en conséquence.

» Un consensus sur I'étiopathogénie du SDRC aurait un bénéfice certain tant sur le
développement d’un traitement causal efficace que sur la taxinomie: son obtention
est actuellement encore imprévisible.

» Demeure litigieuse la question de savoir quelle est la définition caractéristique d’un
«major nerve» (soit d’'un nerf d’une certaine taille) permettant alors d’opérer une
claire distinction entre les types | et Il du SDRC (Harden 2005). Marinus (2011)
remarque que le SDRC qui se développe aprés une fracture ou une opération est
taxé de type | quoique dans ces deux contextes, des nerfs périphériques soient
Iésés. Ou se situe la frontiere entre nerf de calibre plutét fort et plutét faible? Cette
question est de haut intérét pratique: quand ose-t-on parler d’'un SDRC de type 1?

* Quelle classification taxinomique doit-on donner aux cas de SDRC observeés régu-
lierement ou les patients n’éprouvent aucune douleur (Eisenberg 2003)? Dans la
série de Blumberg et Janig (1994), on en recensait 25 %: ils souffraient de dou-
leurs évoquées (lors du mouvement de la main p.ex.). Quels criteres de classification
de la table 5 sont applicables a ces malades? Prenant en considération ces cas,
Van der Laan a proposé d’utiliser 'acronyme de syndrome dysfonctionnel régional
complexe (complex regional dysfunction syndrome) (1997b), sans que ce terme ne
connaisse de propagation.

* |l serait souhaitable d’introduire également pour la taxinomie des douleurs chro-
niques des axes supplémentaires comme tel est depuis longtemps le cas pour les
diagnostics psychiatriques (DSM: Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disor-
ders): inclure — hormis I'évaluation du trouble clinique — p.ex. le traitement des infor-
mations sur les symptdmes somatiques d’accompagnement (comorbidités), les
contextes psychosociaux actuels anormaux ainsi qu’une évaluation globale de
I'adaptation psychosociale et des modalités du handicap.
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1 Les termes anglais de symptoms et de signs ont des
traductions frangaises variables: «les symptomes» ont
une connotation tant subjective qu’objective alors que
les «<symptoms» anglais prennent plutét en compte les
troubles maladifs subjectifs récoltés a 'anamnese. Les
signs en revanche sont décelables lors de I'examen cli-
nigue de fagon objective et intersubjective raison pour
laquelle on peut les traduire par constatations cliniques
ou anomalies cliniques (v. Rommel).

2 On congoit sous le terme de définition opérationnelle
ou d’opérationnalisation I'affectation de caractéris-
tiques récoltées de fagon empirique (interrogatoire,
observation) a une construction théorique (objet classi-
fié, diagnostic ou trouble de la santé en I'occurrence).

3 La validité éprouve le degré d’accord entre le diagnos-
tic opérationnel et I'objet classifié. La validation interne
et logique éprouve la consistance du contenu des
caractéristiques et des criteres. La validation externe
éprouve, fondée sur des criteres externes (dans le meil-
leur des cas d'un «gold standard»), dans quelle mesure
la définition opérationnelle reflete effectivement 'objet
classifié. En résumé: la validité éprouve si I'on mesure
effectivement ce que I'on a l'intention de mesurer.

4 A Tencontre de la validité, la reliabilité signifie la fiabili-
té7? I'authenticité? I'exactitude d’une méthode diagnos-
tique.

5 Un biais de sélection décrit le fait que la sélection d’un
participant a une étude ne se fait pas fortuitement,
mais qu’elle est influencée par des caractéristiques
significatives des participants et par des intéréts des
personnes qui procedent a I'étude.

6 Mitchell a traité des soldats réguliers de I'Union qui
avaient été touchés par des projectiles de gros calibre
a basse énergie tirés par des confédérés qui engen-
draient fréquemment des blessures de troncs nerveux
périphériques (le plus souvent le nerf médian et le
grand nerf sciatique).

7 Mitchell (1872): Apparition aigué d’une dilatation des
vaisseaux périphériques des mains et des pieds asso-
ciée a des attaques de douleurs de type de brilures.
Doigts et orteils rougissaient au niveau des phalanges
distales et des lits unguéaux et enflaient, les veines
superficielles se remplissaient. La perception périphé-
rique de changements de température était amoindrie.
Le froid agissait comme modérateur et la chaleur

comme stimulateur des douleurs. Intensité la plus mar-
quée au niveau des orteils. Répartition égale entre les
deux sexes. Apparition la plus fréquente chez des
sujets d’age moyen. Origine de la maladie inconnue.

8 IASP = International Association for the Study of Pain.
Elle a été fondée en 1973 par John Bonica. Son siege
est a Seattle (WA-USA).

9 ICD = International Classification of Diseases and rela-
ted health problems, éditée par 'OMS (WHO: World
Health Organization) a Genéve. DSM = Diagnostic and
Statistical Manual, édité par ’APA (American Psychia-
tric Association).

10 SMP = Sympathetically Maintained Pain et SIP = Sym-
pathetically Independent Pain dépendent du résultat —
positif ou non - d’un bloc sympathique. Stanton-Hicks
(1995) a défini le SMP comme étant une «douleur qui
est entretenue par I'innervation sympathique efférente
et par les catécholamines en circulation.» Les deux
acronymes n'ont plus leur plus leur place selon les cri-
teres actuels.

11 La convention de Budapest de 2003 actuellement en
vigueur s’est également vue contrainte d’introduire un
sous-type a savoir le SDRC NOS signifiant: not othe-
rwise specified. Ce sous-type de SDRC ne satisfait
que partiellement aux criteres du SDRC (Harden 2005
et 2007).

12 La sensibilité d’'une méthode diagnostique exprime la
faculté de reconnaitre effectivement des malades
comme étant malades (en conséquence: taux de vrais
positifs). La spécificité exprime la faculté d’identifier
des sujets en bonne santé comme I'étant effective-
ment (en conséquence: taux de vrais négatifs). Le
calcul de ces données s’effectue a I'aide du dit
tableau de contingence.

Malades Sujets en
bonne santé
Sensibilité Vrais- Faux-
= taux de vrais positifs positifs positifs
al/fa+oc) a b
Spécificité Faux- Vrais-
= taux de faux-positifs négatifs négatifs
d /(b +d) c d

Table 7 Tableau de contingence
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’état des données épidémiologiques sur le SDRC est contradictoire quoigu’au cou-
rant de ces dernieres années, des études de population générale (Sandroni et al.
2003; de Moos et al. 2007) et fondées sur Internet (Sharma et al. 2009), ainsi que des
analyses rétrospectives de vastes séries de cas (Choi et al. 2008; Allen et al. 1999;
Veldmann et al. 1993; Schwartzman et al. 2010) aient été publiées. Plusieurs facteurs
sont en cause: le SDRC est un syndrome dont les signes cliniques (douleur, cedeme,
trouble de la mobilité, etc.) peuvent également étre observés durant la phase précoce
de la guérison «<normale» d’une fracture; la transition vers le SDRC est fluctuante,
qualifié qu’il est par I'importance et la persistance des symptdmes (Schurman et al.
2000). Il n’existe pas d’accord sur la question de savoir aprés quel délai suite a une
blessure on peut diagnostiquer un SDRC et I'on ne dispose pas d’examens paracli-
niques qui permettent de confirmer indubitablement le diagnostic (Shurman et al.
2007). C’est pour cette raison que les criteres diagnostiques cliniques sont d’'une
importance cruciale. Ceux-ci sont toutefois éprouvés de maniere controversée car ils
expriment surtout le résultat de consensus entre experts et ne se fondent pas sur des
données fondées sur I'évidence. La symptomatologie clinique, d’expression variable
de cas en cas et qui se modifie au décours de la maladie rend ardue la pratique
d’études épidémiologiques.

Quoiqgu’existent depuis plus de 100 ans des descriptions cliniques exhaustives du
syndrome, le SDRC a toujours fait I'objet de discussions. Il a été ignoré, ou son exis-
tence a été mise en doute par de nombreux médecins. Si 'on prend en compte I'ar-
riere-plan formé par des troubles majeurs apparaissant des suites de blessures
banales et leurs conséquences socio-économiques, on comprend alors les motifs
du débat critique. Ce différend a eu toutefois comme conséquence que pendant des
décennies ont coexisté différentes dénominations alors que les criteres diagnostiques
n’étaient pas unitaires. Par voie de conséquence, divers criteres diagnostiques ont
eté utilisés dans les études épidémiologiques, les critéres de I'lASP de 1984 (Allen

et al. 1999), les criteres de SDRC peu spécifiques de 1999 (Sandroni et al. 2003; de
Mos et a. 2007) ou les criteres plus spécifiques de Harden-Bruehl de 2007 p.ex.
(Sharma et al. 2009), ce qui perturbe la comparaison des résultats.

1. Etudes épidémiologique en population générale

On dispose de données de population générale des USA et des Pays-Bas. Aux USA,
la région d’Olmsted aux environs de Rochester comportant environ 100000 habitants
a été étudiée. Les soins médicaux y sont assurés essentiellement par la Mayo-Cli-
nique et I'Olmsted Medical Group. Ceci a permis d’effectuer une récolte de données
relativement complete (Sandroni et al. 2003). Etonnamment, les examinateurs n’ont
découvert dans les dossiers des malades que 74 cas de SDRC et de ce fait calculé
une faible incidence (nombre de nouvelles maladies/nombres d’individus) de 5,4 par
100000 personnes années, ainsi qu’une prévalence (hombres de personnes affec-
tées a un moment donné) de 20,57 par 100000 habitants. Le rapport femmes/hom-
mes de 4:1 et 'dge moyen des malades de 46 ans étaient comparables aux données
rapportées dans d’autres études. Le taux de guérison élevé de 74 % a un an était sur-
prenant. Seul 11 % des patients souffrant de SDRC faisaient part d’'un handicap a
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long terme a leur poste de travail. Un taux de rémission similaire avait également été
retrouvé dans I'étude prospective de Zyluk (1998): 30 patients souffrant d’'un SDRC
posttraumatique n’ayant bénéficié d’aucun traitement avaient été suivis. Chez 26
d’entre eux, une disparition complete des altérations végétatives et dystrophiques
avait été observée (Zyluk 1998).

Les auteurs d’'une étude néerlandaise (de Mos et al. 2007) ont recherché tous les
malades porteurs d’un diagnostic de SDRC en se fondant sur les données centrali-
sées de 600000 patients. Afin d’identifier les porteurs d’'un SDRC, ils ont utilisé divers
criteres diagnostiques et ont recueilli en outre I'avis des médecins traitants et celui de
spécialistes. Ici, une incidence de 26,2 pour 100000 personnes années, soit 4x plus
forte que celle dans I'étude américaine, a été chiffrée. Le nombre des cas de SDRC
diagnostiqués (86 %) par les spécialistes néerlandais était nettement plus élevé que
dans I'étude américaine de Sandroni (19 %) ce qui, hormis les criteres diagnostiques
différents utilisés, semble étre le motif principal a ce nombre plus élevé de patients.
Des examens de contrble des patients de I'étude néerlandaise ont également dévoilé
que le pronostic du SDRC était bien plus sombre que celui suggéré par I'étude
d’Olmsted. Le meilleur pronostic rapporté dans I'étude américaine a été imputé par
les auteurs néerlandais aux différences de systeme de sécurité sociale existant entre
les USA et les Pays-Bas (malgré leur SDRC, les patients américains travaillent vu I'ab-
sence d’'une couverture d’assurance), alors que les auteurs américains ont eux attri-
bué leurs meilleurs résultats aux infrastructures de soin centralisées et de bonne qua-
lité existant dans la région d’Olmsted.

Une autre étude américaine s’adressant elle a des questions épidémiologiques a utilisé
un portail Internet pour patients souffrant de SDRC et exploité les données anamnes-
tigues de 888 patients souffrant de SDRC. Seul 21 % de ces patients ont fait état d’'une
rémission, 80 % ont décrit une extension des symptomes; 62 % étaient en incapacité de
travail et avaient recu un dédommagement financier, ou alors, ils étaient en contentieux
juridique. Il faut mettre ici 'accent critique sur le fait qu’un portail Internet est plus fré-
guemment utilisé par des personnes concernées présentant des décours réfractaires
aux traitements ou par des groupes d’aide a I'entraide: s'opére ainsi une sélection néga-
tive, les cas de maladie aux décours bénins et favorables sont sous-représentés.

2. Analyse rétrospective d’importants collectifs de patients

Au fil des ans, de nombreuses études analysant rétrospectivement de vastes séries
de cas ont été publiées. Ces études ont été généralement faites dans des centres de
traitement spécialisés ou les patients réfractaires aux thérapies avaient été adressés.
Le délai passé jusqu’a la prise en charge dans le centre spécialisé s’élevait dans deux
études a 30 mois avec parfois jusqu’a 5 traitements antérieurs préalables (Allen et al.
1999; Choi et al. 2008), raison pour laquelle ici aussi les décours banals sont certai-
nement sous-représentés.

Tant dans les études européennes qu’américaines, il a systématiquement été démon-
tré que les femmes sont plus fréquemment affectées que les hommes (f:h 2-4:1). En
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revanche, dans une étude coréenne, les hommes étaient plus fréquemment touchés
(f:h 4,5:5,5), les auteurs imputant ce phénomeéne au service militaire obligatoire com-
portant un risque élevé de blessures (Choi et al. 2008). Le développement d’'un SDRC
des suites d’une blessure a le plus frequemment été observé chez des employés des
industries du service (56 % des patients) (Allen et al. 1999). Concernant I'age de mani-
festation, le SDRC culmine entre 40 et 50 ans, quoiqu’il puisse également se déve-
lopper chez des enfants. Dans ce cas, il apparait le plus souvent chez des filles agées
de 12 ans: au plan clinique, les extrémités inférieures sont le plus souvent affectées;
une forme évolutive primaire «froide» est observable (Tan et al 2008; Kachko et al. 2008).

La cause la plus fréquente de développement d’'un SDRC est un traumatisme; cepen-
dant, dans 6 a 10 % des cas, le syndrome se développe spontanément (Veldman et
al. 1993; de Mos et al. 2007; Allen et al. 1999). Dans certaines études, les extrémités
supérieures étaient le plus souvent atteintes (Veldmann et al. 1993; Sandroni et al.
2003) et les extrémités inférieures dans d’autres (Allen et al. 1999; Choi et al. 2008).
Une autre cause de développement d’'un SDRC peut étre un infarctus du myocarde,
avec mention, dans des études anciennes, d’une fréquence allant jusqu’a 10 % (Cas-
ale et al. 1989). Il faut relever toutefois qu’aucune étude pertinente récente utilisant
des directives diagnostiques modernes n’a été effectuée depuis lors. Le développe-
ment d’un SDRC a été observé chez 12 a 48 % des patients ayant subi une attaque
d’apoplexie et souffert dans ses suites d’'une hémiparésie, le SDRC étant plus fré-
quent chez les malades souffrant d’'une paralysie sévére avec subluxation de I'épaule,
raison pour laquelle une irritation du plexus est envisagée a son origine (Kocabas et
al. 2007; Geurts et al. 2000).

En cas de blessures, les données concernant la fréquence de développement d’'un
SDRC suite a une fracture, une distorsion ou une opération sont extrémement vari-
ables. Dans la plus vaste étude publiée jusqu’alors par Veldman et al. (1993), une inci-
dence de 1-2 % aprés fractures est rapportée. Dans des études prospectives, la fré-
quence de développement d'un SDRC apres fracture distale du radius a été chiffrée
entre 7 a 35 % (Atkins et al. 1990; Gradl et al. 2003). Dans une étude lors de laquelle
des patients souffrant de SDRC apres fractures du radius ont été revus apres 10 ans
d’évolution, les criteres diagnostiques du SDRC étaient encore satisfaits chez 10 %
d’entre eux (Warwick et al. 1993).

3. Incidence familiale et prédisposition génétique au développement d’un
SDRC

Une anamnese familiale positive a été taxée par de nombreux auteurs de facteur de
risque du développement d’'un SDRC. Les patients présentant une anamneése fami-
liale positive étaient plus jeunes lors de I'apparition de la maladie (33 ans) et souf-
fraient de symptdmes plus séveres que les patients souffrant d’'un SDRC sporadique;
de plus existait une coincidence avec la migraine (de Rooij et al. 2009; Shirani et al.
2010). Dans I'étude de de Rooij, I'incidence de manifestation familiale d’'un SDRC
s’élevait a 16 % et a 6 % dans I'étude de Shirani. Il n’a pas été possible jusqu’a pré-
sent d’identifier une séquence héréditaire (Shirani et al. 2010). Si I'on considere I'en-
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semble du collectif des patients souffrant d’'un SDRC, on constate que n’existe pas
de risque accru pour les freres et sceurs a développer cette méme affection. Cepen-
dant chez les jeunes patients, ce risque est plus élevé que chez les plus agés, ce qui
peut étre évocateur d’un facteur de risque génétique. Dans diverses études, une typi-
sation de I'antigene HLA a été associée au SDRC (Malilis et al. 1994; Kemler et al.
1999). Une incidence accrue du HLA-DQ1 et du HLA-DR13, ainsi qu’un doublement
de lincidence du HLA-A3 et du HLA-B7 ont été décrits chez des patients souffrant
de SDRC. Chez des patients souffrant de SDRC et de dystonie, on a investigué divers
genes significatifs qui sont impliqués dans I'étiologie d’autres dystonies sans qu'il ne
soit possible d’identifier d’éventuelles mutations (Gosso et al. 2010).

Ces données soutiennent I’'hypothése que le SDRC peut avoir une incidence familiale
accrue et qu’il peut avoir chez certaines familles un fondement génétique.

4. Pronostic et conséquences socio-économiques

Comme on I'a signalé, le pronostic des patients souffrant d’'un SDRC dans I'étude
américaine en population générale de Sandroni et al. comportant un taux de guérison
de 74 % a un an était favorable. Dans les études rétrospectives, le pronostic s'assom-
brissait nettement : dans une étude de Schwartzmann (656 patients; durée de maladie
de 1 a 46 ans), les troubles de la sensibilité (intensité des douleurs, hyperalgésie) et les
altérations autonomes (enflure, asymétrie de la température, discoloration, hyperhi-
drose) avaient tendance a se péjorer sur une période de 15 ans et il y avait extension
des symptomes. Il n’y avait aucune rémission spontanée dans ce collectif; 81 % des
patients avaient été en arrét de travail temporaire et 54 % en arrét de travail durable. |l
faut relever toutefois que les résultats de cette étude sont fondés sur un questionnaire
adressé aux patients et non pas sur des examens cliniques. Tant dans les études de
Veldman (1993) que de Galer (2000), la majorité des patients présentait a un an d’évo-
lution une symptomatologie inchangée. Tel était également le cas apreés une évolution
de 3 a 9 ans apres le début de la maladie dans les études de Geertzen (1998) et de
Vaneker (2006). Dans I'étude néerlandaise de de Mos (2009), le décours de la maladie
chez 102 patients souffrant d’'un SDRC recrutés d’une étude épidémiologique en
population générale a été comparé a celui d’'un groupe de patients d’age corrigé pré-
sentant une blessure et une durée évolutive identiques. Encore aprés 5,8 ans, 64 %
des patients SDRC satisfaisaient aux criteres de I'lASP. Selon leur propre évaluation,
30 % des patients s’estimaient completement guéris, 54 % handicapés, mais stables
et 16 % décrivaient une progression de leur affection. Des 54 patients en incapacité de
travail totale avant I'émergence du SDRC, 41 % avaient repris le travail, 28 % étaient
encore handicapés et 31 % avaient perdu tout contact avec le monde du travail (de
Mos et al. 2009). Dans diverses études, un décours défavorable a été observé chez
de jeunes patients présentant d’emblée une extrémité froide et ayant été victimes de
|ésions de peu de gravité, une distorsion p.ex. (Veldman et al. 1993; de Mos et al.
2009). Labsence de symptomes sensoriels et 'absence d’enflure ont été considérées
étre des prédicteurs hautement significatifs d’'une guérison (Sandroni et al. 2003).
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5. Données de la Caisse nationale d’accidents (Suva) sur la fréquence et les
colts du SDRC

Les premieres données concernant la fréquence et les colts du SDRC en Suisse
chez les assurés de la Suva proviennent de I'année 1984 (Stebler et al. 1998). En
1984, on avait dénombré environ 470000 accidents chez les 1768 000 travailleurs
assurés. Au décours, 787 patients avaient développé un SDRC, ce qui correspond a
un risque (probabilité de développer durant un laps de temps précis une maladie par-
ticuliere) de 0,17 %. Dans la littérature, ce risque est chiffré entre 0,05 et 5 % (Kotin et
al. 1986; Veldman et al. 1993). Parmi toutes les Iésions subies, le SDRC se manifes-
tait le plus frequemment des suites d’une fracture du radius. Des 2851 patients vic-
times d’une fracture du radius, 123 avaient développé un SDRC, ce qui chiffrait Iinci-
dence (x/10000) a 0,7 et le risque de développer une algodystrophie a 4,3 %. Ce
nombre se situe en-dessous du risque de 7-35 % évalué dans des études prospec-
tives (Atkins et al. 1990; Gradl et al. 2003). L'analyse des co(ts dévoilait pour les cas
de fractures du radius marquée d’'un SDRC dans leur évolution (79/1825 patients) un
accroissement des codts, ceux-ci passant de 6500 CHF pour les fractures radiales
sans SDRC a 43000 CHF pour les fractures avec SDRC; une rente d’invalidité avait
été octroyée a 37 % des patients porteurs d’'un SDRC pour 2,5 % seulement des
patients victimes d’une seule fracture du radius, une fois la consolidation osseuse
acquise (Stebler et al. 1998; Fischer 1991).

Dans le cadre d’une collecte statistique actuelle de la Suva, les données de méde-
cine des assurances traitant des années 1996-2000 ont été examinées (table 1).
Pour chacune de ces 5 années, le nombre total de blessures ainsi que le nombre de
blessures s’étant compliquées par I'apparition d’un SDRC ont été enregistrés. Les
codts cumulés durant les 10 années subséquentes incluant p.ex. les frais de traite-
ment et les versements de rente, ainsi que les colts par cas, ont été estimés. Pour
'année 2000, les blessures et les colts ont été en sus évalués suivant la région du
corps atteinte et par le taux de cas se terminant par une rente (table 2).

Si I'on prend en compte les données pour chaque année de 1996 a 2000, on cons-
tate que sur 5 ans il y a une tendance a la diminution du pourcentage de cas de
SDRC (1996: 0,17 %; 1997: 0,15 %; 1998: 0,13 %; 1999: 0,13 %; 2000: 0,10 %).

Dans les inventaires annuels, les frais annuels cumulés chez les patients souffrant
d’'un SDRC étaient 29x plus élevés que chez les patients sans SDRC (en 1996, ils
étaient 25x plus élevés). Ainsi, les 701 patients victimes d’un accident en I'an 2000
qui avaient développé dans I’évolution un SDRC (correspondant a 0.10 % de tous les
patients accidentés) étaient responsables de 3 % des colts globaux cumulés générés
jusqu’en 2009 (table 1).

Les rentes d’invalidité jouent un rdle décisif dans I'évolution des coUlts: la récapitula-
tion cumulée des colts sur 10 ans engendrés par les 701 patients souffrant d’un
SDRC, victimes d’un accident en I'an 2000, dévoile que les frais totaux ont atteint
en 2009 100749393 CHF. Pour cette période donnée, les frais par cas moyens se

29



sont élevés a 152065 CHF. Le tableau des rentes d’invalidité montre cependant que
92 % des colts totaux ont été générés par 49 % des patients mis au bénéfice d’une
rente d’invalidité.

En synthése, il ressort des données épidémiologiques que le développement d’un
SDRC engendre un accroissement énorme des colts de santé, car malgré les vastes
possibilités de traitement persistent chez un nombre important de patients un syn-
drome douloureux chronique et un handicap durable motivant le versement d’une
rente.

Année: 1996, bilan 2005

Genre de cas Nombre de cas Coits en CHF Colts par cas
sans SDRC 447 619 2283135233 5101
avec SDRC 777 102 037 988 131323
Total 448 396 2385173 221 5319

Année: 1997, bilan 2006

Genre de cas Nombre de cas Colts en CHF Codts par cas
sans SDRC 440 305 2285159 316 5190
avec SDRC 663 100 628 024 151777
Total 440 968 2385787 340 5410

Année: 1998, bilan 2007

Genre de cas Nombre de cas Colts en CHF Colts par cas
sans SDRC 684 102 3289863 179 4809
avec SDRC 935 132 338 421 141538
Total 685 037 3 422 201 600 4996

Année: 1999, bilan 2008

Genre de cas Nombre de cas Codts en CHF Colts par cas
sans SDRC 684 218 3521 483 901 5147
avec SDRC 955 138 756 171 145294
Total 685 173 3660 240 072 5342

Année: 2000, bilan 2009

Genre de cas Nombre de cas Colts en CHF Colts par cas
sans SDRC 699 530 3586 334 775 5127
avec SDRC 701 106 749 393 152 065
Total 700 232 3693 084 168 5274

Table 1 Cas de SDRC 1996-2000 ainsi que colits par cas
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Année: 2000, bilan 2009

SDRC: Régions du corps Nombre de cas Coits globaux Colts par cas

(en CHF) (en CHF)
Epaule 13 4836 277 372 021
Bras 8 2776 553 347 069
Avant-bras 147 13941 120 94 838
Main 209 36 971 468 176 897
Bassin et cuisse 4 1367 540 341 885
Jambe 107 16 947 841 158 391
Cheville et pied 213 29 407 341 138 063
Total 701 106 749 393 152 065

De ce collectif, patients ayant recu une rente d’invalidité ou une indemnité pour atteinte a l'intégrité

Epaule 13 4836 277 372 021
Bras 8 2776 553 347 069
Avant-bras 67 12 645 960 188 746
Main 109 35838 128 328 790
Bassin et cuisse 4 1367 540 341 885
Jambe 47 14 877 061 316 533
Cheville et pied 92 25549 077 277 707
Total 340 (49 %) 98 391 849 288 539

Table 2 Cas de SDRC de I’an 2000 (bilan 2009), répartis selon la région du corps, taux de rente d’invalidité inclus
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1. Introduction

Environ 90 % des patients qui ont un SDRC souffrent d’'un SDRC de type I. Le SDRC
de type | peut se développer des suites d’un traumatisme mineur ou majeur, sans
grosse lésion nerveuse associée de I'extrémité touchée, ou il peut apparaitre des
suites d’un traumatisme a distance de I'extrémité ou il va se manifester (voir plus loin).
Le SDRC de type Il peut se développer des suites d’un traumatisme associé a une
lésion nerveuse significative (10 % de tous les patients porteurs d’un SDRC). Stanton-
Hicks et al. (1995) ont décrit les criteres cliniques essentiels permettant de poser le
diagnostic de SDRC. Par la suite, ces criteres ont été développés et modifiés afin
d’accroitre la sensibilité du diagnostic clinique de SDRC et d’éviter un surdiagnostic
du SDRC (Bruehl et al. 1999 ; Harden et al. 1999 et 2010a,b; voir la table 2A et le
point 9). Vu que la phénoménologie clinique du SDRC-I et celle du SDRC-II sont
essentiellement similaires, on renoncera dans cet article a les distinguer.

Les patients souffrant d’'un SDRC se répartissent en deux groupes qu’il n’est pas
possible de distinguer: les patients souffrant d’une douleur entretenue par le systeme
sympathique («sympathetically maintained pain» [SMP]) et les patients n’en souffrant
pas. Les patients porteurs d’'un SMP peuvent sans autre avoir également des dou-
leurs qui sont indépendantes du systeme sympathique. Le SMP est considéré étre un
symptdme et non pas une entité clinique. Le diagnostic de SMP est strictement lié¢ au
résultat positif d’un bloc contrdlé de l'innervation sympathique de I'extrémité atteinte
(diminution significative des douleurs) (Stanton-Hicks et al. 1995).

La phénoménologie clinique et les modalités de traitement du SDRC sont amplement
décrites dans la littérature (Baron 2006 et 2009; Harden et al. 2001; Wilson et al.
2005). Les caractéristiques du SDRC sont énumérées a la table 1. Lopinion selon
laquelle le SDRC est fondamentalement un syndrome de douleurs neuropathiques
est frequemment émise. J'ai des doutes a ce sujet car il n’y a chez la majorité des
patients souffrant d’'un SDRC aucune Iésion nerveuse démontrable. Par ailleurs, cer-
tains estiment que le SDRC est avant tout une maladie inflammatoire chronique. Cette
affirmation me laisse également sceptique méme s’il est vrai qu’existent sans aucun
doute des signes d’altérations inflammatoires (voir la table 1). Le SDRC semble appar-
tenir a la catégorie de douleurs des dits «syndromes de douleurs chroniques généra-
lisées» (Janig & Baron 2011 ; Mayer & Bushnell 2009).

Cet article ne livre pas un apercu dans lequel tous les divers mécanismes hypothé-
tiques centraux et périphériques susceptibles d’étre a la base du SDRC seraient
amplement discutés. Au lecteur intéressé, je peux recommander les apergus suivants
qui ne contiennent toutefois pas de de concepts généraux: Bruehl (2010), Janig &
Baron (2003), Marinus et al. (2011), Swart et al. (2009).

Ce chapitre s’inspire des publications suivantes de I'auteur:

Janig W, Baron R. Mechanisms and treatment strategy of complex regional pain syndrome. In: Weisman MH
Weinblatt ME, Louie JS, van Vollenhoven EF, editors. Targeted Treatment of the Rheumatic Diseases. Philadelphie
Saunders Elsevier, 2010, pp. 370-385.

Janig W, Baron R. Komplexe regionale Schmerzsyndrome. In: Fischer L, Peuker E, editors.
Integrative Schmerztherapie. Stuttgart: MVS Medizinverlage, 2011: 474-492.
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2. Le SDRC est une maladie du systéme nerveux

Les altérations somato-sensorielles, végétatives, somato-motrices et trophiques qui
peuvent se manifester en combinaison variable chez les patients souffrant d’'un SDRC
suggerent que le SDRC est une maladie du systeme nerveux central. En effet, on
observe une altération du traitement des informations dans les représentations cen-
trales des systemes somato-sensoriels nociceptifs et non nociceptifs, du systeme
sympathique et du systeme somato-moteur. D’autres niveaux de I'intégration centrale
sont intégrés dans ce processus, comme la moelle épiniere, le tronc cérébral, I'hypo-
thalamus, le thalamus et le télencéphale. Quoique les facteurs primordiaux respon-
sables du déclenchement et de la pérennisation des symptémes du SDRC soient
probablement le systeme nociceptif et le systeme nerveux sympathique, je souhaite-
rais insister sur le fait que le SDRC ne peut étre considéré comme étant uniqguement
la résultante de dysrégulations de ces systemes. Dans I'article qui va suivre, je décri-
rai les observations cliniques et expérimentales qui permettent encore mieux d’étayer
I’'hypothese selon laquelle le SDRC est induit par des dysrégulations du systeme ner-
veux central (Janig & Baron 2002 et 2003). Cette hypothese permet également d’inté-
grer les altérations des tissus périphériques qui se manifestent lors d’un SDRC. A la
table 1 sont énumérées les observations cliniques et expérimentales qui ont été faites
chez des patients souffrant d’'un SDRC et qui étayent I'idée d’'une dysrégulation du
SNC (partie supérieure de la table: altérations centrales ; partie inférieure: altérations
périphériques).

Altérations du systéme nerveux central et périphérique dans le SDRC

ARGUMENTS EN FAVEUR D’UNE PARTICIPATION DU SYSTEME NERVEUX CENTRAL

Facteurs déclenchant (1 dans fig. 1)

* Sans relation avec la douleur ou d'autres altérations (traumatisme mineur)

* Traumatismes a distance de I'extrémité atteinte (sphére viscérale [rare])

+ Traumatismes centraux (apoplexie p.ex.: déclenchement par des systémes de controle endogene?)

Altérations somato-motrices (2, fig. 1)
+ Allodynie mécanique (hémisensorielle, quadrant), allodynie au froid, hyperalgésie mécanique
* Hypoesthésie (mécanique, froid, chaud, chaleur, hémisensorielle, quadrant)

Diminution des et d’autres altérati par bloc i avec ési local (3, fig. 1)

La diminution des douleurs excéde la durée d’action du bloc (un bloc temporaire engendre une diminution prolongée des douleurs)
Quelques blocs temporaires suffisent fréquemment & engendrer une diminution permanente des douleurs

L'activité dans le neurone sympathique perpétue une rétroaction positive (?)

par le e nerveux i (4, fig. 1)
Réflexes thermo-régulatoires amoindris dans les neurones cutanés vasoconstricteurs
Réflexes respiratoires (lors de I'inspiration et I'expiration) amoindris dans les neurones cutanés vasoconstricteurs
CEdeme (enflure) décru aprées bloc du sympathique
Altérations somato-motrices (5, fig. 1)
Altération de la perception du corps somato-motrice
Développement de la force et secteur de mouvement actif diminués

Diminution du 6le moteur; Dé ion et
* Tremblement physiologique accru
* Dystonie

ALTERATIONS PERIPHERIQUES

F (®, fig. 1)

* Aprés Iésion nerveuse par I'entremise de noradrénaline et d’adrénorécepteurs (SDRC Type Il)

* Indirectement par le biais de vaisseaux sanguins (ischémie?) et d’autres mécanismes (SDRC type |; au plan somatique profond?)
* Indirectement par le biais de médiateurs inflammatoires et de facteurs neutrophiques

* Transmis par la médullosurrénale (adrénaline)?

Altérations inflammatoires et cedéme (7, fig. 1)
* Inflammation neurogéne (vasodilatation précapillaire, extravasation plasmatique veinolaire), engendrée par des afférences peptinergiques (?)
+ Des axones sympathiques post-ganglionnaires transmettent les effets des médiateurs inflammatoires (bradykinine p.ex.) aux veinules
avec extravasation plasmatique subséquente (?)
* Role causal des cellules inflammatoires et du systéme immunitaire (?)
« Altération de la pression de filtration capillaire (?)

Altérations trophiques (8, fig. 1)
* Séquelles durables des altérations inflammatoires et de I'cedéme (?)
* Effet direct (trophique?) des fibres sympathiques et afférentes sur les tissus (?)
Modifié selon Janig et Baron (2003)

Table 1 Altérations du systéme nerveux central et périphérique dans le SDRC
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Le graphique de la figure 1 illustre 'nypothése générale expliquant le développement
et la pérennisation du SDRC qui a été élaborée au courant de ces 25 dernieres an-
nées (Janig & Stanton-Hicks 1996) et qui remonte a Livingston (1943/1976). Les
observations cliniques faites chez des patients souffrant d’'un SDRC (cadres en gras)
sont mises en relation avec les altérations qui prennent place dans les systemes
somato-sensoriels, végétatifs et somato-moteurs. Les événements qui précedent les
altérations cliniques et les déclenchent sont la plupart du temps des traumatismes
dans un contexte somatique infligés a des extrémités et parfois des traumatismes
des visceres ou du systeme nerveux central. Cette hypothese n’incorpore pas encore
les différentes altérations fonctionnelles du systeme nerveux central qui ont été
découvertes et décrites depuis I'élaboration de I'hypothese selon laquelle le SDRC
est une maladie du systéme nerveux central (voir plus bas).

Excitation chronique Traumatisme

Lésions s ) PP
d’afférences vis- périphérique avec
centrales/ . .
< cérales et soma- ou sans |ésion
Evénements

tiques profondes nerveuse

7

Altérations des
neurones afférents

Traitement altéré de
I'information dans le
systeme nerveux central

Douleur, autres
altérations so-
mato-sensorielles

Régulation altérée
du flux sanguin et

/ﬁ/ de la transpiration

Activité sympathique

0]

Activité altérée (vasomotricité, &
'll';o:glt?; i?: <(B)=altérée des sudomotricité, autres?) Enflure
motoneurones N\ Inflammation
Altérations
trophiques

Figure 1 Hypothése générale expliquant les mécanismes a la source du développement et de la pérennisation

du SDRC apres traumatismes périphériques avec (SDRC-Il) ou sans (SDRC-I) Iésion nerveuse, apreés irritation
chronique d’afférences viscérales (angine de poitrine p.ex.) ou d’afférences somatiques profondes ou plus
rarement de traumatismes centraux. Les observations cliniques sont encadrées de gras (lettres vertes). On
remarque l'effet rétroactif positif (fleches grasses noires). Une des composantes importantes de cette rétroaction
est I'influence stimulante ou sensibilisante des axones post-ganglionnaires sympathiques sur les neurones
primairement afférents chez les patients souffrant de douleurs entretenues par le systéme sympathique. Les
chiffres indiquent les altérations qui ont été mesurées de fagcon quantitative chez les patients souffrant de SDRC
ou qui ont été postulées sur la base d’observations cliniques (voir table 1): 1, événements déclenchant; 2, dans des
systémes nociceptifs et d’autres systémes somato-sensoriels; 3, conséquences de blocs sympathiques et de
sympathectomies (ligne pointillée); 4, dans des systémes sympathiques; 5, dans un systéme somato-moteur; 6,
dans une rétroaction sympathique-afférente (cercle vicieux positif [fleche grasse]); 7, activité d’impulsion
«antidromique» dans des fibres C afférentes peptidergiques, qui peut induire un accroissement du flux sanguin
(vasodilatation artériolaire) et une extravasation veinulaire de plasma (double fleche pointillée): ces deux éléments
peuvent hypothétiquement contribuer a une augmentation du flux sanguin, de I’enflure/inflammation et des
altérations trophiques. 8, les axones post-ganglionnaires sympathiques contribuent hypothétiquement également
a PPenflure/inflammation et aux altérations trophiques. Selon Janig & Stanton-Hicks (1996).
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Une composante importante de I'hypothese présentée a la fig. 1 est la rétroaction
positive des neurones post-ganglionnaires sympathiques vers les neurones afférents.
Cette rétroaction positive (qui inclut les neurones de la corne postérieure de la moelle
et le contréle descendant supraspinal de la transmission d’influx nociceptif, de la
motricité végétative et de la sudomotricité) pourrait étre responsable de la douleur
entretenue par le systeme sympathique (SMP; douleur spontanée, hyperalgésie, allo-
dynie) (Harden et al. 2001; Janig & Stanton-Hicks 1996). Elle n’explique pas les méca-
nismes (périphériques et centraux) qui sont a la base des altérations cliniques des
patients souffrant de SDRC (voir table 1 et plus bas). Elle n’explique pas non plus la
raison pour laquelle les patients porteurs d’un SMP ne se différencient pas clinique-
ment de ceux qui n’en souffrent pas, quoiqu’il ne soit pas clair si cette rétroaction
positive ne joue pas également un role dans la genese d’autres altérations indépen-
dantes du systeme sympathique (altérations trophiques et inflammatoires, enflure; voir
plus bas).

3. Systémes somato-sensoriels

3.1. Variations des sensations douloureuses et non-douloureuses

Chez pres de 50 % des patients souffrant d’'un SDRC chronique, existe, par rapport
au coté controlatéral sain, un accroissement du seuil des stimuli mécanique et des
stimuli thermiques (froid, chaud, chaleur a température élevée) de la peau sur tout
I’hémicorps ou le quadrant supérieur du coté ipsilatéral a I'extrémité atteinte (fig. 2).
Les patients souffrant d’'un SDRC porteurs de ces hypoesthésies et hypoalgésies
étendues ont une durée de maladie plus élevée et des douleurs spontanées plus
importantes: la probabilité qu’ils souffrent d’'une allodynie mécanique et qu’ils déve-
loppent des troubles moteurs est plus élevée que chez les patients qui présentent un
SDRC associés a des déficits somesthésiques de localisation plus limitée (Rommel
et al. 1999 et 2001). En outre, les patients souffrant d’'un SDRC ont une capacité de
résolution spatiale amoindrie au niveau des doigts (discrimination de deux points sta-
tiques) (Pleger et al. 2005 et 2006) et projettent la sensation a des stimuli tactiles
dans I'extrémité touchée dans des secteurs non stimulés dont les représentations
centrales dans le cortex somatosensoriel sont au voisinage des représentations des
secteurs stimulés (McCabe et al. 2003b; Maihdfner et al. 2006a). Les vastes distribu-
tions anatomiques des altérations somatosensorielles expriment les altérations des
représentations centrales des tissus corporels. Ces altérations centrales hypothé-
tiques sont éventuellement provoquées par une activité continue des nocicepteurs de
I’extrémité touchée. Ces mesures ont une énorme implication pour notre compréhen-
sion du SDRC.
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Figure 2 Seuils pour les stimuli thermiques au froid, a la chaleur et a la chaleur intense (lignes supérieures)
et mécaniques (lignes interrompues) chez des patients souffrant d’'un SDRC-I présentant des altérations
sensorielles cutanées qui sont limitées a I’extrémité touchée (A) et chez des patients souffrant d’un SDRC-I
présentant des altérations somatosensorielles généralisées (B). Les stimuli thermiques sont appliqués a I'aide
d’un élément Peltier. Les stimuli au froid, a la chaleur et a la chaleur a température élevée ont été appliqués
sur une surface cutanée de 5.8 cm? avec des stimuli d’une vitesse de 0,7°Cs™ a partir d’une température de
référence de 32+/-0.5°C (froid, chaud) ou de 40° (chaleur a T° élevée). De brefs stimuli mécaniques ont été
effectués a I’aide de monofilaments de Frey en g mm2. Les stimuli au froid et au chaud ont été appliqués sur
le thorax, le bras, la main et le pied (n = 14 patients). Les stimuli de chaleur a T° élevée ont été appliqués sur
le thorax, le bras, la main et le pied (n = 14 patients). Les stimuli mécaniques ont été appliqués sur le visage,
le thorax, le bras et la cuisse ainsi qu’a la main et au pied (n= 24 de 25 patients présentant des altérations
sensorielles limitées; n = 15 patients porteurs d’altérations sensorielles généralisées). Valeurs moyennes. Les
différences significatives entre c6té gauche et droit sont surlignées de vert (test-t bivarié, p<0.05). Modifié
d’aprés Rommel et al. (2001).

* Les perceptions somatosensorielles altérées observables chez les patients souffrant
d’'un SDRC sont vraisemblablement la conséquence de modifications des représenta-
tions au niveau du centre sensitif et sensoriel du thalamus, dans les aires somatosen-
sorielles corticales, dans l'insula, dans le cortex pariétal et dans d’autres aires corti-
cales. Des techniques d’imagerie (magnétoencéphalographie, résonance magnétique
fonctionnelle) montrent lors de la stimulation d’un doigt chez les patients souffrant de
SDRC que les signaux dans les aires corticales somatosensorielles (S1 et S2) sont plus
petits que chez des sujets de contrdle, que la représentation de la main affectée dans
I'aire S1 est réduite (ce qui s’exprime par une distance raccourcie entre les représenta-
tions des doigts et du pouce dans I'aire S1 controlatérale) (Juottonen et al. 2002; Mai-
hofner et al. 2003 et 2004) et que lors d’allodynie mécanique, des aires corticales sont
activées qui sont impliquées dans des processus cognitifs et moteurs (cortex cingu-
laire, cortex frontal, cortex insulaire, cortex pariétal; Maihofner et al. 2006b). Ces altéra-
tions corticales sont corrélées avec des douleurs. Quoique ces altérations du systeme
nerveux central aient le potentiel d’étre réversibles apres un traitement couronné de
succes (Maihofner et al. 2004; Pleger et al. 2005), on ignore encore si elles sont spéci-
figues du SDRC ou si elles peuvent également se développer dans le cadre d’autres
états de douleurs chroniques (Vartiainen et al. 2009).

39



* | es déficits somatosensoriels sont découverts surtout chez les patients souffrant
d’'un SDRC chronique sans que n’existe une Iésion nerveuse associée. Nous ne
savons pas si les altérations hypothétiques du systeme nerveux central, qui sont a
la base de ces déficits somesthésiques et qui sont provoqués par des traumatismes
sans lésion nerveuse associée sont de caractere permanent et irréversible.

¢ Ces altérations somatosensorielles généralisées chez ces patients souffrant d’un
SDRC ont-elles une corrélation avec des phénomeénes similaires a ceux d’un syndrome
de négligence latérale (Galer & Jensen) et qui sont également présents chez des
patients suite a 'immobilisation d’une de leurs extrémités? Ou les altérations somato-
sensorielles présentes tant chez les patients souffrant d’'un SDRC que chez ceux souf-
frant d’'un syndrome de négligence unilatérale ou chez ceux ayant bénéficié d’une
immobilisation sont-elles toutes a mettre sur le compte d’une activité altérée ou réduite
des neurones afférents des tissus somatiques profonds (musculature squelettique,
articulations, aponévroses) vers leurs représentations centrales? Ceci pourrait conduire
a une mal-adaptation entre les feedbacks somatosensoriels et les représentations cen-
trales du systeme somato-sensoriel et du systeme somato-moteur et se traduire alors
par une altération de la perception corporelle (Férderreuther et al. 2004; Lewis et al.
2007 et 2010 ; McCabe et al. 2003b; McCabe & Blake 2008).

* | es patients souffrant d’'un SDRC projettent leur douleur spontanée généralement
en direction des tissu somatiques profonds de I'extrémité affectée et souffrent d’hy-
peralgésie et d’allodynie profondes.

3.2. Douleur entretenue par le systéme sympathique

Le systéme nerveux sympathique peut participer dans des contextes physiopatholo-
giques, mais pas physiologiques cependant, a la production de douleurs. Les dou-
leurs qui dépendent de I'activité des neurones sympathiques sont appelées douleurs
entretenues par le systeme sympathique (SMP, «<sympathetically maintained pain»)
(Baron 2006; Janig 2009a). Dans ces douleurs sont inclues les douleurs spontanées
et les douleurs évoquées (allodynie mécanique, allodynie au froid p.ex.). Environ 60 %
des patients souffrant d’'un SDRC aigu et parfois d’autres patients présentant d’autres
syndromes de douleurs neuropathiques ont un SMP. Le concept selon lequel le sys-
téme nerveux (afférent) sympathique participe a la genése des douleurs se fonde sur
de nombreuses observations cliniques qui pour la plupart n‘ont pas été quantifiées,
ni effectuées en aveugle, raison pour laquelle il demeure jusqu’a I'heure présente fort
controversé (Bonica 1953 et 1990; Baron 2006; Janig 2009a). Des études quantita-
tives effectuées sur des patients souffrant d’'un SDRC permettent d’illustrer ces
observations:

¢ |l a été possible de démontrer chez des patients souffrant d’'un SMP que la douleur
spontanée, I'allodynie mécanique et I'allodynie au froid présentes a la main affectée,
qui disparaissent ou s’atténuent sous bloc stellaire, peuvent étre déclenchées (sous
bloc stellaire) ou aggravées par 'injection de doses physiologiques de noradrénaline
dans la région cutanée douloureuse (fig. 3). Une injection intradermique de doses
similaires de noradrénaline dans I'extrémité controlatérale ou chez des personnes
sans SDRC ne provoque pas de douleur (Ali et al. 200; Torebjorket al. 1995). Les
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douleurs spontanées, I'allodynie mécanique ou l'allodynie au froid se développent
ou s'aggravent > 20 minutes aprés l'injection de noradrénaline. Ce délai de latence
élevé ne peut étre mis en relation avec la notion que la noradrénaline excite directe-
ment les nocicepteurs. On peut alternativement admettre que pour provoquer une
sensibilisation centrale ou pour l'altérer, une excitation continue de basse fréquence
d’afférences nociceptives, déclenchée par la noradrénaline, est nécessaire et que la
durée de la sensibilisation centrale dépasse nettement celle de I'activation des noci-
cepteurs.
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50 - 10 20 40 min
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Figure 3 L’injection intradermique de noradrénaline engendre ou accentue I'allodynie mécanique et I’allodynie
au froid chez les patients souffrant d’un SDRC-I. La noradrénaline a été injectée dans le territoire de I’allodynie.
A. Aire de vasoconstriction et d’allodynie mécanique 20 min. apreés injection de 20ug de noradrénaline chez un
patient chez qui les douleurs se sont améliorées passagérement aprés bloc stellaire. B. Testing séquentiel
quantitatif sensoriel chez un patient avant et aprés injection intradermique de 5ug de noradrénaline sans bloc
stellaire. Ce patient a une allodynie mécanique (’amplitude du stimulus mécanique vibratoire pour déclencher
la douleur était de 90pm) ainsi qu’une hyperalgésie et une allodynie au froid (seuil de la douleur au froid 15°C).
L’allodynie mécanique (diminution croissante de I'amplitude de stimulus provoquant la douleur) et I’allodynie au
froid (diminution additionnelle du seuil de la douleur au froid) se sont accrues environ 20 minutes apreés injection
de noradrénaline. Le seuil de la douleur a la chaleur a température élevée ne s’est pas modifié. D’aprés Torebjork
et al. (1995).

* intensité des douleurs spontanées et I'aire d’hyperalgésie mécanique et d’allodynie
s’accroissent lors d’une activation sélective de neurones cutanés vasoconstricteurs
de I'extrémité touchée lors d’un refroidissement du corps entier chez des patients
souffrant d’'un SDRC-I avec un SMP, mais pas chez des patients souffrant d’'un
SDRC-I sans SMP (Baron et al. 2002). Chez les patients souffrant d’'un SDRC-I avec
un SMP, la diminution des douleurs spontanées et évoquées est beaucoup plus
importante apres bloc sympathique que la modification des douleurs qui peut étre
générée par une altération d’activité des neurones cutanés vasoconstricteurs pas-
sant d’un état de thermorégulation chaude (pas ou peu d’activité de vasoconstric-
tion) a un état de thermorégulation froide (activité de vasoconstriction élevée)
(11.04/-9.1 % contre 16.0 +/-0.05 % [Schattschneider et al. 2006]). Cette disparité
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dans la diminution des douleurs s’explique de la fagon suivante: un bloc complet du
sympathique implique tous les neurones sympathiques de I'extrémité concernée; le
réchauffement et le refroidissement du corps entier ne modifient que I'activité des
neurones sympathiques cutanés. Il faut dés lors conclure que le jumelage sympa-
thique-afférent se déroule surtout dans les tissus somatiques profonds (musculature
squelettique, articulation, os, p.ex.) et moins dans la peau. Ceci est en corrélation
avec I'observation selon laquelle les douleurs chez la plupart des patients souffrant
d’'un SDRC se projettent dans les tissus somatiques profonds. Selon Schattschnei-
der et al. (2006), un tiers environ du SMP se projette dans la peau et deux tiers dans
les tissus somatiques profonds. En outre, la composante du SMP est plus impor-
tante dans le SDRC aigu que dans sa forme chronique (fig. 4; Schattschneider et al.
2006).
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Figure 4 Composantes de la douleur chez des patients souffrant d’un SDRC-I qui dépendent de I’activité des
neurones noradrénergiques cutanés (peau, SMP) ou de 'activité des neurones noradrénergiques sympathiques
au niveau des tissus somatiques profonds (SMP profond) ou qui sont indépendantes de I'activité du sympathique
(SIP) observables durant une évolution du SDRC sur 24 mois (selon Schattschneider et al. 2006).

* Chez les patients souffrant d’'un SDRC avec un SMP, la diminution des douleurs
apres blocage de I'activité sympathique de I'extrémité atteinte par injection d’'un
anesthésique local au niveau des ganglions sympathiques paravertébraux corres-
pondants est de durée significativement plus élevée que celle apres injection d’une
solution isotonique de chlorure de sodium (injection placébo) (fig. 5; Price et al.
1998). La diminution des douleurs apres bloc sympathique a I'aide d’un anesthé-
sique local est d’'une durée beaucoup plus longue que celle du bloc de transmission
de I'excitation. Cette diminution des douleurs ne peut simplement trouver son expli-
cation par le bloc temporaire de la transmission d’activité dans les neurones sympa-
thiques. La durée prolongée de la réduction des douleurs apres bloc sympathique
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parle en faveur du fait que I'activité des neurones sympathiques, qui est d’origine
centrale, entretient un feedback positif au travers des neurones afférents (voir point
6 de la fig. 1). Lactivité des neurones sympathiques entretiendrait un état d’excita-
tion centrale des neurones de la corne postérieure de la moelle par le biais de I'exci-
tation des neurones afférents (fig. 1) qui a été déclenchée soit par un évenement
nociceptif majeur ou par d’autres évenements. Le feedback positif et I'excitation
centrale qui lui est liée sont déconnectés apres un bloc temporaire de quelques
heures et ne peuvent étre immédiatement réenclenchés lorsqu’a la suite du bloc,
I'activité des neurones sympathiques ainsi que I'activité afférente induite par le sym-
pathique reprennent. Comme cela a été exposé plus haut, ce feedback positif se
déroule au niveau des tissus somatiques profonds.
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Figure 5 Un bloc sympathique effectué chez un patient souffrant d’'un SDRC-I a ’aide d’un anesthésique local
réduit significativement les douleurs durant une longue période. L’anesthésique local ou la solution isotonique
de chlorure de sodium (au titre de contréle) ont été injectés au niveau des ganglions sympathiques paraverté-
braux correspondants chez le méme groupe de 7 patients souffrant d’un SDRC-I. La douleur spontanée a été
mesurée a 'aide de I’échelle visuelle analogue (EVA) a plusieurs reprises durant la journée et les 7 jours suivant
P'injection. La durée de réduction moyenne des douleurs de 50 % apreés injection d’anesthésique local était de
6 jours et significativement plus longue que celle enregistrée aprés injection de solution isotonique (6 heures
[bloc placébo]). Les taux maximaux de réduction des douleurs aprés anesthésique local et solution isotonique
n’étaient initialement pas différents au plan statistique. Valeurs moyennes et écarts moyens de la valeur
moyenne. Etude croisée en double aveugle. Selon Price et al. (1998).

Ces études expérimentales effectuées chez des patients souffrant d’'un SDRC asso-
cié a un SMP montrent que (1) I'activité des neurones sympathiques peut déclencher
et entretenir des douleurs, que (2) le bloc de I'activité sympathique peut diminuer les
douleurs, que (3) la noradrénaline en injection intradermique peut accentuer, voire
produire des douleurs et que (4) les neurones afférents primaires vers les tissus tou-
chés expriment des adrénorécepteurs en condition physiopathologique. Ces obser-
vations parlent en faveur du fait que la communication entre neurones sympathiques
post-ganglionnaires et neurones afférents primaires est le mécanisme périphérique
du SMP (Janig 2009a). Il n’est pas clair si cette communication physiopathologique
périphérique a lieu uniqguement auprés de neurones nociceptifs ou également aupres
de neurones non-nociceptifs, quoique ceci soit vraisemblable, vu les données issues
de I'expérimentation animale. Il n’est également pas clair, mais possible, que le déve-
loppement d’'un SMP chez un patient souffrant d’'un SDRC (sans Iésion nerveuse
associéel) soit dépendant de constellations fonctionnelles particulieres du systeme
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nerveux sympathique (modifications de la perfusion sanguine de la peau et des tissus
somatiques profonds, cedeme/transpiration, altérations trophiques).

Si fascinante et attrayante que soit I'idée du feedback positif par le biais du systeme
sympathique efférent d’un point de vue scientifique et clinique, on ne peut réduire les
mécanismes qui donnent son fondement au SDRC a ce feedback, méme si son inter-
ruption apporte a de nombreux patients souffrant d’'un SDRC une disparition des
douleurs et une régression, voire une disparition des autres altérations physiopatholo-
giques.

4. Systémes sympathiques de la peau

4.1. Neurones cutanés vasoconstricteurs et circulation sanguine de la peau
Chez les personnes saines, I'activité des neurones cutanés est accrue ou abaissée
lors du réchauffement et du refroidissement du corps entier avec une diminution ou
un accroissement de la circulation sanguine dans la peau et une diminution ou une
augmentation de la température cutanée. Ces réflexes thermorégulateurs sont altérés
dans I'extrémité affectée des patients souffrant d’'un SDRC. Les patients souffrant
d’un SDRC montrent trois différents modes de réaction des neurones vasoconstric-
teurs de la main de I'extrémité affectée lors du réchauffement ou du refroidissement
du corps entier: le refroidissement provoque soit 1. une activation faible, voire pas
d’activation ou 2. une activation forte ou 3. un mode de réaction intermédiaire. Le
réchauffement provoque des changements correspondants dans les neurones vaso-
constricteurs. De ces changements neuronaux résultent les différences escomptées
de la température cutanée et de la perfusion sanguine au niveau de la peau acrale
entre I'extrémité touchée et I'extrémité controlatérale (contrdle). Lors d’états de ther-
morégulation extrémes (provoqués par un refroidissement ou un réchauffement maxi-
mal), lorsque I'activité des neurones cutanés est maximale ou totalement abolie, la
différence de température et de perfusion sanguine de la peau acrale entre I'extrémité
concernée et I'extrémité non-concernée est faible, voire inexistante. Dans des états
de thermorégulation neutre, la différence de température cutanée (et de perfusion
sanguine de la peau) entre les extrémes est maximale et peut atteindre des valeurs
de température allant jusqu’a 10°C (e a la fig. 6). Ces différences de température ne
sont pas présentes chez des sujets de controle ou chez des patients souffrant de
douleurs d’autre étiologie (patients souffrant d’'une neuropathie traumatique ou diabé-
tique p.ex.) (W et A a la fig. 6). De faibles activations des vasoconstricteurs cutanés
durant le refroidissement du corps entier sont décelées chez des patients souffrant
d’un SDRC tres tét apres le traumatisme déclenchant et des activations particuliere-
ment fortes sont surtout présentes chez des patients souffrant d’'une forme chronique
de SDRC (Wasner et al. 2001).
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Figure 6 Altération de la thermorégulation chez des patients souffrant d’un SDRC. Différence comparative
maximale de température de la peau lisse (pulpes des doigts) chez 25 patients souffrant d’'un SDRC-I (e), chez
20 sujets de controle en bonne santé (m) et chez 15 patients servant de contrdle d’age équivalent souffrant
de douleurs dans les extrémités d’autre étiologie (A) durant un cycle de thermorégulation contrdlé avec
changement d’activité des neurones vasoconstricteurs cutanés. Les patients et ceux du groupe de contréle
portaient un costume thermique dans lequel circulait de I’eau a une température de 12°C ou de 50°C (T° a
P’influx) afin de refroidir ou de réchauffer le corps entier. Cette manceuvre provoquait un accroissement ou une
baisse de I'activité des neurones vasoconstricteurs cutanés. L'importance de I’activité de vasoconstriction
globale de la peau a été évaluée indirectement en prenant la température cutanée de ’extrémité non-affectée
(coté droit chez le groupe de contréle) comme valeur de référence. Une température de 25°C témoigne d’une
forte vasoconstriction, une température de 30°C d’une vasoconstriction moyenne et une température de 35°
indique une activité inexistante des vasoconstricteurs cutanés (voir la fig. 8B). Valeur moyenne et écart moyen
de la valeur moyenne. Selon Wasner et al. (2001).

Linspiration et I'expiration profondes provoquent chez une personne saine une vaso-
constriction ou alors une vasodilatation des doigts par le biais d’un accroissement ou
d’une baisse d’activité des neurones vasoconstricteurs cutanés. Les variations du flux
sanguin induites par I'inspiration et I'expiration peuvent étre moindres, voire absentes
chez les patients souffrant d’'un SDRC a un stade précoce (Wasner et al. 1999). 'ab-
sence d’une modulation respiratoire de la perfusion cutanée ne résulte pas d’une
Iésion des neurones vasoconstricteurs cutanés, car la modulation respiratoire se nor-
malise suite a un traitement couronné de succes et parce que la plupart des patients
souffrant d’'un SDRC n’ont pas de Iésion nerveuse. Le fondement mécanique de I'ac-
tivation des neurones vasoconstricteurs cutanés est un feedback au niveau du tronc
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cérébral inférieur (bulbe rachidien et pont) entre le réseau neuronal qui régule la respi-
ration et le réseau neuronal qui régule la circulation sanguine cutanée (Janig 2006). Le
signal cortical généré qui active le réseau respiratoire et provoque I'inspiration et I'ex-
piration module au travers de ce réseau respiratoire I'activité de vasoconstriction de la
peau.

Les changements du flux sanguin cutané et de la température cutanée durant les
deux interventions (modifications de I'activité des neurones vasoconstricteurs cutanés
provoquées par la thermorégulation et la respiration) ne peuvent s’expliquer que par
des altérations centrales qui se refletent dans I'activité des neurones vasoconstric-
teurs qui innervent les parties distales des extrémités. Schirmann et al. (2000) ont
fait part d’'observations similaires: les réponses réflexes des neurones vasoconstric-
teurs cutanés sont, chez des patients qui ont développé un SDRC apres une fracture
de radius, réduites ou abolies lors de 'inspiration profonde ou lors de forts stimuli
au froid comparées a celles obtenues chez des patients ayant subi une fracture du
radius sans développer de SDRC. En conséquence, le flux sanguin artériel, la pres-
sion veineuse iso-volumétrique et la capacité de filtration capillaire sont élevées chez
ces patients (Schirmann et al. 2001). Ces observations faites chez le patient se
voient étayées par des études pratiquées chez le chat qui montrent que des Iésions
nerveuses entrainent une altération des réflexes des neurones vasoconstricteurs
cutanés lors de stimuli de chimiorécepteurs artériels, de barorécepteurs artériels ou
de nocicepteurs cutanés, mais pas des neurones vasoconstricteurs des muscles.
Cette différenciation des modes de réflexe entre neurones vasoconstricteurs de la
peau et des muscles (Janig 2006) disparait et les neurones vasoconstricteurs cuta-
nés se comportent de maniere similaire aux neurones vasoconstricteurs musculaires.
Cette mutation plastique de réflexe est chronique et elle peut persister des mois,
voire des années encore apres la lésion nerveuse (Blumberg & Janig 1985; Janig &
Koltzenburg 1991).

Les altérations centrales qui s’expriment au travers des réflexes des neurones vaso-
constricteurs de la peau chez les patients souffrant d’'un SDRC prennent place dans
I'intégration des signaux supraspinaux (tronc cérébral et hypothalamus) et des sig-
naux des arcs de réflexes spinaux. Ces altérations plastiques centrales sont peut-étre
provoquées et entretenues par I'activité des neurones afférents nociceptifs. Cette
idée est corroborée par I'observation que chez les patients souffrant d’'un SDRC, les
modifications thermorégulatrices et induites par la respiration se limitent essentielle-
ment (mais vraisemblablement pas exclusivement) a I'extrémité atteinte.
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4.2. Neurones sudomoteurs et transpiration

’activation des glandes sudorales ne se produit que par le biais de leur innervation
cholinergique et non pas par celui de substances en circulation ou de mécanismes
locaux (quoique ces derniers puissent accentuer ou diminuer la transpiration). Pour
cette raison, une hypo- ou une hyperhidrose présente a I'extrémité atteinte d’un
patient souffrant d’'un SDRC ne peut s’expliquer que par I'entremise d’une activité
amoindrie ou accrue des neurones sudomoteurs qui innervent les glandes sudorales:
autrement dit, toutes modifications de I'activité de sudation résultent de mécanismes
centraux. Des études expérimentales faites chez le chat et chez ’lhomme montrent
qu’existe une intégration de la régulation centrale de I'activité des neurones sudomo-
teurs et des neurones vasoconstricteurs: une inhibition de 'activité des neurones
vasoconstricteurs (p.ex. par stimuli thermiques périphériques ou centraux) est tou-
jours accompagnée d’une activation des neurones sudomoteurs. Ce mode de réac-
tion est présent dans le SDRC aigu, mais pas chez les patients qui souffrent de dou-
leurs aigués posttraumatiques sans SDRC. Il faut rechercher le fondement neuronal
de cette organisation réciproque de réflexes de ces deux systemes au niveau du lien
synaptique de leurs arcs réflexes dans la moelle épiniere, le tronc cérébral et I'hypo-
thalamus (Jéanig 2006). Lors de stimuli mentaux ou émotionnels, les deux systemes
sont, chez 'homme, toutefois stimulés activement et conjointement au travers de sys-
témes corticaux. Cette activation provoquée au niveau cortical prend place surtout
au niveau des neurones vasoconstricteurs cutanés et sudomoteurs qui innervent les
mains et les pieds. Il n’est des lors pas tres étonnant que le systeme sudomoteur soit
particulierement touché chez les patients souffrant d’'un SDRC.

5. Réle de P'innervation sympathique dans la genése de I’cedéme,
Pinflammation et les troubles trophiques

5.1. CEdeme

’hypothése selon laquelle I'enflure ('cedéme) procede de I'activité des neurones sym-
pathiques se fonde sur I'observation que suite a des blocs sympathiques, I'enflure
dans I'extrémité atteinte peut régresser (voir 'exemple de la fig. 7 chez une patiente
souffrant d’'un SDRC). On ignore de quelle maniere un tel cedeme dépend de I'impor-
tance et du type d’innervation sympathique des vaisseaux sanguins (et/ou des vais-
seaux lymphatiques?).

Est également évoquée I'hypothese que l'influx antidromique transmis aux neurones
afférents par le biais des fibres (C) démyélinisées et/ou des fibres peu myélinisées (Ad)
peut contribuer a 'cedeme (vor la fleche traitillée et le chiffre 7 de la fig. 1). Cette idée
est basée sur les réflexions suivantes (Willis 1999): (1) une activation continue de noci-
cepteurs sensibilisent des interneurones dans la corne dorsale qui utilisent comme
transmetteurs I'acide gamma amino butyrique (GABA). (2) Lexcitation des interneu-
rones GABAergiques déclenche une forte dépolarisation primaire afférente des termi-
naisons centrales des neurones afférents peptidergiques dans la corne dorsale de la
moelle épiniere. (3) La dépolarisation présynaptique provoque une activité d’impulsion
dans les terminaisons centrales des neurones afférents peptidergiques qui est trans-
mise en périphérie aux fibres afférentes de fagon antidromique. (4) Les influx transmis
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de fagon antidromique induisent par I'entremise d’une libération du peptide lié au
gene de la calcitonine (ou CGRP) une vasodilatation artériolaire et par libération de la
substance P (un neuropeptide) une extravasation veinulaire de plasma dans les tissus
périphériques et pourraient ainsi expliquer I'cedeme (Janig & Baron 2002 et 2003). La
vasodilatation artériolaire afférente induite et I'extravasation plasmatique veinulaire
sont également taxées d’inflammation neurogéne. Chez de nombreux patients souf-
frant d’'un SDRC, I'ecedeme fait tache d’huile et se déploie du site du traumatisme ini-
tial sur toute I'extrémité; chez quelques-uns des patients, il peut se développer égale-
ment a I'extrémité controlatérale a un endroit qui correspond au site du traumatisme
initial de I'extrémité affectée (Maleki et al. 2000). Cette propagation de I'cedeme plaide
en faveur d’une origine siégeant au niveau du systéme nerveux central.

Le bloc temporaire de I'activité sympathique (et éventuellement de I'influx transmis de
fagon antidromique aux neurones afférents peptidergiques) semble interrompre un
cercle vicieux (feedback positif) qui entretient I'enflure (voir ch. 6 dans la fig. 1). Le
mécanisme sous-jacent de ce feedback positif est inconnu. La diminution de I'enflure
chez des patients souffrant d’'un SDRC apres des traitements agissant sur le systeme
nerveux central (p.ex. thérapie miroir ou traitement avec lunettes prismatiques; Bulti-
tude & Rafal 2010; McCabe & Blake 2008; Moseley 2004 et 2005; Moseley et al.
2008; Sumitani 2007) parle en faveur d’'un mécanisme impliquant le systeme nerveux
qui est transmis par I'entremise de l'innervation sympathique et/ou de I'innervation
peptidergique afférente.
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Figure 7 Une rachianesthésie induit une régression de I'cedéme chez une patiente de 15 ans souffrant d’un
SDRC-I, 3 mois aprés un traumatisme du pied. Pas de douleurs spontanées, ni d’hyperalgésie cutanée ou
d’allodynie, mais hyperalgésie profonde. Implantation d’un cathéter spinal a hauteur du segment D10 au jour 4. Aux
jours 7 et 8, rachianesthésie continue de 43 heures de durée a I’'aide de 1,4 ml de bupivacaine 0.5 %/h. Accroisse-
ment de la température cutanée du pied a 36°C (qui indique une abolition compléte de I’activité des neurones
cutanés vasoconstricteurs). Aprés une journée, diminution significative de I’enflure qui, aprés mise a terme a la
rachianesthésie disparait complétement, tout comme d’autres symptémes du SDRC. La réduction de I’enflure a
été attribuée a la diminution temporaire d’activité des neurones sympathiques. Des résultats similaires ont été
décrits aprés blocs sympathiques. On ne peut toutefois exclure que soient bloquées les impulsions spontanées
transmises de fagon antidromique dans les neurones afférents peptidergiques aux axones démyélinisés qui
induisent la vasodilatation pré-capillaire et I’extravasation plasmatique veinulaire. Voir le texte. Ordonnée:
périmétre du pied de 'extrémité atteinte et de I'extrémité saine. Modifié selon Blumberg et al. (1994).
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5.2. Inflammation

L'idée selon laquelle des processus inflammatoires aseptiques ont lieu dans I'extrémité
affectée de patients souffrant d’'un SDRC, en particulier dans les tissus somatiques
profonds os inclus, remonte a Paul Sudeck. Sudeck avait la conviction que ce syn-
drome était une «atrophie inflammatoire de I'os» (Sudeck 1902 et 1931). La scintigra-
phie osseuse dévoile une hyperfixation périarticulaire des marqueurs radioactifs au
stade précoce du SDRC ; des biopsies de la synoviale et des examens de scintigra-
phie aux immunoglobulines radioactives montrent une extravasation de protéines, une
hypervascularisation et une infiltration de leucocytes neutrophiles. Dans le liquide
d’ampoules cutanées induites artificiellement, les concentrations en cytokines (IL-6,
TNF-a) et tryptase (qui mesure I'activité des mastocytes) sont plus élevées dans I'ex-
trémité atteinte que dans la controlatérale (voir Bruehl 2010; Marinus et al. 2011).

Ces observations faites chez des patients souffrant d’'un SDRC sont étayées d’une
part par I'expérimentation animale qui démontre que le systeme nerveux sympathique
peut influencer l'intensité du processus inflammatoire, et d’autre part par des études
cliniques qui dévoilent que les blocs sympathiques sont en mesure d’atténuer les
douleurs, I'enflure et I'inflammation (Blumberg et al. 1994; Janig & Levine 2006). Sont
encore peu explorés les mécanismes qui se situent a la base du développement et
de la pérennisation des processus inflammatoires ainsi qu’a I'origine du réle qu’y
assument les neurones afférents primaires postganglionnaires et les neurones affé-
rents peptidergiques. Il semble en tout cas que des processus périphériques et du
systeme nerveux central soient impliqués (voir Marinus et al. 2011).

5.3. Troubles trophiques

Les troubles trophiques qui peuvent parfois étre trés marqués peuvent régresser ou
disparaitre apres bloc de I'innervation sympathique: cela signifie qu’ils semblent
dépendre de cette innervation. Les mécanismes sous-jacents ne sont pas clairs. On
observe des changements trophiques similaires ou comparables a ceux de la peau,
du tissu sous-cutané et des tissus somatiques profonds également dans les zones de
transmission des douleurs viscérales et des douleurs somatiques profondes. On sus-
pecte ici aussi que ces altérations tissulaires (cedemes inclus) dépendent de I'innerva-
tion sympathique ou de l'innervation par les neurones afférents disposant d’axones
fins (démyélinisés ou peu myélinisés). Les transmissions du signal des axones périphé-
riques (afférents et postganglionnaires sympathiques) vers I'organe cible ou les arcs de
réflexes spinaux n'ont jusqu’a présent pas été étudiés (voir Janig 1993 et 2011a,b).

6. Altérations somato-motrices

Ce n’est que tardivement que 'attention des chercheurs s’est portée sur les altéra-
tions somato-motrices dans le SDRC. Environ 50 % des patients souffrant d’un
SDRC-I montrent une diminution de I'aire de mouvement et du développement de la
force, un accroissement du tremblement physiologique et un contréle moteur amoin-
dri de I'extrémité affectée (Deutschl et al. 1991; Harden et al. 2001); Schwartzman &
Kerrigan 1990; van Hilten et al. 2005). Ces troubles moteurs peuvent aller jusqu’a des
myoclonies ou des dystonies (van Rijn et al. 2007; Harden et al. 2001; Swart et al.
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2009; van Hilten et al. 2005). lls ne sont pas imputables a des processus périphé-
riques (influence du systeme nerveux sympathique sur la transmission neuromuscu-
laire ou sur la musculature [J&nig 1990] ou mécanismes réflexogenes somatomoteurs
nociceptifs p.ex.). Ces troubles moteurs ont une origine centrale et sont la consé-
qguence de changements plastiques des cortex somatosensoriels, moteurs, et prémo-
teurs. De nouvelles analyses cinématiques quantitatives de patients souffrant d’un
SDRC et des examens d’imagerie montrent que I'intégration centrale sensori-motrice
est altérée (Maihofner et al. 2007). Il s’agit en gros d’une mal-adaptation entre les feed-
backs sensoriels des tissus impliqués et les systemes moteurs centraux. Y sont
impliquées diverses régions corticales, comme le cortex sensoriel, le cortex moteur
et prémoteur, le cortex moteur supplémentaire et le cortex pariétal. La conséquence
de ces troubles centraux est une programmation erronée du déroulement et de la
mise en ceuvre de séquences de mouvements. En outre, des phénomenes de négli-
gence unilatérale et des troubles de perception de I'extrémité ont été décrits chez
des patients souffrant d’'un SDRC (Harden et al. 2001; Lewis et al. 2007 et 2010;
McCabe et al. 2003a; Moseley 2004). Les altérations de la motricité qui ont été
décrites chez des patients souffrant d’'un SDRC sont des arguments flagrants en
faveur de I'hypotheése que ce syndrome est di a une dysrégulation du systeme ner-
veux central.

7. Evénements déclenchant

La phénomeénologie clinique du SDRC-I n’a aucun rapport avec la sévérité de I'évene-
ment traumatique qui peut déclencher ce syndrome. Un SDRC peut se développer,
persister ou s’aggraver bien que les altérations locales induites par le traumatisme
aient guéri dans I'intervalle. Chez environ 10 % des patients souffrant d’'un SDRC, on
ne décele pas d’évenement déclenchant évident. Un SDRC d’une extrémité peut étre
provoqué par des affections viscérales ou du systeme nerveux central (fig. 1). Fait
I'objet de discussions si des processus siégeant dans le cortex préfrontal, frontal ou
pariétal, qui sont en corrélation avec des troubles psychosociaux, sont en mesure
de promouvoir ou de déclencher la clinique d’'un SDRC. Ces observations cliniques
témoignent du fait que I'on ne peut limiter les mécanismes qui donnent leur fonde-
ment au SDRC a de simples processus périphériques (couplage sympathique-affé-
rent, processus inflammatoires, excitation chronique de nocicepteurs, maladie inflam-
matoire de neurones afférents primaires porteurs d’axones a influx lent [small fiber
disease] etc.) méme si ces derniers se situent parfois au premier plan.
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8. Douleur, cortex, motricité et altérations tissulaires

De nouvelles études effectuées chez des patients souffrant d’'un SDRC montrent que
les altérations somatosensorielles indolores, les douleurs, les troubles moteurs et les
altérations des tissus périphériques qui se manifestent par I'entremise du systeme
nerveux sympathique et le systeme afférent peptidergique peuvent résulter d’altéra-
tions du systéme nerveux central. Les observations suivantes ont été faites dans ce
contexte™:

* Chez les patients souffrant d’un SDRGC, il y a un déplacement de la ligne médiane
visuelle subjective en direction de I'extrémité affectée. Chez ces patients, le dépla-
cement de la ligne médiane en direction du c6té sain réalisé a I'aide de lunettes
prismatiques induit une réduction des douleurs, des troubles moteurs, de I'redeme
et de la discoloration de la peau de I'extrémité touchée (Sumitani et al. 2007; Bulti-
tude & Rafal).

* Des stimuli visuels ambivalents (effectués a I'aide du cube de Necker ou du para-
digme de I'image canard/lapin) peuvent accentuer chez les patients souffrant d'un
SDRC les douleurs spontanées, déclencher une diminution de la perfusion sanguine
de la peau sous I'égide du sympathique et déclencher une dystonie de I'extremité
concernée. Ces altérations sont corrélées entre elles (Cohen et al. 2012; Hall et al.
2011).

* Chez les patients souffrant d’'un SDRC, la thérapie miroir [énifie les douleurs et
I'cedeme de I'extrémité atteinte et amenuise la différence de température entre les
extrémités (McCabe & Blake 2008). Une thérapie miroir élargie, lors de laquelle une
phase de reconnaissance de latéralité de la main et une phase de mouvement ima-
ginaire de I'extrémité atteinte précédent la thérapie miroir induit une diminution
significative des douleurs et du périmetre d’un doigt (diminution de I'cedeme) de I'ex-
trémité affectée en comparaison avec des patients ayant bénéficié d’un traitement
conventionnel (voir la fig. 8 et le segment 9.2; Moseley 2004 et 2005).

* | a modification du traitement des stimuli tactiles chez des patients souffrant d’un
SDRC est corrélée a une diminution de la température cutanée (accroissement de
I’'activité vasoconstrictrice). Ces changements dépendent de la position du bras
affecté par rapport au tronc (homolatérale, controlatérale; soit de la position de I'ex-
trémité dans I'espace extra-personnel et non de la représentation somatotopique
dans I'espace neuronal); ils se manifestent a I'extrémité saine et disparaissent prati-
guement complétement a I'extrémité atteinte lorsque les deux bras sont croisés
(Moseley et al. 2009).

* La seule idée d’effectuer des mouvements («<motor imaginery») peut provoquer chez
des patients souffrant d’'un SDRC des douleurs et une enflure des doigts (Moseley
et al. 2008).

1 Je souhaiterais rendre le lecteur attentif aux descriptions de cas exhaustives et fort bien documentées ainsi qu’a leurs
interprétations mécanistiques faites par Bultitude & Rafal (2010), Sumitani et al. (2007) et McCabe & Blake (2008) qui
supportent la théorie d’'une genése du SDRC issue du SNC.
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Ces mesures et d’autres parlent en faveur du fait que les altérations décrites plus
haut qui sont caractéristiques des patients souffrant d’'un SDRC sont d’origine cen-
trale. Les points suivants sont discutés : 'adaptation des réponses proprioceptives
afférentes du systeme musculo-squelettique et probablement aussi des réponses
intéroceptives (dans les neurones afférents aux axones fins peu myélinisés ou démyé-
linisés [Janig & Baron 2011]) des tissus aux centres corticaux et sous-corticaux est
déréglée. Il s’agit surtout des centres qui integrent les informations de diverses
modalités sensorielles (du systeme somatosensoriel et visuel en particulier). Ces
centres participent a la genese des perceptions et sensations corporelles et a la
régulation de la somato- et de la viscéro-motricité.

Il semble que le cortex pariétal postérieur p.ex. joue un réle important dans la mal-
adaptation et le traitement erroné des informations afférentes provenant des tissus
somatiques chez les patients souffrant d’'un SDRC. C’est dans cette aire corticale
que se concentrent les activités de diverses modalités sensorielles (systeme soma-
tosensoriel - systeme proprioceptif inclus — et systeme visuel) et les copies des effé-
rences des signaux moteurs. Cette aire est importante pour I'imagerie neuronale de
I’espace extra-personnel (voir Moseley et al. 2009). Une Iésion de cette aire corticale
engendre une héminégligence. On a observé chez des patients souffrant d’'un SDRC
(qui n'ont pas de lésion corticale) des aspects cliniques similaires a ceux d’'une hémi-
négligence (Galer & Jensen 1999; Lewis et al. 2007 et 2010).

9. Fondements diagnostiques et thérapeutiques du SDRC:
une vision fondée sur la mécanique

9.1. Critéres cliniques du diagnostic

Le diagnostic de SDRC est fondé essentiellement sur des critéres cliniques, car il
n’existe pas de gold standards équivalents et pas de tests absolus qui soient spéci-
figues du SDRC. Il est difficile de distinguer le SDRC d’autres syndromes douloureux
des extrémités et il n'est pas possible de prédire quel patient développera un SDRC
apres un traumatisme d’une extrémité. Autrement dit, on ne dispose d’aucun prédic-
teur du développement d’'un SDRC. Ceci ne doit pas forcément nous surprendre si
I’on prend en compte I'hypothese développée précédemment selon laquelle le SDRC
est une maladie du SNC et que son développement ne peut étre mis en relation cau-
sale avec des traumatismes particuliers. Ce que syndrome de SDRC chronique et
d’autres syndromes douloureux chroniques ayant un potentiel a se généraliser ont en
commun est que leur mécanisme ne peut étre défini par des événements nocifs a
propos desquels on estime a tort qu’ils déclenchent et pérennisent les douleurs (par
I'activité de nocicepteurs sensibilisés p.ex.) (Mayer & Bushnell 2009).

Figure a la table 2A un algorithme du SDRC qui est en partie fondé sur les méca-
nismes sur lesquels il repose (Bruehl et al. 1999; Harden et al. 1999 et 2010a). On
doit opérer une distinction entre les critéres pour 'usage en clinique et les criteres
pour l'usage en recherche. Il est important pour 'usage en clinique et pour le patient
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de disposer de tests de haute sensibilité et de spécificité moyenne (p.ex. 0.85 versus
0.60, table 2A). Pour la recherche, il faut accéder a une haute spécificité afin de
garantir que les études soient pratiquées sur une population de patients porteurs
d’un diagnostic précis (p.ex. 0.7 versus 0.96, table 2A).?

A.CRITERES ET EXAMENS DIAGNOSTIQUES DU SDRC

Catégories de constatations cliniques ou de symptémes

1. Altérations sensorielles positives
* Douleurs spontanées
* Hyperalgésie mécanique
* Hyperalgésie thermique
* Hyperalgésie somatique profonde

2. Altérations vasculaires
*® Vasodilatation
® Vasoconstriction
* Asymétrie de la température cutanée
* Altération du coloris de la peau

3. CEdeme, transpiration
* Enflure
* Hyperhidrose
* Hypohidrose

Interprétation

Application en clinique

>1 symptéme de chacune de >3 catégories
ET >1 signe au moment de I'examen

de >2 catégories
Sensibilité 0.85, spécificité 0.60

B. EXAMENS DIAGNOSTIQUES POUR LE SDRC

1. Radiographie conventionnelle (seul SDRC chronique)

2. Scintigraphie osseuse en trois temps

3. Testing sensoriel quantitatif

4. Différence de température (durant activité sympa.)

5. IRM (peau, articulations, etc.)

6. Encéphalographie magnétique, IRM fonctionnelle
(réorganisation corticale)

4. Altérations motrices (M)
et trophiques (T)
* Faiblesse motrice (M)
* Tremblement
* Dystonie (M)
* Déficit de coordination (M)
* Changements trophiques
des poils et des ongles (T)
* Atrophie cutanée (T)
* Ankylose articulaire (T)
* Altérations du tissu sous-cutané (T)

Application en recherche

>1 symptéme de chacune des 4 catégories
ET >1 signe au moment de I'examen

de >2 catégories

Sensibilité 0.70, spécificité 0.96

Sensibilité Spécificité
0.73 0.57

0.97 0.86!
élevée faible
0.76 0.93

0.91 017
inconnue faible

(probablement pas judicieux)

" Une différenciation précoce entre SDRC et altérations post-traumatiques normales est difficile.

Table 2 Critéres diagnostiques et tests diagnostiques du SDRC

A. Critéres diagnostiques: catégories de signes cliniques et de symptomes. Ces critéres diagnostiques remontent
a Stanton-Hicks et al. (1995) et ont été développés et modifiés par Bruehl, Harden et collaborateurs (Bruehl et

al. 1999; Harden et al. 1999 et 2010a, b) afin d’obtenir une meilleure spécificité pour le diagnostic clinique et une
meilleure sensibilité pour la recherche. B. Tests diagnostiques du SDRC. Selon Baron (2009).

2 La sensibilité de critéres diagnostics cliniques ou d’un groupe de critéres traduit la faculté de déceler toutes les per-
sonnes souffrant d’une maladie particuliere; elle est définie par le rapport entre patients porteurs d’un test positif et
patients qui sont effectivement porteurs de la maladie. La spécificité correspond a la faculté de déceler uniquement
les patients souffrant d’une maladie particuliere: elle est définie par le rapport entre patients porteurs d’un test négatif
et personnes non malades.
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Les tests diagnostiques qui étayent le diagnostic (clinique) du SDRC figurent a la table
2B. Ces tests quantitatifs ont des sensibilités et des spécificités variables. lls ont été
décrits et commentés par Baron (2006 et 2009) et par Janig & Baron (2010).

9.2. Approches thérapeutiques du SDRC

Tout traitement du SDRC (ainsi que d’autres syndromes de douleurs chroniques)
devrait s'adresser aux mécanismes hypothétiques périphériques et centraux gérant
cette maladie. Vu que les connaissances dont on dispose sur ces mécanismes sont
lacunaires, il n’est pas étonnant que de nombreux traitements soient effectués sur la
base d’expériences pratiques: ils sont donc empiriques. Il n’existe malheureusement
que peu d’études concluantes («evidence-based») cliniques quantitatives sur le traite-
ment du SDRC.

Les mécanismes neuronaux discutés plus haut parlent indubitablement en faveur de
la pratique d’interventions thérapeutiques effectuées a la périphérie (sur I'extrémité
affectée ou sur la controlatérale) ou sur le systeme nerveux central. Ceci vaut pour les
thérapies interventionnelles, «psychologiques», de médecine physique, pharmacolo-
gique, ou pour d’autres traitements. Quelques-unes de ces thérapies prennent effec-
tivement en compte les mécanismes sous-jacents! Ceci vaut pour la thérapie miroir
(programme de I'image miroir) (fig. 8), pour les blocs de 'activité sympathique dans
I'extrémité affectée et pour diverses procédures thérapeutiques de médecine phy-
sique et de médecine manuelle. Les traitements physiques agissent par exemple sur
les tissus périphériques et influencent en quelque sorte les différents centres d’inté-
gration au cerveau (moelle épiniere, tronc cérébral, hypothalamus, cortex) en stimu-
lant les fines afférences peu myélinisées (Ad) et non myélinisée (C) qui innervent la
peau et enregistrent I'état mécanique, thermique et métabolique (état potentiellement
nocif inclus) de ces tissus (Janig 2009b). Ces thérapies contribuent a corriger la mal-
adaptation entre I'activité afférente provenant des tissus (activité afférente nociceptive
et non-nociceptive inclues) et les «programmes neuronaux» qui régulent les systemes
somatosensoriel et moteur ainsi que la motricité végétative involontaire des tissus
affectés. La correction de ces mal-adaptations potentielles prend place a tous les
niveaux d’intégration et permet de normaliser les sensations somatiques (diminution
des douleurs incluse), la perception de I'extrémité atteinte (comme faisant partie du
corps), les réactions motrices et les régulations physiologiques de parametres végé-
tatifs assumées par le systeme nerveux sympathique (circulation sanguine de la peau,
sudation, diminution de I'cedéme).

Dans ce contexte, le développement et la propagation de la thérapie miroir et d’autres
thérapies similaires pour traiter le SDRC sont tres prometteurs et passionnants. Ce
sont Moseley, ainsi que McCabe et ses collaborateurs qui en sont a I'origine (McCabe
et al. 2003 et 2008 ; Moseley 2004, 2005 et 2006; voir la fig. 8). Ces approches thé-
rapeutiques sont encore en cours de développement et en phase expérimentale.
Elles influencent les réseaux neuronaux corticaux ou sont représentées I'intéroception
du corps, I'extéroception (systeme somatosensoriel, systéme visuel) et la somatomo-
tricité. Ces réseaux neuronaux sont parfaitement interconnectés et adaptés au reflux
d’afférences continues provenant des tissus somatiques ainsi que de I'environnement
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du corps. Cette intégration corticale est la condition préalable pour que nous perce-
vions notre corps comme constituant une unité.

Des perturbations de cette intégration peuvent apparaitre a la suite de lésions péri-
phériques ou centrales (aprés une attaque cérébrale ou une amputation p.ex.), ou en
cas de SDRC chronique. Ces perturbations incluent des mal-adaptations entre les
messages afférents provenant des tissus somatiques affectés et les réseaux neuro-
naux corticaux et s’expriment alors cliniquement sous forme d’altérations somatosen-
sorielles, motrices, ainsi que de la motricité végétative précédemment décrites.
L'idée des approches thérapeutiques de McCabe, Moseley et collaborateurs est, en
quelque sorte, de «réparer» I'altération de 'intégration corticale et la désadaptation
entre messages afférents et réseaux somato-sensori-moteurs, afin de réduire les
douleurs.

Nous souhaitons présenter a titre d’exemple choisi une nouvelle approche thérapeu-
tique de Moseley (fig. 8). Lors de celle-ci, des patients souffrant d’'un SDRC chronique
de I'extrémité supérieure avaient a effectuer un programme d’entrainement qui con-
sistait a s’initier a la pratique de certains mouvements pratiqués par la main affectée
(selon Moseley «motor imaginary program» MIP). Ce programme comprenait trois
phases subséquentes de 2 semaines chacune :

1. Durant la 1¢ et la 2°™ semaine, les patients devaient reconnaitre la latéralité (droite/
gauche) de la main qui leur était présentée (a raison de 15 min/heure d’éveil).

2. Durant la 3%™ et la 4™ semaine, les patients devaient visualiser des mouvements
de la main affectée, sans les effectuer (a raison de 15 min/ heure d’éveil).

3. Lors de la 5°m et la 6™ semaine, les patients devaient effectuer des mouvements
simultanés et coordonnés des deux mains, alors que le membre atteint était caché
derriere un miroir et que les mouvements de la main saine étaient reflétés dans ce
miroir (& raison de 10 min/heure d’éveil).

La douleur spontanée avait été évaluée a I'aide d’une échelle des douleurs neuropa-
thiques et le périmétre de 'index et du majeur aux deux mains avait été mesuré. Des
patients souffrant d’'un SDRC et ayant bénéficié d’un traitement standard de physio-
thérapie servaient de groupe de contrdle.

La douleur spontanée et le périmetre des doigts avaient diminué de facon significative
chez les patients souffrant d’'un SDRC-I et ayant bénéficié d’un «motor imaginary pro-
gramy, soit MIP (points rouges dans la fig. 8), mais pas en revanche chez les patients
du groupe de contréle (points bleus dans la fig. 8). Ces deux parametres avaient
également régressé chez les patients souffrant d’'un SDRC du groupe de controle
lorsqu’ils avaient bénéficié du MIP (points verts dans la fig. 8). Leffet thérapeutique
positif avait persisté des semaines au-dela de la procédure du MIP.

Cette approche quasi expérimentale de traitement du SDRC étaye I'hypotheése selon
laquelle le SDRC est une maladie du SNC et que les altérations du systeme nerveux
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central peuvent étre rendues réversibles a la suite de mesures comportementales, ce
qui aboutit & une normalisation de la motricité somatique et végétative et de la
somesthésie, ainsi qu’a une diminution des douleurs. Les approches choisies par
McCabe et Moseley sont naturellement encore en partie en phase expérimentale et
elles sont fastidieuses. Elles serviront toutefois de modeles lors du développement
des futurs traitements des patients souffrant d’'un SDRC et probablement également
de patients souffrant d’autres formes de douleurs chroniques.
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Figure 8 Reconnaissance de la latéralité de la main, visualisation des mouvements du membre atteint et thérapie
miroir («motor imaginary program» [(MIP]) au titre d’approche thérapeutique chez des patients souffrant d’'un
SDRC-I chronique. Les critéres d’inclusion étaient des patients qui avaient subi une fracture simple du poignet 6
mois auparavant et chez qui un SDRC-I avait été diagnostiqué selon les critéres de Bruehl et al. (1999) (voir table
2A). Les patients suivants avaient été exclus: ceux qui avaient bénéficié d’un traitement de bloc sympathique régio-
nal intraveineux permettant d’éradiquer leur douleur; ceux qui étaient porteurs d’autres pathologies douloureuses
de leur extrémité; ceux qui souffraient de troubles des systémes moteurs et visuels ou d’autres troubles neuro-
logiques (dyslexie incluse); ceux chez qui des troubles psychopathologiques avaient été diagnostiqués; ou ceux
chez qui une thérapie invasive de la douleur avait été pratiquée. Il avait été possible d’inclure 13 patients: 7 avaient
été attribués initialement au groupe MIP et 6 au groupe de contréle (traitement médical conventionnel de la
douleur). Apreés 12 semaines, le groupe de controdle avait été inclus dans le programme MIP. A. La douleur
spontanée avait été mesurée a I'aide d’une échelle des douleurs neuropathiques. B. Le périmétre des 2°™ et 3¢m
doigts avait été mesuré. Le programme MIP disposait des composantes suivantes: a raison de périodes de 2
semaines, reconnaissance de la latéralité de la main (reconnaissance), visualisation des mouvements de la main
(visualisation) et mouvements reflétés par un miroir (thérapie miroir). Les crochets horizontaux montrent les
différences significatives (p<0.05, test post hoc de Scheffé). Modifié d’apres Moseley (2004).
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Diverses formes de thérapies interventionnelles usuelles (bloc de I'innervation sympa-
thique, neurostimulation médullaire, thérapies physique et manuelle), ainsi que les
traitements pharmacologiques sont discutés par Baron (2006 et 2009) ainsi que par
Janig & Baron (2010).

10. Résumé

Les observations cliniques et les études expérimentales réalisées chez 'lhomme et
I'animal parlent en faveur du fait que le SDRC soit une maladie du systéme nerveux
central (fig. 9):

1. Les patients souffrant d’'un SDRC sont porteurs d’altérations des systemes somes-
thésique, sympathique et somatomoteur. Ces altérations se refletent dans la per-
ception de stimuli tactiles, thermiques et nuisibles, dans la régulation du flux san-
guin cutané et de la sudation et dans la régulation de la motricité. Ces altérations
témoignent du fait que les représentations centrales de ces systemes sont déré-
glées (voir les encadrés de la fig. 9 et les encadrés surlignés de gras de la fig. 1).

2. Les altérations périphériques (altérations vasculaires, inflammation, cedeme, chan-
gements trophiques, couplage sympathique-afférent, neurone afférent primaire
altéré) ne peuvent étre considérés indépendamment des altérations centrales. Le
systeme nerveux central et les tissus somatiques interagissent entre eux au travers
de multiples signaux afférents et efférents. Quoique la nature de cette interaction
soit en partie encore inconnue, il est postulé qu’'un défaut d’adaptation entre les
signaux afférents et efférents aux différents niveaux de l'intégration des représen-
tations afférentes et efférentes du corps dans le systeme nerveux central provoque
I'altération des réactions sensorielles, végétatives et somatomotrices.

3. Cette interprétation mécanistique du SDRC rend questionnable la notion que la
cause de ce syndrome puisse se limiter a un mécanisme agissant en périphérie ou
au niveau du systeme nerveux central. Nous ignorons pourquoi le SDRC peut se
développer a la suite de traumatismes triviaux ou de traumatismes qui se sont pro-
duits a distance de I'extrémité affectée, a la suite de I'immobilisation d’une extré-
mité ou a la suite de processus localisés dans la partie frontale du cortex. Nous
devrons apprendre pourquoi chez les patients souffrant d’'un SDRC associé a un
SMP, quelques blocs transitoires (parfois méme un seul bloc) de l'innervation sym-
pathique de I'extrémité affectée peut induire une réduction durable (ou perma-
nente) des douleurs et une disparition des autres altérations qui caractérisent le
SDRC.

4. A raide de nouvelles techniques d’'imagerie, on tente aujourd’hui d’élucider quelles
altérations centrales (corticales et sous-corticales) sont spécifiques du SDRC et
comment ces altérations centrales sont corrélées aux perceptions sensorielles
faussées du corps, aux altérations efférentes (végétatives et somatomotrices) et
aux altérations inflammatoires et trophiques des tissus périphériques. On doit
encore découvrir de quelle fagon les neurones sympathiques et afférents peptider-
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giques primaires sont impliqués dans la genese et la modulation des altérations
inflammatoires et trophiques des tissus périphériques et ainsi donc dans la trans-
mission des signaux du SNC vers les tissus.

5. C’est sur la base du résultat des futures recherches que le diagnostic et le traite-
ment du SDRC pourra s’orienter vers ces mécanismes.

DOULEUR SYSTEME SOMATOSENSORIEL

« spontanée « Perception mécanique
« hyperalgésie « Perception thermique

« allodynie « Perception du froid

Altérations dynamiques des
« représentations centrales,
« des systémes somatosensoriels &
« somatomoteurs et sympathiques

Cerveau antérieur
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Irritation (aigué)
Entretien

Altérations
dynamiques de
systéemes spinaux

Moelle épiniere

Systeme
somato-
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Systemes
sympathiques
somatomotricité

TISSUS PERIPHERIQUES:
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1« (Edeme | Te Régulation du flux sanguin et de ! 1« Force '
1 « Inflammation | | lcedéme ' 1 » Tremblement .
re Altérations trophiques ! L Couplage sympathique-afférent . 1 » Dystonie !

Figure 9 Hypothése sur le développement du SDRC au titre de maladie du systéme nerveux central. Diagramme
schématique en vue d’expliquer les altérations périphériques et centrales sensorielles, végétatives et somatomo-
trices chez les patients souffrant d’un SDRC. Les contours de la figure centrale symbolisent le systéme nerveux
central (cerveau antérieur, tronc cérébral, moelle épiniére). Les altérations ont lieu dans les représentations
centrales des systéemes somatosensoriels, végétatifs et somatomoteurs et se traduisent par des perceptions
sensorielles douloureuses et non-douloureuses f: & par des régulations altérées du flux sanguin cutané et
de la sudation, ainsi que par des troubles moteurs. Elles sont induites et éventuellement entretenues par I’activité
dans les afférences nociceptives des tissus somatiques et viscéraux. Les altérations centrales incluent peut-étre
le contréle endogéne de la transmission des stimuli nociceptifs. Le couplage entre les neurones sympathiques
et les neurones afférents dans la périphérie (fleche noire) est une composante des douleurs chez ces patients
(douleur maintenue par le sympathique, SMP. La SMP et les douleurs qui sont indépendantes du sympathique
peuvent se développer chez les mémes patients souffrant d’un SDRC. Les patients avec ou sans SMP ne peuvent
étre distingués sur la base de I’examen clinique. D’apres Janig & Baron (2003, 2004).)
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1. Diagnostic clinique
Oliver Rommel

1.1. Généralités

’expression clinique du SDRC-I (comme celle du SDRC-II) est caractérisée par une
triade de troubles sensibles, moteurs et autonomes (Blumberg et Janig 1994). Les

symptdmes imputables au systéme nerveux autonome, tels qu’enflure et hyperther-
mie, se recoupent avec ceux issus d’un processus inflammatoire. La pose du dia-

gnostic de SDRC se fonde sur la base de 'anamnese et de la symptomatologie cli-
nique. Les examens paracliniques n’ont qu’une valeur limitée (Schirmann et al.).

Limportance du sévere handicap observable chez les patients souffrant d’'un SDRC
est frequemment disproportionnée par rapport au banal évenement déclenchant.
Tous les symptdmes sont présents de maniere diffuse dans I'ensemble de I'extrémité
concernée, indépendamment de la localisation de la lésion initiale. Dans le cas d’'une
lésion nerveuse, ils ne sont également pas localisés uniquement dans la région d’in-
nervation du nerf périphérique ou d’une racine nerveuse, mais ils sont également pré-
sents dans des régions qui n‘ont pas été touchées lors du traumatisme initial (Baron
et al. 2003).

Comme il en a déja été fait état au chapitre traitant de I'’épidémiologie, le SDRC est le
plus souvent la conséquence d’un traumatisme. Une manifestation spontanée a été
également observée dans 6 a 10 % des cas (Veldman et al. 1993; de Mos et al. 2008;
Allen et al. 1999). Dans une étude de von Rooj et al. (2010), des patients ayant souf-
fert d’'un SDRC des suites d’un traumatisme d’une part et d’autres ayant développé
un SDRC spontanément d’autre part avaient été comparés en éprouvant dans les
deux groupes 34 symptémes cliniques. Il n’y avait pas de différence au plan clinique.
Cependant, la durée de la maladie chez les patients souffrant d’'une manifestation
spontanée du SDRC excédait de 1,4 an celle du groupe «traumatique» et ils étaient
en moyenne 9 ans plus jeunes, indices parlant, selon les auteurs, pour la présence
d’une composante génétique (de Rooj et al. 2010). On peut conclure, fondé sur le
résultat de ces études, que le diagnostic de SDRC peut également étre posé en
I'absence d’'un traumatisme déclenchant: le diagnostic est licite aussi bien si I'on
applique les criteres de I'TASP de 1994 (Merskey et Bogduk 1994) que les nouveaux
«criteres de Budapest» (Harden et al. 2007). Dans ces cas, il faut avoir particuliere-
ment soin d’éprouver les possibles diagnostics différentiels.

1.2. Diagnostics différentiels

Comme cela a été dit dans I'introduction, de nombreuses dénominations et défini-
tions du SDRC ont coexisté pendant plusieurs décennies sans que les criteres dia-
gnostiques ne fassent 'unanimité. Le fait qu’existent différents sous-types, qui seront
encore présentés, et que la symptomatologie clinique puisse se modifier au courant
de I'évolution, constituent des difficultés supplémentaires. Il est de ce fait nécessaire
de s’interroger lors de la lecture de publications si les patients ont été examinés en
phase précoce ou tardive de la maladie et s’intéresser a la spécialité exercée par les
examinateurs. Alors que les chirurgiens p.ex. accordent traditionnellement leur atten-
tion particuliere plutdt aux processus locaux inflammatoires/autonomes, ainsi qu’aux
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troubles fonctionnels et aux limitations de mobilité (Sudeck 1942; Goris et al. 1987;
Schirmann et al. 2000), les neurologues en revanche décrivent et étudient plus
souvent les troubles sensitifs, moteurs et autonomes, ainsi que les conséquences
que portent les altérations neuroplastiques sur le décours ultérieur de la maladie
(Schwartzmann et Kerrigan 1990; Birklein et al. 2000; Wasner et al. 2001; Rommel et
al. 2001; van Hilten et al. 2010). C’est pour cette raison que résulte en partie un bou-
quet hétéroclite de symptdémes chez un seul et méme syndrome qui ne représente
que I'éventail des décours et des sous-types considéré selon diverses perspectives.

Comme il I'a été rapporté, divers criteres diagnostiques ont été élaborés au courant
de ces derniéres décennies et I'on a introduit le terme de «syndrome douloureux
régional complexe» (DSR= dystrophie sympathique réflexe/SDRC) afin d’uniformiser
la nomenclature. Toutefois, lors de I'utilisation en pratique clinique de ces critéres cli-
niques, des problemes majeurs sont apparus qui ont rendu difficile I'évaluation des
données scientifiques: ainsi, dans une étude de van de Beek et al. (2002), I'utilisation
des criteres diagnostiques dans 107 études de patients souffrant de (DSR/SDRC) a
été analysée: 34 études ont di étre exclues, car leurs auteurs ne présentaient pas
clairement les critéres diagnostiques gu'ils avaient utilisés. Des 73 études restantes,
88% ne se référaient qu’aux symptoémes sensibles et autonomes; 12 % seulement
intégraient également les symptdmes moteurs. Des 23 études qui avaient été réali-
sées apres introduction du terme SDRC, seul 3 utilisaient avec exactitude les criteres
diagnostiques. Perez et al. (2007) ont appliqué les divers critéres diagnostiques chez
372 patients souffrant d’un SDRC et ont pu confirmer le diagnostic chez 59 % d’entre
eux en appliquant les criteres de Veldman (1993), chez 72 % en utilisant ceux de
I'IASP (Merskey 1994) et chez 35 % en se servant de ceux de Bruehl (1996).

Vu que la température cutanée montre une nette variabilité durant I'évolution en fonc-
tion de différents facteurs et que dans la routine clinique quotidienne, on ne pratique
que rarement des mesures dynamiques, il y a un risque que le diagnostic soit confir-
meé ou rejeté suivant I'’époque ou I'examen est effectué et suivant les examinateurs
impliqués. Malgré ces aléas, existe un vaste consensus selon lequel les «criteres de
Budapest» doivent étre considérés étre le standard actuel pour la pose du diagnostic
de SDRC: ils doivent étre utilisés tant pour les travaux scientifiques qu’en routine cli-
nique quotidienne.

La pose du diagnostic de SDRC requiert, selon les «critéres de Budapest», que les

éléments caractéristiques suivants soient satisfaits:

1. Douleur continue disproportionnée par rapport a I'évenement déclenchant.

2. Le patient doit rapporter au moins 1 symptéme dans 3 des 4 catégories suivantes:

* Sensorielle: hyperesthésie et/ou allodynie

¢ Vasomotrice: asymeétrie au niveau de la température et/ou changement/asymétrie
au niveau de la coloration de la peau

¢ Sudomotrice/cedeme: cedeme et/ou changement/asymétrie au niveau de la
sudation

* Motrice/trophique: diminution de la mobilité et/ou dysfonction motrice (faiblesse,
tremblements, dystonie) et/ou changements trophiques (poils, ongles, peau).
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3. Le patient doit démontrer au moment de I'’examen au moins 1 signe clinique
dans 2 des 4 catégories suivantes :

* Sensorielle: hyperalgésie (pigQre) et ou allodynie (au toucher léger et/ou tempéra-
ture, pression, mouvement)

* Vasomotrice: différence de température (>1°) et/ou changement de coloration de
la peau

* Sudomotrice/cedeme: cedeme et/ou changement/asymétrie au niveau de la sudation

* Motrice/trophique: diminution de la mobilité et/ou dysfonction motrice (faiblesse,
tremblements, dystonie) et/ou changements trophiques (poils, ongles, peau).

1.3. Symptomatologie clinique

1.3.1. Douleur

Dans les «criteres de Budapest», une douleur continue disproportionnée par rapport
a I'évenement déclenchant est requise. Les pathologies qui comportent des symp-
tdmes de SDRC sans douleur associée et qui dans le passé étaient taxées de «SDRC
indolore» ne peuvent plus étre assumées au titre de SDRC (Eisenberg et Melamed
2003; Kumar et al. 2009; Veldman et al. 1993).

Dans une vaste étude comportant 145 patients souffrant d’'un SDRC non traité, 75 %
d’entre eux décrivaient une douleur continue et également une douleur au repos; la
douleur la plus intense avait son siege en profondeur de I'extrémité et avait un carac-
tere de tiraillement, de brlure ou de piqCre (Birklein et al. 2000). La douleur au repos
était modérée: certaines circonstances provoquaient son accroissement. Laisser bal-
lante I'extrémité, facteur qui vraisemblablement stimule des mécanorécepteurs ou
des récepteurs d’allongement vasculaires, engendrait, tout comme les mouvements,
la pression sur les articulations ou le simple attouchement de I'extrémité, des dou-
leurs. De nouvelles études traitant de I'évolution de la maladie dévoilent que les dou-
leurs au repos ou évoquées sont encore présentes 5 voire 15 ans plus tard chez plus
de 70 % des patients, et que le pourcentage de patients souffrant de douleurs conti-
nues s’est en partie accru au fil des ans (de Mos et al. 2009; Schwartzman et al.
2009). Sont également caractéristiques les douleurs évoquées, autrement dit les
douleurs ressenties lors de stimuli au toucher qui normalement ne sont pas doulou-
reux (allodynies mécaniques) et qui sont a ranger parmi les symptémes sensoriels.
Dans une étude comportant 27 patients avec une durée de maladie de 4,5 ans, une
extension des douleurs a partir du site de I'apparition primaire du SDRC (la main p.
ex.) en direction proximale était démontrable dans tous les cas, des douleurs contro-
latérales en miroir étaient présentes chez 15 % et une irradiation des douleurs en
direction d’une autre région du corps chez 70 % des patients (Maleki et al. 2000).

1.3.2. Troubles sensoriels

Selon les «criteres de Budapest», I'hyperalgésie et I'allodynie représentent les symp-
tdmes sensoriels clés du SDRC. Dans I'allodynie, le toucher Iéger de la peau a l'aide
d’un coton-tige engendre des douleurs. Les douleurs résultant de stimuli thermiques,
d’une pression exercée sur les articulations ou de mouvements articulaires sont
considérées étre des formes différentes d’allodynie. On considere que I'allodynie pro-
cede d’une sensibilisation centrale. On a en effet pu constater a I'imagerie fonction-
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nelle que chez les patients souffrant d’'une allodynie, un réseau arborescent incluant
le systeme limbique ainsi que des régions motrices est activé (Maihdfner 2006) et des
examens psychologiques ont démontré que de tous les symptémes du SDRC, c’est
I’allodynie qui est associée a la plus forte souffrance psychique (Rommel et al. 2005).
Une allodynie au simple toucher est démontrable chez 50 a 80 %, une hyperalgésie
chez 70 % des patients souffrant d’'un SDRC-I (Baron 2003; Price et al. 1992). La fré-
quence semble dépendre du stade de la maladie : alors qu’une allodynie n’est pré-
sente chez des patients non traités en phase précoce que chez 20 % d’entre eux
(Birklein 2006), ce taux s’accroit jusqu’a 90 % chez les patients en phase tardive
chronique de la maladie (Schwartzman et al. 2009). On observe une évolution simi-
laire en ce qui concerne I’hyperalgésie (phase précoce 37 % [Birklein 2000], phase
tardive chronique 96% [Schwartzman 2009]).

Quoigu’ils n’aient pas trouvé leur place dans les «criteres de Budapest», les symp-
tdbmes déficitaires sensoriels tels que I'hypoesthésie et I'hypoalgésie sont certaine-
ment courants en pratique clinique: Birklein estime qu’ils sont présents chez 50 a
55 % des patients et que le plus souvent, ils ont une distribution en forme de gant ou
de chaussette (Birklein et al. 2000). Ces symptdmes peuvent dans les stades chro-
niques s’étendre sur une moitié du corps, ce qui est imputable a une altération du
traitement central des influx sensoriels, dans le thalamus p.ex. (neuroplasticité) (Pette
1927; Mascher 1950; Thimineur et al. 1998, Rommel et al. 1999 et 2001).

1.3.3. Symptémes vasomoteurs

1.3.3.1. Température

En température ambiante normale, I'extrémité distale atteinte est chez 80 % des
patients souffrant d’'un SDRC-I soit plus froide (20 % des cas), soit plus chaude (60 %)
que la saine (Baron et Maier 1996; Wasner et al. 1999). La différence de température
cutanée excede 1,0°C et reflete une anomalie de la circulation cutanée. Chez les
patients qui présentent initialement une hyperthermie de I'extrémité concernée, la
température cutanée de celle-ci demeure élevée pendant 6 mois environ, puis elle
baisse. En cas de SDRC «froid» d’emblée, il n’y a pas de changement de température
ultérieurement (Birklein 2006). Vu que les patients porteurs soit d’une forme «froide»,
soit «chaude» du SDRC se distinguent également par d’autres aspects, ils seront
encore discutés en détail a la rubrique des «Sous-types du SDRC».

Lors de diverses études, il a été possible en procédant, durant I’évolution, a des
mesures de la température cutanée, de distinguer entre patients porteurs d’une
|ésion dont la guérison s’effectuait normalement et patients chez qui le développe-
ment d’'un SDRC était en cours. Il faut se rappeler toutefois qu’une élévation de la
température peut également se manifester lors de Iésions «<normales». De plus, les
changements de température dans le SDRC sont dynamiques, c’est-a-dire qu'ils sont
faibles au repos et frequemment plus marqués lors de changements de la tempéra-
ture extérieure ou de la température du corps. Pour cette raison, une seule et unique
mesure de la température cutanée ne suffit généralement pas pour poser le diagnos-
tic, raison pour laquelle on conseille de pratiquer des mesures simples a répétition ou
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alors d’effectuer des mesures a long terme (Schirmann et a. 2000; Niehof et al.
2008; Wasner et al. 2002; Krumova et al. 2008).

1.3.3.2. Coloris de la peau

Le coloris de la peau est, si I'extrémité affectée est chaude, rouge-livide et hyperémié
alors que si I'extrémité est froide, il est plutdt bleuatre et pale-cyanosé et il réagit, de
méme maniére que la température cutanée, aux conditions ambiantes (Birklein 20086).

1.3.4. Sudomotricité/CEdéme

1.3.4.1. Sudation

Une production accrue de sueur est observable chez 50 % environ des patients souf-
frant de SDRC (Birklein et al. 1997). Plus rarement, la production est réduite (Sandroni
et al. 1998). Il n’y a pas de corrélation entre l'altération de la production de sueur et la
température cutanée (Birklein et al. 1997).

1.3.4.2. CEdéme

Au stade aigu existe chez 81 % des patients souffrant d’'un SDRC une trés forte enflure
qui généralement est plus accentuée sur le versant dorsal de I'extrémité atteinte (Birk-
lein et al. 2000). Des mouvements douloureux, effectués p.ex. lors d’une kinésithérapie
intensive, ou les surcharges orthostatiques peuvent accentuer I'redeme tres signifi-
cativement (Blumberg et Janig 1994; Baron et al. 2003). Au décours de la maladie,
'cedeme diminue en regle générale, sans que pour autant les douleurs ne s’atténuent
(Birklein et al. 1999). Les patients rapportent toutefois également aprés une évolution
prolongée de la maladie qu’existe une tendance a I'enflure de I'extrémité touchée
(Schwartzmann et al. 2009). Lors de tests de fonction du sympathique (flowmétrie au
laser-doppler, test de la sudation thermorégulatoire) se confirme encore plusieurs
années plus tard que la fonction du sympathique est altérée sans qu’il n’y ait de corré-
lation avec la fonction de la main (Birklein et al. 1999; Vogel et al. 2010).

1.3.5. Motricité/Trophicité

1.3.5.1. Troubles moteurs

Chez 77 a 90 % des patients présentant un SDRC existe une diminution active de la
force des muscles distaux qui, au stade aigu, peut résulter d’'un manque d’innervation
imputable aux douleurs. Il y a diminution de la mobilité des articulations concernées
(Geertzen et al. 1998; Waldburger et al. 1998). Ce sont en particulier les mouvements
complexes, comme la fermeture du poing ou I'opposition du pouce vers le Veme
doigt, qui sont affectés. Les réflexes ostéo-tendineux sont généralement obtenus de
fagon symétrique (Baron et al. 2003). Birklein et al. ont cependant observé chez 45 %
des patients examinés une accentuation de la vivacité des réflexes du co6té atteint
sans signes pyramidaux (Birklein et al. 2000). En outre, on distingue chez pres de
50 % des patients chez qui I'extrémité supérieure est atteinte un fin tremblement
(tremblement physiologique accru) (Deutschl et al. 1991). Il a été démontré dans
diverses études que des anormalités de mouvements tels que bradykinésie (ralentis-
sement et perte de finesse du mouvement), tremblement, dystonie (contractions mus-
culaires involontaires responsables d’attitudes anormales du tronc et des membres)
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ou myoclonies (mouvements involontaires de courte durée apparaissant brusque-
ment) étaient observables chez 9 a 49 % des patients souffrant d’'un SDRC. Leur fré-
quence s’accroit suivant la durée d’évolution (Schwartzman et Kerrigan 1990; Birk-
lein et al. 2000; Veldman et al. 1993; van Rijn et al. 2007). Les mouvements dys-
toniques sont observés chez 20 % environ des patients souffrant de SDRC, le plus
souvent sous forme d’une attitude en flexion fixée des doigts et du poignet d’impor-
tance variable et qui peut isolément étre engendrée par des mouvements actifs (van
Hilten 2010). A I'extrémité inférieure, on observe une inversion ou une flexion plantaire
du pied, avec ou sans griffe des orteils. Les anormalités de mouvements dystoniques
apparaissent chez 25 % des malades déja lors de la premiere semaine suite a I'émer-
gence des symptdmes et chez 25 % aprés un an seulement. Le type et la sévérité de
la dystonie ne se différencient pas selon qu’elle ait débuté t6t ou tard dans I'évolution.
Les patients souffrant d’'un SDRC et d’une dystonie sont, lorsque la maladie débute,
généralement plus jeunes que ceux sans dystonie et ils ont un risque accru de déve-
lopper des troubles de la mobilité au niveau d’autres extrémités (van Rijn et al. 2007;
van Hilten et al. 2010). Lors d’examens réalisés a I'aide d’imagerie fonctionnelle et
également a I'aide de méthodes électro-physiologiques, il a été possible de trouver
des indices plaidant en faveur de I'induction par le trauma ou le syndrome douloureux
d’une sensibilisation centrale associée a un traitement anormal des influx sensoriels
et moteurs (Maihofner et al. 2007; Krause et al 2006; Schwenkreis et al. 2003). Par
ailleurs, la discussion sur I'influence de facteurs psychologiques sur les symptémes
moteurs du SDRC n’a pas encore atteint son terme (Verdugo et Ochoa 2000; Schrag
et al. 2004; Lang et al. 2009).

1.3.56.2. Troubles trophiques

On observe des anomalies trophiques chez 30 a 50 % des patients: une augmentation
de la croissance des poils et des ongles a lieu isolément quelques jours seulement
apres I'émergence des troubles physiques. Tous les symptdmes «positifs» disparaissent
au fil du temps pour se transformer en symptdmes «négatifs» avec une croissance
réduite des poils et des ongles, une hyperkératose, une atrophie de la peau et une
ostéoporose, dont l'origine s’explique initialement par une activité ostéoclastique accrue,
puis plus tard par 'immobilité (Leitha et al. 1996; Birklein 2006). Dans les évolutions
chroniques se développent des enraidissements articulaires, des raccourcissements
tendineux et des atrophies musculaires qui induisent une diminution de la mobilité
passive (Schwartzmann 987; Waldburger et al. 1998; Baron 2003; Birklein 2006).

1.3.6. Caractéristiques cliniques des altérations plastiques du systéme
nerveux central intervenant dans le SDRC chronique

Dans I'évolution de leur maladie, les patients souffrant d’'un SDRC développent a fré-
quence variable des symptdmes dont I'origine ne peut étre qu'imputable a des change-
ments neuroplastiques. Dans les «criteres de Budapest» figurent I'allodynie et I'hyperal-
gésie qui sont a considérer, comme cela a été dit, comme résultant d’une sensibilisation
centrale. En sus, il convient d’apprécier dans un méme contexte étiologique les troubles
moteurs, les dystonies et les myoclonies, tout comme I'expansion des douleurs.

En outre, une série de phénomeénes cliniques a été observée au courant de ces der-
nieres années qui nont pas été pris en compte dans les «criteres de Budapest». Il est
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important de les connaitre, d’autant plus qu’ils ne sont fréequemment observables
qu’au stade chronique de la maladie. Lorsqu’il s’agit d’évaluer des troubles que les
patients décrivent souvent de maniére bizarre, il est particulierement utile de les avoir
en mémoire. Ainsi, plusieurs patients relatent une symptomatologie de type négli-
gence qui ne leur permet de saisir des objets que sous contréle visuel (Galer et al.
2000). Il ne s’agit pas toutefois d’un syndrome de négligence classique, mais d’une
sensation « d’étrangeté » a I'égard de sa propre main (Férderreuther et al. 2004).
Cette sensation particuliere, tout comme l'altération de la faculté a reconnaitre quel
doigt isolé a été stimulé ou I'impossibilité a discerner la position précise d’une extré-
mité s’expliquent au mieux par l'influence d’altérations plastiques du systeme ner-
veux central (Forderreuther et al. 2004; Lewis et al. 2010).

Dans le SDRC, on observe souvent, en corrélation avec la durée de la maladie et la
présence d’une allodynie, une extension des anomalies sensorielles qui s’étendent
sur le quadrant supérieur ou sur la moitié du corps. La présence d’anormalités sen-
sorielles généralisées a également pu étre confirmée a I'aide d’un test quantitatif de la
sensibilité, quoigu’on ait pu exclure I'existence de Iésions structurelles du systeme
nerveux central a 'examen de résonance magnétique et aux examens neurophysiolo-
giques. On aimputé a l'origine de ces anormalités sensorielles un traitement pertur-
bé des d’influx nocifs dans le thalamus inférolatéral (Pette 1927; Mascher 1950; Thi-
mineur et al. 1998; Rommel et al. 1999 et 2001). En outre, on a pu enregistrer chez
des patients souffrant d’'un SDRC des sensations fantémes comme elles sont rappor-
tées aprés des amputations de membres, une apoplexie ou une paraplégie p.ex. et
qui sont interprétées comme étant la conséquence d’une réorganisation neurosenso-
rielle centrale prenant place lors d’une altération de la conduction sensorielle périphé-
rique. Les patients déclarent p.ex. éprouver des sensations au visage lorsque la main
affectée est touchée (McCabe et al. 2003).

1.3.7. Examen clinique du patient souffrant d’un SDRC

Aprés avoir fait une anamnese approfondie et avoir précisé le caractere des douleurs
selon les «criteres de Budapest», il est nécessaire d’effectuer un examen clinique
exhaustif. Dans le cadre d’un examen orthopédique, on mesure et documente I'ampli-
tude de toutes les articulations, proximales incluses. Les anomalies végétatives,
comme un cedeme ou une anormalité de la sudation, peuvent étre décelées clinique-
ment et documentées par photographie. La température cutanée devrait étre syste-
matiquement mesurée et notée au niveau de 5 mémes sites au membre affecté et au
membre sain. Hormis I'’évaluation de la motricité et des réflexes, I'examen neurolo-
gique comprend un test de la sensibilité qui prend en compte diverses formes d’allo-
dynie et d’hyperalgésie. Comme le SDRC tend a se propager, un examen du corps
entier devrait étre pratiqué. Vu que des études récentes ont montré que dans le
SDRC, les procédures thérapeutiques qui mettent 'accent sur I'activation, en négli-
geant les douleurs, sont plus efficaces que les traitements passifs centrés sur la dou-
leur (Ek et al. 2009), on utilise de plus en plus souvent des questionnaires spécifiques
appréciant la fonction. Ainsi, pour évaluer la fonction de la main p.ex., on devrait utili-
ser des questionnaires structurés comme le «Radboud Skills Questionnaire» ou le
«Michigan Hand Questionnaire» (Oerlemans et al. 2000; Schirmann et al. 2007;
Brunner et al. 2010).
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1.3.8. SDRC et psychisme

La discussion sur la psychogenése du SDRC est aussi ancienne que la maladie mais
elle n’a en rien perdu de son actualité, comme en témoignent des publications
récentes sur le profil de personnalité de patients souffrant de SDRC (Pollack 2010)
ou sur la psychogenése des anormalités motrices dans le SDRC (Lang et al. 2009).
Ce theme est un sujet de préoccupation majeure pour plusieurs raisons:

1. La discussion portant sur la psychogenéese du SDRC a perdu ces dernieres années
de son intérét dans le milieu des chercheurs, mais elle se poursuit sans relache en
dehors de ce cadre, chez les chirurgiens en exercice p.ex.

2. Comme cela a été signalé au chapitre «Epidémiologie», le SDRC est dans un trés
large pourcentage des cas associé a des colts élevés et engendre souvent le
versement d’une rente d’invalidité, raison pour laquelle il est nécessaire d’identifier
tous les facteurs qui peuvent participer a la maladie.

3. Les anormalités neuroplastiques contribuent largement aux symptémes du SDRC
chronique. Vu que la neuroplasticité ne caractérise pas des processus structuraux,
mais également fonctionnels et donc potentiellement réversibles au niveau du SNC
et qu’existe ici une étroite interconnexion des faisceaux sensori-moteurs et cogni-
tifs-émotionnels, il faut éclaircir quelle est la part qu’assument les facteurs psycho-
logiques et motivationnels.

En ce qui concerne les troubles affectifs, des études prospectives n‘ont pas montré de
différences entre patients ayant développé un SDRC apres une fracture du radius et
patients ayant subi la méme fracture sans développer cette complication (Puchalski
et Zyluk 2005). Ceci est confirmé par une étude de de Mos et al. (2008) qui avaient
analysé I'anamnese des patients souffrant d’'un SDRC a I'émergence de la maladie et
n‘avaient pas identifié de facteurs psychologiques associés (de Mos et al. 2008). Au
décours du SDRC, diverses études ont relevé des scores de dépression élevés avec
des taux de prévalence variant entre 31 % et 96 %. Des études comparatives prenant
en compte d’autres syndromes douloureux chroniques (radiculopathies, SDRC-II,
céphalées) n‘ont pas, dans la plupart des cas, décelé de différences significatives
entre SDRC-I et autres syndromes douloureux (Bruehl et al. 1996; Ciccione et al. 1997;
de Good et al. 1993; Geertzen et al. 1998; Monti et al. 1998). Une étude prospective
s’intéressant aux troubles d’angoisse a montré que des scores d’angoisse éleves
avant une opération étaient associés a une fréquence accrue de SDRC a 1 mois, mais
pas a 3 ou 6 mois d’évolution (Harden et al. 2003). Dans une seconde étude, aucune
corrélation entre angoisse préopératoire élevée et développement d’'un SDRC n’a été
mise en évidence (Feldman et al. 1999). Quoique les patients souffrant d’'un SDRC
aient des scores d’angoisse plus élevés que d’autres souffrant d’autres maladies non
douloureuses (maladies cardiaques p.ex.), on n’a pu déceler de différences significa-
tives en comparant leurs scores avec ceux retrouvés dans d’autres syndromes dou-
loureux chroniques (Bruehl et al. 1996; Ciccione et al. 1997; de Good et al. 1993; Gee-
rtzen et al. 1998; Monti et al. 1998). En ce qui concerne les événements de vie
stressants, plusieurs études ont montré que les patients souffrant d’'un SDRC y sont
plus fréquemment confrontés lorsque débute leur maladie que les sujets d’'un groupe-
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témoin (Geertzen et al. 1998; van Houdenhove et al. 1992). Pour ce qui a trait a la
somatisation et aux symptomes compulsifs, une méta-analyse des études consacrées
aux facteurs psychologiques dans le SDRC n’a pas décelé de différences significatives
avec d’autres syndromes douloureux ou maladies (Beerthuizen et al. 2009). De méme,
pour certains traits de personnalité, il n’y avait pas de différences significatives entre
patients souffrant d’'un SDRC ou d’autres maladies douloureuses. Plusieurs études ont
en revanche démontré que dans pratiquement toutes maladies douloureuses chro-
niques, les traits de personnalité peuvent s’accentuer, et dans ces cas on trouve un
large éventail de caractéristiques particulieres de personnalité (Monti et al. 1998). Il n’a
cependant pas été possible d’identifier une «personnalité-SDRC» spécifique.

En résumé, on ne trouve pas dans la littérature d’indices solides selon lesquels le
SDRC serait la conséquence d’une maladie psychique ou d’un trouble de la person-
nalité. Au décours de la maladie, un syndrome dépressif peut se surajouter ou des
traits de personnalité s’accentuer, comme tel est le cas dans d’autres syndromes
douloureux chroniques. Dans ce contexte, les douleurs évoquées, allodynie ou hype-
ralgésie p.ex., engendrent une pression psychologique bien plus importante que les
anormalités végétatives p.ex. (Rommel et al. 2005). Vu que les symptémes psycholo-
giques d’accompagnement peuvent également avoir une influence négative sur les
processus neuroplastiques, ils doivent étre pris en compte dans le diagnostic et trai-
tés de maniere ciblée.

1.4. Sous-types du SDRC

1.4.1. SDRC-I et SDRC-II

Selon sa définition, il n’y a pas de Iésion manifeste de nerfs périphériques dans le
SDRC de type | alors que dans le SDRC de type ll, la Iésion d’un nerf périphérique est
un critere diagnostique décisif. Au plan clinique, on décéle tant dans le SDRC-II que le
SDRC-I des anormalités végétatives-dystrophiques, sensorielles et motrices avec une
accentuation distale (Baron et al. 2003). Pour cette raison, la différentiation entre les
deux types de SDRC n’est aisée que dans les cas classiques de «causalgie majeure»
avec lésion nerveuse sévere. On retient d’apergus généraux que les patients souffrant
indubitablement d’'un SDRC-II (causalgie), qui dans 77 % des cas résulte d’une bles-
sure nerveuse par arme a feu (le nerf médian et le nerf sciatique sont le plus souvent
concernés), ne présentent dans 92 % des cas qu’une Iésion nerveuse partielle.

Finalement, compte tenu des données actuelles, il ne s’avere pas possible de décréter
a partir de quand une Iésion nerveuse est suffisamment sévere pour qu’elle autorise la
pose d’un diagnostic de SDRC-II. Lors de nombreuses blessures se produisent des
lésions de nerfs cutanés (rameau superficiel du nerf radial, rameau infrapatellaire du n.
fémoral p.ex.) qu’il n’est pas possible de mettre en évidence a I'aide de I'électroneuro-
graphie conventionnelle ou de I'examen clinique, mais qui néanmoins jouent vraisem-
blablement un réle-clé dans le SDRC (Janig 2010). Dans une étude de Dellon et al.
(2009 et 2010), des lésions d’afférences articulaires, des névromes de nerfs cutanés et
des compressions de nerfs périphériques ont été diagnostiquées a plusieurs reprises
a l'aide de blocs nerveux chez des patients chez qui un SDRC-I était suspecté a l'ori-
gine: I'exploration chirurgicale ou la neurolyse subséquente ont abouti dans 80 % des
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cas a une nette, voire a une trés nette réduction des symptémes. Les auteurs ont
conclu que le diagnostic de SDRC-I était souvent posé par erreur et qu’une lésion ner-
veuse curable était par trop fréequemment méconnue (Dellon et al. 2009 et 2010). Une
réponse favorable aux blocs sympathiques, a la sympathectomie et aux reconstruc-
tions nerveuses chirurgicales est également rapportée dans les cas de SDRC-Il apres
graves lésions de nerfs périphériques (Birch 2009; Hassantash et al. 2003).

Quoique de nombreux auteurs refusent aujourd’hui de différencier entre SDRC de
type | et Il du fait des difficultés d’opérer une distinction entre les deux, celle-ci
semble cependant, du fait des conséquences thérapeutiques qu’elle induit, bien fon-
dée, raison pour laquelle on doit rechercher chez chaque patient souffrant d’un
SDRC une lésion nerveuse. Ce n’est qu’apres avoir procédé a une approche clinique,
neurologique et électrophysiologique approfondie que la distinction entre le type | et
[l devrait étre opérée. Méme dans le cas d’une lésion isolée, mais clairement identi-
fiable, d’'un nerf cutané, il faut imputer la symptomatologie a un SDRC-II.

1.4.2. SDRC «froid» et «chaud»

Une autre possibilité de classification du SDRC en sous-groupes est de prendre en
compte la thermorégulation anormale de I'extrémité affectée. En condition de tempé-
rature ambiante normale, I'extrémité distale du membre atteint est dans 80 % des cas
de SDRC-I soit plus froide (20 % des cas), soit plus chaude (60 % des cas) que I'ex-
trémité indemne opposée (Baron et Maier 1996; Wasner et al. 2001). Vu que I'évolu-
tion clinique des patients qui présentaient d’emblée une extrémité plus froide que la
saine semblait moins favorable que celle observée chez les patients dont I'extrémité
atteinte était d’emblée plus chaude, une étude a été pratiquée, dans laquelle 50
patients souffrant d’un SDRC «chaud» d’une part, et 50 d’'un SDRC «froid» d’autre
part ont été comparés. Les patients souffrant d’'un SDRC froid relataient plus fré-
quemment a 'anamnese un évenement de vie particulierement stressant et des mala-
dies douloureuses chroniques que les autres patients souffrant d’'un SDRC chaud.
Dans le SDRC froid, I'incidence de dystonie était accrue et la douleur induite par le
froid plus fréquente. De plus, une baisse massive de la sensibilité était objectivable
au test sensoriel quantitatif (TSQ) chez les patients souffrant d’'un SDRC froid. En
revanche, dans les formes chaudes de SDRC, une hyperalgésie était plus fréequem-
ment observée au TSQ (Eberle et al. 2009).

Dans une étude de van der Laan et al. (1998), 74 des 1006 patients examinés souf-
frant d’'un SDRC avaient développé des complications sévéres telles qu’infections,
ulcérations, cedemes chroniques ou dystonie fixée. Ces problemes se manifestaient
plus frequemment a I'extrémité inférieure (65 %) et la majorité de ces patients avaient
eu d’emblée une extrémité froide (van der Laan et al. 1998).

Au total, s’est confirmée dans diverses études I'impression que le décours de la
forme «froide» du SDRC est moins favorable que celui de sa forme «chaude», raison
pour laquelle quelques auteurs ont estimé judicieux d’opérer une distinction entre les
deux (Birklein 2006).
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1.5. Répartition par stades et décours du SDRC

Il est mentionné dans la littérature que le SDRC évolue en 3 stades (aigu, intermé-
diaire, chronique et atrophique) (Schwartzmann et al. 1987; Waldburger et al. 1998).
En ce qui concerne la répartition des stades, des mesures de la température et de la
circulation sanguine cutanées effectuées sur le corps entier refroidi et réchauffé ont
permis d’identifier un type de régulation «chaud» (aigu, durée 4 mois), «intermédiaire»
(peau plus froide ou plus chaude, durée 15 mois) et «froid» (chronique, durée 28
mois), ce qui devrait corroborer la classification en stades (Wasner et al. 2001). Dans
une autre étude, I'auteur rapporte que la température cutanée est, dans le SDRC
chaud, élevée d’emblée puis 6 mois durant et qu’elle s’abaisse au fil de la chronicité
(Birklein). D’autres études montrent toutefois que I'évolution n’est pas uniforme, dans
la mesure ou chez 20 a 30 % des patients, I'extrémité touchée est froide d’emblée et
il N’y a pas de changement ultérieur de cette situation. Dans une étude de Bruehl et
al. (2002) faite sur 113 patients souffrant d’'un SDRC-I, trois sous-groupes différents
au plan clinique ont été distingués: des patients présentant en premier lieu:

a) des symptdbmes vasomoteurs;

b) des douleurs neuropathiques et des symptdmes sensoriels;

c) des signes aigus de SDRC témoignant d’une forme classique de SDRC.

La durée de la maladie et des douleurs ne différait pas entre les groupes, ce qui parle
contre la présence de différents stades (Bruehl et al. 2002).

Il est probable que I'évolution par les trois stades décrits auparavant est surtout
observable chez les patients souffrant d’'un «SDRC classique» (groupe ¢ de Bruehl),
alors que les patients qui souffrent au premier plan d’'une symptomatologie neuropa-
thique ou d’une forme primaire «froide» du SDRC développent plutdt les symptdmes
d’une sensibilisation centrale au cours de I'évolution.

1.6. Localisations du SDRC

Le SDRC se développe chez la plupart des patients suite a une blessure de la main
ou du pied et les données cliniques présentées jusqu’alors ont été récoltées avant
tout chez ces patients. Rarement, des formes localisées (a un seul doigt p.ex.) ou un
SDRC limité a des parties du corps de localisation proximale (genou, hanche, épaule)
sont observés (Baron 1996). La pose du diagnostic est ardue dans ces cas car il est
difficile de déceler (a I'’épaule ou a la hanche p.ex.) une enflure, une anomalie de la
sudation ou une discoloration cutanée en prenant le coté opposé a titre comparatif.
D’autres maladies qui peuvent également induire une enflure ou une hyperthermie
sont encore plus difficiles a délimiter qu’au niveau distal des extrémités.

1.6.1. Epaule

Dans la littérature, le SDRC de I'épaule est fréquemment abordé dans le cadre du
syndrome épaule-main apres apoplexie (Geurts ACH et al. 2000). En outre, I'’épaule
est frequemment impliquée dans le SDRC de la main avec expansion proximale. |l
n'est pas facile de distinguer le SDRC de I'épaule d’autres affections de cette articula-
tion, la «frozen shoulder» p.ex. Certains auteurs remarquent a ce propos que leurs
caractéristiques cliniques et paracliniques sont similaires, avec une hyperfixation pré-
sente a la scintigraphie et une déminéralisation a la radiologie conventionnelle (Muller
LP et al. 2000). D’autres considerent qu’'un SDRC peut se dissimuler derriere les cas
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de «frozen shoulder» (Waldburger et al. 1992). Vu que les symptémes végétatifs sont
fort discrets dans le SDRC de I'épaule (Waldburger et al. 1998), la présence de symp-
tdmes somato-sensoriels (allodynie, hyperalgésie mécanique p.ex.) peut étre utile
pour la pose du diagnostic quoique dans la littérature, des criteres permettant d’opé-
rer clairement la césure entre SDRC et autres affections de I'épaule ne soient pas
décrits. Pour cette raison, on devrait pratiquer chez tous les patients chez qui un
SDRC de I'épaule est suspecté un examen clinique et radiologique approfondi afin
d’exclure fiablement d’autres affections de cette région.

1.6.2. Hanche

La problématique du diagnostic de SDRC de la hanche est similaire a celle de I'ép-
aule. Le symptéme-clé de la douleur et de la limitation fonctionnelle sévere mis a part,
on ne décele pratiquement pas de symptémes végétatifs tels qu’enflure et altérations
cutanées. Dans la littérature francophone, de larges séries de cas d’algodystrophies,
durant la grossesse p.ex., ont été publiées avec pour la plupart une évolution favo-
rable (Lequesne 1968; Poncelet et al. 1999). En outre, un développement spontané
de SDRC de la hanche est fréquemment observé chez des hommes d’age moyen
(Acquaviva et al. 1982). Il s’agit vraisemblablement, pour le moins chez certains
patients, d’'une ostéoporose transitoire que quelques auteurs considérent étre une
forme réversible de I'ostéonécrose aseptique de hanche (Hofmann et al. 2000).
Comme c’est le cas pour I'épaule, il faut procéder a des mesures d’éclaircissement
approfondies pour évaluer les possibles diagnostics différentiels.

1.6.3 Genou

Au genou, le SDRC a surtout été observé au titre de complication faisant suite a une
|ésion traumatique du rameau infrapatellaire du nerf fémoral (ou nerf saphene) (Poe-
ling et al. 1988; Kataoka et al. 1990; Rommel et al. 2009) et pour cette raison, il doit
étre taxé de SDRC-II. Une lésion d’autres nerfs cutanés est envisageable comme
étiologie: la localisation exposée du rameau infrapatellaire a la partie antérieure du
genou semble constituer un facteur de risque (Rommel et al. 2009). Dans une étude
de Poeling et al. (1988), les auteurs ont suspecté chez 35 patients souffrant d’un
SDRC du genou la présence d’une Iésion du rameau infrapatellaire du nerf fémoral.
La majorité des patients présentaient des signes de dérégulation végétative: le pro-
nostic était meilleur si le genou affecté présentait une hyperthermie par rapport au
cOté sain et si le traitement débutait dans la premiere année suite a la lésion, que si le
genou atteint était plus froid que 'indemne et si le traitement n’était instauré que tar-
divement (Poeling et al. 1988).

1.6.4. Téte/Tronc

Le développement d’'un SDRC de la téte ou de la face a été décrit, lors de présenta-
tions de cas, généralement apres un traumatisme facio-buccal: au plan clinique, une
douleur ayant le caractere d’une brQlure et des troubles de la sensibilité (allodynie et
hyperalgésie) se situaient au premier-plan. Les troubles vegétatifs et moteurs/tro-
phiques sont rares, raison pour laquelle la plupart des cas publiés jusqu’a présent ne
peuvent étre taxés de SDRC si I'on applique les «criteres de Budapest» (Veldman et
Jacobs 1994; Melis et al. 2002).
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Un SDRC du tronc a été rapporté dans 3 casuistiques suite a des interventions
chirurgicales effectuées sur la poitrine (mastectomie, plastie de réduction mammaire)
(Steinberg et Stueber 1998; Papay et al. 1997; Rasmussen et al. 2009). A I'origine de
ces cas, chez lesquels une rougeur locale, une hyperpathie, une enflure et une allody-
nie peuvent étre observées, il faut rechercher vraisemblablement une Iésion de
rameaux nerveux cutanés, du nerf intercostobrachial p.ex. qui nait d’'une branche du
deuxieme nerf intercostal (des branches du 3™ et du 4¢™ nerf intercostal sont en
partie également impliquées) (Rasmussen et al. 2009). Pour cette raison, il faut inclure
cette forme particuliere dans les SDRC-II. Chez les patients qui développent un
SDRC apres lésion du plexus brachial ou apres une blessure du bras, on observe
souvent une irradiation des douleurs en direction du thorax ipsilatéral qui est mise sur
le compte d’une sensibilisation des neurones de la corne postérieure. Secondaire-
ment, la douleur se projette dans le territoire desservi par le nerf intercostobrachial ou
I'on observe au test sensoriel quantitatif (QST) un abaissement du seuil de la douleur
a la pression (Rasmussen et al. 2009). Dans ces cas, il faut plutét considérer que I'ex-
tension des douleurs en direction de la poitrine est la conséquence de processus
neuroplastiques induisant un syndrome du quadrant supérieur (Leriche et Fontaine
1925; Rommel et al. 1999). Il n’y a pas ici de SDRC localisé de la région du thorax
avec une symptomatologie végétative caractéristique.

Un SDRC de la colonne vertébrale a été décrit dans diverses publications anciennes,
souvent apres une contusion banale (Kimmel 1885) ou une distorsion de la colonne
cervicale (Buhring 1984; Dequeker et al. 1968; Waldburger et al. 1998), suite aux-
quelles un syndrome de douleurs chroniques, une déminéralisation des corps verté-
braux, mais également des troubles sensoriels locaux s’étaient développés. Sil'on se
réfere aux nouveaux criteres diagnostiques, il s’avere que ces affections ne peuvent
guere encore étre taxées de SDRC, car lors d’affections de la partie médiane du
corps, on ne peut mettre en évidence de différences droite-gauche en ce qui con-
cerne la température cutanée ou la présence d’une enflure p.ex. et il n‘est également
pas possible d’objectiver des déficits moteurs.

1.6.5. Formes a foyers multiples du SDRC

Dans une étude de Riffat et al. (1986), on a observé chez 3 de 69 patients souffrant
d’'un SDRC une propagation de la maladie avec participation de plusieurs articula-
tions et altérations tant a la radiologie conventionnelle qu’a la scintigraphie. Veldman
et al. (1996) ont analysé 1183 cas et fait part des découvertes suivantes: chez 10
patients, la maladie avait débuté en affectant simultanément deux extrémités; chez
34 patients, la symptomatologie du SDRC s’était réenflammée apres un long intervalle
libre; et chez 76 patients, la symptomatologie du SDRC s’était développée dans une
ou plusieurs extrémités supplémentaires. Les patients étaient plus jeunes en début
de maladie que les autres et souffraient plus fréquemment d’'une forme primaire
«froide» du SDRC; chez 53 % d’entre eux, le SDRC s’était développé spontanément
au niveau d’extrémités supplémentaires (Veldman et al. 1996). La manifestation spon-
tanée du «SDRC multifocal» chez des patient généralement plus jeunes que les
autres et qui initialement présentent une extrémité plus froide que 'opposée peut
constituer un indice selon lequel une composante génétique est impliquée dans ce
type d’évolution.
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1.7. Exemples cliniques

1.7.1. Premier exemple (fig. 1 et 2)

o . .
Figure 1 Figure 2

Tailleur de pierre de 44 ans ayant bénéficié en mars 2012 d’une ostéotomie de valgi-
sation du tibia gauche en raison d’'une gonarthrose évoluée. En phase postopératoire,
un hématome se forme au mollet, le patient se plaint de douleurs importantes du
genou et du mollet et de douleurs du pied au caractere de brllures qui s’accentuent,
jambe ballante (phénomeéne d’orthostase), ainsi que des symptoémes végétatifs,
moteurs et sensoriels.

Un diagnostic de SDRC de type Il sur Iésion du nerf péronier commun est retenu sur
la base des «criteres de Budapest» et de la scintigraphie dont le résultat est typique.

A I'examen, la jambe et le pied ont une décoloration bleuatre-livide et présentent une
enflure par rapport au coté opposé, le dessin du réseau superficiel des veines du dos
du pied est effacé. Il y a une nette hyperthermie du pied gauche (valeur moyenne
obtenue a I'aide du thermometre a infrarouge apres 5 mesures 31,9°C au pied droit,
et 33,1°C au pied gauche : différence 1,2°C). Douleur a la pression exercée sur la
cheville et les articulations proximales des orteils, parésie des releveurs du pied et
des orteils de grade 4-5/5. Hypoesthésie et hypoalgésie en chaussette, douleur au
toucher léger sur le dos du pied (nerf péronier superficiel) et douleur lors de I'examen
du toucher effectué a I'aide d’un objet pointu (allodynie et hyperalgésie mécaniques).
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1.7.2. Deuxiéme exemple (fig. 3-5)

—

Y

Figure 3 Figure 4

l l
Homme agé de 58 ans ayant été victime, il y a 3 ans et 7 mois, d’une blessure par
outil de fraisage de la main droite avec fracture ouverte de la base du 2°™ métacar-
pien, section des fléchisseurs profond et superficiel de I'index en zone IV, du fléchis-
seur profond du médius en zone IV, du nerf ulnaire de 'index, ainsi que du nerf digital

commun du 2¢™ espace et délabrement musculaire di au fraisage du premier espace
interdigital.

Figure 5
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Diagnostic (prenant en compte les «criteres de Budapest»): SDRC-II résiduel de la
main droite dominante, avec sévere entrave fonctionnelle en raison d’une nette dimi-
nution de la mobilité du pouce, de I'index et du médius, perte de force et main prati-
quement non résiliente en raison des douleurs.

A droite pale coloris cutané de la main. Les parties molles au-dessus de l'index et du
médius sont amaigries, comparées a celles du c6té droit avec un plissement de la
peau nettement amoindri surtout a hauteur des articulations interphalangiennes
proximales. Peau brillante. Creux dans la commissure du pouce a droite en raison
d’un défect musculaire. Hypersudation majeure de la main droite. Température super-
ficielle nettement plus élevée a droite qu’a gauche (dos de la main >2°, paume > 3.5°).
Hyperalgésie et allodynie mécanique au niveau palmaire et dorsal de l'index et du
meédius.

2. Diagnostic paraclinique
Christian Maihofner

[N’y a pas d’examen paraclinique que I'on pourrait taxer et utiliser au titre de «gold
standard» dans le diagnostic du SDRC - le diagnostic satisfaisant aux directives
actuelles est fondé sur des critéres opérationnels cliniques et anamnestiques que I'on
vient de voir. Pour confirmer le diagnostic, des examens paracliniques peuvent étre
utilisés et servir d’auxiliaires: ils ne sont toutefois pas appropriés au titre de procédés
de screening en raison de leur faible sensibilité et de leur spécificité modérée (Schur-
mann et al. 2007). Méme si les constatations faites lors de la pratique d’examens
paracliniques sont normales, on ne peut pas pour autant exclure formellement un
SDRC et on ne devrait pas pour cette raison différer le traitement. On dispose des
examens paracliniques suivants:

* L es radiographies conventionnelles de 'extrémité concernée peuvent, surtout si
elles sont comparatives avec le coté sain, montrer 2 a 8 semaines apres le trauma-
tisme des altérations sous forme d’'images mouchetées et déminéralisées suggérant
une ostéoporose de localisation juxta-articulaire (Schurmann et al. 2007; Albazaz
et al. 2008). Au décours, les régions affectées peuvent adopter une teinte de verre
dépoli ou présenter des érosions corticales périarticulaires (Fournier et Holder
1998). On ne conseille pas d’effectuer des radiographies pour documenter I'évolu-
tion.

* Tel est également le cas pour la scintigraphie osseuse en 3 temps aux disphos-
phonates marqués de technétium-99m: elle ne sert également pas a documenter
I’évolution (Zyluk et Birkenfeld 1999; Brunner et al. 2008) mais peut a la rigueur ser-
vir d’étai diagnostique. Une perfusion globalement accrue par rapport au coté sain
peut étre observée en phase précoce de la scintigraphie. En outre, on observe un
accroissement d’activité dans la phase vasculo-tissulaire, en particulier dans la
région des articulations métacarpo-phalangiennes et en zone juxta-corticale. La
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présence en phase tardive (phase osseuse) d’une hyperfixation en forme de bande
a proximité de l'articulation parle pour la présence d’'un SDRC, avec parfois une par-
ticipation des segments distaux de I'ulna et du radius (Kozin et al. 1981; Holder et
Mackinnon 1984). Suivant la durée des symptémes, la sensibilité la plus élevée est
atteinte apres une latence de 7 semaines suite a I'’émergence des symptdmes (Park
et al. 2009), pour décroitre alors nettement au décours ultérieur de la maladie
(Schurmann et al. 2007). En phase aigué du SDRC, on accorde a la scintigraphie
une valeur pronostique en ce qui concerne sa sévérité (Atkins et al. 1993) et sa
réponse au traitement (Zyluk et Birkenfeld 1999). Dans une étude, on a chiffré sa
sensibilité a 69 % et sa spécificité a 75 % en cas d’hyperfixation observée en phase
tardive dans les premiers 5 mois aprées le début du SDRC. La méthode a été consi-
dérée étre utile dans les 5 premiers mois aprées I'apparition des symptémes (WUp-
penhorst et al. 2010). Il faut cependant prendre en considération qu’une fracture
récente peut engendrer des anomalies dans chacune des trois phases et qu’on ne
doit pas prendre ces aires Iésionnelles en considération (Zyluk 1999).

’examen de résonance magnétique de I'extrémité concernée sert surtout a écar-
ter certains diagnostics différentiels ou a mettre une fracture occulte en évidence.
Du fait que sa sensibilité est nulle au stade précoce du SDRC (Schurmann et al.
2007), elle ne contribue pas au diagnostic. Classiquement, on observe au stade
aigu du SDRC un épaississement de la peau ainsi qu’une prise de contraste sous-
cutané et périarticulaire aprés injection de gadolinium, ainsi que des altérations
cedémateuses dans le tissu conjonctif et la musculature (Schweitzer et al. 1995).
Egalement en phase précoce de la maladie, un épanchement articulaire (Graif et al.
1998) peut étre observé alors que dans I'évolution vers la chronicité, des atrophies
et une fibrose du tissu périarticulaire deviennent apparentes (Albazaz et al. 2008).
Tous ces signes ne sont toutefois pas spécifiques du SDRC et ne livrent que des
indices complémentaires.

Afin d’objectiver le profil somatosensoriel, on peut réaliser un test sensoriel quan-
titatif (TSQ) (Rommel et al. 2001; Rolke et al. 2006a et 2006b). Le patient est
prié de coter, en les comparant a ceux appliqués au c6té sain, des stimuli standar-
disés mécaniques et thermiques ou engendrant une vibration ou une pression, d’in-
tensité variable selon une échelle de 0 (ni douloureux, ni désagréable) a 100 (douleur
insupportable); en outre, il doit signaler s'’il pergoit un stimulus des plus discrets
(appliqué par les monofilaments de von Frey) et s'il peut faire la distinction entre
caractere pointu et émoussé d’un objet (stimulation a la pigdre d’aiguille). Les don-
nées obtenues sont dans le cas idéal comparées aux valeurs de référence obtenues
chez des volontaires en bonne santé et publiées par le Deutscher Forschungsver-
band Neuropathischer Schmerz (DFNS) (Rolke et al. 2006a). Pour les enfants
existent d’autres valeurs de référence (Sethna et al. 2007). On peut obtenir un résul-
tat faux négatif lorsque I'atteinte est bilatérale: il devrait dans le doute étre remis en
question (Baron 2006). La procédure diagnostique, qui dure environ une heure, est
en pratique clinique quotidienne d’importance limitée actuellement. SiI'on utilise
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comme seuls instruments un coton monté et un cure-dent, on peut déja avoir une
premiére impression tout en gagnant du temps et en faisant des économies.

Pour mesurer des différences de température de maniére comparative, on peut
faire usage, hormis d’'un thermometre a infrarouge, de la thermographie a infra-
rouge. On peut toutefois observer une différence de température également chez
beaucoup de sujets en bonne santé, surtout lorsque la mesure est faite en phase
posttraumatique précoce (Schurmann et al. 1999): elle ne doit donc pas forcément
témoigner d’'une vasomotricité pathologique. Classiquement, au stade précoce du
SDRGC, on enregistre frequemment une hyperthermie de I'extrémité affectée; par la
suite, sa température est plutdt inférieure a celle du coté sain. La faible sensibilité de
la thermographie peut étre améliorée en mesurant la régulation thermique a l'aide
d’un stress autonome (abaissement de la température ambiante p.ex.) (Wasner et al.
2001).

Il N’y a pas d’examens de laboratoire qui soient spécifiques du SDRC. On devrait
cependant effectuer des examens de routine pour exclure une autre genese poten-
tielle des troubles, infectieuse en particulier. Au plan systémique, il n'y a générale-
ment pas de leucocytose dans le SDRC et la CRP est normale. Dans certaines
études, on a décelé des valeurs élevées pour la substance P, le calcitonin gene-
related peptide (CGRP), I'interleukine-2 et -8 ainsi que le TNF-a (Birklein et al. 2991;
Schinkel et al. 2006; Uceleyr et al. 2007). Ces parameétres n‘ont pas fait de percée
au titre d’auxiliaires diagnostiques dans la routine clinique quotidienne, du fait de
leur manque de spécificité. Tout récemment, une disposition génétique associée
aux antigénes HLA, les antigénes HLA-B62 et HLA-DQS8 en particulier, a été postu-
lée (de Rooij et al. 2009). D’autres études ont également décelé une association
avec divers auto-anticorps qui pourraient a I'avenir étre d’'un apport diagnostique
(Boebel et al. 2005; Kohr et al. 2009).

Aux mesures électrophysiologiques, tant des fibres sensorielles (PSE, potentiels
évoqués somesthésiques) que motrices (SMT, stimulation magnétique transcra-
nienne), les patients souffrant d’'un SDRC de type | obtiennent un résultat normal
(Turton et al. 2007). En 'absence d’une sélection préalable en SDRC de type | et de
type Il, il est possible de démontrer chez 24 % des patients des PSE singuliers et
chez 46 % une vitesse de conduction nerveuse (VCN) pathologique (Rommel et al.
2001): ainsi, a I'aide de ces examens, il est en partie possible d’opérer un tri entre
SDRC-I et SDRC-II. Une étude électromyographique faite chez des patients présen-
tant un décours chronique et une dystonie a montré un potentiel de réglage actif de la
force diminué ainsi qu’une plus forte activation lors de I'étirement passif des muscles,
que lors de I'innervation volontaire (van de Beek et al. 2002). En principe, I'indication
a la pratique d’un examen neurophysiologique devrait étre posée plutdt avec parci-
monie, vu le caractere douloureux et désagréable de ces procédures éprouvé par le
patient.
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3. Synthése pour la pratique clinique quotidienne

La pose du diagnostic de SDRC se fonde cliniguement sur la base d’'une anamnése

approfondie et d’un examen clinique et neurologique détaillé. En appliquant les cri-
téres opérationnels révisés en 2003 («criteres de Budapest»), il est possible de dia-
gnostiquer un SDRC en disposant d’une sensibilité et d’une spécificité suffisantes

pour la routine clinique quotidienne.

Pour étayer le diagnostic, des examens paracliniques peuvent étre utilisés qui ne
devraient cependant pas influencer 'indication a la mise en ceuvre d’un traitement,
méme si leurs résultats sont normaux. Les radiographies conventionnelles compara-
tives avec le coté sain démontrant une éventuelle déminéralisation des zones affec-
tées peuvent avoir une influence sur la décision de poser l'indication a un traitement
favorisant le métabolisme osseux. En outre, la scintigraphie en 3 temps, montrant, en
phase osseuse en particulier, une hyperfixation a forme caractéristique de bande a
proximité des articulations, un thermometre a infrarouge pour vérifier la différence de
température, et un test sensoriel quantitatif visant a la découverte et a I'analyse de
I'évolution d’une anomalie sensorielle et de I'efficacité de son traitement peuvent avoir
leur indication. Afin de différencier les types | et Il du SDRC, on peut pratiquer des
examens électrophysiologiques et, afin d’exclure certains diagnostics différentiels,
infectieux en particulier, on peut réaliser certains examens de laboratoire. ’examen
de résonance magnétique joue lui aussi un réle dans le diagnostic différentiel et per-
met de déceler les structures cedématiées dans le cadre du SDRC.
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Comme il en a amplement été fait état aux chapitres précédents, le syndrome dou-
loureux régional complexe (SDRC) se manifeste sous forme d’un large éventail de
symptoémes comprenant des anormalités sensorielles, autonomes, motrices et tro-
phiques. Ces anormalités se manifestent chez chaque individu différemment et, clas-
siqguement, elles se modifient au cours de la maladie. En pratique clinique quoti-
dienne, le large spectre des manifestations cliniques non spécifiques et I'absence
d’altérations pathognomiques peuvent souvent rendre laborieuse la distinction avec
d’autres maladies au décours similaire. Par conséquent, le diagnostic différentiel du
SDRC est vaste. Selon les deux criteres diagnostiques conseillés et appliqués a
I’heure actuelle (criteres de I'|ASP [Merskey et Bogduk 1994] et critéeres de Budapest
[Harden et al. 2007)], le diagnostic de SDRC n’est licite qu’a condition que n’existe
pas d’autre diagnostic qui serait mieux susceptible d’expliquer les symptémes pré-
sentés et les constatations faites. Il n’est pas nécessaire, selon le consensus d’ex-
perts, de pratiquer des mesures d’éclaircissements supplémentaires: elles ne servent
tout au plus qu’a écarter d’autres maladies sous-jacentes (Brunner et al. 2008). Ainsi,
un examen de laboratoire peut dévoiler des indices évocateurs d’'une maladie inflam-
matoire systémique, un examen d’imagerie médicale objectiver des Iésions structu-
relles, ou un examen électrophysiologique mettre en évidence une anomalie de
conduction nerveuse.

A la table 1, les diagnostics différentiels les plus fréquents du SDRC sont résumés,
sans que la liste ne soit exhaustive. Il n’est pas rare que I'on s’interroge, dans les
suites précoces d’un traumatisme ou d’une intervention chirurgicale, si le cadre cli-
nique observé correspond, compte tenu de la situation, a I'état escompté, voire a
un décours prolongé certes, mais encore normal, ou s’il s'agit d’'une manifestation
premiere d’un SDRC (fig. 1). La phase précoce se traduit en premiere ligne par une
enflure douloureuse de I'extrémité affectée (Schurmann et al. 2000; Veldman et al.
1993). La tendance a I'cedéme régresse continuellement dans I'évolution (Veldman
et al. 1993). Au plan du diagnostic différentiel, ce sont avant tout les infections et les
processus inflammatoires qu'il faut écarter dans la phase précoce. lls doivent, suivant
la situation présente, bénéficier de mesures d’éclaircissement approfondies. Au
décours ultérieur, le diagnostic différentiel s’oriente selon I'état clinique présent et doit
étre élaboré individuellement.
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Etats postopératoires, posttraumatiques

Evolutions postopératoires posttraumatiques (retardées)

Douleurs neuropathiques

Polyneuropathies périphériques
Syndromes de compression nerveuse
Radiculopathies

Atteintes plexuelles

Névralgie post-herpétique

Causes osseuses

Ostéonécroses (fig. 2)
Réactions de stress osseux
Fractures (par fatigue) (fig. 3)
Ostéomyélite

Causes vasculaires

Thrombose veineuse profonde
Insuffisance veineuse chronique
Athérosclérose

Lymphcedéme (fig. 4)
Acrocyanose

Maladie de Raynaud (fig. 5)
Erythromélalgie

Maladies inflammatoires, infections

Tendinite

Bursite

Maladies rhumatismales inflammatoires (fig. 6-8)
Arthrite septique

Erysipéle

Causes dermatologiques

Borréliose de Lyme

Erythéme migrant

Acrodermatite chronique atrophiante
Dermatite de contact

Erythéme migrant

Acrodermatite chronique atrophiante
Dermatite de contact

Rhumatismes des parties molles

Surcharge, sollicitation inappropriée
Tendinose

Syndrome myofascial

Bursopathie

Fibromyalgie

Causes psychologiques

Troubles somatoformes
Troubles factices (fig. 9)

Table 1 Diagnostics différentiels du syndrome douloureux régional complexe
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Figure 1 Enflure persistante aprés distorsion de I’arriére pied (image issue de la clinique universitaire du Balgrist)

Figure 2 Ostéonécrose du Figure 3 Fracture de stress du 5*™ métatarsien (image issue de la clinique
talus (image issue de la clinique universitaire du Balgrist)
universitaire du Balgrist)
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Figure 4 Lymphcedéme de la main droite (image issue de la clinique universitaire du Balgrist)

Figure 5 Syndrome de Raynaud (image issue de la clinique universitaire du Balgrist)
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Figure 6 Arthrite radiocarpienne gauche (image issue de la clinique universitaire du Balgrist)

Figure 7 Dactylite du 3™ orteil (image issue de la clinique universitaire du Balgrist)
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Figure 8 Attaque aigué de goutte (image issue de la clinique universitaire du Balgrist)

e
Figure 9 Trouble factice (cedéme dur de Secrétan) (image issue de la clinique universitaire du Balgrist)
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1. Introduction

Les troubles factices ne sont pas aussi rares que 'on ne I'imagine généralement. Leur
manifestation clinique est toutefois tres hétérogene. Jusqu’a présent, de nombreux
cas isolés ou des séries de cas (Eckhardt-Henn 1999; Katzer 1997) ont été publiés. Il
n’existe cependant pas d’études empiriques systématiques. Ceci réside notamment
dans la difficulté a découvrir la nature artificielle de troubles et de Iésions simulés. Est
inclus dans la définition d’'un comportement autodestructeur qu’il est considéré inap-
proprié par la société. Pour cette raison, il n’est pas volontiers concédé. Il faut le dis-
tinguer d’autre formes de lésions auto-infligées, les tatouages, les piercings, les cir-
concisions et d’autres encore (Petermann et Nitkowski 2008). Dans la littérature, les
publications sur ce theme sont surtout du domaine de la dermatologie (coupures,
griffures, grattements, br0lures, ébouillantements, troubles de la cicatrisation, etc.).
Suivent en fréquence celles consacrées aux blessures auto-infligées des enfants et
adolescents. Le médecin généraliste voit surtout des états fébriles factices, des ané-
mies, des troubles d’organes fonctionnels et des troubles de la cicatrisation. En
chirurgie, ce sont les présentations de Iésions des extrémités qui prédominent. Vu
que la main est d’acces facile et qu’elle peut étre observée par des tiers, elle est une
des parties du corps qui est fréquemment la cible de blessures auto-infligées (Kas-
dan 1998; Friedman 1988 cité dans Kasdan). En psychiatrie, les blessures auto-infli-
gées sont thématisées lorsqu’elles se développent dans le cadre d’un trouble psy-
chique ou, si apres de nombreuses années de mesures invasives, le doute quant a
la nature auto-infligée de la Iésion n’est plus permis (Rothenhausler et Kapfhammer
2002).

Bon nombre de cas de blessures auto-infligées, dont on ne peut citer le chiffre exact,
restent occultes. Les patients chez qui un comportement automutilant se combine
avec une algie chronique, comme un SDRC, ou chez qui la Iésion auto-infligée se
situe a l'arriere-plan du SDRC posent en particulier de gros problemes. La plus vaste
série de cas, 41 au total et unique en son genre, de SDRC de genése factice ou a
composante factice a été publiée en 2008 par Mailis-Grignon et al. Dans une mono-
graphie consacrée au SDRC, le diagnostic différentiel de troubles factices ne doit pas
faire défaut. Ce chapitre est pour cette raison consacré aux aspects cliniques, aux
diagnostics différentiels et aux recommandations de traitement des troubles factices,
et de plus, au SDRC en rapport a des troubles factices.

2. Définition, classification et épidémiologie

On dénomme troubles factices (facticious disorders en anglais) un groupe de mala-
dies dont le symptdme essentiel consiste a induire, aggraver ou simuler des symp-
tdmes somatiques ou psychiques en vue d’obtenir une hospitalisation, un traitement
médical et, en particulier, des mesures invasives (opérations, procédures diagnos-
tiqgues complexes) (Eckhardt-Henn 1999). Au plan terminologique existe dans la litté-
rature une certaine confusion (Freyberg 1997). Des sujets sains peuvent en effet se
blesser volontairement pour obtenir des prestations des assurances sociales (PUs-
chel 1998), pour simuler un délit (afin d’en accuser un tiers ou pour forcer le paiement
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de dommages-intérét) ou afin d’obtenir une amélioration des conditions de détention,
voire une dispense d’exécution de la peine (Zinka et Rauch 2007).

Dans sa classification, Plassmann distingue entre trouble factice occulte, automutila-
tion apparente, syndrome de Minchhausen ainsi que syndrome de Minchhausen
infligé par des proches (Plassmann 1996, cité par Freyberger 1997). Favazza pour sa
part classe le comportement automutilant en blessures auto-infligées séveres, sté-
réotypées, et superficielles a modérées (Favazza 1998, cité dans Petermann 2008).
Eldridge et al. ont proposé une classification des «lésions psychopathologiques de la
main»: ils distinguent les catégories psychopathologiques de conversion (motivation
inconsciente, mise en ceuvre inconsciente), de troubles factices (motivation incons-
ciente, mise en ceuvre consciente) et de simulation (motivation consciente, mise en
ceuvre consciente). En outre, ils différencient les catégories de manifestations cli-
niques suivantes: (1) création ou manipulation d’une blessure, (2) cedémes artificiels,
(8) dystonies psychopathologiques, (4) anormalités sensorielles psychopathologiques
et «SDRC psychopathologique». Sous ce dernier terme, ils congoivent la manifesta-
tion clinique d’'un SDRC générée artificiellement (Eldridge et al. 2008). Willenberg pro-
pose de «concevoir que les formes manifestes de comportement autodestructif se
situent a I'intersection des parametres (Willenberg 2000, p. 155):

* type de communication du comportement autodestructif,
* degré de secret de I'acte accompli,
* degré de conscience de I'acte accompli.»

Kapfhammer propose en présence de symptémes de somatisation sévere de distin-
guer les «éléments qualifiant le comportement du malade» suivants:

¢ affectivité négative

¢ alexithymie/somatothymie: «difficulté a distinguer entre sensations somatiques et
émotions, a verbaliser ses sentiments et a les placer dans un contexte existentiel
significatif...»

¢ hypochondrie/craintes sur son état de santé/«attribution des origines présumées
de maladie a une cause extérieure»

¢ destructivité (Kapfhammer 2005).

Il nexiste pas encore de nosologie acceptée par toutes les disciplines médicales spé-
cialisées, encore moins de classification au fondement scientifique (Eckhardt 1996;
Kasdan 1998).

Dans leurs contributions visant a améliorer la classification de ces troubles, psy-
chiatres et psychologues mettent en exergue hormis I’élément conscient ou incons-
cient de l'acte (d’automutilation) son aspect communicatif et relationnel (type de com-
munication, clandestinité). Dans I'approche interdisciplinaire de ces patientes et
patients, nous proposons de faire dans les deux groupes principaux de Iésions auto-
infligées, apparentes et dissimulées, les distinctions suivantes:
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Formes de Iésions auto-infligées apparentes dissimulées (*/;env.; Katzer 1997)

automutilante coupure, bralure (cigarette), induire de la fievre,
avaler un bout de métal p.ex. blessures, abcés, corps étranger,
hémorragie etc.
induite (la pratique de la amputation p.ex. diagnostic invasif, ablation
Iésion est déléguée au médecin) d'organes amputations

Vu que les patients font frequemment des données inexactes ou mettent un voile sur
leur comportement automutilant, il est difficile de pratiquer des études épidémiolo-
giques précises. Les automutilations ne sont pas incluses dans les statistiques offi-
cielles (Molhoff 1998). Des taux de prévalence de 0,5 a 2 % sont cités chez des
patients consultant un généraliste (Eckhardt-Henn 1999; Rothenhausler et Kapfham-
mer 2002). Dans des publications plus récentes, on chiffre méme a 4 % la prévalence
a 6 mois (Petermann et Mitkowski 2008). Chez des jeunes de moins de 14 ans, des
taux de prévalence de 11 % sont rapportés (Zinka et Rauch 2007). Les maladies et
blessures auto-infligées sont plus fréquentes chez les femmes (75 a 80 %), alors que
les hommes pratiquent «le porte-a-porte hospitalier» (syndrome de Minchhausen)
bien plus souvent (90 %) (Rothenhausler et Kampfhammer 2002). Chez les femmes,
on est frappé que 50 % d’entre elles pratiquent un métier de santé (Kapfhammer
1998; Katzer 1997; Rothenhausler et Kapfhammer 2002).

3. Manifestations cliniques

Nous souhaitons porter ici notre attention aux manifestations cliniques qui se déve-
loppent apres des traumatismes triviaux et qui fréequemment sont tout d’abord consi-
dérées étre des SDRC. Selon I'expérience, il s’avére que I'extrémité supérieure est
plus souvent impliquée.

On se doit de citer, au titre de forme particuliere de troubles factices, le syndrome
de Miinchhausen. Ce terme remonte a Asher (Asher 1951, cité par Rothenhausler
2002) qui s’est inspiré des aventures fantastiques du baron de Minchhausen (1720-
1797). Lélément caractéristique du patient souffrant de ce syndrome est la présenta-
tion dramatique qu’il fait de ses maladies ou de ses symptomes simulés, liés a des
mensonges maladifs (pseudologie fantastique) ainsi qu’a des pérégrinations multiples
dans différents services ou hépitaux (Folks 1995; Rothenhausler 2002; Kapfhammer
1998). Le syndrome de Miinchhausen va de pair avec une interaction médecin-malade
pathologique marquée frequemment par des conflits sadomasochistes. Le médecin
traitant est mis au pied du mur et conduit a mettre en ceuvre des interventions ou des
traitements de plus en plus invasifs et risqués (Rothenhausler 2002). Il est impliqué
dans ce «monologue corporel autodestructif» et il assume, comme représentant du
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patient, 'automutilation (Kapfhammer 1998). Les troubles factices peuvent également
étre produits par des parents, la mere en particulier, sur leur enfant. On parle dans ce
cas de «syndrome de Minchhausen par procuration» ou d’un syndrome de Meadow
(Meadow 1977 [62] dans Folks 1995; Krupinski 1995 dans Eckhardt-Henn 1995). Cer-
tains de ses criteres diagnostiques sont toutefois également satisfaits chez d’autres
formes de troubles factices. Des imbrications avec d’autres formes de manifestation
clinique sont également possibles.

Le dit SHAFT-syndrome a été qualifié de forme passive du syndrome de Minchhau-
sen, en ce sens que dans ce contexte, les malades ne s’infligent pas eux-mémes
leurs lésions, mais ils poussent leur chirurgien a pratiquer chez eux une, voire plu-
sieurs interventions (Wallace et Fitzmorris 1978, cité dans Kasdan 1998). Lacronyme
SHAFT (sad, hostile, anxious, frustrating et tenacious) décrit les particularités psy-
chiques observées chez ces malades qui généralement sont de sexe féminin. lls ont
une tendance a verbaliser leurs symptémes de maniere excessive et se servent de
leurs douleurs afin d’apporter une légitimation médicale a leurs problemes. Aucune
constatation clinique ne permet d’expliquer de maniere satisfaisante les douleurs allé-
guées. Hormis I'anamnése d’interventions invasives (et infructueuses) et de change-
ments fréquents de médecins, on enregistre souvent des troubles psychiques: un
arriere-plan d’abus psychique ou sexuel, d’incapacité de travail de longue durée et/ou
d’invalidité dans I'entourage familial n’est pas inhabituel (Kasdan 1998).

En 1901, Secrétan avait observé durant la construction du tunnel du Simplon la pré-
sence chez de nombreux ouvriers d’un cedeme induré du dos de la main (Secrétan
1901 dans Verdan 1987). Deux ans plus tard, Patry avait publié une vaste série de
cas comprenant 48 ouvriers (Patry 1903 dans Verdan 1987). L'élément caractéristique
de cet cedéme qui depuis lors porte le nom d’«cedeme dur» ou de syndrome de
Secrétan en est sa localisation sur le dos de la main, épargnant le pouce. Initiale-
ment, il se manifeste come simple enflure des parties molles qui s’atténue a I'immobi-
lisation. Dans la forme hyperplastique, des hématomes organisés, une fibrose du tis-
su sous-cutané ainsi qu’une fibrose du tissu péritendineux se développent (Ramos
2007). A 'examen de résonance magnétique, on observe des altérations de signal
diffuses des tendons extenseurs et du tissu péritendineux (Whitney 1995). Cette
forme particuliere d’cedeme a également été décrite au niveau du pied (Abnousi
2008). Méme si I'étiologie a été taxée d’obscure dans la littérature, de nombreux
auteurs admettent qu’il s’agit d’un trouble factice (Patry 1903; Fleming 1977 dans
Whitney 1995; Verdan 1987; Kasdan 1995). On admet que I'cedeme résulte de coups
ou de chocs répétés appliqués sur le dos de la main (voir fig. 1, ainsi que fig. 9 au
chapitre Diagnostics différentiels).
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Figure 1 CEdéme dur au dos de la main droite

Face au développement secondaire d’oedeme suite a un traumatisme ou a des inter-
ventions chirurgicales non imputables a une thrombose veineuse profonde, il faut
songer a la présence d’'une pathomimie (fig.2) par garrottage. Dans ce contexte,
tant le systéme veineux que lympathique sont strangulés (lymphcedéme). On doit
songer a cette hypothese lorsqu’une enflure grotesque et dense débouche a son
niveau proximal sur un sillon profond au niveau duquel des stries hémorragiques ou
des altérations de la pigmentation peuvent parfois étre observées (Jager 1984; Al-
Quattan 2001; Verhestraeten 1990).

Figure 2 Pathomimie par
garrottage
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On qualifie de clenched fist-syndrome (Simmons 1980) I'apparition, frequemment
dans les suites d’'un traumatisme trivial ou d’une intervention chirurgicale, de contrac-
tures en flessum des doigts sans que n’existe un fondement organique a leur origine.
Les doigts ulnaires sont le plus souvent impliqués, alors que le pouce et I'index
demeurent indemnes (fig. 3). Lextension passive des doigts est douloureuse. Sous
anesthésie, I'extension complete est possible. Des qu’elle a perdu son effet, I'attitude
en flessum des doigts est rapidement reprise. Les investigations électroneurogra-
phiques ont dans la plupart des cas des résultats normaux. Le «clenched fist-syn-
drome» est taxé généralement de trouble de conversion. Des troubles de personnali-
té et d’autres affections psychiques lui sont fréquemment associées. Il peut exister
simultanément d’autres troubles factices tels que syndrome de Secrétan, cedémes
factices ou ulcérations. Si un doigt porteur d’un flessum est amputé, le risque qu’un
autre doigt, non affecté auparavant, développe alors une contracture en flexion est
important (Weis 2009; Kasdan 1995; Burke 2008; Simmons 1980).

Figure 3 Aspect caractéristique de la main lors du «clenched fist»

Les cas chez lesquels se développent de séveres automutilations voire des amputa-
tions d’extrémités saines sont particulierement impressionnants.

Le terme de body integrity identity disorder (apotemnophilie, amputee identity
disorder) évoque le sentiment intensif que le corps serait «plus achevé» suite a I'am-
putation d’'un membre. Cette sensation peut étre d’une telle intensité que la personne
concernée s'adresse a un chirurgien en lui exprimant son désir impérieux d’étre am-
puté ou, en cas de refus, il tente de son propre chef de procéder a I'ablation du
membre (Kasten 2009). Le désir de subir une amputation peut également se dévelop-
per aprés avoir subi une blessure parfois banale ou une intervention chirurgicale,
voire en raison de douleurs chroniques; ou alors, des infections sont auto-infligées et
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entretenues afin de forcer 'indication a 'amputation (Hunter 1982; Kasten 2009).
Dans une présentation de cas, I'histoire d’'un homme de 51 ans est rapportée qui
s’était amputé la main gauche a I'aide d’une hache. Dix ans plus tét, il avait subi une
amputation a hauteur de la cuisse droite en raison d’une ostéite du tibia qui ne pou-
vait pas guérir et qui s'était développée suite a des manipulations de plaie apres un
traumatisme banal de la jambe. Huit ans auparavant, le sujet avait réalisé une auto-
amputation de I'auriculaire de sa main droite a hauteur de I'interphalangienne proxi-
male. Avant 'amputation de sa main gauche, il s’était infligé des blessures mutilantes
de l'auriculaire ainsi qu’une auto-amputation de I'annulaire gauche (Sorene 2006;
Burke 2008).

4. Troubles factices et SDRC

Les troubles factices peuvent aisément étre considérés a tort comme étant des
SDRC, surtout dans les cas ou les douleurs chroniques sont prédominantes. Dans
une série de cas comportant 15 patients porteurs d’un trouble factice, un diagnostic
de SDRC (respectivement de maladie de Sudeck) avait été initialement posé dans 11
cas (Verhestraeten 1990). Dans une autre série comportant 7 malades, 4 avaient un
«clenched fist» et 3 un cedéeme factice: tous avaient été considérés étre des SDRC
(Taskaynatan 2005). Chez 43 patients présentant des attitudes dysfonctionnelles des
extrémités supérieures, un diagnostic incorrect de SDRC avait été retenu chez 27
d’entre eux (63 %), quoique chez aucun on n’ait pu constater la présence de troubles
trophiques ou d’cedémes (Stutts 2000). Durant une période de 2 ans, 41 patients por-
teurs du diagnostic avaient été adressés a une clinique de la douleur. Ce diagnostic
avait pu étre confirmé dans 26 cas sur la base de critéres diagnostiques stricts (Har-
den et Bruehl 2005). Quatre des patientes étaient porteuses de Iésions factices
(Mailis-Gagnon et al. 2008).

Ces deux entités maladives sont difficiles a différencier car leur phénomeénologie cli-
nique peut se chevaucher. Un SDRC peut se développer sur le fond d’un trouble fac-
tice. Il est également possible que se surajoute une composante factice au décours
d’un SDRC. Au plan étiologique, se pose des lors de notre avis la question si I'image
clinique d’un SDRC ne peut également étre la résultante d’'une automutilation. Au titre
de mécanisme d’origine, on sait entretemps que la seule épargne ou I'immobilisation
d’une extrémité peuvent produire les mémes troubles trophiques que ceux observés
dans le SDRC (Dieksal 1995; Butler 2001; Singh et Davis 2006 dans Burke 2008;
Bruehl et Chung 2006 dans Mailis-Gagnon 2008). Cela signifierait en conséquence
qu’il ne s’agit pas de décréter que c’est soit I'un, soit I'autre : il existe soit un SDRC,
soit alors un trouble factice.

La question qu'il faut formuler tout d’abord est: existe-t-il un SDRC ? Et de sus: y a-t-il
des indices qui parlent en faveur d’un trouble factice? La dichotomie ancienne —
somatogenese d’une part et psychogenese d’autre part — devrait étre abandonnée au
vu des connaissances neurobiologiques acquises ces dernieres années et ne plus
servir d’orientation. Ainsi, des troubles de la perception corporelle peuvent se déve-
lopper suite a des blessures ou dans le cadre d’'un SDRC sur la base de défects ou
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de processus chronicisés (Lewis et al. 2007 et 2010). A 'opposé, des problemes liés
a l'identité corporelle peuvent induire des intentions de dommages et des tentatives
de manipulation desquelles résultent des réactions inflammatoires et/ou des Iésions
durables. Suivant les cas, des séquelles lésionnelles — dans les phases vulnérables
de l'identité corporelle — peuvent étre le motif de manipulations et adopter leur propre
dynamique sans que celles-ci n'aient été projetées initialement. Le diagnostic diffé-
rentiel de trouble factice ne doit pas servir dans le SDRC ou la suspicion de SDRC
d’échappatoire ou de dilemme lorsque les soignants ne sont pas familiers du SDRC
ou lorsqu’ils ne sont pas satisfaits du résultat thérapeutique obtenu. Le diagnostic de
trouble factice ou de pathomimie «ne devrait étre élaboré au titre de diagnostic diffé-
rentiel que par un médecin expérimenté dans I'évaluation du SDRC aprés qu'il ait eu
recours a une exploration approfondie faite par un psychologue (ou un psychiatre).
’état actuel des données de référence ne permet pas d’aller plus loin» (Rommel,
communication particuliere).

Chez des patients chez qui un SDRC est suspecté, qui d’emblée doivent étre pergus
comme des patients souffrant de douleurs chroniques, on doit songer a un trouble
factice dans les contextes suivants:

* || existe une inconsistance (ou étrangeté) de I'image clinique qui ne correspond
pas a I’évolution escomptée (Taskaynatan 2005); le patient se montre perplexe a
I’égard des altérations maladives dont il est porteur et ses symptémes s’averent étre
particulierement résistants aux traitements entrepris (Verhestraeten 1990, Katzer
1997).

¢ Ce n'est que des semaines ou des mois suite a un traumatisme ou une intervention
chirurgicale que des enflures ou des cedémes secondaires apparaissent qui
ne vont pas de pair avec d’autres troubles trophiques, tels que peau luisante et
chaude, ainsi que troubles de croissance des ongles et des poils. Les cedéemes
s’amenuisent sous platres circulaires (Verhestraeten 1990). En présence d’cedemes
indurés du dos de la main (parfois d’hématomes de diverses anciennetés), il faut
songer a un cedeme de Secrétan.

* Des ;edémes comportant des stries a leur site proximal sont observés qui
évoquent un auto-garrotage.

* Des ulcérations cutanées se développent qui ne sont pas caractéristiques
d’un SDRC et qui guérissent sous platre circulaire.

* Des blessures s’infectent secondairement et ne guérissent pas malgré un trai-
tement adéquat et il n’existe pas de terrain favorisant cette évolution, un diabete
sucré ou une maladie vasculaire p.ex.

* L es doigts longs présentent dans toutes les positions de la main une contracture
en flexion constante («contracture paradoxale»; Simmons 1980). A 'opposé, on
observe dans le SDRC plutdt une contracture des longs doigts en extension et la
flexion passive est également douloureuse (Simmons 1980). Dans le SDRC, le déve-
loppement de troubles moteurs est également possible. A ce titre, il faut mentionner
hormis une dystonie d’autres troubles moteurs comme la bradykinésie, les tremble-
ments ou les myoclonies (voir le chapitre D: Aspects cliniques du SDRC).

¢ ’exploration approfondie permet de découvrir des indices évoquant la présence
d’un trouble psychique sévere

¢ surtout si des indices évocateurs de troubles de I'attachement sont présents.
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* Les déclarations faites par le patient sur ses blessures s’effectuent par le biais de
messages interactifs. Elles ne sont pas délivrées sur un plateau d’argent mais
plutdt transmises sous forme de remarques accessoires.

5. Approche thérapeutique des malades souffrant de troubles factices

Le traitement des troubles factices est — tdt ou tard — tant pour le patient que pour
son médecin difficile et astreignant (Katzer 1997). Le taux des troubles psychiques
comorbides, tels que troubles borderline et autres troubles de la personnalité,
troubles du comportement social, troubles somatoformes, mais également troubles
du comportement alimentaire, psychoses affectives et schizophrénes est élevé chez
ces patients (Kapfhammer 1998; Freyberger 1997; Zinka et Rauch 2007; Petermann
2008). L'assignation diagnostique évolue. Ainsi, un comportement automutilant est
un symptdme d’un trouble de personnalité borderline. S'’il fait défaut, le taux des dia-
gnostics de personnalités borderline s’abaisse a 28 % (Petermann et Nitkowski 2008).
Par ailleurs, on discute si le comportement automutilant devrait bénéficier d’'un
codage diagnostic indépendant de ces autres diagnostics (Petermann et Nitkowski
2008). Dans la mesure ou un diagnostic comprend une initiation au traitement, le trai-
tement s’oriente sur les diagnostics respectifs. Il peut également arriver que les pro-
cédés diagnostiques, que psychiatres et psychologues utilisent habituellement,
attestent que I'état de santé psychopathologique d’un patient soit sans particularité.
["absence présumée d’un trouble psychique est dans ces cas assumée au méme titre
que la Iésion somatique. A titre d’exemple saisissant, on peut citer celui d’une infir-
miere porteuse d’un état apres amputation des deux avant-bras suite a diverses
interventions chirurgicales préalables. Apres la seconde amputation, on apprend a
son propos «she made a good recovery and expressed her gratitude and satisfac-
tion» (Helm 2010). Cela signifie que les procedures psychiatriques et psychologiques
usuelles s’orientent exclusivement vers la symptomatologie psychique classique. Lin-
teraction entre état de santé psychique et réactions psychiques et/ou maniere de
gérer ses symptoémes somatiques et ses troubles corporels d’une part et I'interaction
qui a lieu au contact de personnes de référence dans son existence propre (troubles
de I'attachement) d’autre part ne se laissent qu’insuffisamment refléter a I'aide des
pratiques psychiatriques habituelles.

Les automutilations pratiquées en secret ne sont frequemment pas découvertes ou
alors, que tardivement. Lidée qu’une personne soit susceptible de s’automutiler gra-
vement parait étre a beaucoup de médecins tellement absurde qu'’ils la rejettent
d’emblée (Molhoff 1999; Eckhardt 1999). lls ont tendance a nier une «contribution
personnelle» de leur patient a la source de ses troubles, méme s'il existe des indices
qui I'’évoquent clairement. Les patients peuvent se mettre en scéne soit comme
agresseur ou comme victime, ou entrer dans la peau d’un «agent provocateur» ou
d’un metteur en scéne (Willenberg 2000). La relation médecin-patient joue un réle
important dans la négation d’'un comportement automutilant qui peut aller jusqu’a la
tabouisation. Loption selon laquelle des dommages corporels aient été auto-infligés
semble rendre impossible une relation de confiance entre médecin et patient. Lauto-
mutilation devient un spectre qui dérange les rapports mutuels. Il est pour cette rai-
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son important de ne pas la démoniser. Pour y parvenir, la meilleure solution semble
étre de la concevoir au titre d’expression et/ou de variante de développement de pro-
cessus pathologiques. Les actes automutilants ne s’effectuent pas sans raison et leur
motif n'est pas uniqguement destructif. lls peuvent étre compris comme une tentative
de solution autonome — toutefois également nocive — d’'un conflit psychique lancinant.
La solution recherchée devient, du fait des séveres conséquences interpersonnelles,
un obstacle a lui seul, notamment parce que les raisons a commettre de tels actes ne
peuvent étre exposées qu’avec beaucoup de difficultés.

Vu que I'aspect relationnel joue un réle important dans les automutilations, c’est dans

cette perspective relationnelle que les conseils thérapeutiques suivants sont promul-

gueés.

¢ e chirurgien est fréquemment le premier a étre confronté avec des troubles fac-
tices, lorsque les patients se sont déja infligés une blessure sévere. C'est a lui que
les patients dévoilent leur détresse et c’est eux qui déclenchent I'empressement a
les aider. Dans ce contexte, le risque est grand que le médecin soit impliqué dans
'autodestruction et qu'il soit poussé a pratiquer des interventions chirurgicales
(Kapfhammer 1998; Katzer 1997).

¢ Au début, ou, suivant les circonstances, €galement des années durant, la relation
meédecin-malade peut étre marquée par un fondement de vénération et d’agisse-
ment héroique, et ce non pas seulement de la part du secoureur, mais également
du malade qui, de victime, se mue en invalide héroique.

* L orsque I'auto-manipulation — active ou passive - devient patente, se développe
généralement chez le médecin le sentiment d’avoir été dupé. La relation chavire et
se convertit en une interaction tendue et hostile, qui peut aller jusqu’a I'agression
et aux conflits juridiques.

* Une auto-manipulation doit étre — dans la plupart des cas — interprétée comme un
appel au secours (Eckhardt 1999; Rothenhausler 2002).

¢ || faut en premier lieu préserver le patient d’autres interventions diagnostiques ou
chirurgicales invasives (Folks 1995; Eckhardt 1999).

* |l est pour cette raison important de s’obstiner a récolter toutes les informations sur
les traitements et interventions préalables.

* || est nécessaire de thématiser 'automutilation. La condition préalable a une discus-
sion sur les blessures auto-infligées est I'existence d’une relation de confiance entre
meédecin et patient ainsi que le choix du moment approprié pour discuter cette thé-
matique. Il ne s’agit donc pas de démasquer le patient qui en éprouverait de la
honte et qui s’estimerait rejeté (Kapfhammer 1998; Folks 1995; Willenberg 2000).
Les confrontations brutales ne sont également utiles pour personne: elles pro-
voquent I'arrét du traitement avec changement de médecin ou de clinique respecti-
vement. Le «jeu» recommence alors tout simplement ailleurs (Katzer 1997; Rothen-
h&usler 2002).

104



* \Vu que les automutilations doivent étre percues comme des appels a l'aide, il faut
les associer a une offre de traitement. Dans ces circonstances, le préambule lan-
cant la discussion consiste a ce que le médecin communique au patient qu’il
connait ce probleme et qu’il n’ignore pas que certaines personnes s’infligent des
blessures, comme Iui en est porteur. Uapproche du malade débute par I'évocation
de sa détresse, ses douleurs, son indigence, son besoin d’aide, et par I'abord de
sujets mineurs tirés de son anamnése et de sa biographie. Il n’est pas rare que le
patient fasse accessoirement des allusions au chirurgien, a la porte de son cabinet,
en effectuant des remarques ou des sous-entendus a propos de problemes psy-
chiques, alors que la psychiatre recueille elle des détails sur 'anamnése chirurgi-
cale. Le patient doit étre pris tres au sérieux et ne pas étre rejeté — justement parce
gu’il s’agit d’'une automutilation (Eckhardt 1999). En milieu stationnaire, le point de
départ est en regle générale le service de chirurgie. Il faut recommander au chirur-
gien de demander rapidement un consilium de psychiatrie. C’est a lui qu’incombe
le devoir de créer un pont avec le malade et de débuter le traitement a son chevet
dans son service. Un transfert par trop prématuré en psychiatrie se solde trés sou-
vent par un arrét du traitement. Devrait étre associée a ce traitement une offre de
supervision au personnel soignant. En effet, dans les services de chirurgie, le per-
sonnel soignant est le groupe de personnes qui a le contact le plus étroit et le plus
fréquent avec les malades. Le traitement ultérieur devrait étre abordé encore durant
I’hospitalisation et étre dans la mesure du possible déja initié.

* Dans un contexte ambulatoire, I'approche du patient et I'élaboration de son traite-
ment réussissent au mieux si chirurgien et psychiatre ont rapidement débuté leur
coopération mutuelle. Le simple transfert mutuel du patient et du mandat thérapeu-
tique ouvre des bréches au travers desquelles les doutes du patient a I'égard de la
procédure chirurgicale et/ou psychiatrique proposée peuvent s’insinuer et ses ten-
tatives de manipulation trouver un terrain fécond.

Une collaboration continue et intense entre médecins somaticiens et psychiatres dont
les roles sont clairement définis est indispensable (Katzer 1997). Dans notre expé-
rience, cette coopération a le plus de chance de succes si les deux médecins spécia-
listes prennent en main le traitement conjointement, communiquent entre eux et s'in-
forment régulierement. Si un seul spécialiste d’une de ces deux disciplines est im-
pliqué, il est tét ou tard débordé lorsque de nouveaux aspects se présentent dans la
discipline qu’il n’exerce pas et qui mette en question sa stratégie thérapeutique. Il est
alors important d’étre conscient que le concept relationnel fait partie de la maladie: la
colere, le mécontentement ou les agressions du patient n'ont pas pour cible en tant
qu’individus le chirurgien ou le psychiatre. Ces sentiments expriment bien plus les
rapports problématiques que le patient entretient avec sa propre personne et ses
partenaires d’interaction. lls doivent pour cette raison é&tre toujours reconsidérés.

105






€
Traitement

Konrad Maurer







Il n’existe jusqu’alors que peu de stratégies thérapeutiques du SDRC qui soient «evi-
dence-based» (= médecine fondée sur les faits). La littérature traitant des médica-
ments et des méthodes utilisés manque de consistance et dans de nombreuses
études pratiquées, la qualité de la méthodique est médiocre ou pour le moins sujette
a caution. En outre, dans presque toutes les études sur le SDRC, le nombre de cas
est faible et souvent, on ne distingue pas entre symptdmes du SDRC présents depuis
3 mois seulement, ou depuis 3 ans déja. Comme cliniciens, nous sommes contraints
de nous fier aux résultats d’études ayant inclus d’autres syndromes neuropathiques
douloureux dans leur collectif de patients et d'utiliser et de doser en conséquence
diverses classes de médicaments. Le concept du traitement fondé sur le mécanisme
pathogénique est hélas — comme tel est le cas pour d’autres syndromes neuropa-
thiques douloureux — toujours encore plutdt hypothétique et son application pratique
difficile. La condition fondamentale permettant le développement d’une stratégie thé-
rapeutique concordante est de disposer d’un diagnostic objectif, fondé sur le méca-
nisme pathogénique en cause et sur des criteres uniformes correspondants. On
dispose aujourd’hui de plusieurs modeles issus de la recherche fondamentale qui
permettent de simuler, pour le moins en partie, la symptomatologie du SDRC. Il est
également possible a I'aide de modeles cliniques humains de créer certains liens
avec le complexe de symptémes du SDRC; cependant une mise en pratique dans le
quotidien clinique n’est évidente que dans un nombre d’études fort restreint. Le but
de ce chapitre est, fondé sur I'évidence clinique actuelle, de formuler des recomman-
dations de traitement exhaustif et systématique.

1. Exigences requises et buts d’un traitement efficace

Comme tel est le cas pour toutes les douleurs neuropathiques, le SDRC est une
«maladie biopsychosociale» et son traitement requiert une approche pluridisciplinaire
(Gatchel et al. 2007).

Les buts du traitement sont (i) le rétablissement de la fonction de la partie du corps
touchée, (i) la diminution des douleurs et (iii) la stabilisation de la situation profession-
nelle et sociale. Toutes les facettes de la maladie doivent étre abordées simultané-
ment et parallelement. Ceci pose comme condition que les patients affectés doivent
étre soignés dés le début de la maladie, soit immédiatement apres la pose du dia-
gnostic, par des spécialistes de diverses disciplines spécialisées disposant d’une for-
mation particuliere. Ceux-ci élaborent de facon concertée et en collaboration étroite
avec les médecins de premier recours un plan de traitement individuel se rapportant
au patient qui est alors appliqué et qui bénéficie d’ajustements constants apres dis-
cussion entre les thérapeutes impliqués. Ce n’est que de cette fagon que les patients
ont une chance raisonnable de bénéficier d’un traitement adéquat et efficace. Ce
sont les centres de traitement tertiaires ou les centres spécialisés dans le traitement
de la douleur qui sont le plus a méme a proposer ce traitement dans la mesure ou ils
réunissent sous un méme toit toutes les disciplines médicales souhaitables et ou, de
ce fait, les conditions d’une coopération pluridisciplinaire sont satisfaites. Comptent
parmi ces spécialistes ceux des domaines de I'anesthésie, la neurologie, la rhumato-
logie, la médecine psychosociale, I'orthopédie, la chirurgie, ainsi que de la physio- et
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I’ergothérapie. La tenue minutieuse du dossier du malade comprenant une documen-
tation intégrale des interventions réalisées ainsi que leur résultat, le dosage des médi-
caments, les effets indésirables, le monitoring des progres thérapeutiques, etc. coule
de source. La description et la documentation des symptdmes sont, surtout en phase
précoce, de la plus haute importance, dans la mesure ou le SDRC est un diagnostic
clinique et parce que ses symptdmes aigus peuvent disparaitre quelques semaines
ou quelques mois plus tard. Il faut éviter les redondances, en particulier la répétition
inutile de mesures interventionnelles qui font a chaque fois courir un risque au
patient. Les mesures thérapeutiques sont prises en fonction de la sévérité des symp-
tdmes: cela signifie qu'il faut éviter 'accroissement des douleurs en pratiquant une
mobilisation par trop précoce et énergique surtout en phase aigué, car ceci peut
s’avérer contreproductif sur le résultat du traitement. Plus qu’ailleurs en médecine, le
principe qui prévaut ici est celui du «primum non nocere». La figure subséquente
montre un résumé de I'algorithme modifié selon Baron et al. et selon Stanton-Hicks et
al. (Baron et al. 2002; Stanton-Hicks et al. 2002). Le but du traitement est la restitu-
tion compléte de la fonction de I'extrémité affectée. La sévérité des symptémes va de
pair avec un plan thérapeutique échelonné. La diminution des douleurs est I'exigence
requise pour chaque démarche thérapeutique. En phase aigué du SDRC, ou les dou-
leurs au repos sont intenses, I'immobilisation et une physiothérapie prudente de I'ex-
trémité controlatérale sont le traitement de choix. Un bloc ganglionnaire sympathique
permet d’identifier quelle part des douleurs dépend du systeme nerveux sympa-
thique. Dés que la douleur au repos s’est atténuée, il faut débuter une combinaison
de mesures de physiothérapie et de désensibilisation. Lorsque les douleurs aux mou-
vements régressent, la physiothérapie et I'ergothérapie doivent étre intensifiées. Len-
semble du traitement est accompagné d’un soutien psychologique en vue de déve-
lopper des stratégies de coping et d’identifier les facteurs qui sont susceptibles
d’aggraver les symptdmes et de ralentir la guérison. Ce n’est que lorsque toutes ces
mesures ont échoué que d’autres mesures invasives, telles que stimulation des cor-
dons postérieurs de la moelle, application épidurale ou intrathécale de médicaments
doivent étre envisagées.
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Diagnostic du SDRC

Début le plus précoce possible du traitement

J y >

Soutien Réadaptation
psychologique
Traitement Ergothérapie, Thérapie
B . médicamenteux physiothérapie interventionnelle
Facultés de coping
I Phase aigué avec composantes inflammatoires
Biofeedback Trait ¢ selon I sévérité du SDRC
. . 7
Technique de relaxation ratement selon ia severie au
I Sévérité du SDRC Conséquences thérapeutiques
élevée Traitement antalgique intensif
Thérapie comportementale a Immobilisation
Douleurs intenses au repos et au Physiothérapie controlatérale
mouvement En cas de SMP: blocs sympathiques
En cas de succes insuffisant
moyenne Traitement antalgique
a Ergothérapie
Pas de douleurs au repos Physiothérapie

Douleurs au mouvement

Faible Physiothérapie intensive

) Ergothérapie
Pas de douleur au repos

Pas de douleurs au mouvement

\ Récidive \
¥ ‘ Répétition de I'algorithme ‘
Accroissement de la ¢
fréquence et de l'intensité Neurostimulation
de la physiothérapie Clonidine épidurale
En cas de dystonie sévere: baclofene intrathécal

Figure 1 L'ordinogramme montre un algorithme thérapeutique qui se base sur la sévérité des symptomes et qui
induit une stratégie thérapeutique par étapes (modifié selon Baron et al. 2002).

2. Traitement médicamenteux

Dans le texte qui va suivre, diverses classes de substance utilisées dans le traitement
des douleurs vont étre présentées (Harden 2005). C’est I'intensité des douleurs qui
module leur prescription. Conjointement, il sera exposé sur quelle évidence clinique
se fondent ces traitements. Fréquemment, cette évidence est plutét faible et 'usage
de ces médicaments se voit justifié par 'expérience clinique d’experts de la douleur
d’une part, et par des réflexions théoriques prenant en compte les mécanismes sous-
jacents du SDRC d’autre part. La tache qui nous incombe, a nous cliniciens, est
d’élaborer une hypothése du mécanisme sous-jacent et de trouver une combinaison
de médicaments susceptibles d’interférer avec ces mécanismes.
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Le traitement pharmacologique se fonde sur deux groupes de médicaments diffé-
rents: d’'une part, sur des médicaments qui ont une action prophylactique et ap-
portent un bon fondement analgésique; d’autre part, sur un schéma thérapeutique
comprenant des médicaments qui permettent de juguler au besoin les douleurs par
exces de nociception de manifestation aigué. C’est toutefois la présentation clinique
des symptdmes qui permet au mieux de définir quelles classes de substance doivent
étre utilisées et elle a donc la préséance sur les recommandations d’ordre général
(Harden 2006). Il faut a nouveau mettre I'accent sur le fait que le seul traitement médi-
camenteux sans mesures de traitement visant a conserver et améliorer la fonctionna-
lité n'a pas de sens.

Niveau 1 Méta-analyses, revues systématiques

Niveau 2 Une ou plusieurs études randomisées, études controlées
Niveau 3 Etudes rétrospectives, études ouvertes, études-pilotes
Niveau 4 Anecdotes, présentation de cas, expérience clinique

Table 1 Présentation des critéres a I'aide desquels les niveaux d’évidence des traitements (comme ils sont utilisés
dans le chapitre) ont été déterminés.

2.1. Douleurs faibles a modérées

Les anti-inflammatoires non-stéroidiens (AINS) empéchent la synthése des prosta-
glandines qui contribuent a I'activation directe de nocicepteurs, a I'inflammation et
a I’'hyperalgésie. De plus, ils modulent le traitement du signal douloureux a I'étage
médullaire (Dray 1995). Quoigu’ici aussi manquent les études systématiques et
gu’elles aient en partie méme abouti a un résultat négatif, les AINS sont dans I'expé-
rience clinique assez efficace (niveau d’évidence 4). Le paracétamol et le métamizole
ne sont pas inclus dans les AINS classiques, parce qu’hormis celle d’inhiber la syn-
thése des prostaglandines, ils ont également une action positive sur d’autres struc-
tures du systeme nerveux central en ce qui concerne la perception des douleurs.
Compte tenu de cette perspective, une combinaison de ces deux médicaments avec
les «AINS classiques» semble judicieuse.

Médicament Dosage Remarques
Paracétamol (Dafalgan® p.ex.) 19, réparti sur 4 doses/jour Niveau d’évidence 4
Métamizole (Novalgine®) 19, réparti sur 4 doses/jour

Diclofénac (Voltaréne®) 2x50 - 150mg/jour

Ibuproféne (Irfen®) 3x600mg/jour

Celecoxib (Celebrex®) 2x200mg

Table 2 Analgésiques non-stéroidiens importants et leur dosage
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2.2. Douleurs intolérables

La prescription d’opioides (tramadol, oxycodone ou morphine) est discutée de fagon
controversée dans la littérature. Il n’existe qu’une seule étude randomisée et contro-
lée qui ait évalué 'usage d’opioides dans le SDRC: elle a méme abouti a un résultat
négatif (Harke et al. 2001). Leffet de cette classe de substances dans d’autres caté-
gories de douleurs neuropathiques est depuis lors fort bien étayé (évidence niveau 2);
cependant, les doses nécessaires sont plutot élevées et vont de pair avec un risque
accru d’effets indésirables (O’Connor et Dworkin 2009; Attal et al. 2010). Malgré I'in-
suffisance d’évidence scientifique, existe un consensus entre spécialistes de la dou-
leur selon lequel un traitement par opioides devrait étre tenté déja au début comme
appoint du traitement global du SDRC. Comme tel est le cas lors de I'usage
d’opioides en cas de douleurs chroniques, une préparation a longue durée d’action
devrait étre utilisée comme produit de base et pour la prophylaxie, et une préparation
a courte durée d’action au titre de médication permettant d’opérer une «percée». En
cas de réponse favorable, le traitement devrait bénéficier d’'un dosage optimal corres-
pondant a la consommation quotidienne totale du patient. Les mesures de sécurité
sont les mémes que celles qui s’appliquent a certains groupes de patients, ceux p.ex.
souffrant de problémes pulmonaires ou les consommateurs de drogues, etc.

Parmi les opiacés, la méthadone occupe une place particuliere du fait qu’elle bloque
en sus les neuromédiateurs de la dopamine (NMDA) (v. plus loin). Cette action poten-
tiellement anti-hyperalgésique peut avoir, suivant les cas, des avantages supplémen-
taires pour le patient: ainsi, une combinaison de méthadone avec un autre opioide
puissant ('oxycodone p.ex.) peut étre judicieuse.

Le tramadol, un opioide moins puissant, n’agit également pas uniquement sur les
récepteurs des opiacés: il empéche de plus la recapture de la sérotonine et de la
noradrénaline et peut avoir une influence positive sur des symptémes tels que pares-
thésies, allodynie et douleurs au toucher (Duhmke, Cornblath et Hollingshead 2004).
De cette maniere, il influence en sus les structures descendantes centrales des voies
de la douleur et exerce une modulation négative.

|l existe également des indices selon lesquels I'usage prolongé d’opioides et d’opia-
cés peut induire une hyperalgésie, voire une allodynie (Angst et Clark 2006). La signi-
fication de ce phénomeéne en pratique clinique quotidienne n’est pas claire a I'heure
actuelle. Il est cependant raisonnable de considérer que dans le cas d’une affection
comme le SDRC ou les symptoémes d’hyperalgésie et d’allodynie sont centraux, I'indi-
cation a débuter un traitement d’opioides a long terme doit étre posée avec extréme
prudence.
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Médicament Dosage Remarques

Tramadol (Tramal®) 2x50-150mg/jour
Oxycodon (Oxycontin®) 10 mg, répartis sur 2 doses/jour *
Morphine (MST®) 20 mg, répartis sur2 doses/jour *

* augmenter progressivement la dose jusqu’a obtention de la dose active la plus faible

Table 3 Quelques-uns des opiacés les plus fréquemment utilisés et leur dosage

2.3. Inflammation/enflure et ccdémes

Les médiateurs de I'inflammation sont des facteurs essentiels dans le développement
et la pérennisation du SDRC (Huygen et al. 2002). Les AINS, les corticostéroides, les
inhibiteurs de la Cox-2 et les capteurs de radicaux peuvent étre pour cette raison
utilisés au stade aigu du SDRC pour traiter les douleurs et les symptomes inflamma-
toires. Les anti-inflammatoires non-stéroidiens (AINS) empéchent la synthése des
prostaglandines qui contribuent a I'activation directe des nocicepteurs, a l'inflamma-
tion et a I'hyperalgésie. lls ont également une action prophylactique. Les AINS
inhibent la cyclooxygénase et bloquent la synthése des prostaglandines qui pro-
voquent et entretiennent 'inflammation et I'hyperalgésie. En outre, les AINS peuvent
également avoir une influence positive au niveau spinal sur les processus pro-noci-
ceptifs (Dray 1995).

Les corticostéroides per-oraux sont les seuls médicaments anti-inflammatoires qui
disposent d’une bonne évidence dans le traitement du SDRC (Kingery 1997) (niveau
d’évidence 1). En 1982, une étude avait montré que 75 % des patients souffrant d’un
SDRC avaient profité d’un traitement de prednisone a raison de 3x10 mg (Christen-
sen, Jensen et Noer 1982). Vu I'état des données, une prescription a court terme — au
stade aigu - est justifiée. En revanche, 'indication a une prescription a long terme doit
étre bien pesée et il faut exclure les nombreuses contrindications d’un traitement de
cortisone de longue haleine (Kingery 1997).

Les radicaux libres de 'oxygeéne jouent dans tous les processus inflammatoires un
réle important, également dans le SDRC. Les capteurs de radicaux peuvent en
réduire la concentration. Ainsi, une étude contrdlée a démontré que la prescription de
500 mg de vitamine C pendant 50 jours réduit I'incidence de SDRC apres fractures
du poignet (Zollinger et al. 1999).

Un autre capteur de radicaux qui peut étre appliqué sur la peau est le DMSO (dimé-
thyle sulfoxide). Une étude de bonne qualité a montré une diminution significative de
la symptomatologie douloureuse suite a I'application topique de DMSO (creme 50 %
pendant 2 mois) (Zuurmond et al. 1996) (niveau d’évidence 2).

Il a été démontré que des interactions immunologiques se produisent dans les syn-
dromes neuropathiques douloureux et que pour cette raison, un traitement immuno-
modulateur peut étre indiqué suivant les cas. Une étude récente a montré qu’a I'aide
d’une seule perfusion d'immunoglobuline G, il était possible d’obtenir une réduction
des douleurs de 30 % chez des patients souffrant d’'un SDRC (Goebel et al. 2010)
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(niveau d’évidence 2). Cette approche thérapeutique semble étre actuellement pro-
metteuse: il faut cependant attendre le résultat d’autres études comportant un collec-
tif de patients plus large avant de pouvoir utiliser de routine cette forme de traitement.

Médicament Dosage Remarques

Prednisone 30 mg p.o. prise matinale
(rythme circadien) durée
du traitement 2-12-semaines
lente réduction

Creme DMSO 50 % appliquer 1x/jour

Table 4 Substances antiinflammatoires fréquemment utilisées

2.4. Allodynie et hyperalgésie

Certains médicaments anticonvulsifs ont tant au plan prophylactique que thérapeu-
tique une excellente efficacité sur les douleurs neuropathiques. Les uns bloquent les
canaux au sodium et au potassium et induisent ainsi une diminution de I'excitabilité
neuronale (Hord et Oaklander 2003). D’autres agissent sur les neurones centraux

a hauteur de la moelle épiniére, ainsi que sur les récepteurs GABA, NADA et non-
NMDA, et également au niveau présynaptique (Baron, Binder et Wasner 2010). Plu-
sieurs de ces médicaments peuvent également améliorer des symptdmes d’allodynie
et d’hyperalgésie dans le SDRC, comme le confirme la pratique, et ils sont d’usage
clinique courant (niveau d’évidence 4).

Le mécanisme d’action de la gabapentine n’est pas complétement éclairci (Rosen-
berg et al. 1997). De vastes études ont démontré I'efficacité de la gabapentine sur la
névralgie post-herpétique et la neuropathie périphérique douloureuse (niveau d’évi-
dence 2) (Rowbotham et al. 1998; Backonja et al. 1998). Lefficacité de la prégaba-
line, un nouveau médicament, est pratiquement identique a celle de la gabapentine
et elle est souvent mieux tolérée. Les études conclusives sur son utilisation dans le
SDRC font encore défaut.

La carbamazépine a effet stabilisant de membrane occupe également une place
importante dans le traitement du SDRC (niveau d’évidence 2) (Harke et al. 2001).
Comme tel est le cas pour la prégabaline, manquent également des études traitant
de I'utilisation de 'oxcarbazépine dans le SDRC: elle est mieux tolérée que la carba-
mazépine et a été utilisée pour traiter d’autres douleurs neuropathiques avec des
résultats inconstants (Baron, Binder et Wasner 2010). En pratique clinique quoti-
dienne, le topiramate semble induire un soulagement des symptoémes chez certains
malades (niveau d’évidence 4). La lidocaine sous forme d’emplatre médicamenteux
est autorisée et son efficacité dans le traitement de la névralgie post-herpétique a été
démontrée dans de nombreuses études randomisées et controlées (Baron, Binder et
Wasner 2010). Sur le site d’application, elle provoque non pas une anesthésie, mais
une analgésie. Dans le SDRC, elle peut soulager efficacement des symptdmes locaux
comme l'allodynie (niveau d’évidence 3) (Devers et Galer 2000; Rowbotham et al.
1996).
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Le groupe des antagonistes des n-méthyle-d-aspartate (bloqueurs des récepteurs
NMDA) qui comprend a I'heure actuelle 4 représentants (mémantine, amantadine,
dextrométorphane et kétamine) offre un certain potentiel de traitement. Le bloc
NMDA peut — théoriqguement — diminuer la sensibilisation centrale dans des cas de
douleurs neuropathiques. Cependant, on sait que les formes perorales sont relative-
ment mal supportées et de plus, aucune étude contrdlée n’a été réalisée jusqu’a pré-
sent. En revanche, 'application intraveineuse de kétamine semble influencer positive-
ment I’évolution a long terme (Goldberg et al. 2005; Koffler et al. 2007; Kiefer et al.
2008). Il est clair que ces expériences thérapeutiques ne peuvent se faire que dans
un milieu ad hoc sous la supervision et en présence d’un personnel d’anesthésie spé-
cialement formé. Une nouvelle étude semble fort prometteuse dans laquelle la kéta-
mine a 10 % a été utilisée de fagon topique. Elle a démontré que la kétamine appli-
quée localement peut avoir un effet tres positif sur I'allodynie et I'hyperalgésie, sans
engendrer d’effets secondaires systémiques (Finch, Knudse et Drummond 2009).

Médicament Dosage Remarques
Gabapentine (Neurontine®) 100-2400mg réparti en 3-4 doses introduction progressive sur 4-6
semaines; niveau d’évidence 2
Prégabaline (Lyrica®) 25-600mg en 2 doses introduction progressive sur 4-6
semaines; niveau d’évidence 4
Carbamazépine (Tégrétol®) 200-1000mg en 2 doses introduction progressive sur 2
semaines; niveau d’évidence 4
Oxcarbazépine (Trilepta®) 600-2400 mg en 2 doses introduction progressive sur
3 semaines
Lidocaine creme 5 % 2-3x/jour 1 sem. max. (irritation cutanée)
Kétamine creme 10 % 50 mg 2x/jour

Table 5 Liste des médicaments antineuropathiques qui sont fréquemment utilisés contre les symptomes
d’allodynie et d’hyperalgésie

2.5. Troubles trophiques, ostéopénie et immobilité

La calcitonine est 'un des médicaments qui a été le mieux étudié dans le SDRC.
Elle déploie, comme hormone polypeptide, une certaine action analgésique et régule
tant le métabolisme osseux que le taux de calcium dans le sang (Gobelet, Waldbur-
ger et Meier 1992). Une métaanalyse effectuée en 2001 a permis de démontrer I'effi-
cacité de I'application intranasale de calcitonine a raison de 100-200 U par jour dans
le traitement du SDRC (niveau d’évidence 1) (Perez et al. 2001). Par contre, il existe
également d’autres études de bonne qualité qui aboutissent a des conclusions diffé-
rentes (Forouzanfar et al. 2002; Sahin et al. 2006).

Les biphosphonates préviennent la résorption osseuse et font également partie des
meédicaments qui ont été les mieux investigués dans le SDRC. Il y a des études de
bonne qualité qui permettent d’étayer leur efficacité (niveau d’évidence 2) (Forouzan-
far et al. 2002). Leffet de I'acide clodronique (300 mg/jour durant 10 jours) ainsi que
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celui de 'alendronate intraveineuse (7,5 mg/jour pendant 3 jours) a été évalué
(Varenna et al. 2000; Adami et al. 1997). Les deux médicaments ont induit une dimi-
nution significative de I'enflure et des douleurs.

Médicament Dosage Remarques
Calcitonine (Miacalcic®) spray nasal 100-200 U/jour

Acide clodronique (Bonefos®) 300 mg/jour; 10 jours

Alendronate 7,5 mg/jour; 3 jours

Table 6 Options thérapeutiques de I'ostéopénie et des troubles trophiques

2.6. Dépression, angoisse, troubles du sommeil

Lorsqu’une douleur se développe spontanément et indépendamment d’un stimulus
(a 'encontre des douleurs induites), il est judicieux de moduler les mécanismes qui
sont responsables d’une sensibilisation centrale. Les antidépresseurs tricycliques qui
accroissent la neurotransmission noradrénergique sont a I’heure actuelle probable-
ment le meilleur traitement systémique du SDRC (Harden 2005). L’évidence de I'effi-
cacité de ce traitement médicamenteux dans les neuropathies douloureuses de div-
erses origines est élevée (Baron, Binder et Wasner 2010). Cependant, aucune étude
n'a été spécialement réalisée prenant en compte des patients souffrant d’'un SDRC
(niveau d’évidence 4). Comparés aux antidépresseurs tricycliques, les inhibiteurs
sélectifs de la recapture de la sérotonine n'ont pratiquement pas d’effet analgésique.
Certains nouveaux produits comme la mirtazépine et la venlafaxine, un inhibiteur
sélectif de la recapture de la sérotonine, ont éventuellement un effet positif (niveau
d’évidence 4).

Médicament Dosage Remarques
Amitriptylin (Tryptizol®) 20-150 mg en 2 doses

Duloxétine (Cymbalta®) 30-60 mg, 1 x/jour

Venlafaxine (Efexor®) 75-150 mg, 1-2x/jour Dosage progressif

pendant 2 semaines

Table 7 Médicaments modulateurs de ’humeur fréquemment utilisés

117



3. Formes de thérapie interventionnelle

Les blocs nerveux, les perfusions de médicaments et les appareils implantables font
parties des options thérapeutiques qui traditionnellement entrent en scéne lorsque le
traitement médicamenteux s’avere a maints égards insuffisant et lorsque la détresse
du malade (et de son médecin traitant) est importante (Stanton-Hicks et al. 2002). Les
indications a pratiquer ces interventions sont généralement posées de fagon empi-
rique et ont comme but d’obtenir un succes thérapeutique rapide. Dans le passage
qui va suivre, les diverses techniques, niveau d’évidence inclus sur la base de la litté-
rature importante a disposition, vont étre présentées.

Les thérapies interventionnelles doivent étre pratiquées chez les malades aupres des-
quels on ne peut appliquer I'algorithme visant a rétablir la fonction du membre atteint
ou chez lesquels les symptoémes ne s’améliorent pas. Les options de traitement inva-
sif doivent étre envisagées en particulier pour les patients souffrant d’'une dysfonction
autonome associée et de douleurs particulierement intenses. Il est conseillé dans ce
contexte d’appliquer les techniques les moins invasives (blocs nerveux p.ex.). Voici
les mesures envisageables qui se fondent sur I'algorithme de Stanton-Hicks (Stanton-
Hicks et al. 2002).

3.1. Thérapies peu invasives

Linfluence du systeme nerveux sympathique sur le développement et la pérennisation
du SDRC a été reconnue il y a plusieurs décennies déja. Une réponse positive a un
bloc sympathique était jusqu’il y a peu considérée étre un critere diagnostic positif.
En raison de nouvelles connaissances acquises sur le mécanisme sous-jacent, cette
maniére de voir n‘est plus acceptée actuellement. Un bloc positif ne confirme pas le
diagnostic et un bloc négatif ne I'exclut pas pour autant. Il existe toutefois un sous-
groupe de patients souffrant d’'une douleur entretenue par le systeme sympathique
(«sympathetically maintained pain» [SMP]). Chez ce groupe de patients, les indices
selon lesquels le systeme nerveux sympathique exerce une forte influence sur le sys-
teme nerveux périphérique et central sont puissants (Janig et Habler 2000). A 'in-
verse, existe un groupe de patients porteurs d’un «sympathetically independent pain»
(SIP: voir le chapitre Etiologie et pathogenése du SDRC). La plupart des algorithmes
de traitement actuels prévoient pour cette raison au moins un bloc sympathique afin
de classifier le SDRC dans la catégorie SMP ou SIP, quoique la base d’évidence de
ces blocs soit inexistante (niveau d’évidence 4) et bien qu'il soit difficile de juger de
leur succes (Schurmann et al. 2001). Dans un cas particulier, un bloc peut engendrer
une amélioration des douleurs de courte durée et offrir la possibilité de pratiquer cer-
taines mesures de réadaptation qui améliorent le résultat fonctionnel. Les blocs du
systeme nerveux sympathique sont traditionnellement pratiqués au niveau du gan-
glion stellaire (extrémité supérieure) et du tronc sympathique lombaire (extrémités
inférieures). La durée de I'analgésie dépend de la durée d’action de I'anesthésique
local, mais elle peut excéder I'effet pharmacocinétique escompté (Price et al. 1998).
D’autres procédures sympathicolytiques ont également été décrites dans la littéra-
ture. Il est théoriquement possible, a 'aide de 'anesthésie locorégionale intravei-
neuse (ALRV), d’appliquer le médicament uniqguement dans I'extrémité atteinte. La
sympathicolyse effectuée p.ex. a l'aide de la guanéthidine est I'objet d’une vive
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controverse et I'efficacité de cette méthode n’a jamais pu étre prouvée dans le cadre
de diverses études (niveau d’évidence 2 que la guanéthidine ne sert a rien) (Jadad et
al. 1995).

3.2. Thérapies plus invasives

Il est possible de pratiquer pendant plusieurs jours des blocs continus de nerfs
périphériques a I'aide d’'un cathéter ou d’'une pompe implantable a antalgiques: ils
trouvent leur indication en présence de douleurs incontrélables. En principe, tous les
nerfs périphériques accessibles peuvent bénéficier d’'un bloc ou d’une sympathico-
lyse continue que pratique un anesthésiste disposant de la formation et de I'expé-
rience nécessaires. En appliquant une technique aseptique stricte, les cathéters
peuvent demeurer en place durant plusieurs semaines. La perfusion d’un anesthé-
sique local de faible concentration (ropivacaine 0.1 %-0.2 %) permet d’entretenir une
sympathicolyse durable. La technique permet méme au malade de s’injecter Iui-
méme la quantité de médicament nécessaire a I'aide d’une pompe implantable a
antalgiques programmable (patient-controlled analgesia: PCA). Pour traiter un SDRC
de I'extrémité supérieure, le plexus brachial est un site de prédilection vu qu’il est
facilement accessible (Raj 1997). En ce qui concerne les extrémités inférieures, on
dispose d’études qui ont montré une amélioration significative de la symptomatologie
douloureuse grace a la perfusion épidurale continue de clonidine (niveau d’évidence
2). (Rauck et al. 1993) et d’anesthésiques locaux (niveau d’évidence 3) (Cooper,
Delee et Ramamurthy 1989). Le gros désavantage des techniques continues est le
risque infectieux induit par le cathéter en place. Pour cette raison, il faut mettre I'ac-
cent sur le fait que ces traitements doivent exclusivement étre pratiqués par des
anesthésistes expérimentés dans un environnement qui s’y préte.

Le traitement par stimulation des cordons postérieurs (spinal cord stimulator:
SCS) est une option surtout au stade tardif du SDRC. Il peut étre envisagé aussi du
fait des meilleures possibilités techniques disponibles chez un groupe sélectionné de
patients (Turner et al. 2004). Quoique les neurostimulateurs ne soient pas en mesure
d’influencer positivement la fonctionnalité de I'extrémité touchée, ils améliorent signifi-
cativement la symptomatologie douloureuse et la qualité de vie des patients qui dans
la phase-test ont déja enregistré une réduction des douleurs (niveau d’évidence 3)
(Kemler et al. 2000; Calvillo et al. 1998).

Chez les patients porteurs d’une composante dystonique marquée, I'application intra-
thécale continue de baclofene par une pompe a médicaments implantable montre de
bons résultats a long terme (van Hilten et al. 2000).

3.3. Thérapies chirurgicales et expérimentales

Les sympathectomies chirurgicales ont été pratiquées depuis plus de 100 ans et
ont constitué une importante option thérapeutique (Evans 1946; Singh et al. 2003).
Ces dernieres années, ces interventions sont souvent effectuées par technique endo-
scopique (Robertson et al. 1993). Il existe des doutes justifiés quant a I'efficacité des
sympathectomies chirurgicales (niveau d’évidence 3). Seul dans des cas isolés, cer-
tains patients choisis profitent de ce type d’intervention (Schwartzman et al. 1997;
Singh et al. 2003; Baron et Maier 1996). En général, les interventions neurodestruc-
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tives sont déconseillées vu leur résultat a long terme incertain et le risque potentiel de
développement d’une «névralgie post-sympathectomie» qu’elles encourent. Ceci vaut
également pour les ablations faites a I'aide d’alcool ou de phénol qui toutefois ne sont
que rarement effectuées. Actuellement, on utilise également comme technique I'abla-
tion par radiofréquence (Wilkinson 1996). Cette technique permet un contréle plus
précis de la Iésion iatrogéne pratiquée comparée a la neurolyse médicamenteuse et
elle est moins invasive que l'intervention chirurgicale (Manjunath et al. 2008).

4. Intervention psychologiques

Les données de la littérature traitant de I'influence des interventions psychologiques
sur les résultats a long terme des patients souffrant d’'un SDRC sont parcimonieuses
(Harden 2006). Quoigu’il existe des indices que de nombreux cas de SDRC gué-
rissent spontanément et sans intervention psychologique, une information détaillée
dispensée a tous les patients sur leur maladie — que leur état soit chronique ou aigu —
est nécessaire. Cet enseignement devrait également inclure une information sur la
question de savoir comment des interactions psychophysiologiques peuvent influen-
cer la sévérité du SDRC. Elle peut également avoir comme effet d’éviter que certains
comportements se développent, qui provoquent des troubles fonctionnels supplé-
mentaires (niveau de stress élevé, consommation abusive de médicaments) et
retardent I’évolution vers la guérison. Pour les malades qui ne répondent pas a ces
simples interventions, on conseille une évaluation psychologique. Celle-ci devrait
apprécier les points suivants: (i) présence d’une affection psychiatrique de fond, (ii)
réactions cognitives, comportementales et émotionnelles face a I'apparition du
SDRC, (iii) stresseurs généraux et (iiii) réaction du proche entourage (famille, em-
ployeur etc.) face a I'apparition du SDRC.

Il est important de savoir dans ce contexte que des maladies psychiatriques tels que
dépression, syndromes d’anxiété généralisée etc. sont exactement de méme fré-
quence chez les malades souffrant de SDRC que chez d’autres patients présentant
des douleurs chroniques (Monti et al. 1998). Pour les soigner, une gestion psycholo-
gique ciblée sur la douleur est également indiquée. La découverte d’autres affections
psychiatriques est importante, car un faible niveau d’énergie et une absence de moti-
vation (p.ex. dans le cas d’une dépression clinique) peuvent faire échouer une physio-
thérapie ou une ergothérapie. La découverte d’une irritabilité générale ou de stres-
seurs particuliers — méme en I'absence d’un diagnostic psychiatrique — peuvent tout
autant avoir une influence sur le succes ou I’échec du traitement. Les interventions
psychologiques de n'importe quel type peuvent cependant avoir un effet positif sur
les symptdmes et en particulier sur le ressenti de la douleur. Des formes de stratégies
(techniques de coping) a I'égard de la maladie peuvent étre développées qui ont une
influence positive sur I'évolution. L'établissement d’une relation avec I'extrémité affec-
tée dysfonctionnelle peut en particulier bénéficier d'un apprentissage. Les douleurs
particulierement fortes au stade aigu engendrent toujours une désécurisation et une
certaine labilité émotionnelle que les patients concernés ne supportent qu’avec diffi-
cultés. Il semble tres important d’insister ici a nouveau sur le fait que le SDRC n’est
en principe pas une affection psychique, mais bien somatique.
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5. Récupération fonctionnelle

La physiothérapie et I'ergothérapie sont importantes pour la réadaptation et en parti-
culier pour la récupération fonctionnelle de I'extrémité touchée. Cette notion est
étayée par I'expérience clinique et par des études fonctionnelles (Lee et al. 2002;
Sherry et al. 1999) qui ont démontré que les thérapies par le mouvement peuvent
contribuer a une amélioration des symptdmes et en particulier des douleurs (Oerle-
mans et al. 2000). On accorde a la restauration de la fonction du membre atteint —
ainsi qu’au traitement de la douleur — un caractére prioritaire en se fondant sur une
expérience tant historique que clinique. La récupération fonctionnelle met I'accent sur
I'activité physique, la désensibilisation et la normalisation du tonus sympathique du
membre lésé. Elle comprend un accroissement successif d’exercices prudents et
non-invasifs jusqu’a obtention d’une réadaptation complete dans tous les domaines
de la vie. Quoique ceci soit clair pour tout médecin qui dans son activité clinique
s’occupe de patients souffrant d’'un SDRC, il n'y a, ici aussi, pas d’évidence scienti-
fique solide, fondée sur des études correspondantes, supportant cette maniere de
faire.

Dans l'idéal, ce sont les ergothérapeutes qui assument la direction du processus
de réadaptation fonctionnelle (Severens et al. 1999). Un état des lieux sur la fonction-
nalité du membre touché est fait au début du traitement. Lamplitude des mouve-
ments actifs et passifs est appréciée a I'aide de méthodes de mesure objectives
(goniometre). En outre, 'ampleur de ',edeme - s'il est présent — est documentée (par
volumétrie, en mesurant le déplacement d’eau du c6té malade et du coté sain). Ces
parametres permettent de quantifier le succes des mesures thérapeutiques en fonc-
tion du temps. Les buts généraux du traitement sont en soi la normalisation de la
sensibilité, la récupération d’'une attitude normale de I'extrémité atteinte, I’évitement
d’attitudes d’épargne corporelle, la réduction de I'cedéeme et I'utilisation «<normale» de
'extrémité. Le port d’attelles a I'extrémité touchée peut également s’avérer bénéfique
afin d’'empécher le développement de contractures dues au non-usage du membre.
Dans ce contexte, il faut initialement préférer les attelles statiques aux attelles dyna-
miques dans la mesure ou elles sont plus agréables a porter et plus faciles a adapter
(Wasner et al. 2003). Au début du traitement, le drainage lymphatique manuel et les
exercices actifs effectués avec douceur occupent I'avant-scene. Il existe des indices
selon lesquels le drainage lymphatique manuel combiné a une thérapie de mouve-
ment permet une meilleure réduction des douleurs que la seule thérapie de mouve-
ment (niveau d’évidence 2) (Uher et al. 2000; Kemler, Rijks et De Vet 2001). Les tech-
niques de désensibilisation superficielles ou sous-cutanées (frotter p.ex. le territoire
atteint tout d’abord avec quelque chose de doux comme de la soie, puis avec des
matériaux plus grossier comme du lin) permettent de récupérer une sensibilité nor-
male (Sherry et al. 1999). Les patients sont encouragés a utiliser leur membre touché
régulierement durant le processus de réadaptation et de s’en servir autant que pos-
sible pour les activités quotidiennes. Le membre atteint doit étre sollicité le plus rapi-
dement possible (Watson et Carlson 1987), tout en étant trés attentif au fait que le
traitement ne doit lui-méme pas provoquer d’accroissement des douleurs. Pour cette
raison, les diverses mesures thérapeutiques ne doivent étre effectuées que jusqu’au
seuil de la douleur, mais pas au-dela. Ces mesures comprennent la compression et la
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traction de I'extrémité atteinte avec des exercices de «va-et-vient» d’objets (une
brosse p.ex.) ainsi que le port de charges, en accroissant avec le temps I'intensité
des exercices. Des que les patients sont impliqués activement dans la régie de la
réduction de I',edeme et les exercices de sollicitation, peut s’amorcer la restitution
de la fonction en tant que telle. La régression des douleurs et de I'oedeme vont per-
mettre au patient de pratiquer et de supporter de mieux en mieux les exercices qui
accroissent 'amplitude active des mouvements et améliorent la coordination.

La thérapie-miroir est une méthode permettant la restitution d’'un rapport indolore
entre le feedback sensoriel provenant de la périphérie et I'exécution motrice de mou-
vements. Diverses études ont montré que les travaux exécutés du coté sain a l'aide
d’un miroir qui transmet au cortex visuel une parodie du mouvement du c6té oppose,
soit du c6té atteint, peuvent en effet engendrer une réduction des douleurs (McCabe
et al. 2003) (voir également le chapitre Etiologie et pathogenése du SDRC).

La physiothérapie est une pierre angulaire importante et un «agent thérapeutique
de premier choix» du SDRC (Rho et al. 2002). Elle peut permettre au patient d’ampli-
fier progressivement son amplitude de mouvement et de fortifier sa musculature.
Comme ce qui prévaut pour tous les traitements, il ne faut pas se risquer au-dela du
seuil de la douleur. Une physiothérapie déraisonnable et agressive peut produire des
douleurs extrémes, générer un stress et accroitre ',edeme du membre atteint. Le
physiothérapeute doit apprendre au patient que ses symptdmes peuvent s’aggraver
s'il n’effectue ses exercices thérapeutiques qu’insuffisamment, mais également — et
ceci est particulierement important — s'il les effectue par trop fréquemment et trop
intensément. C’est la recherche d’un «juste milieu» individuel qui est le but visé. L'ob-
jectif de la physiothérapie est d’obtenir une amélioration graduelle de la force et de
la flexibilité grace a un entrainement dirigé. Sa pratique se fonde sur un programme
contenant les buts fonctionnels visés qui sont a atteindre grace a la pratique d’exer-
cices actifs et passifs. A un stade thérapeutique plus tardif, on passe des exercices
isométriques aux exercices isotoniques.

Le traitement par massage de I'cedeme est frequemment effectué et peut étre utile

dans certains cas, mais il n’a jamais été éprouvé scientifiguement (niveau d’évidence
4).
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6. Autres formes de traitement du SDRC

Il existe des indices de I'efficacité de I'acupuncture sur les symptémes du SDRC
(niveau d’évidence 4). 'état des données a ce sujet est toutefois trop modeste pour
permettre de pouvoir faire des recommandations a ce sujet. En regle générale, pré-
vaut également ici la regle qu'il faut au stade aigu éviter au maximum une exacerba-
tion des symptomes (piquer p.ex. a I'aide d’une aiguille dans la région atteinte). Il
semble également que I'oxygénothérapie hyperbare ait un effet positif sur la sympto-
matologie douloureuse et qu’elle permette une régression de I'cedeme (niveau d’évi-
dence 2) (Kiralp et al. 2004).
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1. Exigences requises a I’égard de I’expert

Il faut considérer le syndrome douloureux régional complexe (SDRC) comme forme
particuliere de douleurs chroniques. Tant pour le mandataire que pour I'expert se
pose la question de savoir quels spécialistes doivent étre impliqués dans la tache
d’expertise des patients souffrant d’'un SDRC.

Selon les directives de TAWMF (Arbeitsgemeinschaft Wissenschaftlicher Medizinis-
cher Fachgesellschaften 2007 = Sociétés scientifigues médicales spécialisées), I'éva-
luation des douleurs est une activité interdisciplinaire. Les douleurs chroniques ont

souvent acquis leur autonomie propre par rapport a leur cause primaire et elles n’in-

téressent plus une région particuliere du corps. Elles sont devenues la préoccupation
centrale et complexe de la personne qui en souffre et de son entourage. Vu sa pers-

pective limitée, un seul médecin spécialiste n'est généralement pas en mesure de

répondre aux diverses questions complexes qui se posent dans ce contexte.

Quelles spécialités médicales faut-il des lors impliquer? Suivant la région du corps, il
faut disposer en tout cas d’un spécialiste compétent en traumatologie et qui dispose
d’une propre expérience suffisante pour apprécier le décours aigu ainsi que les
aspects fonctionnels. Sa tache consiste a analyser et évaluer avec compétence le
décours aigu, a différencier I'’évolution présente avec celle observée apres une bles-
sure ou une opération particuliere, et avec celle relative a un stade précoce de SDRC.
Suivant les symptomes et les constatations faites, la participation d’'un neurologue est
également incontournable. En outre, et comme cela a été exposé aux chapitres E et
F, il convient d’écarter certains diagnostics différentiels et d’analyser les éventuelles
interactions entre expert et patient. La participation d’un psychiatre expérimenté dans
le domaine de la douleur est de ce fait également judicieuse, voire méme, suivant la
constellation du cas, essentielle. Selon la situation, d’autres spécialistes, rhumatolo-
gues et spécialistes en médecine physique et réadaptation en particulier peuvent étre
mis a contribution pour aborder dans I'expertise le theme particulier des parties
molles. Il peut également étre nécessaire d’appeler un radiologue spécialisé dans
'imagerie du SDRC en renfort. Il est important de confier la responsabilité de I'exper-
tise a un seul médecin compétent et expérimenté dans le domaine du SDRC, a qui
incombe la tache d’intégrer les avis médicaux des autres spécialistes en cause. Les
réponses au questionnaire doivent étre concluantes et cohérentes et prendre en
compte toutes les mesures d’éclaircissement entreprises.

L'expertise du SDRC requiert, hormis une haute compétence de la part de I'expert

(ou des experts), une expérience clinique avec ce type de syndromes douloureux. A
'encontre de la littérature générale sur le SDRC, celle s’adressant a son expertise est
plutét maigre. Baron considere que I'expertise du SDRC est fondamentale parce que
les troubles sont en disproportion flagrante avec la Iésion déclenchante (Baron 1997).
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2. La reconstitution du décours

Lexpert n'est en regle générale impliqué que tardivement dans le décours du cas. La
reconstruction du cas s’avere frequemment ardue car souvent, les symptémes et les
constatations cliniques ne sont qu’incompletement documentés ou se contredisent.
Par voie de conséquence, de vives controverses peuvent se développer sur la ques-
tion de savoir si un SDRC est effectivement encore présent, voire méme s'il a vérita-
blement existé. Les cas ou la documentation de critéres spécifiques est déficiente
depuis le début de 'anamnése, et ou la pathologie est dominée par des douleurs
croissantes et faisant tache d’huile sont particulierement difficiles a apprécier. Il faut
recommander dans ces situations a I'expert de vérifier si existent ou non des troubles
et des constatations cliniques en nombre suffisants pour permettre de poser le dia-
gnostic de SDRC, tant a 'anamnése (soit au dossier) que lors de I'examen actuel qu’il
effectue. Les diagnostics différentiels qui entrent en question doivent étre traités de
maniére explicite. Ceci peut s’avérer particulierement ardu en présence d’un trouble
factice (voir chapitre F). En regle générale, on découvre des indices sur sa présence
éventuelle déja lors de I'étude du dossier — sous forme p.ex. d’infections récurrentes
de plaies, difficilement compréhensibles au plan médical, de changements fréquents
de médecins, de mesures thérapeutiques invasives requises a diverses reprises par
les sujets concernés, de conflits récidivants avec ou entre les soignants, de théra-
peutes qui deviennent avocats de leur patient, etc. Les diagnostics différentiels qui
entrent en considération doivent étre discutés et éprouvés de fagon critique dans
I'appréciation du cas. Le diagnostic retenu finalement doit étre aussi bien motivé que
fondé.

Lorsque le cas est analysé d’un point de vue chronologique, I'appréciation du temps
de latence séparant I'événement potentiellement responsable de I'apparition des pre-
miers symptomes, ou des constatations initiales, revét une importance particuliére.
La reconnaissance d’un lien de causalité avec I’'accident nécessite un temps de
latence de courte durée, ne dépassant pas 6 a 8 semaines. Néanmoins, il faut souli-
gner qu’il ne s’agit la que d’une valeur empirique (Kiener et Kissling 1998).

3. Interrogatoire et examen clinique

[l incombe a I'expert le devoir d’éclaircir la question de savoir si au jour de son exa-
men, un SDRC est présent ou non. Pour ce faire, un interrogatoire structuré qui prend
en compte les criteres diagnostiques qui ont été déja présentés est nécessaire. Lexa-
men doit étre réalisé en prenant systématiquement les criteres de Budapest en con-
sidération (Harden et Bruehl 2007). La température cutanée doit étre en particulier
mesurée de maniere comparative et selon des conditions standardisées, c’est-a-dire
suffisamment longtemps aprés que le client soit entré en salle d’examen (adaptation
a la température ambiante) et avec une durée de mesure de 1 minute a 5 différents
endroits du corps (chapitre D 1.). Suivant les auteurs consultés, des différences de
température variables sont décrites ou postulées: 1-2°C (Wasner et al. 2002), >1°C
(Harden et al. 2007), 1,5-2°C (Heisel 2007), 1°C (Widder 2007). En situation d’exper-
tise, on doit en conséquence requérir une différence de température d’au moins 1°C.
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Pour quantifier I'enflure, on dispose de la possibilité d’effectuer une volumétrie com-
parative. Lexamen neurologique requiert — hormis la vérification des réflexes et de la
motricité, — un examen de la sensibilité en prenant en compte les diverses formes
d’allodynie et d’hyperalgésie (voir chapitre D). Il est recommandé d’effectuer les con-
statations de fagon systématique et de pratiquer en complément une documentation
photographique de I'extrémité atteinte ainsi que de la saine selon divers perspec-
tives et aspects fonctionnels (p. ex. dorso-palmaire ou dorso-plantaire, extension,
flexion etc.) (fig. 1).

Figure 1 Documentation photographique

En pratique clinique, le diagnostic de SDRC est plutdt omis, alors qu’au décours, il
devient plutot un diagnostic d’embarras et le SDRC est alors sur-diagnostiqué. C’est
en situation aigué et subaigué que la sensibilité des parametres diagnostiques
domine l'avant-scene. Le but est donc de déceler, dans la mesure du possible, la
pathologie rapidement. Pour cette raison, on requiert dans un contexte clinique
moins de symptdmes et de signes issus des 4 catégories. Dans un contexte de
recherche, le but visé est de poser les diagnostics les plus fiables possibles (haute
spécificité). Pour cette raison et selon les criteres du groupe de consensus de Buda-
pest, on requiert, comme critéres diagnostiques pour le syndrome douloureux régio-
nal complexe en recherche, la présence d’au moins un symptdme et d’un signe
(démontrable a I'examen clinique) provenant de chacune des 4 catégories (voir I'an-
nexe). La situation en expertise est semblable, a savoir que les criteres diagnostiques
pour la recherche sont transmissibles au contexte d’expertise. La douleur, qui est un
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trouble somatique difficilement objectivable, requiert de I'examinateur et de I'expert
en particulier qu'’il en éprouve la consistance. On trouve en annexe une compilation
de criteres fondée sur les propositions de Widder (Widder 2007). On mettra I'accent
sur I'observation attentive du client durant 'examen et sur la vérification de la prise
correcte de médicaments (compliance) qui requiert, aprés avoir informé le client sur le
sens et le but d’'une anamnése détaillée sur I'ingestion de médicaments, un examen
du sang et d’urine, suivant les cas.

4. Investigations supplémentaires

Dans le contexte d’une expertise, des investigations supplémentaires peuvent avoir
comme utilité de mettre en évidence d’autres diagnostics sous-jacents, des altéra-
tions posttraumatiques en particulier/Crozier et al. 2003; Rommel et al. 2001; Rolke et
al. 2006a; Rolke et al. 2006b) (voir également a ce propos le chapitre D2.).

5. Evaluation de ’expert

Apres avoir récolté les données nécessaires au diagnostic et a 'appréciation du cas,
I'expert procede a leur analyse critique et a leur classement diagnostique. Le dia-
gnostic retenu dans le rapport d’expertise doit étre plausible et résister a I'analyse
critique, autrement dit, les criteres diagnostiques utilisés doivent étre reconnus — en
I'occurrence, les criteres de Budapest — et ils doivent s’appliquer au cas concret.
Les diagnostics différentiels qui entrent en question doivent étre discutés et leur
exclusion doit étre justifiée sur la base de divers criteres.

Non pas seulement en situation thérapeutique, mais également en contexte d’exper-
tise, il est recommandable, face a une évolution réfractaire au traitement, d’éprouver
la validité du diagnostic et la compliance. Par conséquent, I'expert a le devoir, mais
également la chance de soumettre a son appréciation critique I'évolution du cas, les
constatations faites, les diagnostics posés et les mesures thérapeutiques entreprises.
Ceci vaut en général bien sr pour toute situation d’expertise, mais a une importance
particuliere en présence de troubles de santé qui ne sont pas objectivables a I'aide
d’examens paracliniques.

Une composante essentielle de I'expertise est la réponse aux questions qui I'ont
motivée. Hormis celle traitant de la causalité, ce sont en regle générale les questions
qui s’adressent a la capacité de travail et a I'exigibilité que I'expert doit évaluer et
auxquelles il doit répondre.

Comme cela a été exposé plus haut, on trouve la réponse a la question ayant trait a
la causalité en étudiant en particulier I'évolution en fonction du temps, et en prenant
en compte les criteres de Budapest ainsi que d’autres facteurs ayant marqué signifi-
cativement le décours. Une fois que I'expert a posé un diagnostic de SDRC, il faut,
s’agissant de la question de la causalité accidentelle, démontrer qu’une lésion corpo-
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relle de I'extrémité concernée s’est bien produite (Kiener et Kissling 1998). Si tel est
le cas, se pose alors la question si le SDRC est bien apparu durant la période de
latence correspondante (au maximum 6 a 8 semaines apres la Iésion) (Kiener et Kiss-
ling). D’autres étiologies doivent étre écartées, en particulier une forme idiopathique
du SDRC. Suivant les données de la littérature, une étiologie idiopathique est retrou-
vée dans 5 a 36 % des cas, autrement dit, aucune cause tangible du SDRC n’est
identifiable (5% Gobelet 1984, 10 % Nath et Mackinnon 1996, 36 % Doury 1997, 20 %
Salani et Ott 1992, 26 % Katz et Hungerford 1987).

Pour pouvoir tirer des conclusions sur I'évaluation de la capacité de travail et I'exigibi-
lité p.ex., il faut répondre tout d’abord a la question si tous les traitements fondés sur
I’évidence ont été tentés (de maniere conséquente et compliance vérifiée). Se posent
les questions suivantes: Un (autre) traitement permet-il d’apporter une amélioration
fonctionnelle significative? Quel est le pronostic?

’évaluation de la capacité de travail dépend, hormis de I'état local et de la limitation
de la fonctionnalité qui logiquement en découle, surtout en présence du symptdéme-
clé des douleurs, également d’autres facteurs. Quel «effort de volonté est-il exigible
du client» (Forster 2010, ATF 9C_510/2009: ATF=Arrét du Tribunal fédéral), ou alors
quelles sont les ressources dont il dispose? Avant de tirer ses conclusions, I'expert
peut se poser diverses questions auxiliaires afin de clarifier son estimation du cas
individuel: le travail / la profession représentent-t-ils une ressource en soi? Quels fac-
teurs supplémentaires limitent les ressources? Existe-t-il une possibilité d’adapter le
poste de travail? Existe-t-il une possibilité de recyclage? De quels potentiels de sou-
tien dispose le client dans son entourage? Lexpert se doit de dévoiler ces facteurs et
d’exposer leur rapport avec les symptdmes et les signes récoltés.

En synthese, I'expert doit étre en fin de mandat a méme de démontrer la validité du
diagnostic posé, d’exposer les motifs d’exclusion de certains diagnostics différentiels,
et de citer quels symptomes et signes allant de pair avec le SDRC entravent la fonc-
tionnalité et ce dans quelle mesure. Si des douleurs sont en cause, il doit en éprouver
le rble particulier qu’elles assument, leur consistance et leur manifestation (intermit-
tente ou permanente).
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Annexe
Criteres de Budapest

Table 3 Proposed clinical diagnostic criteria for CRPS

General definition of the syndrome:

CRPS describes an array of painful conditions that are characterized by a continuing (spontaneous and/or evoked) regional pain that is
seemingly disproportionate in time or degree to the usual course of any known trauma or other lesion. The pain is regional (not in a specific
nerve territory or dermatome) and usually has a distal predominance of abnormal sensory, motor, sudomotor, vasomotor, and/or trophic
findings. The syndrome shows variable progression over time

To make the clinical diagnosis, the following criteria must be met:
1. Continuing pain, which is disproportionate to any inciting event
2. Must report at least one symptom in three of the four following categories:
Sensory: Reports of hyperesthesia and/or allodynia
Vasomotor: Reports of temperature asymmetry and/or skin color changes and/or skin color asymmetry
Sudomotor/Edema: Reports of edema and/or sweating changes and/or sweating asymmetry
Motor/Trophic: Reports of decreased range of motion and/or motor dysfunction (weakness, tremor, dystonia) and/or trophic changes
(hair, nail, skin)
. Must display at least one sign at time of evaluation in two or more of the following categories:
Sensory: Evidence of hyperalgesia (to pinprick) and/or allodynia (to light touch and/or temperature sensation and/or deep somatic
pressure and/or joint movement)
Vasomotor: Evidence of temperature asymmetry (>1°C) and/or skin color changes and/or asymmetry
Sudomotor/Edema: Evidence of edema and/or sweating changes and/or sweating asymmetry
Motor/Trophic: Evidence of decreased range of motion and/or motor dysfunction (weakness, tremor, dystonia) and/or trophic changes
(hair, nail, skin)
4. There is no other diagnosis that better explains the signs and symptoms

w

For research purposes, diagnostic decision rule should be at least one symptom in all four symptom categories and at least one sign (observed at evaluation)
in two or more sign categories.

Tiré de Harden et Bruehl 2007

Parameétres de consistance selon Widder

* Discordance entre la description des symptoémes (auto-évaluation par questionnaire
incluse) et le handicap somatique et/ou psychique en situation d’examen

* Description variable, imprécise et évasive des troubles et du décours de la maladie

¢ Discordances entre les propres données et les informations tirées de 'anamnese
fondées sur les actes du dossier médical

* Absence de modulation des douleurs décrites

* Discordance entre les limitations fonctionnelles décrites et les activités de la vie
quotidienne élucidées

* Absence de mesures thérapeutiques et/ou de propres activités visant a diminuer
les douleurs malgré I'importance des troubles allégués

* Absence de discussion objective sur la possibilité d’exercer d’autres activités
lors d’expertises traitant de I'exigibilité professionnelle

* Discordance entre la prise de médicaments a 'anamnese et les taux de médica-
ments mesurés aux examens de laboratoire
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