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Izvlecek - [zhodisca. Pri otrocih z nepojasnjeno bolecino v
distalnem delu uda, z oteklino, s spremembo barve in tempe-
rature koze je treba misliti tudi na kompleksni regionalni bo-
lecinski sindrom (KRBS). Za navedeni bolecinski sindrom je
znacilna regionalna bolecina in senzoricne motnje, poveza-
ne z nenormaino barvo koze, spremembo temperature, ne-
normalno sudomotoriko ali edemom. Znaki in simptomi niso
v sorazmerju s sprozilnim dogodkom. Poznani sta dve obliki
KRBS: tip I nastane brez okvare Zivca, tip II pa po okvari Ziv-
ca. Diagnoza je klinicna.

Zakljucki. Pri otrocih se KRBS se vedno prezre oz. se ne dia-
gnosticira dovolj zgodayj, zato se delajo nepotrebne preiskave
in se neustrezno zdrauvijo.

Uvod

Kompleksni regionalni bolec¢inski sindrom (KRBS) pri otro-
cih ni redek, je pa Se vedno veckrat nediagnosticiran ali je
diagnoza postavljena pozno (1, 2).

Prepoznavanje te bolezni se v zadnjih letih izboljsuje (3).
Incidenca pri otrocih ni znana (4). KRBS vkljucuje razlicna
bolecinska stanja, ki se razvijejo po poskodbi, pretezno priza-
denejo distalne dele, toda obseZznost in trajanje sta Cezmerna
glede na sprozilni dogodek in se kazeta s pomembno motnjo
motori¢ne funkcije in ¢asovno spremenljivim napredovanjem
(5). Otroska oblika se razlikuje od odrasle po vec znacilnostih
(6-8).

KRBS je glede patofiziologije, zdravljenja in epidemiologije
$e vedno nedorecen (9). Ostaja vprasanje, zakaj samo nekate-
ri razvijejo KRBS, celo po blagi travmi, drugi po tezki pa ne
(10).KRBSje bil v preteklosti znan pod razli¢nimi imeni, odvi-
sno od sprozitelja, podrocja specialnosti in govornega pod-
roc¢ja (2). Najprej se je uporabljalo ime kavzalgija, Sudeckova
atrofija (12); slednje se je najbolj uveljavilo v nemsko govore-
¢ih dezelah in tudi pri nas. V francosko govorecih dezelah se
je uporabljalo ime algonevrodistrofija (8), v anglesko govore-
¢ih je bilo sprejeto ime refleksna simpati¢na distrofija (RSD),
kije bilo leta 1986 sprejeto kot mednarodno (13). Leta 1993 je
bilo predlagano ime KRBS.

Zdravniki, ki delajo na urgentnih in poskodbenih oddelkih in
ambulantah, morajo ta sindrom poznati, ker se da prepreciti s
takojsnjo fizikalno terapijo (14).
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Abstract - Background. In children with unexplained pain
in distal part of extremity associated with edema, abnormal
skin color, temperature change, complex regional pain syndro-
me (CRPS) must be considered. This pain syndrome requires
the presence of regional pain and sensory changes associated
with abnormal skin color, temperature change, abnormal su-
domotor activity or edema. Signs and symptoms are dispro-
portionate to the inciting event. There are two types of CRPS:
type I occurs without a definable nerve lesion and type II, whe-
re a definable nerve lesion is present. Diagnosis is clinical.

Conclusions. CRPS is not yet suspected in children, those affec-
ted often have many unnecessary investigations and may be
unsuitable treated and also overtreated.

Prikaz primera

Leta 1984 rojena deklicaje bilaod 24. do 30. 4. 1995 hospitalizirana na
kirurskem oddelku. Nekaj dni prej je doma padla, bole¢ je postal levi
komolec in leva podlaket, ni mogla iztegniti prstov na roki. Rentgen-
ska slika komolca je bila normalna. Dobila je longeto. Ob kontrolnem
pregledu ¢ez en teden je imela e bole¢ komolec, podlaket in zapest-
je, gibljivost zapestja in prstov je bila zmanjSana, oslabljena je bila
misi¢na mo¢. Po petih dneh sta bili pronacija in supinacija Se boledi,
prav tako je bila boleca iztegnitev v komolcu. Svetovano je bilo razgi-
bavanje in po potrebi protibolecinska zdravila.

Majal996 je brez poskodbe zacela toziti zaradi bolec¢in in mravljince-
njavleviroki. Po dveh dneh je bila pregledana pri kirurgu. Levo roko
je drzala v rahli pronaciji, prsti in zapestje so bili nekoliko oteceni,
gibljivost prstov je bila izrazito zavrta, slabsi je bil ob¢utek na dotik na
prstih. Boleca sta bila tudi vrat in leva rama. Rentgensko slikanje vrat-
ne hrbtenice in levega ramena je bilo normalno. Na hospitalizacijo ni
pristala. Svetovana je bila simptomatska terapija. Laboratorijske pre-
iskave revmatoloskih testov in seroloski pregled na Borrelio burg-
dorferi so bili normalni. V dveh tednih so tezave izzvenele.
Februarja 1997 je bila zaradi bolec¢in v vratu pregledana pri ortopedu.
Glede na zgornjo anamnezo o bolecinah in otekanju levega zgornje-
gaudain bolecin v vratu je svetoval pregled pri revmatologu.
Oktobra 1997 je bila pregledana pri pediatru revmatologu v drugi
ustanovi. Na sklepih ni imela nobenih sprememb. Laboratorijski izvi-
di: SR, fibrinogen, ELISA RF IgA, IgM, 1gG so bili normalni. Zakljuc¢ek
je bil, da ne gre za vnetno bolezen sklepov.

Februarja 1999 je bila ponovno napotena k ortopedu zaradi en teden
trajajo¢ih bolecin v desnem stopalu, ki so nastopile brez poskodbe.
Stopalo je bilo v celoti nekoliko oteklo, zlasti v visini metatarzalnih
sklepov, stopalo je bilo hladnejse od zdravega, podplat je bil izrazito
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palpatorno bole¢, pulzi so bili dobro tipljivi, aktivho ni mogla dorzi-
flektirati stopala. S sumom na parezo desnega peroniusa je bila napo-
tena k pediatru, sprejeta je bila na otroski oddelek. Poleg Ze navede-
nega smo ugotovili, da je imela stopalo iztegnjeno, plantarno flektira-
no. Zdelo se je, da drzi stopalo v nenavadni prisilni drzi. Stopalo je
bilo bole¢e na dotik. Postavljena je biladomneva, da gre za KRBS tip I.
Dobila je analgetik, predpisano je bilo mirovanje, ud smo ogrevali. Po
enem tednu so bile tezave manjse, oteklina je izginila, bolecin ni ve¢
navajala, $e vedno je imela stopalo plantarno flektirano. Ob odpustu
je bila svetovanaista terapija. Na naroc¢eni kontrolni pregled po enem
tednu ni prisla. Tezave so v 14 dneh izzvenele.

Junija 1999 je imela zvin levega kolena. Zdravljena je bila pri kirurgu.
KRBS se ni razvil. Ponovno je prisla na pregled 21. 1. 2000 v pediatric¢-
no ambulanto zaradi bolec¢in v desni roki. Tri dni prej ji je otekla roka,
postala modrikasta, hladna. Poskodbe ni imela. Desno roko je imela
povito, imobilizirano, iz povoja je bil viden del prstov, koza je bila
nakazano lividne barve. Po odstranitvi povoja je desno roko ¢uvala,
prste je imela semiflektirane, rokaje bila rahlo otekla, hladna, hrbtis¢e
je bilo bolec¢e na dotik. Postavljena je bila diagnoza KRBS I.
Svetovana je bila odstranitev imobilizacije in razgibavanje. Na kon-
trolni pregled se ni javila.

Bila pa je 31. 1. 2000 pregledana pri pediatru revmatologu v drugi
ustanovi. Desno zapestje je bilo Se otec¢eno, gibljivost mo¢no zmanj-
$ana, supinacija in pronacija sta bili bole¢i, zmanj$ana je bila moc.
Narejene laboratorijske preiskave (SR, ASL, RF, ANA, ANCA, Anti DNA)
so bile normalne, biopsija koze je izkljucila psoriazo. Svetovana je
bila masaza zbolelega sklepa in analgetiki. TezZave so v enem do dveh
tednih izzvenele.

Kasneje je po Solski telovadbi imela 2-krat do dva dni trajajoce boleci-
ne v hrbtu, bolecin ali otekanj sklepov pa ne vec.

Razpravljanje

Diagnoza KRBS je klini¢na. Lankford (15) navaja 4 glavne zna-
ke in 6 sekundarnih znakov.

Glavni znaki:

- Bolecina je stalna, pekoca (kavzalgija) in nesorazmerna gle-
de na morebitno poprej$njo poskodbo. Prisotni sta hiperpati-
ja, kar pomenibolecino, ki vztraja, ko je drazljaj Ze odstranjen,
in alodinija, ki pomeni z nebole¢im drazljajem povzro¢eno
bolec¢ino, npr. drazljaj dotika, mraza (4).

- Edem je obicajno eden prvih znakov KRBS. Skoraj vsi imajo
doloceno stopnjo edema. Vcasih ga je tezko razlocevati od
otekline zaradi poskodbe, lahko pa zajame ves ud.

- Okorelost sklepa je izrazita in moc¢nejsa, kot bi pricakovali.
Slabsa se Se, ker vsak gib povzroc¢i mocnejso bolecino, zato
bolnik uda noce premikati. Pri napredovani bolezni je vecina
bolnikov z okorelim udom.

- Sprememba barve. Ud je lahko temno rde¢, cianoticen, siv-
kast, bled.

Sekundarni znaki:

- Demineralizacija in osteoporoza je pri otrocih redka.

- Hiperhidroza ali hipohidroza.

- Temperaturnarazlika med prizadetim in neprizadetim udom
(veckot 3 °C) (4).

- Vazomotorna nestabilnost: obi¢ajno je zmanjsano kapilar-
no polnjenje. Eritem je lahko znak povecanega kapilarnega
polnjenja.

- Prizadeta koza je gladka, svetleca, videti je, kot da je ¢vrsto
napeta ¢ez prizadeti predel. V napredovali bolezni atrofira
subkutano tkivo, pri otrocih se to zgodi redko.

- Ce KRBS prizadene roko, pride do nodulacije in zadebelitve
palmarne fascije, na nogi plantarne fascije.

Opisan je tristopenjski razvoj bolezni. Schwartzman in McLel-
lan (12, 16) lo¢ita tri stopnje, medtem ko Dzwierzynski in San-
ger (15) locita zgodniji, razviti in pozni KRBS.

I stopnja (akutna) ali zgodnji KRBS

Bolecina, ki sledi poskodbi, je mocnejsa in trajnejsa, kot bi
pricakovali glede na poskodbo, je pekoc¢a, mocna, difuzna,
globoka in se obic¢ajno za¢ne na distalnem delu uda, ¢eprav je

poskodba lahko bila proksimalna. Obi¢ajno je moc¢nejsa pal-
marno oz. plantarno. Poveca se z dotikom, ob gibu, ¢ustve-
nem vzburjenju.

Prisotnaje stalna hiperalgezija. Bolec¢ina ne sledi niti dermato-
mni, niti zivéni, niti pletezni distribuciji. Mnogi bolniki zas¢iti-
jo prizadeti del pred vsemi drazljaji. Prizadeto podrodje posta-
ne edematozno, lahko toplo ali hladno (v primerjavi z zdra-
vim). Hitrejsa je rast dlak in nohtov. Kostne spremembe se
kazejo s subhondralno erozijo in periartikularno deminerali-
zacijo, kar je sicer bolj znacilno za kasnejse stadije.
Vazomotorna nestabilnost se kaze z izmenjavanjem vroce ko-
Ze z eritemom in obdobji hladne, vlazne, cianoti¢ne koze.
Poudariti je treba, da nekateri bolniki ostanejo v tej ali v drugi
stopnji ve¢ mesecev ali let. Ni nujno, da bolezen napreduje,
lahko pa naenkrat napreduje v tretji stadij. Izrazita je hiperal-
gezijain alodinija na mehanske in termi¢ne draZzljaje. Klini¢na
slika KRBS se lahko pojavi, cepravizjemno redko tudina obra-
zu, trupu.

11 stopnja (distroficna) ali razviti KRBS

Bolecina ostaja prevladujo¢ simptom, lahko Se mocnejsa in
povezana z motnjo spanja (prebujanje). Edematozno tkivo
indurira, koza postane hladna, hiperhidroti¢na z retikularnim
lividom in cianoti¢na. Pojavi se izpadanje dlak, nohti postane-
jo krhki, progasti, razpokani, svetle¢i. Pojavljati se za¢ne atro-
fijakoze in podkozja, okorelost se razvije med to stopnjo. Rent-
genogram ze pokaze osteoporozo.

111 stopnja (atroficna) ali pozni KRBS

Bolecina se $iri proksimalno. Mo¢ bolecine se zmanjsa. Bole-
¢ine ni mogoce prekiniti zadrenergic¢no blokado (simpati¢no
neodvisna). Razvijejo se ireverzibilne okvare tkiva. Koza po-
stane tanka, svetlejsa. Okorelost sklepov je bistvena za to ob-
dobije, razvijejo se kontrakture. Edema ni. Rentgenogram po-
kaZe moc¢no osteopozoro.

V tej fazi so pogoste motnje gibanja: s tezavo zacne gib, ohla-
pnost misic, tremor, spazmi, distonija (zlasti prizadete fleksor-
ne misice), pojaceni refleksi.

Te motori¢ne spremembe so pogosto napacno diagnosticira-
ne kot histeri¢ne.

Fascija se zadebeli, pojavi se tezka atrofija hrustanca, misic in
mehkega tkiva.

Casovno obdobje posamezne stopnje ostaja neznano.
Bolecina, oteklina in avtonomne motnje so znacilne za zgod-
nje obdobje, medtem ko motnje gibanja in trofi¢cne motnje
prevladujejo v kasnejsem obdobju (17).

Veldman in sod. (2) pri studiji svojih bolnikov niso nasli po-
datkov, ki bi opravic¢evali taksen tristopenjski razvoj. Svetova-
liso delitevv primarno toplo ali primarno hladno obliko. Spre-
jeto je bilo soglasje, da ni koristno oznacevati razli¢ne stopnje
- mozno, dase bodo vbodoce dale uporabiti stopnje glede na
tezo bolezni ali trajanje pri odlocanju o terapiji (18). Kljub
navedenemu nekateri avtorji e uporabljajo staro ime RSD in
tristopenjski razvoj (20, 22), drugi raje uporabljajo ¢asovno
opredelitev kot zgodnji in kasnejsi razvoj (15, 23).

Na konferenci za soglasje (1993) je bil poleg novega imena
sprejet tudi diagnosti¢ni algoritem (18, 24). Kompleksni regi-
onalni bolecinski sindrom tip I (ustreza RSD).

1. Tip I je sindrom, ki se razvije po zac¢etnem Skodljivem do-
godku (ali vzroku za imobilizacijo).

2. Prisotne so stalna bolecina, alodinija ali hiperalgezija, ki ni-
so proporcionalne glede na zacetno poskodbo.

3. Vsaj nekaj ¢asa edem, spremembe v koznem krvnem pre-
toku ali nenormalna sudomotoric¢na aktivnost v predelu bo-
le¢ine.

4. Diagnozaje izklju¢ena, kadar najdemo okolis¢ine, ki so ustre-
zne stopnji bolec¢ine in motene funkcije.

Pomozniznakiin simptomi, ki pa se ne uporabljajo za diagno-
z0, so naslednji: atrofija dlake, nohtov, mehkega tkiva; motnje
v rasti dlak; izguba gibljivosti sklepa; motena motori¢na funk-
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cija, kot npr. misi¢na slabost, tremor, distonija; lahko prisotna
simpati¢na vzdrzevana bolecina.

KRBS tip II (staro ime kavzalgija):

- sindrom, ki se razvije po poskodbi zZivca,

- enaki kriteriji kot za tip I (18, 24).

Poskodbeni dogodek, ki sprozi KRBS, je praviloma periferen,
lahko v centralnem Zivénem sistemu, v visceralnih organih,
lahko tudi psiholosko/psihiatri¢na motnja (25). Naj navedem
e, daje bil opisan sindrom tudi v povezavi z Lymovo bolezni-
jo (26).

Ceprav so simptomi in znaki enaki pri odraslih in pri otrocih,
pa je vzorec pojavljanja pri otrocih drugacen. Pri odraslih se
razvije po zlomih in drugih poskodbah, obi¢ajno po imobili-
zaciji. Pri odraslih je razmerje med zenskami in moskimi 1:1
(4) do 3:1 (2, 11). Pogosteje je prizadet zgornji ud kot spod-
nji (2).

Pri analizi ¢lankov z otrosko KRBS (1-5, 8,27-31) je razmerje
decki (mladostniki) deklice (mladostnice) 1:5 (pri 77% deklet,
mladostnic), pogosteje je prizadet spodnji ud (66%). Srednja
starost je 12,2 leta, povprec¢ni ¢as od zacetka bolezni do dia-
gnoze 3,7 meseca (pri odraslih praviloma daljsi). Skoraj polo-
vica otrok (mladostnikov) v anamnezi nima poskodbe. Veci-
na ima hladno obliko.

Bolezen se lahko ponovi bodisi na istem ali kateremkoli dru-
gem udu. Ponovitve priodraslih so pri 10% bolnikov, v53% so
spontane. Incidenca je 1,8% na pacienta na leto (11). Cas od
prvega KRBS do ponovitve od treh mesecev do dvajset let
(srednja doba 2,7 leta) (35). Ponovitve so pri otrocih v 31%,
vec¢inoma v teku prvih Sestih mesecev (31). Ko je bolezen Se
prisotna, je mozna razsiritev s primarnega obmocja v bliznjo
okolico, na katerikoli drug ud (npr. z roke na nogo) ali sime-
tricno na drug ud (21, 23).

Kot je bilo omenjeno, je diagnoza klini¢na, vseeno se is¢ejo
poti za objektivizacijo. Dopolnilne preiskave so rentgensko
slikanje kosti, tristopenjska scintigrafija kosti (33) in magnet-
naresonanca(34). Tudilaboratorijske preiskave lahko dopol-
nijo klini¢ne: primerjalno merjenje kozne temperature, izlo-
¢anje znoja, sudomotorni refleksni aksonski test (16).
Etiologija in patofiziologija nista dorecCeni. V literaturi so opi-
sane Stevilne teorije, od ¢ezmernega draZenja zivcev, simpa-
ti¢nih zivcev, ¢ezmerne obcutljivosti za simpati¢ne nevrotrans-
mitorje (35), vpliva naravnih opioidnih peptidov do vpliva
razli¢nih ravni zivéevja, zlasti centralnega (12). Lahko bi slo
tudi za pretirano lokalno vnetje (2, 3). Mozna je tudj, zlasti pri
otrocih, psihogeneza, povezana s stresom (7, 31).

NiSe torej odgovora, zakaj nekateri z minimalno poskodbo ali
celo brez nje razvijejo KRBS, drugih z resno poskodbo pa ne.
Prizdravljenjuje bistvenazgodnja prepoznavabolezniin zgod-
nje zdravljenje (1, 4, 5).

Stanton-Hicks in sod. so izdelali algoritem zdravljenja KRBS I
in I (25). Gre za konsenz Stevilnih strokovnjakov za to bole-
zen. Cilj zdravljenja je normalizacija funkcije. Osnova je fizi-
kalna terapija, ki ob pomo¢i psihoterapije in medicinskih
intervencij, ki so usmerjene v kontrolo bolec¢ine, povrne funk-
cijo.

Zdravila, ki se uporabljajo za obvladovanje bolecine, so na-
slednja: nesteroidna protivnetna zdravila, opioidi, tricikli¢ni
antidepresivi, stabilizatorji membrane (antikonvulzivi), korti-
kosteroidi, kalcitonin, adrenergi¢na zdravila (blokatorji recep-
torjev alfa). Za lajSanje bolec¢ine se uporabljajo tudi lokalne
anestezijske tehnike z blokado, simpatikolizo. Lahko se upo-
rabi tudi epiduralni kateter. V redkih primerih se uporabi sim-
patektomija.

Ce odpovedo navedeni postopki, je mozno uporabiti tudi elek-
tri¢no stimulacijo zadajsnjih stebrov hrbtenjace ali stimulaci-
jo perifernega zivca. Osnovni princip so motivacija, mobiliza-
cijain desenzibilizacija. Poudarek je na postopkih samozdrav-
ljenja. V slovenski literaturi je dobro opredeljen podoben te-
rapevtski pristop s poudarkom na fizikalni terapiji (36).

Stevilni raziskovalci se strinjajo, da sta psiholoski stres in bla-
ga poskodba pomembna za nastanek KRBS pri otrocih (5, 7,
27,30,31).

Sherry in sod. (31) so zdravili najvecjo skupino otrok. Imajo
nekoliko svojski pristop, isto¢asno pa dobre rezultate v primer-
javiz drugimi. Vse otroke so psiholosko obdelali. Subjektivno
so ocenili nac¢in ¢ustvovanja. Za skladno ¢ustvovanje (congru-
ent affect) so ocenili, kadar se je bolnik jasno bole¢insko ve-
del, vztrepetal, delal grimase ali kric¢al, kadar je poroc¢al o moc-
nibolecini. Vodsotnostitaksnegavedenjain ¢eje kazal veselo,
nezaskrbljeno razpolozenje, kadar je porocal o moc¢ni boledi-
ni, so ocenili kot neskladno (incongruent). Preden so jih vklju-
¢ili v program fizikalne terapije, so jim ukinili vso dotedanjo
medikamentozno zdravljenje. Njihovaterapevtska filozofijaje
¢imhitreje vzpostavitinormalno uporabo prizadetegauda. Za
spodnja uda so uporabljali skakanje, tekanje gor in dol po sto-
pnicah, razlicne obojestransko koordinirane gibe (kot mini
trampolin, smucanje, skakanje) ter druge Sportne aktivnosti,
ustrezne bolnikovi starosti, za zgornja uda pa nosnjo bremen,
funkcionalne aktivnosti (pomivanje stene, pisanje) in vaje ko-
ordinacije. V bazenu so izvajali hidroterapijo. Bolnike z alodi-
nijoso desenzibilizirali zdrgnjenjem zbrisaco, grobo tkanino,
7 ro¢no masazo, s kontrastnimi kopelmi (2 °Cin 38 °C). Fizikal-
no terapijosoizvajali4 ure nadan, hidroterapijo paenododve
urinadan (vogrevanembazenu 34 °C). Vsiso imeli predpisani
tudi vecerni program in vikend program vaj (45 minut do 3
ure). Zdravljenje vkljucuje tudi psihoterapevtsko pomoc zla-
sti tistim z neskladnim ¢ustvovanjem. Srednje trajanje terapije
je okrog 14 dni (1 do 90 dni), zadnji dve leti se je srednje traja-
njeskrajsalona6dni(1do25dni). Vnjihovem zdravljenjuje se
nekaj poudarkov. Bolnikom jasno kazejo, da je bolecina real-
na, kar je zlasti pomembno pri bolnikih z neskladnim ¢ustvo-
vanjem, pri katerih so ¢lani druzine, vrstniki in tudi poprejs$nji
terapevtibolec¢ino ocenjevalikothlinjeno. Tudi psiholoskistres
kot potencialnivzrok obravnavajo odgovorno. Starsem ne do-
volijo prisostvovati terapiji, ker lahko terapevtu nehote spod-
kopljejo avtoriteto in bolnika zbegajo. Ne uporabljajo nobe-
nih zdravil ali drugih postopkov, ki se sicer uporabljajo pri
zdravljenju KRBS. Njihova ocena je, da morajo bolniki obvla-
datibolecino in disfunkcijo. Ce se bole¢ina povrne, lahko sami
doma za¢nejo z vajami brez pomoci zdravstvenega kadra. Ta-
ko je kon¢na kontrola v rokah bolnika.

Zakljucki

Obsirno sem opisal klini¢ne simptome in znake zaradi razno-
vrstnosti klini¢ne slike, da je v vsakem primeru moznost sesta-
viti ustrezen mozaik. Natan¢no je opisan terapevtski pristop,
prilagojen za otroke.

S prikazom primera sem Zelel opozoriti na KRBS, ker tudi pri
nas e ni dovolj znan in se delajo Stevilne nepotrebne preiska-
ve zaradi iskanja vzroka in opredelitve bolezni. Deklica, ki je
opisana, je imela hladno, pri otrocih najpogostejso obliko
KRBS s tremi ponovitvami.
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