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!. INTRODUCCION 

Ln insensibilidad cong6nita al dolor es una enfermedad 
bastante rara, de ctiologia todavia no muy bien conocida, dcs-­
cr1ta en la literatura médica de Tlancra confusa y con diversos­
nombrcs 'l?n la que cada autor interpreta de manera diferente la­
sintomatología y signologín de este padecimiento. Afecta pri-­
mordialmcntc al sc~o masculino en proporci6n de 6:4, se han re­
portado incidencia familiar en 2 casos (29) y una historin faml_ 

liar de consanr,uinidad en 4 nacientes (29), En muchos de los 
casOs reportados no ha sido estudiado el coeficiente intclcc- -
tual, t>Cro se considera que alrededor del 28 por ciento ticncn­

rctnrdo mental. 

La variedad de síntomas y signos asociados o corrcla-­
cionados es algo que ha sido anotado por varios autores (3, 13). 

Estos pi:icicntes pueden presentar cambios tr6ficos y esqucléti-­

cos severos (15,18,ZS), mientras que en otros, el síndrome es -

dcscuhierto solamente durante la invcstigaci6n de otros sínto-­

mas. 

La mayoría de los pacientes tienen ausencia total de -

la sensaci6n del dolor, pero otros pacientes tienen otras alte­

raciones sensitivas. 

f:sta enfermedad ha sida estudiada repetidamente por -­

Neur6lagos, r.cnctistas, Ortopedistas, Oftalm6logos, Ncurofisi6-

logos, pero no hay estudios sobre aspectos de la reconstrucci6n 

en pacientes afectos de esta enfermedad. Es deseable que la -­

insensibilidad con~énita al dolor sea conocida de mejor mancra­

por nuestra especialidad debido a que ia mayoria de los proble­

mas derivados de la falta de Aensihilidad dolorosa, tnles como· 
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lesiones de nutomutilnci6n o por traumas diversos, se rclacio-­
nan directamente con la Cirugía Reconstructiva como se dcmostr!!_ 
ri m~s adelante. 

a) ANTECEDENTES 

Esta enfermedad ful! dcscri ta por primera vez en 1932 -
por Oearborn, el report6 un síndrome cuyo signo cardinal era --
la ausencia congénita de la capacidad para scnt!r dolor. 
incapacidad resultaba en traumatismos de tejidos blandos 
ros con la consiguiente cicatrizaci6n y deformidad de la 

Esta· 
y du- -

rcgi6n 
anat6micn afectada, además los traumatismos de las estructuras· 
osqucl~ticns causaban necrosis asépticas extensas, ostcomieli-­
tis y fracturas que consolidaban dcficicntcmcntc. 

Con los trabajos de Swanson (1965), Swan!;on y col. - -

(1965), Pinsky y De Gcorgc (1966) se conoci6 que esta enferme-­
dad se produce por anomalías estructurales en nervios pcrif6ri­
cos sensitivos. Thrush (1973) corrobor6 la existencia de anom!!_ 
lias estructurales en nervios perif6ricos, pero sostiene que, -
estas alteraciones por si solas no son suficientes para expli-­
car la signologla de este padecimiento (29). Contrariamente a­
to expuesto existen publicaciones que niegan que este pad~ci- -
miento se relacione con anomalías estructurales en nervios sen­
sitivos periféricos (3). 

Comings (1974) otorga a la prueba intradérmica de la -
Jfistnmina la clave para el diagnóstico diferencial. Una prueba 
positiva nos indica que la neurona del arco reflejo pcriférico­
está íntegra nnat6mica y funcionalmente, una prueba negativa irr 
dica un axón lesionado. Esto último es característico de las 
neuropat{as sensoriales hereditarias (3). La prueba consiste 
en la aplicaci6n intradcrmicn de Histamina en dilucí6n al 
1:10.000. 
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Estudios mlls recientes han demostrado que la enferme- -
dad se produce por un defecto en el metabolismo de la tirosina­
formadora de melanina. Este defecto metab61ico produce una - -
sustancia con características parecidas a la de los opi5cco y­

las cndorfinas que es la causante de la insensibilidad al dolor 
(S,6,8,21). 

El presente trabajo pretende aportar experiencias rcl~ 
clonadas con el manejo reconstructivo de pacientes con insensi­
bilidad congénita al dolor las cuales no se encuentran reporta­
das on la literatura médica. 
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l l. DESARROLLO 

El dolor es la sansaci6n primaria de deíonza y protcc­
ci6n que nos oonc alerta ante estímulos que son nocivos para - -
nuestro organismo. 

A pesar que uno de los cometidos principales de la Me· 
dicina es aliviar el dolor humano, existen ciertos padccimicn-­
tos congénitos caracterizados por la incapacidad de los sujetos 
afectados para reaccionar ante estímulos que para personas nor­

males son dolorosos. La pérdida de la primera línea de dcfcnza 
tiene consecuencias muy serias en estos enfermos, sufren quema­

duras y heridas sin cxpcrimc1ttar la menor molestia, a lo antc-­
rior se agrega conductas de automutilaci6n de la lengua, los l.!!, 

bias, las puntas digitales cte. 

La sinonimia de la enfermedad es extensa y confusa. E~ 

ta enfermedad se le conoce como insensibilidad generalizada ca~ 
génita. insensibilidad congénita universal, indiferencia congé­
nita al dolor, anulgcsia congénita, ncuropatfa sensorial hercd.!, 
tarin tipo II 1 insensibilidad congénita al dolor etc. La deno­
minaci6n más aceptada es la de insensibilidad congénita al do-­
lar. ya que no preju:ga aceren del nivel de localizaci6n de la­
altcraci6n fisiop:1tológica de la transmisi6n del dolor. 

a) BASES ANATOmC.\S - VIAS DEL DOLOR (Diagrama 1 1) 

Los receptores cutSncos específicos el ser estimulados, 
originan el impulso nervioso que penetra en la médula espinal a 
través de las fibras delgadas de las raices posteriores. Estas 
fibras atravie:an la zona marginal de Lissaucr y hacen sin4psis 
en las neuronas del asta postcr.ior. Las fibras que llevan la -
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sensibilidad al dolor, son de dos tipos: A) Fibras amiclínicas· 

muy delgadas de velocidad de conducci6n muy lenta (fibras C) -­
transmiten el dolor de tipo difuso, pobremente loculi'l.ado, de -

duraci6n larga y que {rccucntcmcntc se acompaf\a do manifcstaci.2 

ncs vegetativas, tales como: sudoraci6n, palpitaciones, y alte-. 

raciones de la frecuencia respiratoria. B) Fibras miclinicas,­

más gruesas que las anteriores, conductoras de la scnsibilidad­
dotcir-osa localizada de mayor intensidad, que· presenta atcnua-

c i6n y fatiga, ambos tipos de sensibilidad dolorosa y las fi­

bras que conducen ln .!'>cnsibilidad térmica, hnccn sin5psis ·por 

delante )' por dctr,6.s de la sustancia gelatinosa de Rolando en 

los núcleos centrales del asta dorsal ). de la :.ona posterornarg_!. 

nal (20). t.as fibras de la sensibilidad al dolor y la tempera­

tura ascienden por el cord6n lateral mcJular, parte ventral, -­

por delante del fascículo espinoccrebcloso ventral. J.ns fibras 

que conducen la sensibilidad dolorosa de tipo difuso son muy -­

delgadas y cortas, al ascender hacia el tálamo 6ptico realizan­

m1Íltiples sin.1psis. 1.as fibras de la sensibilidad dolorosil - -

bi6n definida (fibras A llelta) 1 son m&~ gruesas, mielinizadas,­

poco dolorosas y ascienden ~in hacer sinápsis hasta el tálamo -

6ptico; en la médula espinal, no existe scparaci6n entre las -­

clases de fihras conductoras del <lolor, en cambio, en los nive­

lt.'s superiores al bulbo rnqu{l\eo se separan y las fibras delga­

~tas se sitl'ian intern:1s respecto de las gruesas, de manera que -

en et mcscnc6falo, las fibras delgadas y cortas, con m6ltiples­

sin.'Ípsi~ en su ascenso (rnz6n por la cual se denominan fibras -

e~pinorct~culotnlámicas) quedan internas a las fibras largas, -

11uc constituyen el f:i,5cÍculo c5pinotal.1mico, en su porci6n co-­

rrespondicntc a ln C01'\ducci6n de la sensibilidad dolorosa (20). 

t.;:1~ fibras que conducen el dolor localizado, 'tcrminan­

<.•n el núcleo postr.rovcntral Jcl t!1lamo 6ptico y en la porci6n 
posterior del t6lamo 5itundo c_ntre le núcleo postcrovcntral y -

el cuerpo gcniculado interno (16, 20. 2·\) 
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Del nGclco posterovcntral del tálamo 6ptico, ascienden 
fibras que van a terminar, dc.spués de ascender por el· brazo Pº.! 
tcrior de la ctipsula interna, a la corteza cerebral rctro-rolti!!. 
dica y a la circunvoluci6n parietal ascendente. 

Las fibras conductoras de la sensibilidad dolorosa di­
fusa, al terminar en los núcleos intralaminarcs del tálam~, van 
a originar una descarga difusa de impulsos nerviosos sabre toda 
lu corteza c~rcbral (13). 

Desde el ttilamo se proyectan estímulos nerviosos scnsl 
tivos a cstructurars subtaltimicas tales como el hipotfilamo. La 

activaci6n de circuitos subtaltimicos produce el tono afectivo -
que es una scnsaci6n de agrado o desagrado de diferente intcnsi 
dad que acompafta n la scnsaci6n. L<.1 intensidad y la cualidad -

del tono afectivo depende no solo del tipo de estilo quo origi­

nan .los estímulos nerviosos, sino también del condicionamlento­

por experiencias sensoriales anteriores (16, 23). 

b), ETIOLOGIA 

Con la sofisticación de las técnicas de análisis bio-­

quimicos y de técnicos histopatol6gicas, se está conociendo me­

jor la etiología de esta enfermedad. Estudios histopatol6gicos 

llevados a cabo en nervios periféricos de pacientes afectos dc­

lnsensibilidad congénita al dolor, dieron como resultado el de! 

cubrimiento de la ausencia congénita de fibras nerviosas peque­

ftas tanto en nervios periféricos como en la médula espinal - -­
(Swanson 1965), pero estos pacientes además tenían anhidrosis,­

quc actualmente se considera forman parte de un síndrome dife-­

rente del síndrome que se estudia en el presente trabajo, - -

Thrush encontró también anormalidades en nervios periféricos, -

pero considera, que por si solas dichas anomalias no explican -
la signologia de la enfermedad, (29,30). Otros piensan que la-
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onfcrmodod se produce por un exceso en lo producci6n en cndorfi 
nas a nivel cerebral (4). 

Estudios m4s recientes han demostrado que este síndro· 
me se produce por un defecto en el motabolismo de la tirosino -
formadora de mclamina. La sustancia producto de este desordcn­
mctab6lico se dcposi ta en la capa basal de la piel de los afec­
tados y tiene acciones similares a las producidas por las en- -
dorfinas y los opiáceos, es c..lcclr, que elevan el umbral de pcr­

ccpcldn concicntc del dolor (6,21). de allí que otros hablen de 

un sistema parecido al de la morfina con propiedades histoquím! 
C;JS de la malanina (5,8,21), 

En esta enfermedad se ha detectado disminuci6n en la -

conccntracidn sa.nc;uínca y urinaria de Dopamina, Norcpincfrina,­

también cxcrcci6n de melanina y de un mct:1bolito inidcntlficado 

y anormal catalogado como fcnólico, además aumento en las con-­

centraciones urinarias de .'.icido P-llidroxifcnilacético, ácido !!!_ 

dolac6tico y una alta rclaci6n 5cido homovandclico/ticido vnnil­

mandél ico (6,22). Además hay estudios que demuestran que los -

pacientes con insensibilidad congénita al dolor difieren de los 

pacientes control en: a) un aumento en la excreción de norcpin~ 

frin;1 después de la administraci6n de L-tirosina y b) un aumen­

to en la excreci6n de norepinefrina, Dopamina, DOCA, DOPAC des­

pues de la administr:1t:i6n de L-Dopa. La administraci6n de - --

1.-lllipa elimina la diferencia entre AllV/AVM entre los pacientcs­

y los controles (2:?). 

En conclusi6n el problema metabólico radica en la tirQ. 

sin:1 que produce una sustancia de nacleo arom~tico con grupos -

carbox!licos y primarios aromáticos amínicos, esta sustancia -­

fue identificada en la orina de los enfermos. También tienen -

transtornos en el metabolismo de las catecolaminas posiblemente 
porque tanto la melanina como la~ catccolaminas tienen origen -
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·comfin en ln· tirosina (diagramas 2 y 3). Otra altcraci6n pre .... 
sente en esto s!ndrome es la deficiente adsorción intestinal - • 
dol calcio (Uaasma y col. 1971). 

e) DESCRIPCION DEL PROBLEMA 

La falta de pcrccpci6n de los estímulos dolorosos im­

pido conductos de evitación proyectados a los agentes nocivos· 
o lesivos, es por esto que los enfermos se puede~ lesionar, y­
hasta automutilar sin que esa conducta tenga una representa- -

ci6n dolorosa. Dadas estas condiciones, las lesiones pueden -
continuarse repetidamente cuando son autoinflingidas o ser dc­

mayor magnitud al exponerse a ugcntcs lcsionantcs por más tic!!! 

po, como a la luz solar, mordisqueo de los labias, lengua o -
puntas digitales, tocar objetos quemantes por tiempo prolonga­
do u objetos congclontcs sin percatarse del dniio que se está -
sufriendo, 

d) MANIFESTACIONES CL!NICAS 

Las lesiones son mfis frecuentes a los siguientes niv~ 
les: 

Manos: En los pacientes con insensibilidad congénita 
al dolor los problemas mayores giran alrededor de su hábito p~ 
culiar de nutomutilaci6n. Esto empieza en la fase oral, cua~ 
do los ninos introducen con sus dedos objetos en la boca. Sin 
la protección del mecanismo del dolor, los niño5 pueden masti­
carse las puntas digitales o incluso la totalidad de los dedos. 
En algunos. pacientes esta práctica termina en esta fase del d~ 
snrrollo, en otros esto continQa hasta que el niño aprende a­
protcgersc por experiencias o por adiestramiento. El uso con~ 
tante Je guantes o las odontectomfas pueden ser solamente una­
mancra de evitar la automutilací6n de los dedos. Es esencial-
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en el manejo el diagn6stico temprano y una adecuado protccci6n. 
Las actividades de la vida diaria, tales como la manipulaci6n­
do objetos o la cxposici6n a temperaturas extremas pueden fa-­
cilmento causar daftos irreparables. Los dedos por el trauma -
repetido autoinflingido llegan a ser cortos y radiogrdficamcn­
te desarrollan evidencias de dcstrucci6n de las falanges tcrm! 
nales. (18) 

Las fracturas en aquellos pacientes ci~atrizan norma! 
mente, sin embargo, hay casos en que la ostcoporosis hace quc­
la con~olidaci6n sea lenta y retarda (IS). 

Boca: Los problemas Je autornutilnción en la boca em­
piezan con el desarrollo de la primera dentición, el pacicntc­
adquicrc el aparato necesario para la automutilaci6n. Las es­
tructuras bucales que con más frecuencia se lesionan son: los­
labios (especialmente el inferior), las encías, la lengua y -­

los carrillos. Además al masticar fuertemente objetos duros -
se desgarran y fracturan las piezas dentarias (17,28). 

Ojos: La alteración ocular más frecuente en estos pa 
cientes es la ulceración de la córnea por traumatismos autoin­
flingidos en córneas sin reflejos. Esta lesión se produce por 
el hábito de razguftarse los ojos y por mantener la mirada fija 
hacia el sol. Las Qlceras tardan en cicatrizar hasta que se -
conocen los malos hábitos del ni~o, si no se toman medidas - -
oportunas, los traumatismos rc·petidos en los ojos y la cicatr!_ 
zaci6n de las repetidas Qlccras corncales darn como rcsultado­
leucomns corncalcs que afectarán de manera muy importante la -
vlsi6n (29). 
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Aspectos ortopédicos: Las manifestaciones m~s conoci­
das son fracturas recurrentes, desgarros de epífisis. Las art! 
culacioncs responden al menor traumatismo ·con efusiones, homar-

.,. trosis, engrosamientos sinoviales y relajamiento de los ligamo!!.. 

tos; eventualmente desarrollan típicas artropatías ncuropáticas 
(JI) y necrosis extensas asépticas de huesos (15, 18, 12, 23).­
Hay casos reportados de luxaciones recurrentes de la articula-­

ci6n de la cadena (ZS). 

e) S!NTOllAS y SIGNOS lle LA ENFERMEDAD 

Los criterios usados para el diagn6stico de la cnfcrm!!_ 

dad son: 1) Que la scnsaci6n del dolor sea generalizada y es­

té presente desde el nacimiento, 2) Las otras modalidades se!!. 

sitivas deben estar conservadas o minimamcntc afectadas, adcmús 

los reflejos muscul¡:¡rcs deben estar conservados, 3) Formn­

ci6n de roncha con la apl icaciún intradérmica de histamina, - -

S) Presencia de papilas linguales fungiformes, 6) Ausencia de 

anomalías estructurales en nervios sensitivos periféricos (1, -

z. 13, 29) Datos .iltcrnos para el diagnóstico son falta del r~ 

flejo corncal, ausencia de retardo mental. conservación de la -

scnsaci6n táctil cte. (1,Z,29). 

Pruch;1s c..lingn6sticas btisicas: 

La prueba bfisica para el diagn6stico de la insensibl 
lic..l<.1d congénita al dolor es l<.1 prueba de la histamina (3), En­

cstu enfermedad se produce una roncha en el sitio de la aplica­

ci6n, esto demuestra que el nx6n del arco reflejo periférico 

está anatómica y funcionalmonte íntegro. En las neuropatfas -­

sensoriales hereditarias esta prueba es negativa, es decir, que 

la neurona del arco reflejo pcrif6rico está lesionada (1,3,29). 
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Pruebas auxiliaros para el d.iagn6stico son el test de 
socroci6n lagrimal de Schrirmer, pruebas de· respuesta pupilar· 
con mecolil, pruebas sudomotoras, etc. 

f) DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

Neuropat!as sensoriales hereditarias: A este grupo­
portcnoccn todos aquellos síndromes congénitos caracterizados­

-- por insensibilidad congl!nita no progresiva y que poseen anoma­
lias estructurales en nervios periféricos o en la médula espi­
nal: 

a) Insensibilidad con anl1idrosis. 

Es una entidad congénita bien conocida que se transm1:_ 

te con carácter autos6mico rcccsivo, se acampada de insensibi­
lidad al dolor y temperatura además de uuscncia de sudoración, 
afros signos son ln ausencia del sentido del gusto que no re-­
torna con la administraci6n de mctacolina, un mal control de -
la temperatura manifestado por hipotermias o hipertermias, re 
pctidos traumatismos e injurias térmicas, automutilacioncs, -­
artropatías neurogénicas, lagrimeo escaso y retardo mental. 
La prueba de la histamina no produce respuesta y no hay secre­
ción sudoral (3 1 18). Histopatologicnmente se ha comprobado 
ausencia de la zona marginal de Lissaer y de los tractos espi­
notnlrtmicos 1 así como de terminaciones nerviosas y gl~ndulas -
de ln niel. (3) 

b) Insensibilidad congénita al dolor sin anhidrosis. 

Se han reportado casos muy espor5dicos. Lambcrt y 

Hayos han descrito un caso en un niño de 9 afias de edad con 
neuropatia sensorial universal quien presentaba ausencia de 
sensaci6n al dolor, temperatura y tncto, la sudoración era ºº!. 
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mal. La biopsias de nervios pcrif6ricos mostraron solamchto 
fibras no miclinizadas y la biopsia de piel demostr6 desorgan.!. 
zaci6n do las terminaciones nerviosas (3). 

e) Insensibilidad nutos6mica dominante con mielinop!_ 
t!a hiporp14sica. 

Lns carnctcrfsticns do esta enfermedad son In auscn-­
cia de- do10r· y Scnsaci6n de temperatura en casi todo el cuer- -

po¡ reconocen algunas formas de cefaleas, dolor a°bdominal, hay 
formacidn de ronchas con la aplicacidn de histami­

na, tienen pnpi~as linguales normales, ausencia de hipotensión 
postura!, miosis y anhidrosis (3). Los estudios con microsco­
pio cloct~6nico del nervio 5Ural demostraron una anormalidad 
de la mielina llamada miclinopatía hipcrpltisica (3). 

d) Disfunci6n autonómica congénitu con p~rdida uni-· 
versal de dolor. 

Clínicamente se caract~riza por ausencia de secreción 
lagrimal, así como de papilas linguales fungiíormes y de rc!l~ 
jos musculares. La aplicaci6n intradérmica de histamina no -­
produce respuesta, la instilación de mccolina diluida produ­
ce miosis, además estos pacientes tienen insensibilidad gene-­
ralizada, hipotonia profunda y un rostro muy peculiar (I). 

Estudios del nervio sural demostraron marcado dismin~ 
ci6n de axones miclinizados y los no miclinizn<los dcmostrnron­
ser m5s pcquefios quo los normales (1). 

e) Disautonomia familiar (Síndrome de Rilcy-Day). 

Clínicamente se caracteriza por ausencia de secreción· 
lagrimal, inestabilidad vasomotorn, reflejos tendinosos profu!!. 
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dos hipoactivos, relativa indiferencia al dolor, dificultadcs­

en la alimcntaci6n y ausencia de papilas fungiformes. llstu- -
dios de genética han demostrado un patr6n de transmisi6n outo­
s6mico rccesivo. Virtualmente todos los pacientes tienen an-­
ccstros judíos Azkcnacitas. Alrededor del 80 por ciento de e~ 
tos pacientes tienen problemas con el crecimiento y escoliosis 
severa progresiva. La inteligencia usualmente es normal, la -

prueba de la histamina intradérmica es generalmente negativa y 

la aplicación de gotas que contienen mctacolina al 2.5 por -­

ciento produce inmediatamente un,1 constricción de la pupila. -
El gusto por lo dulce y salado, que cst.'i ausente en la Disaut.!2. 

nomía familiar. llega a normalizarse dcsputSs de la administra­

ción parentcral de mctacolina (13). Axe rol y h'cinshilboum no­

taron ausencia de la actividad plasm4tica de la dopaminu 8 hi­

droxilasa en alrededor del 25 por ciento de los n.fcctado de e~ 

te s [ndrome ( 1). 

Ncuropatías sensoriales distales: En contraste con -

lhs anteriores en que lu nusencia de dolor es universal o casi 

universal, hay otros síndromes hereditarios en los que la pér­

dida sensorial es principalmente distal con scnsaci6n del tac­

to afectadn. 

;a) Neuropatía sensorial radicular hereditaria. 

Dcnny-Brow aplic6 este término a una forma autos6mica 

dominante de" neuropatía periférica que se asocia con al.ceras • 

perforantcs en los piés, y sordera. Esta es una ncuropatía p~ 

riférica sensorial que involucra mayormente los piés y migra -

en forma progrCsiva y centrípeta en el nivel sensorial. Rara­

mente se extiende por encima de las rodillas y codos. La sen­
sibilidad al dolor está mis severamente afectada que otras mo­

dalidades sensitivas, estudlos de los cadáveres de pacientes 

afectados de esta enfermedad deinost.raron marcada disminuci6n • 
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de c6lulDS ganglionares en las ra!ces dorsales lumbares y sa- -
eras. 

b) Ncuropatta sensorial distal autos6mica reccsiva. 

Bs clinicnmcnte similar a la anterior pero se transmi 
te con car.tetar nutos6mico rcccsivo. Se caracteriza por pro-­
sentar pérdida de la sensibilidad dolorosa distal. asr como, -
pérdida de la sensibilidad dolorosa distal. también pérdida­
de la sensibilidad a la temperatura y tacto, la sudoraci6n cs­
normal. 1Jistol6cicamcntc se ha demostrado ausencia total de -

fibras nerivosas miclinizadas en los nervios sensoriales de -­
los miembros inferiores (3). 

Asimbolia al dolor. Es una forma de aplasia asociada 
con lesión del gyrus supra.marginal de los 16bulos parietales -
usualmente debido a trauma o infecci6n (13). En estos pacien­
tes el s!ndromo no estti presente desde el nacimiento, las - -­
otras modalidades de sensibilidad están conservadas, la prueba 
de la hlstamino es normal, la pérdida sensorial es gencrali:a­
da (12). 

g) PRONOSTICO 

El pron6stico de los pacientes afectados de insensibi 
lidad congénita al dolor suele ser malo tanto para la vida co­
mo para la funci6n. En los primeros meses de vida la causa -­
m~s comGn de muerte es la infecci6n, los aparatos más atacados 
por problemas infecciosos son el digestivo y respiratorio (3). 

Las conductas de automutilaci6n afectan principalmente la fun­
ci6n de laS manos y ojos. Los cont!nuos traumatismos autoin-­
flingidos, las quemaduras y lesiones digitales dejan como se-­
cuelas acortamientos digitales, ricidcz de las nrticulaciones­
y retracciones cicatrizalcs. Los problemas degenerativos - --
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" osteoarticularcs afectan primordialmente los miembros pélvicos 
lo que produce transtornos de la deambutacidn. Estos pacicn-­
tes tienen una marcada tendencia a las infecciones, de allí, -
que se.compliquen sus cirugías (15, 17, 18, 12, 25). 

h) TRATAMIENTO 

.Es esencial el diagn6stico temprano de la cnfermcdad­

para emprender medidas preventivas. El tratamiento básico cn­
cstos pacientes es el preventivo; se aconseja que usen guantes 

para evitar las mordeduras de las puntas digitales, las lesio­
nes térmicas y de automutilaci6n en dc<los y ojos. Las lcsio-­

ncs de automutilaci6n Je la boca y dedos pueden evitarse con -
las odontcctomías. La cducaci6n de los padres y pacientes oc~ 

pa un lu~ar nri~ordial el manejo de estos enfermos y estará e~ 
caminada a evitar traumatisrnos, esto se hace dif!cil en casos­
de nifios con retardo mental. También es importante el trata-­
miento psicol6gico para modificar las conductas de automutila­
ci6n. 

El tratamiento paleativo es basicamcntc el tratamien­
to de las secuelas producidas por la cicatrizaci6n de las le-­
siones de automutilaci6n y por los transtornos degenerativos -
inherentes a esta enfermedad. 

Cirujanos ortopedistas han realizado transferencias -
tendinosas, rcgulari zacioncs de mufioncs digitales, cmputac io· -
ncs de dígitos severamente traumatizados, infectados o dcform~ 
dos (11, 15, 18, 25). Los Oftalmólogos han tratado los leuco­
mas que ocasionan déficit en la visi6n con escarificaciones -· 
corncalcs y transplantcs de córneas (18,31). En general, las­
fracturas deben ser diagnosticadas precozmente y tratadas de -
la forma acostumbrada (18). 
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Hasta la fecha no se conoce de ningan tratamiento cu­
rativo de esta enfermedad; se ha propuesto la ualoxona, pero -
resulta poco pr~ctico. ya que seria necesario mantener úna nd­

ministrnci6n permanente de antagonistas de los opiáceos p~ra -
revertir la insensibilidad, además estos medicamentos son cos­
tosos y de difícil adquisici6n (23). Varios autores han trat!!_ 

do a estos pacientes con naloxona, después de lo cual aparccc­

la pcrcCpCi6n al dolor producido por la acci6n de estímulos e~ 
ternos de intensidad mcdid<.1, hechos que no ocurre en pacientes 

control tratados con placebos (4, 5, 6, 8, 21). 

Se ha descrito aparici6n de la sensibilidad al dolor­
a! final de la primera década de Ja vida o u principios de la 
segunda, pero sin poder precisar su mecanismo. Se ha reporta­
do también la aparici6n de la sensibilidad después de la tnla­
motomía (IS, 20). 
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también miraba fijamente la luz solar sin experimentar mole'.>- -
tias. Debido a sus hábitos de mutilaci6n .. _u_ñ-·ouont6lo1?0 le baj6 

los cúspides a las piezas dentarias. En las semanas siguientes 
los dientes se cayeron oxpontancamcntc, a la vez que los fami-­
liarcs notaron p~rdida progresiva de los relieves mandibularcs­
(Fig. 1). Ha sufrido múltiples heridas y quemaduras sin cxpori 
mentor dolor, no puede caminar debido o una fractura de la cad~ 
ra derecha sufrida hace 6 meses, la fractura se produjo en una­

ca!da sin importancia, después del accidente el ~acicntc sigui6 
caminando y fu6 hasta la noche' que sinti6 molestias. Los Orto­
pedistas operaron la fractura, pero la consolidaci6n ha sido m!!_ 

la y el posoporatorio cursó con infecci6n de la herida quirGrg! 
ca, 

Examen Físico 

Como consecuenci:1 de traumas repetidos el paciente pr~ 

scnta mtiltiplcs cicatrices en la frente, labios, 1r.cnt6n. Adc-­

m6s tiene leucomas corneales que le afectan de manera muy impor_ 

tante la visi6n (Fig. 1). En las manos presenta cicatrices mú.!_ 

tiples pero principalmente acortamiento de los dedos por autom!:!. 

tilaci6n do las puntas digitales (Fig. 2). Ln cxploraci6n de­

sensibilidad es negativa en todo el cuerpo, el reflejo corneal­

es negativo y tiene papilas linguales. Aunque el paciente pue­

da distinguir entre frío y caliente, las temperaturas extrcmas­

no son percibidas como dolorosas. No hay anorm<tlidadcs en la -

sensibilidad t6ctil, ni en la propioccpci6n, tiene secreci6n 1!!. 
grima!, sudara! y salival. Los reflejos tendinosos profundos -

están normales, su desarrollo intelectual es normal y su talla­

cs baja. 

La prueba de la histamina produce una roncl1a de Z cen­

tímetros, las biopsias de pi.el )" nervio surnl resultaron nor- -
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r: J(;. 2 

males al igunl que su cariotipo. 

Se rca1i:.6 reconstrucci6n de 1:1 mandíbula mediante in­

jertos lihrcs de .. ostilla, .:i los 30 dÍ.:is <le posopcratorio se d~ 

tcct6 formaci6n dt' absceso~ a ca<la lado <le ln cara, los que dr!:_ 

naron liacia la cavidad or:1l y haci.:i ~l exterior. El cultivo -­

del exudado report6 Estafilococo coagulasn positivo, este proc~ 

so infeccioso rcsisti6 nl tratamiento conservador por lo que -­

fué necesario retirar lo!; injertos 6seos l isados e infcctndos. 
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!· lli. 3 

Comentario 

Clínicamente se tratn de un cnso Je inscnsibilidnd CO!!, 
génita al dolor en el que predomina 1<1 susccptibilid.:i:d a las i!l 
ícccioncs, además tiene necrosis extensa aséptica de mnn<líbuln­
algo que no ha sido antes reportado en la 1 itcrntura médico. 

C,\SO lt 2 

r.T. es un paciente masculino de 3 afias de edad que -

es enviado al servicio de Cirug1n Rcconstruct iva poro el trata­

miento de una hendidura adquirida del labio inferior. El nifto­

cs el Último de un total de 4, la edad de los padres nl t icmpo-
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de la concepci6n es de 40 anos para la madre y 48 años del pa-­

dre. No tiene antecedentes pato16gicos de importancia para su­

padccimiento. 

La enfermedad se hizo notoria desde los primeros meses 
do edad, en una ocasi6n el nifio cay6 de su cuna lo que le ocn-­
sion6 traumatismos en la piel cabelluda, sin embargo, no rcac-­
cion6 con llanto. Con el desarrollo de la primera dcntici6n el 

paciente cmpc:.6 a mutilarse l::i lengua, los labios, las puntas -

digitales, todo esto sin experimentar dolor. También mor<lín -­
con mucha fuerza todo lo que se introducía en la boc:i raz.6n por 

la que sus dientes se fracturaban y desgarraban. En raras oca­

siones se razguñaba lns c6rneas. Al afio de edad el nifio se mo!. 

di6 repetidamente el labio inferior lo que le ocasion6 una her!. 

da que cicatriz6 dejando como secuela una hcndidurn del tercio· 

mcdlo del labio inferior; meses después sufri6 quemaduras en ln 

mano derecha al tocar un horno. 

Examen físico 

El paciente colabora poco, sinembargo, se pudo cxplo-­

ror Ja sensibilidad en la mayor parte del cuerpo. En todos los 

lugares explorados no había sensibilidad dolorosa, el reflejo -

cornea! está ausente. Tiene papilas fungiformes linguales, se­

creción lagrimal y sudoral, además produce demasiada saliva. -

Sus reflejos tendinosos están normales, su inteliccncin es noE_ 

mal. La prueba de la histaminn produce una roncha de 2,5 cent! 

metros. su rcgi6n frontal es bastante amplia con cicatrices en 

el lado derecho, presenta pequefios leucomas en ambas córneas -­

que no le dificultan ln visi6n, tiene estrabismo convergente en 

el ojo izquierdo. Los labios, ln lengua y los car~illos tienen 
múltiples cicatrices, el labio superior tiene un dcfcccto de vo 
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lumen en el lado derecho del vcrmcll6n, el labio inferior tiene 
una fisura en un tercio medio (Fig. 4). 

FIG. •1 

f.o rcconstrucci6n del labio se rt>alizó bajo ancstc~ia­

gcneral • la hcridti se cerró en tres planos. El posopcratorio -

cvolucion6 sntisfactoriamcnt~, se tomaron medidas preventivas -
encaminadas a evitar que el paciente utilizara sus manos para -
traumatizarse la herida quirúrgicb, tambié-n se util iz6 sedantes 
para dJsminuir la hipcratividad del niflo. 
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Comentario 

Se trata de otro caso de inscnsibil idnd cong6nita ni 

dolor que a difcrcnci::i del anterior no tiene prcdisposicldn a 

las infecciones. Su estado general de salud es bueno, su pcso­
es normal al igual que su t3lla. Presenta dos pcculinridndcs -

como son la prominencia y amplitud dc la frente y el estrabismo 

de convergencia del ojo izquierdo. 
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CASO I 9 

O.L. es u~ paciente de sexo masculino de 13 aftos de 
edad, quien acude a't.scrvicio de Cirugta Reconstructiva para r~ 
construcci6n de una n)crosis as6ptica de la di~fisis del radio­
dol antebrazo izquicf

1

do. El paciente es el tercer hijo dC un 

total de B, en la familia no hay antecedentes de enfermedades -

similares, 

La enfermedad del paciente se hizo notoria con el des~ 

rrollo de las piezas dentarias en la primera dentición, El ni­
fto utiliza los dientes para mutilarse las puntas digitales, ta!!!_ 

bi6n ha sufrido múltiples traumatismos sin experimentar dolor.­
A los B aftas de edad sufri6 una caída que le ocasion6 fractura­

dcl radio del antebrazo izquierdo posterior a esto el ~1ntcbra-­

zo se dcform6 considerablemente. Por estas mismas fechas lo C,2, 

menzaron problemas en las articulaciones de los tobillos; estos 

se cdematizaron en forma importante hasta imposibilitarle la --

marcha. (FiR. 6 y 7). 

Ex.limen Físico 

La prueba de la sensibilidad cutánea dolorosa y de te!!!_ 

peratura es positiva, también siente dolor al ponerlo en canta!:_ 

to con objetos calientes, el reflejo cornea! es positivo, prc-­

senta papilas íungiformcs en la lengua, secreci6n lagrimal y sa 
doral. Sus rcfl ej os tendinosos profundos es tlin in tac tos 1 no -­

hay retardo mental, la prueba intradérmica de la ·histamina es-

·' positiva. Tiene una deformidad en el antebrazo izquierdo con -

la mano en desviación radial. Los estudios radiográficos dcmo~ 

traron p6rdidn de la mayor parte de la diáfisis del radio del -

antebrazo izquierdo, además presenta d:itos el lnicos y radiogr! 

fices de artropatía neuroplitica en tobillos. 
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TESIS 
DE lA 

Ln rcconstt"Utci6n del radio se hi:o mediante un colg::i­

jo libre microvnscular de pcron6. En el posopcratorio hubo un­

proccso infeccioso con drenaje de m.1tcri;1l purulento en el dor­

$0 de 1:1 muf\cc~. esto ocnsion6 uccr<l:>is p:1rcial del injerto - -

6sco microvascul>lri:ndo )' pscudoartrosis distal (Fig. R). A p~ 

sar del proceso jnfccc16n ln casi totnl jd,1d del injerto sobrcv.!_ 

vió, La luxación Jcl cfJbito recidivo. 

-
FlG. R 

Comentario 

Esto caso, como los anteriores~ corrt!'spondc u insensi­
bilidad congénitn al dolor. Hn este co1so en particular prcdoml 
nan lns nltcr:icioncs dcgcncrutivns ostco•1rticulnrcs, mientras -

que las lesiones autoin!lingidas han dejado solamente sccuclns­
cn las puntas <ligitalcs. Hstc es el primer c:iso rcportndo de -
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recon~trucci6n con injerto libre microvoscular de una necrosis 
óseo aséptica en paciente con insensibilidad congénito al dolor. 

Lo coractcristica m5s importante de este paciente es -
lo rCvcrsid'n de lo inscns ibilidad. El paciente tiene sensibil! 
dad dolorosa protectora desde hace 2 anos, con progresos con5 .... 
tontos hasta ya casi normalizarse. 

' . 

... 
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IV. CONCLUSIONES 

1) Se tr3ta de una cnfcrmednd bastante raro que hn -­

despertado el interés de los investigadores. gracias a lo cual­
sc la está conociendo mejor. 

2) El diagnóstico el 1nico gira alrededor del dolor, -

pero se complementa con pruebas cutáneas, bioquímicas y cxtimc-­
ncs de tejidos con microscopía clcctr6nica. 

3) Se producen necrosis asépticas de huesos, a.6n en -
ausencia de antecedentes de frnctu ras. 

4) En algunos casos el padecimiento revierte cxponta­
ncamcntc nlrcdcdor lle In primera década de la vida. 

S) Una vez csta.blccidas las lesiones orgánicas)lf cstú­

indicado procedimientos reconstructivos, pero estos tienen maln 

cvoluci6n por la gr:in susccpt ibil hlad :i las infecciones y a las 

necrosis as6pticas de los huesos. 

6) No h;ir tratn.micnto curativo para esta enfermedad. 

7) Se aconseja a la pobl:1.ci6n médica el conocimiento­

dc esta cnfcrmcJad y de las medidas p;ir::i cvit::ir lesiones mayo-­

res. 

8) El mc.lor trntnmicnto de este síndrome es el preve!! 

ti vo. 
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V. RESUMEN 

En este trabajo se revisa la ctiologta, fisiopotolo- -
g1o, la anatomía y los problemas diagn6sticos de este s1ndro­
me. 

Se presentan 3 casos de insensibilidad cong6nita al d2_ 
lor que cumplen los S criterios diagn6sticos básicos. 

El caso I prcscnt6 necrosis aséptico de la totalidad -
de la mand1bula, algo que no está reportado en la literatura mé 
dico. El co'"so 3 prcscnt6 necrosis as6pticu de radio posterior­

ª una fractura del hueso, esta pérdid<I 6sca fué tratada medi:in­

to un injerto libre microv:tsculnr de peroné, lo cual tampoco e~ 

t.6. reportado en la 1 itcraturu médica. 

Bl caso 3 prcscnt6 rcvcrsi6n de ln in9cnsibiliJad dcs­
pu6s de los 10 aftas de edad. igual que un paciente reportado 

por Drummond (9). 

Los resultados posoperatorios de dos de nuestros pa- -
cientes fueron malos debido a complicaciones infecciosas. 

El mejor tratamiento para esta enfermedad es el preve!!_ 

tivo. 
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