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s Objaw Reynauda

m Sinosc siatkowata (livedo reticularis)

m Acrocjanoza

m Erythromelalgia (bolesny rumien konczyn)



Objaw Reynauda

Napadowe bledniecie palcow rak i stop rzadko nosa i matzowin
usznych pod wptywem zimna, emocji lub bez uchwytnej przyczyny,
charakteryzuje sie wystepujgcymi po sobie 3 fazami.

Opisany przez Maurice Reynaud w 1862 roku.



Objawy kliniczne

faza zbledniecia -skurcz drobnych tetnic i tetniczek (uposledzenie
czucia)

faza zasinienia nagromadzanie w splocie podbrodawkowym
odtlenowanej krwi zylnej (zdretwienia i bol)

faza czynnego przekrwienia (obrzek, pieczenie, gorgco)



Faza 1
Niedokra ene

Naptyw krwi do naczyn
kapilarnych jest
utrudniony, co prowadzi
do niedokrwienia palcéw

—— Skurcz tetnicy prowadzacy
do zamkniecia éwiatta naczynia

Tetnica

' ) . . . =
- B 8,; 48.2. Objaw Raynauda z trzema fazami zmian koloru — zbledniccia, zasinienia i zaczerwienienia. (Za: Creager M.A.: Ray
s 1983, 2: 84).

Faza 2
Zasinienie

W odpowiedzi

na niedokrwienie naczynia
kapilarne oraz zytki ulegaja
poszerzeniu i wypetnieniu
przez odtlenowang krew

Skurcz naczynia

Faza 3
Zaczerwienienije

Naczynia kapilarne
pozostaja nadal
rozszerzone, jednak
tym razem transportu
utlenowana krew

Ustgpienie skurczu
naczynia

Gwattowny wzrost
naptywu krwi

naud’s phenomenon. M




Objaw Reynauda

m pierwotny 80% zwany chorobg - jest to przewaznie typ
naczynioskurczowy, hypoperfuzja wystepuje epizodycznie, tylko
wtedy naczynia sg waskie i przeptyw jest zaburzony, nie prowadzi
do powstania zmian martwiczych. Predyspozycja genetyczna.

s wtorny zwany zespotem 20% - przewaznie jest to typ zamykajgcy
na podtozu strukturalnych zmian naczyniowych, naczynia
0 zmienionej scianie sg pozwezane, a W okresie skurczu
niedokrwienie sie jeszcze pogtebia prowadzi do wystepowania
nadzerek, owrzodzen, towarzyszy najczesciej innym chorobom:
zespoty uciskowe, choroby tkanki tgcznej, zapalenia naczyn, TAO,
miazdzyca.



Patogeneza

Typ naczynioskurczowy - zwiekszona liczba receptorow alfa 1

W Scianie naczynia, zwiekszona wrazliwosc receptorow na niskie
temperatury, nadmierna ich wrazliwos¢ na NA, zmniejszona liczba
wtokien nerwowych doprowadzajgcych neuropeptydy rozszerzajgce
W porownaniu z kurczgcymi, zwiekszone stezenie endoteliny,
uposledzenie syntezy NO w Scianie naczynia i zmniejszona
wrazliwosc¢ na NO.






Patogeneza

O Typ Zamykajacy- uszkodzenie $rodbtonka i paradoksalne

oddziatywanie substancji naczyniorozszerzagjacych na btone srodkowa,
prowadzi to do kurczu naczyn, przerostu warstwy miesniowej, proliferacji
komorek | powstawania naciekow zapalnych. Stwierdzono w osoczu
podwyzszong aktywnosc fibrynolityczng, wysokie wartosci prozapalnych
cytokin, interferonu alfa, czgsteczek adhezyjnych ICAM-1, VCAM-1,
selektyn E i P i markera uszkodzenia srodbtonka cz. von Willebranda,
obecnoscC przeciwciat przeciw btonie podstawnej i ptytkom krwi.









Diagnostyka- wywiad

czestosc objawow, nasilenie, czas trwania, zwigzek ze stresem,
narazeniem na zimno

obecnosc innych objawow (utraty przytomnosci, migrena)

choroby towarzyszgce (choroby stawow, zmiany skorne, zespot
suchosci, zaburzenia potykania, gorgczka)

nowotwory i leki p/nowotworowe

przyjmowane leki (b blokery, doustne leki antykoncepcyjne, leki
p/depresyjne hamujgce wychwyt zwrotny serotoniny, sterydy,
interferon, metotreksat)

urazy
ekspozycja na wibracje
obcigzenia genetyczne



Choroba Reynauda kryteria
rozpoznania

charakter napadowy z zaznaczong zmiana zabarwienia i fazowoscig
wywotane zimnem lub stresem.

symetrycznosc

brak martwicy lub ograniczenie jej do opuszek
wykluczenie innej choroby

wywiad powyzej 2 lat

OB norma

Przeciwciata p/jgdrowe nieobecne

brak zmian w kapilaroskopii.



Choroba

Zespot

ptec kobiety kobiety i mezczyzni

wiek okres pokwitania wczesne dziecinstwo lub wiek podeszly

przebieg tagodny, rokowanie dobre postepujacy, rokowanie zalezy od choroby
podstawowej

zmiany troficzne rzadko czesto

niedroznosc tetnic | nie wystepuje wystepuje

zajecie konczyn

symetryczne 4 konczynowe

czesto asymetria

zajecie kciuka
| palucha

wyjatkowo

zajete

Kapilaroskopia

obraz prawidtowy lub petle R

Petle R oraz inne typowe dla kolagenoz

Przeciwciata ANA | brak obecne
Wystepowanie tak czesto brak i jedynie faza sina, rzadko faza
fazowosci zaczerwienienia
nadcisnienie rzadko czesto

tetnicze

stezenie wskaznikow | prawidtowe podwyzszone
uszkodzenia

Srodbtonka

ostabienie wyjatkowo rzadko czesto

motoryki przetyku

migrena, dtawica czesto rzadko

Printzmetala




Badania laboratoryjne

badania podstawowe

OB

CRP

proteinogram,

TSH

ANA, ANCA,

frakcje C3 i C4 dopetniacza
wirusy hepatotropowe HBS i HCV
przeciwciata antykardiolipinowe
poziom Krioglobulin



Diagnostyka

USG doppler

rtg klatki piersiowej i kregostupa szyjnego
Doppler z uzyciem lasera
fotopletyzmografia

termografia

odcinkowe pomiary RR

kapilaroskopia



Kapilaroskopia

m Jest jedyng z podstawowych metod nieinwazyjnych pozwalajgcg na
ocene morfologii naczyn mikrokrgzenia. Polega na ogladaniu

naczyn watu paznokciowego pod imersjg w powiekszeniu 20-40-100
Krotnym















Przyczyny zespotu Reynauda

choroby ukfadowe tkanki {acznej (twardzina, LE, RZS, dermatomyositis, MCTD)

choroby naczyri (TAO, zapalenie guzkowe, olbrzymiokomérkowe zapalenie, ch.
Takayasu, ziarniniakowatos¢ Wegenera, choroba Becheta, miazdzyca rzadko)

harazenia zawodowe- wibracje i powtarzane urazy mechaniczne
Zatrucia i/ czynniki chemiczne (otéw, tal, chlorek winylu)

choroby krwi (krioglobulinemie, choroby rozrostowe szpiku: biataczki chtoniaki,
czerwienice, nadptytkowosg¢, DIC).

choroby OUN (jamistosc¢ rdzenia, tabes dorsalis)
zespoly uciskowe (TOS, ciesn nadgarstka)

leki - b blokery, alkaloidy sporyszu, leki antykoncepcyjne, cytostatyki: winkrystyna,
bleomycyna, metotreksat, cyklosporyna, interferon alfa i gamma

choroby infekcyjne zapalenie watroby C i B Mykolpazma pneumoniae.
/nne: nadcisnienie tetnicze, przetoki A-V takze dializacyjne, nowotwory.




Leczenie

unikanie ekspozycji na zimno

unikanie nikotyny, kofeiny, amfetaminy, kokainy
psychoterapia w celu zmniejszenia stresu
farmakoterapia:

ca - blokery:

nifedypina 10-30mg/d, amlodypina 5-20 m/d, isradypina 2,5-5 mg/d,
blokery rcp alfa 1 prazosyna p.o. 1-5 mg/dobe,

losartan p.o. 25-100mg/d w twardzinie,

fluoksetyna p.o. 20-40 mg,

ASA, Heparyny, pentoksyfilina, analogi prostaglandyn,

azotany miejscowo ale skutecznosc ich jest niepewna.

Kwas nikotynowy, nienasycone kwasy ttuszczowe, probukol.

leczenie inwazyjne: wideotorakoskopowa sympatektomia, odnerwienie
przydanki.

Balneoterapia: kgpiele siarkowe, kwasoweglowe, kgpiel konczyn o
mniejszym nasileniu choroby w celu poprawy krgzenia w pozostatych
bardziej dotknietych konczynach.



Sinosc¢ -Livedo

m zaburzenie naczynioruchowe na skorze konczyn i tutowia polega na
utrwalonym rownomiernie rozsianym skurczu tetniczek
Z rozszerzeniem przepetnionych odtlenowang krwig zylng zytek
tworzgcych sing lub sino-ré6zowg mozaike na skorze.



Sinos¢ - Livedo

= Livedo reticularis
= Livedo racemosa
= Livedo necoticans
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Sinos¢ siatkowata

Postac bez zwigzku z innymi chorobami

fizjologiczna tagodna znika po ociepleniu gtownie na konczynach
dolnych

pierwotna pojawia sie | znika niezaleznie od temperatury.
idiopatyczna - nie zmniejsza sie przy ociepleniu wystepuje
najczesciej u kobiet w wieku 20-60 lat.



Sinos¢ siatkowata

Postac pojawiajgca sie w przebiegu innych chorob:
APLA

krioglobulinemia

czerwienica

zespot zimnych aglutynin

zespot Sneddona

uktadowe choroby tkanki tgcznej gtownie SLE
zatorowosc obwodowa cholesterolowa, bakteryjna
cukrzyca

zapalenia naczyn

nowotwory

polekowe: amantydyna chinidyna, minocyklina, leki fibrynolityczne,
koronarografia



Sinos¢ siatkowata

m Diagnostyka - wycinek ze zmian - rGznicowanie z zapaleniem
naczyn.
m Leczenia choroby podstawowej unikanie ekspozycji na zimno.



Akrocjanoza

Niegrozne zaburzenie naczynioruchowe polegajgce na statym
zaczerwienieniu palcow o sinawym odcieniu wskutek wypetnienia
wtosniczek i zytek krwig zylna, naczynia te utracity zdolnosc¢
aktywnego skurczu

| rozkurczu. Z reguty wystepuje rowniez utrwalony skurcz tetniczek
skornych.

Objawy nasilajg sie przy ekspozycji na zimno.
Brak potrojnej fazowosci i bolesnosci.

Roznicujemy z sinicg w przebiegu chorob uktadu oddechowego |
chorob sercowo naczyniowych.



Akrocjanoza

m Po raz pierwszy opisana przez Crocga w 1896 roku.

m  Samoistna - czasem wystepuje obrzek i wzmozona potliwosc,
symetryczna, nie wymaga leczenia.

m Wiorna- asymetria, bol, wystepujg zmiany troficzne stanowi
najczesciej powiktania innych chorob: przebyte zakazenia, zespot
zimnych aglutynin, mononukleoza , choroby tkanki tgcznej,
trojcykliczne leki p/depresyjne, odmrozenia, choroby przebiegajgce
z nadlepkoscia.

W leczeniu pomocne kwas nikotynowy, alkaloidy rauwolfii, pochodne
rutyny, miejscowo minoksydyl.







Erythromelalgia

m Triada objawow opisana i nazwana przez Mitchella w 1834 roku

m Zaburzenie naczynioruchowe przejawiajgce sie napadowym
zaczerwienieniem i ociepleniem konczyn zwtaszcza dolnych
z towarzyszacym silnym piekacym bolem. Zmiany symetryczne
mogg dotyczycC nosa, twarzy, matzowin usznych.

m Dolegliwosci sg spowodowane rozszerzeniem tetniczek i potgczen
A-V. Patomechanizm jest nieznany. W postaci pierwotnej zwykle
ogranicza sie do rgk sugeruje sie zaburzenie regulacji nerwowej

uktadu naczyniowego.






Erythromelalgia

m Postaci wtorne:

m zespoty mieloproliferacyjne

m choroby uktadowe tkanki tgcznej

m cukrzycatyp 1i2

m choroby uktadu nerwowego SM, neuropatie.

m Cigza - stan fizjologiczny.

m choroby zakazne AIDS, ospa wietrzna, mononukleoza.
m leki bromokryptyna, nifedypina, verapamil, norefedryna,
m Szczepionki przeciw grypie | WZW B

m urazy szyii plecow.

m Pokarm grzyby

m nowotwory | zespot paraneoplastyczny



Erythromelalgia

Brak swoistego leczenia

ulge przynoszg unikanie wysokich temperatur i wysitku fizycznego.
leki uspokajajace,
blokada farmakologiczna nerwow

leczenie wtornych postaci : ASA, NLPZ, propranolol, inhibitory
wychwytu zwrotnego serotoniny, trojpierscieniowe leki p/depresyjne,
benzodiazepiny, duze dawki magnezu, blokery kanatow
wapniowych.

w nadptytkowosci - zmniejszenie liczby ptytek

W czerwienicy upust nie przynosi poprawy.






