Ohjaw Raynauda

— problem interdyscyplinarny

STRESZCZENIE

Objaw Raynauda jest to zaburzenie naczynioruchowe, charakteryzujace si¢ nagtym
dobrze odgraniczonym zblednigciem, nastepnie zasinieniem i zaczerwienieniem pal-
cow rak, stop, rzadko nosa oraz matzowin usznych, ktdremu towarzyszy zdretwienie
i bol. Dzieli sie go na pierwotny, zwany takze chorobg Raynauda i wtérny, towarzyszacy
innym chorobom, okreslany jako zespot Raynauda.

W rozpoznaniu réznicowym nalezy wzigé pod uwage akrocyjanoze oraz erytomegalig.
Wigkszos$¢ chorych z pierwotnym objawem Raynauda nie wymaga leczenia. Osoby z po-
stacig wtoérng choroby powinny byé leczone, niestety zwykle leczenie jest nieskutecz-
ne. Postepowanie terapeutyczne w zespole Raynauda polega na leczeniu choroby pod-

stawowej oraz objawow skurczu naczyi.
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WSTEP

Choroby reumatyczne to réznorodna pod
wzgledem objawéw klinicznych grupa nozo-
logiczna, obejmujaca ponad 300 odrgbnych
jednostek chorobowych. Wiekszos$¢ choréb
reumatycznych charakteryzuje przewlekty
proces zapalny obejmujacy tkanke taczna,
ktorego podtozem sa reakcje autoimmuno-
logiczne. Ich etiologia jest nieznana. Proces
zapalny obejmuje caty organizm i ma cha-
rakter przewlekle postepujacy. Efektem
tego jest zajecie wielu narzadow i uktadow.
Zgodnie z klasyfikacjg choréb reumatycz-
nych wedtug American Rheumatism Asso-
ciation (ARA) mozna je podzieli¢ na kilka
grup [1, 2]

I. Ukladowe choroby tkanki facznej

II.  Seronegatywne zapalenia stawow kre-
gostupa (spondyloartropatie serone-
gatywne)

III. Choroba zwyrodnieniowa stawow

IV. Zapalenie stawéw towarzyszace zaka-

zeniu

V.  Zapalenia stawéw towarzyszace cho-
robom metabolicznym i gruczotéw do-
krwiennych

VL

VII. Dziedziczne choroby tkanki tacznej

Choroby koSci i chrzastek

VIII. Zmiany okolostawowe

IX. Nowotworyizmiany nowotworopodobne

X.  Zmianyw stawach w przebiegu innych
zespotéw chorobowych.
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WYBRANE
PROBLEMY
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Czestos¢ wystepowania
objawu Raynauda
wynosi 3-4% populaciji

Istotg choroby jest
nadmierny skurcz naczyn
krwiono$nych wywotany
zwykle obnizong
temperaturg otoczenia
lub stresem
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Uktadowe choroby tkanki tacznej wyste-
puja u okoto 2% populacji — gldéwnie sa to
reumatoidalne zapalenie stawéw, toczef ru-
mieniowaty uktadowy, twardzina uktadowa
oraz wreszcie zapalenie skdrnomig$niowe
i zapalenie wielomig§niowe. Kolejna pod
wzgledem czestosci wystepowania grupa
chordéb sa spondyloartropatie seronegatyw-
ne. Nieomal wszystkie choroby reumatycz-
ne, poza choroba zwyrodnieniowa stawow,
stwierdza si¢ u mtodych os6b. Srednia wie-
kuwahasie od 18. do 25. roku zycia. Jednym
z objawéw klinicznych choréb uktadowych
jest objaw Raynauda.

DEFINICJA
Objaw Raynauda (tac. Symptoma Raynaud,
ang. Raynaud’s phenomenon) jest to zabu-
rzenie naczynioruchowe, charakteryzujace
si¢ nagtym dobrze odgraniczonym zblednig-
ciem, nast¢pnie zasinieniem i zaczerwienie-
niem palcéw rak, stdp, rzadko nosa oraz
malzowin usznych, ktéremu towarzysza
zdretwienie i bol.

Objaw Raynauda dzieli si¢ na pierwotny
(idiopatyczny), zwany takze choroba Ray-

r

Rycina 1. Objaw Raynauda — faza zasinienia palcow

nauda i wtérny, towarzyszacy innym choro-
bom, okreslany jako zesp6t Raynauda.

Czestos¢ wystepowania objawu Raynau-
da wynosi 3-4% populacji. Na obszarach
o chtodnym klimacie szacuje si¢ jego obec-
no$¢ na okoto 30%. NajczeSciej stwierdza-
ny jest u mtodych kobiet z obciazeniem ro-
dzinnym. Stosunek chorujacych kobiet do
mezczyzn wynosi od 4:1 do 9:1. Etiologia
choroby jest nieznana [3].

Patogeneza nie jest do kofica wyjasnio-
na. Istota choroby jest nadmierny skurcz
naczyfn krwiono$nych wywotany zwykle ob-
nizong temperatura otoczenia lub stresem.
W patogenezie postuluje si¢ zwigkszona
aktywacje¢ receptoréw o -adrenergicznych
lub ich nadmierna liczbe w Scianie naczyh
krwiono$nych. Ponadto sugeruje si¢ udziat
takich czynnikéw, jak hormony, neuroprze-
kazniki oraz mediatory procesu zapalnego
w nadmiernej gotowosci do skurczu naczyn

krwiono$nych.

OBRAZ KLINICZNY

Chorzy zgtaszaja zblednigcie palcow z uczu-
ciem ich mrowienia pod wptywem zimna lub
stresu. Nastepnie ich sinienie (ryc. 1) i dre-
twienie, a po pewnym czasie nast¢powe za-
czerwienienie z uczuciem bdlu [4].

Choroba Raynauda zwykle wystepuje
uoséb miedzy 15. a45. rokiem zycia. Najcze-
Sciej zajete sa palce rak, a u okoto 40% oséb
takze palce stop. Ponadto objaw obserwo-
wany jest takze w obrebie matzowin usznych,
jezyka, nosa i warg.

U chorych z zespolem Raynauda zmia-
ny pojawiaja si¢ zwykle w 3. lub 4. deka-
dzie zycia, sa obecne zaréwno u kobiet, jak
iumezczyzn. Objawy kliniczne sg takie same
jak w chorobie Raynauda, jednak u niekto6-
rych chorych prowadza one do owrzodzen
opuszkow palcéw (ryc. 2) lub nawet ich
martwicy.

Objaw Raynauda moze wystgpowac tak-
ze w innych chorobach autoimmunologicz-
nych (tab. 1).
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Rycina 2. Owrzodzenie opuszkow palcéw
w przebiegu zespotu Raynauda

Tabela 1

Przyczyny objawu Raynauda

BADANIA DODATKOWE

I Kapilaroskopia watéw paznokciowych
Polega ona na ocenie naczyn watéw paznok-
ciowych. Chorzy z cechami choroby Raynau-
da maja prawidlowy obraz naczyf, co sugeru-
je dobre rokowanie. Natomiast u chorych z ze-
spotem Raynauda obserwuje si¢ zmniejszenie
liczby wlo$niczek z towarzyszaca zaburzong
regularnoscia rzedow petli naczyniowych.
Widoczne sa duze i olbrzymie petle wlosniczek
z rozdetymi ramionami zylnymi (ryc. 3).

m Uktadowe choroby tkankitgcznej — twardzina uktadowa
— toczen rumieniowaty uktadowy
— mieszana choroba tkanki tacznej
— reumatoidalne zapalenie stawéw
— zapalenie wielomigsniowe
— guzkowe zapalenie tetnic
— ziarniniak Wegenera
— choroba Behgeta

m Narazeniazawodowe — operatorzy mtotow pneumatycznych
— operatorzy pit spalinowych w lesnictwie
— operatorzy wiertnic recznych w gornictwie

— pianisci

— maszynistki
— pracownicy chtodni

m Lekiizwigzki chemiczne — p-adrenolityki
— preparaty alkaloidu sporyszu
— imipramina
— bromokryptyna
— doustne srodki antykoncepcyjne
— lekiimmunosupresyjne: cyklosporyna A, metotreksat,
bleomycyna
— interferony

— kokaina

— metale cigzkie: ofow, tal
— chlorek winylu

m Zespoty uciskowe — zespot ciesni nadgarstka
— zespot gornego otworu klatki piersiowej
m Choroby przebiegajace — krioglobulinemia
ze zwiekszong lepkoscig krwi — szpiczak mnogi

— chtoniaki i biataczki
— czerwienica prawdziwa
— nadplytkowos¢

m Inne choroby — zakazenia (choroba z Lyme, bakteryjne zapalenie wsierdzia,
mononukleoza zakazna, wirusowe zapalenie watroby

typu B, C)

— fibromyalgia

— choroba nowotworowa

— pierwotne i wtérne nadcisnienie ptucne
— przetoki tetniczo-zylne
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WYBRANE
PROBLEMY
KLINICZNE

Stwierdzenie objawow
klinicznych chorab,

w przebiegu ktorych
obecny jest objaw
Raynauda, upowaznia
do rozpoznania
zespotu Raynauda
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Rycina 3. Kapilaroskopia watow paznokciowych
— olbrzymie petle wtosniczek

Il Proba prowokacyijna

Polega ona na trzymaniu przez kilka minut
rak lub stop chorego w zimnej wodzie (4°C)
lub pod strumieniem zimnej wody. U 50%
chorych wynik préby jest zwykle dodatni.

Il Badania laboratoryjne

Stuza one do potwierdzenia rozpoznania ze-
spotu Raynauda. Wykorzystuje si¢ gtéwnie
oceng obecnosci autoprzeciwcial w surowicy
krwi. Naleza do nich czynnik reumatoidal-
ny, przeciwciala przeciw stalym antygenom
jadra komérkowego (ANA, antinuclear an-
tibodies) (ryc. 4) oraz reagujace z rozpusz-
czalnymi antygenami jadra komérkowego
(ENA, extractible nuclear antigen). Te ostat-
nie to obecno$¢ przeciwciat przeciw Sm,
przeciw SS-A/Ro, SS-B/La, przeciw Scl-70,
przeciw Jo-1, przeciw rybonukleoproteinie
(RNP, ribonucleoprotein particle).

Rycina 4. Plamisty typ fluorescenciji przeciwciat
przeciwjadrowych

Tabela 2

Kryteria rozpoznania choroby
Raynauda wedtug Le Roya i wsp.

1. Skurcz naczyn krwiono$nych wywotany
stresem lub zimnem

2. Objaw Raynauda jest symetryczny i doty-
czy obu rak lub stop

3. Brak martwicy lub zgorzeli tkanek

4. W badaniu przedmiotowym nie stwierdza
sie objawdw sugerujacych zespot Raynauda

5. Prawidtowy wynik badania kapilaroskopo-
wego watéw paznokciowych

6. Szybkos¢ opadania krwinek czerwonych
(OB) prawidtowa

7. Brak cech autoimmunizaciji, szczeg6lnie
obecnosci przeciwciat przeciwjgdrowych

ROZPOZNANIE

Rozpoznanie ustala si¢ na podstawie wywia-

du, badania przedmiotowego oraz badan

dodatkowych. Chorob¢ Raynauda mozna
rozpoznad, wykorzystujac kryteria zapropo-

nowane przez LeRoya i wsp. (tab. 2) [5]:
Stwierdzenie objawow klinicznych cho-

rob, w przebiegu ktdrych obecny jest objaw

Raynauda, upowaznia do rozpoznania ze-

spotu Raynauda. Szczegélnie wazne jest

ustalenie rozpoznania u 0s6b o wysokim ry-
zyku rozwoju zespotu Raynauda. Do grupy
tej naleza: osoby, u ktérych objaw Raynau-
da pojawit si¢ przed 30. rokiem zycia, mez-
czyzni z objawem Raynauda, chorzy z obec-
noscia zmian troficznych w obrebie opuszek
palcéw (owrzodzenia, martwica), osoby ze
zmianami w badaniu kapilaroskopowym wa-
16w paznokciowych, chorzy z objawami ukta-
dowych choréb tkanki tacznej oraz obecnosé

u chorych autoprzeciwcial, szczeg6lnie prze-

ciwciat reagujacych z centromerami lub z roz-

puszczalnymi antygenami jadra komérkowe-
go (Scl-70, RNP, SS-A/Ro, SS-B /La).
Rozpoznanie réznicowe obejmuje:

1. Akrocyjanoze — jest to zaburzenie naczy-
niowe, polegajace na stalym zasinieniu
palcow jako wynik przepetnienia naczyn
krwia zylna. Naczynia te utracity zdolno$¢
do aktywnego skurczu i rozkurczu. Obja-
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wy nasilaja si¢ po ekspozycji na zimno.
Brak tu tréjfazowosci oraz bolesnosci, jaka
obserwuje si¢ w objawie Raynauda. Zabu-
rzenie to jest jedynie defektem kosmetycz-
nym i nie wymaga leczenia. Z reguly wy-
starczy wyjasnienie choremu przyczyny
dolegliwosci i zaleceniu unikania zimna.

2. Erytromegalie — jest to zaburzenie na-
czynioruchowe polegajace na napado-
wym zaczerwienieniu i ociepleniu pal-
cow z towarzyszacym silnym, piekacym
bdlem. Brak swoistego leczenia. Ulge
moze przynie$¢ chtodzenie palcéw, uni-
kanie wysokich temperatur oraz wysitku
fizycznego.

LECZENIE
Chorzy powinni by¢ poinformowani o cha-
rakterze choroby oraz jej sposobach zapo-
biegania. Nalezy zaleci¢ unikania ekspozy-
¢ji na zimno, zakazac palenia tytoniu, spo-
zywania napojow zawierajacych kofeine,
stosowania lekéw antykoncepcyjnych, le-
kéw powodujacych skurcz naczyn krwiono-
$nych (klonidyna, efedryna, antagonisci re-
ceptora serotoninowego) oraz zakazac sto-
sowania amfetaminy lub kokainy.
Wigkszo$¢ chorych z pierwotnym obja-
wem Raynauda nie wymaga leczenia. Cho-
rzy z postacig wtdrna choroby powinni by¢
leczeni, lecz zwykle leczenie jest jednak nie-
skuteczne. Postgpowanie terapeutyczne ze-
spotu Raynauda polega na terapii choroby
podstawowej oraz objawow skurczu naczyi.
Stosowania leczenia farmakologicznego
wymagaja chorzy, u ktérych czesto pojawia
si¢ objaw Raynauda oraz ci o dlugotrwalym
iciezkim przebiegu, mimo stosowania wcze-
$niejszego postepowania profilaktycznego
lub pod wplywem minimalnej prowokac;ji.
Bezwzglednie leczeni powinni by¢ chorzy

z owrzodzeniami opuszek palcéw [6].

Il Postepowanie terapeutyczne
U oséb z nasilonym objawem Raynauda

mozna zastosowac:
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1. Azotany miejscowo — nitrogliceryna w po-
staci masci na rece lub stopy w ilosci dosto-
sowanej przez pacjenta, tak by nie byto ob-
jawow ubocznych, a dziatanie byto miejsco-
we.

2. Antagonisci wapnia (nifedipina— 30 mg
p.o., amlodipina — 5 mg/d., diltiazem —
120 mg/d.). Jesli brak poprawy w ciggu
2 tygodni stosowania preparatu, wéwczas
dawke zwicksza sie w ciggu 2—4 tygodni do
najwyzszej dawki, tj. nifedipina — 90 mg/
/dobe, amlodipina — 20 mg/dobe, diltia-
zem — 360 mg/dobe lub pojawienia si¢
objawdéw niepozadanych.

3. AntagoniScireceptora adrenergicznegoa;
(prazosyna — 1-5 mg/d.); lek ten jest
niestety zwykle Zle tolerowany.

4. Losartan — 25-100 mg/d., szczegdlnie
polecany u chorych na zespdt Raynauda
w przebiegu twardziny uktadowe;.

U o0s6b z cechami niedokrwienia palicz-
koéw lub ich martwicy stosuje sig:

1. Nifediping — 3 X 30 mg.

Kwas acetylosalicylowy — 75 mg.

Heparyne w dawkach terapeutycznych.

A

Analogi prostaglandyn i.v.:

— iloprost,

— epoprostenol,

— alprostadil.

U chorych niereagujacych na leczenie,
szczegblnie tych z zagrazajaca martwica
palcow, nalezy rozwazy¢ wykonanie sympa-

tektomii.

MONITOROWANIE
Monitorowanie polega na okresowym, co
6-12 miesiecy, badaniu chorych z objawem
Raynauda w celu oceny, czy nie doszto do
pojawienia si¢ objawéw zespotu Raynauda.
Chorzy z zespotem Raynauda powinni
by¢ badani w zalezno$ci od potrzeb wynika-
jacych z choroby podstawowej. Nalezy
woéwczas monitorowaé objawy nasilenia si¢
choroby podstawowej i oceniaé, czy nie
pojawity si¢ owrzodzenia lub martwica

palcow.
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Monitorowanie polega
na okresowym,

co 6-12 miesiecy,
badaniu chorych

z objawem Raynauda
w celu oceny, czy nie
doszto do pojawienia
sie objawow zespotu
Raynauda
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