


Membrii grupului

O
 Artrita reumatoida
* Lupus eritematos sistemic
» Sclerodermia sistemica
e Miopatiile inflamatorii iddopatce

e Boala mixta a tesutului conjunctiv si overlap-
sindroame

e Sindromul Sjogren







DEFINITIE

este o maladie generalizata a
tesutului conjunctiv

se caracterizeza prin
dezvoltarea manifestarilor
patologice cutanate, ale
aparatului locomotor, a
organelor interne si a
dereglarilor vasospastice
difuze

modificarile sunt cauzate de
afectarea tesutului conjunctiv. e =
cu predominarea fibrozei si -

de alterarea vasculara de tipul
microangiopatiei obliterante.




Etiologia

Cauza bolii ramine necunoscuta, dar se
discuta geneza multifactoriala a bolii cu
participarea interactiunei predispozitiei
ereditare si a factorilor endo- si exogeni
(infectii, toxine etc.).



Patogenia

» In dezvoltarea SS inportanta majora apartine
urmatoarelor mecanizme:

Alterarile vasculare
— O
Anomaliile imune

-

Fibroza

-
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Particularitatile clinice

O

» Fenomenul Raynaud
este unul dintre primii
semne ale bolii. Precede
uneori cu ani aparitia altor
simptome a Scl.

» Fenomenul Raynaud este
definit ca atacuri recurente = :
de ischemie digitala, care
evolueaza in doua sau trei
faze de culoare - paloare,
clanoza s1 roseata -
provocate, de obicei, de
expunere la frig si emotii.




Necroza digitala ca complicatie a
fenomenului Raynaud




Afectari cutanate

« edem dur preponderent
al miinilor (in special, al
degetelor, fenomen
numit sclerodactilie) si
fetei care ulterior trece in
indurare si mai tardiv in
atrofia tegumentelor
afectate

« teleangiectazii
- anomalii de pigmentatie
» calcifieri subcutanate

O

» Calcifier: subutanate




Sclerodactilia si sindromul Raynaud




Modificari tegumentale ale fetei




Afectarea aparatul locomotor

sindromul articular se manifesta prin poliartralgii si
uneori artrite cu localizarea in articulatiile mici si medii cu
predominarea schimbarilor fibroase periarticulare si formarea
contracturilor

afectarile tenosinoviale - prezenta sindromului de tunel
carpian si crepitatiei palpabile la miscare in regiunea
tendoanelor

afectarea osoasa - dezvoltarea osteolizel mai frecvent a
degetelor

afectarea muschiilor schletici - miozita fibroasa

interstitiala cu proliferarea tesutului conjunctiv si atrofia
fibrelor musculare sau polimiozita cu modificari necrotic-
degenerative si dezvoltarea ulterioara a sclerozei musculare.



Afectarea tractul digestiv

microstomie, atrofie si scleroza mucoasei bucale si a limbii,
paradontopatie, osteoliza si atrofia mandibulei

disfunctia motorie a esofagului distal - disfagie pentru
mincarea solida, dezvoltarea refluxului gastroesofagian

afectarea duodenului - dureri postprandiale abdominale

afectarea intestinului subtire - sindromul de malabsorbtie
cu episoade de balonare abdominala cu sau fara episoade
dureroase de pseudoobstructie, diaree si pierdere importanta
a ponderei

afectarea intestinului gros - dezvoltarea diverticulilor largi,
constipatii severe

Scl poate sa se asocieze cu ciroza biliara primara.



Hipomotilitatea si tendinta la largire a
esofagului la cercetarea radiologica




Afectarea pulmonilor

testele functionale pulmonare demonstreaza reducerea
capacitatii difuzionale si mai tirziu reducerea
capacitatii vitale (modificari restrictive)

e specific dezvoltarea pneumofibrozei bazale, dar e
posibila afectarea difuza a parenchimului pulmonar,
uneori formarea pulmonului chistic

in cazurile cu predominarea afectariii vaselor
pulmonare se dezvolta hipertensiunea pulmonara

pleura se afecteaza prin formarea pleureziei adezive,
disparitia sinusurilor diafragmali, ingustarea cavitatii
pleurale.



Pneumofibroza bazala




Afectarea cordului

implicarea miocardului se petrece prin dezvoltarea
zonelor ischemice si a cardiosclerozei necoronarogene.
Deseori se mareste cordul in volum, se instaleaza diverse
dereglari de ritm si de conducere, scade contractilitatea
cordului, apar zone de adinamie si modificari
infarctasemanatoare pe ECG

afectarea endocardului contribuie la formarea viciilor
sclerodermice. Se afecteaza mai frecvent valva mitrala, cu
predominarea insuficientei valvulare

poate se dezvolte pericardita ca o exprimare a
poliserozitei, aderente pleuropericardiale, ingrosarea
pericardului si lichid pericardic in cantitati mici



Afectarea rinichiilor

nefropatia acuta (criza renala sclerodermica) cu
debutul rapid a hipertensiunei arteriale maligne,
deteriorare a functiei renale, modificarea
sedimentului urinar

nefropatia cronica decurge preponderent cu
schimbari functionale sau cu simptomatologie clinica
si paraclinica moderata.



Alte manifestari

sindromul Sjogren este confirmat in mai mult de
20% dintre cazuri de Scl

tireoidita autoimuna si depuneri fibroase in
tiroida pot fi observate si ambele se asociaza cu
evidentierea clinica a hipotiroidismului

polineurita senzitivo-motorie a n. trigemen sau
alte neuropatii craniene sunt descrise, de obicei, in
asociere cu leziuni cutanate limitate

manifestari generale: pierderea ponderala,
febra, fatigabilitate.



Criteriile diagnostice (ARA, 1980)

Criteriul major: afectarea sclerodermica a pielei,
raspindita proximal de articulatiile
metacarpofalangiene sau metatarsofalanfiene

Criterii minore:
— sclerodactilia
— ulceratii digitale si/sau cicatrice pe falanga
distala
— fibroza bazala pulmonara bilaterala.

Prezenta criteriului major sau a doua din
cele trei minore este necesara pentru
stabilirea diagnosticului de Scl veridica.



1.

2.

N O

Criteriile diagnostice ale Scl
ARA/EULAR, 2013

Induratia pielii degetelor miinilor raspindita proximal de articulatiile
metacarpofalangiene (criteriul suficient) — 9 puncte

Induratia pielii degetelor (se calculeaza doar scorul maxim):
Degete umflate -2 puncte

Sclerodactilia (induratia pielii distal de articulatiile metacarpofalangiene, dar
proximal de cele interfalangiene proximale) - 4 puncte

. Leziunile digitale(se calculeaza doar scorul maxim):

Ulcere digitale - 2 puncte
Cicatrice digitale - 3 puncte

. Teleangiectazii — 2 puncte
. Capilaroscopia anormala — 2 puncte

Hipertensiune arteriala pulmonara sau pneumopatie interstitiala — 2 puncte

Fenomenul Raynaud — 3 puncte

Prezenta anticorpilor specifici (anticentromer, antitopoizomeraza, antiRNA
polimeraza III) — 3 puncte.

La prezenta scorului total de 9 si mai multe puncte se stabileste
diagnosticul de sclerodermie sistemica.



Diagnosticul

Pentru determinarea activitatii maladiei se
foloseste indicii urmatorilor cercetari:

analiza generala a singelui (cresterea VSH-lui,
anemie, leucocitoza, mai rar leucopenie, scimbari a
formulei leucocitare);

indicii nespecifici ale inflamatiei (cresterea
fibrinogenului, proteinei C reactive, acizilor sialici,
seromucoidului, precum si disproteinemia,
hipoalbuminemia, hipergamaglobulinemia)



Diagnosticul

modificarile biochimice sunt nespecifice si reflecta
afectarea organelor in cadrul bolii cu exceptia
cresterii transaminazelor si a altor enzime musculare
care poate fi explicatd prin afectarea muschiilor
scheletici



Diagnosticul

Cercetarile imunologice atesta:
cresterea imunoglobulinelor, de obicei, IgG, mai rar
IgA s1IgM;
majorarea nivelurilor crioglobulinelor serice;

depistarea factorului reumatoid in ser in titre mici
sau medii;

depistarea complexelor imune circulante;

cel mai important este depistarea anticorpilor
specifici: antinucleari (ANA), anti Scl 70, anticorpi
anticentromer, antli RNP etc.



Diagnosticul

 Capilaroscopia plicii
unghiale evidentiaza in
sclerodermie o reducere
a numarului de anse
capilare cu largirea,
distorsiunea celor
ramase, zone avasculare,
hemoragii etc.




Diagnosticul

Pentru depistarea afectarilor sistemice si
aprecierea insuficientei functionale a organelor
afectate sunt necesare un sir de examinari asa ca:

cercetarea radiologica a pulmonilor, spirometria,
determinarea factorului de transfer a gazelor
(DLCO), CT pulmonilor, lavajul bronhoalveolar

cercetarea radiologica barietata a tractului digestiv
ultrasonografia organelor interne

electrocardiografia, ecocardiografia, cateterismul
cardiac

arteriografia etc.



Principiile de tratament

Educatia pacientului
Tratamentul nemedicamentos
Tratamentul medicamentos
Tratamentul chirurgical
Tratament local si recuperarea



Tratamentul nemedicamentos

Pentru pacientii cu sindromul Raynaud se recomanda:

evitarea expunerii la frig si variatii mari de temperatura
(protectia extremitatilor cu manusi, sosete din tesaturi
naturale, evitarea contactului cu obiecte reci, limitarea
timpului petrecut afara in anotimpul rece sau in incinte cu
aer conditionat, evitarea bauturilor rece),

utilizarea intermitenta a unor tehnici de incalzire (imersia
miinilor in apa calda timp de 5 minute de citeva ori pe zi,
plasarea extremitatilor membrelor pentru un timp in mediu
cald, in vreme ce corpul este expus la rece),

protectie impotriva stress-ului emotional, incetarea
fumatului.



Tratament medicamentos

Remediile folosite:
Agentii antifibrozanti (D-penicilamina)
Imunosupresorii (Ciclofosfamida, Metotrexatul

Azatioprina, Mofetil micofenolat, Preparatele antimalarice
de sintezd, Glucocorticoizii in doze mici)

Terapia vasculara (blocantele canalelor de calciu,
simpatolitice, inhibitorii enzimei de conversie a
angiotensinei II, antagonistii receptorilor ai angiotensinei II,
prostoglandine, antagonisti ai serotoninei, pentoxifilina).

Terapia simptomatica (AINS, inhibitorii pompei de
proton etc.)



Tratamentul chirurgical

Simpatectomia (cervicala, toracica,
lombara, digitala) poate aduce beneficii unor

bolnavi cu evolutia grava a fenomenului
Raynaud.



Tratament local si de recuperare

Local sub forma de aplicatii se recomanda folosirea
solutiei 50-70% de dimetilsulfoxid, e posibila
asocierea cu corticosteroizi, preparate vasculare si
antiinflamatorii, enzimatice: la cura 10 aplicatii cite
30-40 min.

In lipsa activititii sau activitatea minimali a
procesului inflamator se admite folosirea
procedeelor termice (parafina etc.), la fel si
electroprocedurilor - electroforeza sau
ionoforeza cu lidaza pe miini si picioare, folosirea
ultrasunetului, laseroterapie, acupunctura etc.



O

Miopatii
inflamatorii
idiopatice




Definitia

Dermatomiozita reprezinta o boala
disimunitara in care agresiunea imuna
are loc la nivelul vaselor din invelisul
conjunctiv al fasciculelor musculare.
Pe langa afectarea cutaneo-musculara,
frecvent sunt atinse si viscerele, in special
tubul digestiv, cordul si plamanii.



Etiologia DM/PM nu este elucidata definitiv.

Se discuta rolul factorilor infectiosi (virali,
toxoplasma), genetici (HLA DR3,4,5,7; B8,
B14), imuni (modificar1 ale imunitati celulare si
umorale) s1 1ischemiei vasculare (preponderent in
formele infantile)



Manifestari musculo-scheletice

Slabiciunea musculara este prezenta la toti pacientii
Primar se afecteaza centura pelvina, apoi scapulara
Dificultate la ridicare, 1esire din baie, urcat scari, autobuz,
mers ezitant si1 leganat, pieptanat dificil

La afectarea muschiilor anteriori ai gitului - ridicare
dificila a capului de pe perna

La afectarea muschiilor posteriori ai faringelui - disfagie,
disfonie (voce nazala)




Manifestari musculo-scheletice

Durer1 musculare spontane s1 la palpare — rar!
Tumefierea musculaturii afectate

Contractura musculara in stadi tardive
Artralgii, artropatii deformante (tardiv)



Manifestari cutanate

Dermatomiozita — rash caracteristic

Eruptie rosiatica, reliefata, neteda,fata dorsala a
miinilor, coate, genunchi, maleola interna

(semnul si papule GOTTRON)
Eritem periunghial

Mina “de mecanic”



Semnul GOTTRON




Mina “de mecanic”




Manifestari cutanate

Eruptie faciala — “fluture” — nu respecta santul
nazolabial (neafectat in LES), poate cuprinde fruntea,
barbia

Pleoapele superioare, periorbital - rash heliotrop tipic
cu edem

Eruptie pe scalp psoriasisasemanatoare

Trunchi — rash in zona decolteului, salului (cu
implicarea zonei umerilor)



Rash heliotrop (ochelari dermatomiozitici)




Rash in zona decolteului (semnul V)




Alte manifestari clinice

Calcinoza — picle, subcutanat, muschi (mai ales la tineri,
copii)

Forma osifianta - severa

Fenomen Raynaud

Afectari extracheletice: afectarea pulmonara (insuficienta
respiratorie, fibroza pulmonara), esofagiana (disfagie),
renala (rar, IR din cauza mioglobinuriei,
glomerulonefritd), sistemului nervos periferic
(polineuropatie)



Asocierea cu neoplazii

Dupa 40-50 ani — 25% polimiozite sunt asociate
cu neoplazii

Cele mai frecvente neoplazii sunt cele de
plamin, prostata, ovar, uter, glande mamare,
colon, limfoamele

Inliturarea tumorii amelioreazi evolutia
polimiozitel



Hemoleucograma demonstreaza anemie, leucocitoza
(mai rar leucopenie), eozinofilie, accelerarea VSH

Cercetarea biochimica a serului poate depista cresterea
indicilor de inflamatie (PCR, globulinelor a2- si y-,
seromucoidului, ceruloplasminei) si enzimelor musculare
(semn paraclinic patognomonic)

Urinograma - in unele cazuri poate fi prezenta
mioglobinuria s1 creatininuria



ENZIME MUSCULARE

Creatinfosfokinaza (CK) are urmatoarele izoenzime :
- MM = muschi striat , cord — mai putin;
- MB = cord;
- BB = creier, muschi neted
Alte enzime musculare:
Aldolaza
ASAT
ALAT
LDH



ENZIME MUSCULARE

Cresterea nivelului sanguin a creatininkinazeli,
aminotransferazelor s1 aldolaze1 marturisesc
despre acutizarea si raspindirea afectaru
musculare

Concentratia creatinfostfokinaze1 poate depasi
norma de 80 de ori, in medie creste de 5 — 10 orl.



Sunt frecvente anomaliile imune: prezenta anticorpilor
antinucleari, CIC, uneori factorului reumatoid

Specifice sunt considerate urmatorii autoanticorpi:
Polimiozita/dermatomiozita clasica - Antisintetaza —
anti-Jol1 si1 altii

Polimiozita severa — anti-SRP (signal recognition
particle)

Dermatomiozita clasica — anti-Mi-2 (helicaza)



BIOPSIA MUSCULARA

POLIMIOZITA - Necroza, atrofia fibrelor
musculare, infiltrat inflamator: Limfocitele T CD8+
crescutl

DERMATOMIOZITA - leziuni dermale, leziuni ale
fibrelor musculare, infiltrat inflamator: Limfocitele T
CD4+crescuti important, CD8+ - usor crescuti
perivascular



ELECTROMIOGRAMA

Depisteaza urmatoarele modificari specifice
miozitel:
FIBRILATIE SPONTANA
DESCARCARI SPONTANE
UNDE CU FRECVENTA INALTA

POTENTIALE POLIFAZICE DUPA STIMULARE



Criteriile diagnostice bazate pe
sistemul Bohan si Peter

1. Slabiciunea muschiilor proximali
2. Biopsia musculara pozitiva

3. Cresterea enzymelor musculare in ser (CK, AIAT,
AsAT, LDH, Aldolasa)

4. Patern miopatic la electromiografie
5. Hiperemia caracteristica a pielii in DM

Pentru PM definitiva — criteriile 1-4
Pentru DM definitiva — toate criteriile



Principiile de tratament

Terapie nemedicamentoasa:
Educatia pacientului
Evitarea expunerii la soare in DM, a stresului

Profilaxia fenomenelor de aspiratie (somn cu
capatiiul ridicat, ultima masa cu 2-3 ore pina la
culcare etc.)

Kinetoterapie dirijata



Principiile de tratament

Terapia medicamentoasa

Corticosteroizi (prednisolon 1-2 mg/kg/zi, indelungat
cu scaderea foarte lenta a dozei)

Citostatici (in cazuri de raspuns insuficient la
corticoterapie)

Terapia biologica in cazuri refractare

Terapia complicatiilor

Remedii antibacteriene (in cazul fenomenelor
respiratorii de aspiratie)

Steroizi anabolizanti (la dezvoltarea atrofiei musculare)



Boala mixta a tesutului
conjunctiv




Definitii

Unii pacienti cu afectarea tesutului conjunctiv pot
prezenta concomitent manifestari de lupus,
sclerodermie, miozita, etc. Aceste boli sunt denumite
sindroame overlap (in cadrul acestora sunt
intrunite concomitent criteriile de diagnostic pentru cel
putin doua maladii difuze).

In 1969, Sharp si colab. au descoperit pe un grup de
pacienti care prezentau doar trasaturi comune de
lupus, sclerodermie, miozita si artrita reumatoida,
precum si titrul mare de anticorpi fata de un antigen
specific, denumit U1RNP si au propus entitate distincta
= boala mixta a tesutului conjunctiv (BMTC)



BOALA MIXTA A TESUTULUI
CONJ@\TCTIV




Tabloul

Afectarea articulard

clinic

# Artralgii si redoare matinala

» Artrite neerozive sau eroziv-distructive unice,

preponderent in articulatii!
# Tumetiere dura a flexoril

e mici si medii
or falangelor miinilor,

cauzata de tenosinovita pal

mara

# Rar, este posibila dezvoltarea necrozei aseptice a
capului femural, osteoliza falangelor distale a

miinilor



Tabloul clinic

e Fenomenul Raynaud, schimbari microvasculare,
similare cu cele din Scl, se observa in stadiul precoce de

boala

e Numai la %2 din bolnavi acest fenomen are aspect clasic
bi- sau trifazic, in restul cazurilor - forme sterse,
monofazice, pot fi forme patate (o portiune alba, una

violeta)

o Foarte rar fenomenul Raynaud poate contribui la
dezvoltarea necrozelor si a ulceratiilor digitale. Peste 2-
ani de boala poate chiar disparea, este considerat un

enomen de debut.



Tabloul clinic

Afectarea musculara decurge ca o miozita
tranzitorie, rar sub aspectul poliomiozitei
pronuntate, cu tablou clinic specific: dureri
spontane sau palpatorii, astenia muschilor
proximali, majorarea enzimelor musculare serice
(creatinfosfokinaza, lactatdehidrogenaza, aldolaza),
schimbari la biopsie si EMG, specifice PM. Pot fi
doar mialgii.



Tabloul clinic

® Manifestari cutanate prezinta un polimorfism, -
caracterizat prin combinarea semnelor specifice si nespecifice
a diferitor boli sistemice:

® La 2/3 din bolnavi se depisteaza: edematierea falangelor,
ielea fiind dura si ingrosata, ceea ce adesea se confunda cu
gcl. Insa spre deosebire de Scl, stadiul edemului difuz rar se
finalizeaza cu induratie si atrofie tegumentara cu contractura
extensorie de durata

® La 40% apare eruptil asemanatoare LES: rash malar, semnul
decolteului, fara cicatrici eritematoase sau discoide.

Din alte semne pot fi mentionate:

® Alopecie

® Zone de hipo- si hiperpigmentare

® Teleangiectazii periunghiale si faciale

® Edem periorbital cu coloratie violeta ai pleoapelor



Tabloul clinic

Implicarea pleuropulmonara este des
asociata BMTC si poate decurge
asimptomatic timp indelungat.

La progresarea bolii se determina asa
semne clinice ca: dispneea, durerea
toracica, raluri bazale, tusa, hemoptizie
cauzate de alveolita fibrozanta, pleurezie
adeziva sau hipertensiune pulmonara.



Tabloul clinic

Afectarea cardiaca se inregistreaza la 20-30%
dintre bolnavi

® Frecvent se depisteaza pericarditi exudativa

® Miocardita, hipertrofia VD, dilatarea AD, tulburari
de conducere intraventriculare, de asemenea, pot
fi prezente in rare cazuri, care contribuie la
cresterea mortalitatii in BMTC, datorata
hipertensiunei pulmonare secundare



Tabloul clinic

Afectarea tarctului digestiv

o Dismotilitatea esofagiana se observa la 45% din
acientl, 70 % - asimptomatici, care se

iagnostica prin metode radiologice sau

esofagomanometrice

o Refluxului gastro-esofagian, uneori contribuie la
formarea de ulcere si stricturi esofagiene

o Bolnavii acuza disfagie si pirozis
o Rar, In procesul patologic se implica si alte

sectoare ale tractului digestiv,

manifestate prin:

hi}fokinezie intestinala, malabsorbtie, hepato-
splenomegalie, vasculita mezenterica, fara

ereglari grave organice.



Tabloul clinic

Afectarea renala

» Frecventa afectarii renale in BMTC se estimeaza la
11%.

» Afectrarea renala in colagenozele mixte difera de
cele din LES, prin raritatea afectarii renale severe.

» Este de remarcat c3, titruri inalte de Ac anti U1-
RNP, care se determina la pacientii cu BMTC, ii
protejeaza de glomerulonefrita proliferativa difuza,
fapt observat nu numai la pacientii cu BMTC, dar si
la bolnavii cu LES.



Tabloul clinic

Afectarea neurologica

® Neuropatia nervului trigemen

® Polineuropatii

® Cerebrovasculita

Sindromul Sogren secundar

® Sindromul Sogren secundar poate fi prezent in
stadiile desfasurate ale bolii. Se manifesta prin
parotita parenchimatoasa cu xerostomie
neinsemnata, mai rar - keratoconjunctivita sicca,
care decurge benign.



Forme de manifestare clinica ale
BMTC si ove@ap sindrom




Diagnosticul

Hemoleucograma cu modificari, de obicel, .
nespecifice: VSH crescut, anemie, trombocitopenie,
leucopenie

Urinograma cu proteinurie si hematurie in caz de
afectare renald, PFR determina functia renala

Cercetari biochimice: cresterea indicilor nespecifici
ale intflamatiei: PCR, fibrinogenul, hiper y-
globulinemie

Cercetari imunologice: FR, LE-celule, anticoppi
antinucleari, etc. — pot fi observate in relatie cu
manifestarile clinice ale bolii, dar si depistarea Anti
U1-n RNP, care este nu numai un marker de
diagnostic, dar si de pronostic, previne progresarea
bolii si ofera o supravetuire mai mare.



Diagnosticul

Radiografia toracica, spirografia, tomogratfia
computerizata a pulmonilor

Radiografia barietata a tractului digestiv superior:
evaluarea motilitatii esofagiene, presiunii sfincteriene,

reducerea amplitudei peristaltice in portiunea distala a
esofagului

Echocardiografia: evaluarea functiei miocardice,
valvulare, miocarditei, valvulitei si a aprecierii gradului
de afectare a arterei pulmonare

USG abdominala, renala
Radiografia, ultrasonografia aparatului locomotor



Criteriile de diagnostic Alarcon-Segovia
si Villareal, 1987

Serologice: titrul crescut al anticorpilor anti-
U1RNP

Clinice:
- Edemul mainilor
- Sinovite
- Miozita (histologic sau biologic)
- Fenomen Raynaud

- Sclerodactilie cu sau fara afectarea sclerodermica

proximala
Diagnostic pozitiv: criteriul serologic + cel putin 3 criterii clinice



Tratamentul

Educatia pacientului
Tratamentul nemedicamentos
Tratamentul medicamentos
Tratament local si recuperarea

Tratamentul depinde de semnele
maladiilor difuze prezente la fiecare
pacient concret!



Tratamentul

Tratamentul medicamentos se indica in
functie de manifestarile clinice prezente:

AINS, antalgice - simptoame nespecifice
Fenomenul Raynaud — masuri generale + vasodilatatorii

Corticoizii — in doze mici pentru tratamentul artritelor si
pleureziei; in doze mari pentru miozitd, alveolita fibrozanta

Hidroxicloroquina — manifestari articulare si cutanate

Terapia imunosupresoare: ciclofosfamida, azatioprina-
inducerea remisiunii la cei cu alveolita fibrozanta; metotrexat
pentru afectari articulare

Hipertensiunea pulmonara — oxigenoterapie, blocanti de Ca,
prostaglandinile, antagonistii de endotelina etc.






Definitia

Sindromul Sjogren

Boala sistemica, autoimuna
Afecteaza glandele exocrine

Infiltrate de limfocite, monocite sau plasmocite
preferential in glandele salivare si lacrimale cu
dezvoltarea insuficienter functionale glandulare



Clasificarea

PRIMAR — firi alti boali (50%)

SECUNDAR - alta boala difuza a
tesutului conjunctiv, alte boli
autoimune, Hepatitele virale, HIV



Manifestarile oculare

O

» Uscaciune oculara
* Durere oculara

» Tulburari de vedere
» Fotofobie

* Prurit

» Infectii oculare
frecvente




Manifestirile bucale

» Uscaciunea guri
» Deglutitie dificila
» Dificultati de vorbire

» Modificari de gust,
senzatie de arsura

» Patologie dentara
» Candidoza orala

» Parotidita recidivanta




Manifestari extraglandulare

» Sindrom articular reumatoidasemanator
» Limfom malign non-Hodgkin

» Fenomenul Raynaud — in perioada de
debut

* Miozita — 20%
» Piele —uscaciune (55%), hiperkeratoza

» Vasculite — purpura, ulcere, mononeurita
multiplex, polineuropatii

» Renal (cistita cronica, litiaza,
glomerulonefrita)

» Pulmoni — traheobronsita sicca, fibroza
pulmonara, pneumonii interstitiale

» Tiroidita autoimuna
» Vaginal — uscaciune, dispareunie




Diagnostic

Hemoleucograma

anemie normocroma, normocitara, feritina crescuta
sau mai rar, anemie hemolitica;

leucopenie (in 10% din cazuri);

trombocitopenie (se inregistreaza rar, este asociata
manifestarilor extraglandulare severe);

cresterea VSH-lui;
eozinofilia;
limfo-, monocitoza.



Diagnostic

Cercetarea biochimica a serulua:

cresterea indicilor nespecific ale inflamatiei, in
special hipergamaglobulinemie (80%), Proteina C
reactiva, de obicei, fara crestere semnificativa

hipopotasemie, hipercalcemie, scaderea pH-lui
seric, acidoza metabolica (consecintele acidozei
tubulare renale).



Diagnostic

Explorari imunologice:

depistarea factorului reumatoid (la 80-90% dintre
pacienti);

prezenta factorului antinuclear (tipul patat) la
imunoflorescenta indirecta;

anticorpi antinucleari anti SS-A (Ro), anti SS-B (La) sunt
anticorpi specifici si sensibili pentru SS, dar pot fi intilnite
si in alte maladii (ex. LES);

aparitia anticorpilor organspecifici (anti duct salivar, anti
mitocondriali, anti tireoglobulina, anti celula parietala
gastrica etc.);

crioglobulinemie (indica un prognostic sever a bolii);
hipocomplementemia (uneori).



Diagnostic

Cercetarii instrumentale:

sialografia (pentru diagnosticarea parotitei - astazi se
foloseste rar din cauza complicatiilor frecvente cu inflamatie
secundara)

scintigrafia glandelor salivare cu Tc 99 (demonstreza
hipocaptare si modificarea ducturilor cu obstructii, dilatatii,
distorsionare);

USG glandelor parotide (neomoginitatea structurii si
ecogenitate scazuta a glandelor);

folosirea metodelor instrumentale pentru diagnosticarea
afectarilor sistemice si a dereglarilor functionarii organelor
afectate.



Examen oftalmologic

Examenul oftalmologic cu lampa cu fanta determina
eroziunile si microulceratiile corneene, care sunt, de
obicel, inconjurate de edem endotelial cornean.

Evidentierea keratitei se poate face si efectuind testul
cu roz bengal (sau alti coloranti) picurate in ochi care
este captat in zonele lezate (sunt colorate mai intens).

Pentru evaluarea debitului secretiei lacrimale este

recomandat etectuarea testului Schirmer — aplicarea

unei panglici de hirtie de filtru lata de 5 mm. indoiata

la un capat in sacul conjunctival timp de 5 minute. La
ersonele sinatoase hirtia se umezeste pe o lungime
e 8-15 mm.



Diagnostic

Biopsia de glanda salivara minora din zona
buzei inferioare este considerata ,standardul de aur”
pentru diagnosticul pozitiv a SS.

Se observa infiltratul limfoplasmocitar, care este un
criteriu obligator de diagnostic si rezultatul biopsiei se
considera pozitiv cind scorul focus este mai mare de 1
(un focus este o aglomerare de minim 50 de limfocite,
iar scorul focus se defineste cu numarul de focusuri
adunate pe o suprafata de 4 mm?2).



Criteriile diagnostice ale sindromului
Sj_ii_gr_e_n,__2.0.1.(@ACR/EULAR)

Criteriu __Puncte _

1. Autoanticorpi: Positivi in ser anti-SS-A/Ro 3

2. Sialoadenita limfocitara focala, cu scor focus =1 (focus =50 3
limfocite per 4 mm?)

3. Scorul de colorare oculara >5 sau scorul Bijsterveld >4 1
4. Testul Shirmer <smm/5min. 1
5. Flux salivar nestimulat (sialometria) <0,1 ml/min. 1

Diagnostic veritabil:

¢ Cel putin 4 puncte
]




TRATAMENT

Terapia nemedicamentoasa:
Educatia pacientului
Folosirea lacrimilor artificiale, lentilelor terapeutice

Igiena adecvata a cavitatii bucale, tratament
stomatologic adecvat

Evitarea discursurilor prelungite, expunerii la soare,
vint, aer conditionat, fumul de tigara

Evitarea infectiilor, stresului, supraefortului fizic



TRATAMENT

Tratament medicamentos:

Corticoterapie (dozele se aleg in dependenta de
activitatea bolii si prezenta manifestarilor sistemice)

Imunosupresoarele citostatice(Metotrexat,
Ciclofostamida, Azatioprina)

Hidroxiclorochina 200 mg/zi
Agonisti colinergici (pilocarpina)
Terabie biologica anti limfocit B (in cazuri severe)

Terapia locala (tratmentul infectiilor oculare, bucale; in caz
de uscaciune nazala - solutie izotonica de NaCl; uscaciunea

vaginali - administrarea locali a jeleului de KI).



Diagnosticul diferential al maladiilor difuze
ale tesutului conjunctiv

Maladia

Raportul
fem/barb

O

Semne clinice

patognomonice

Anticorpi

specifici

Metode
diagnostice
utile

LES

Artrita
reumatoida

Sclerodermia
sistemica

Miopatii
inflamatorii
idiopatice

Boala mixta a
tes. conj.

Sindromul
Sjogren

20-40 ani

30-40 ani

30-50 ani

45-60/5-
25 ani

30-40 ani

45-55 ani

10/1

9/1

Manifestari cutanate,
afectare
multisistemica

Artrita distructiva

Indurarea pielii,
fenomenul Raynaud,
afectarea organelor
interne prin fibroza

Miastenie proximald/
manifestari cutanate

Semne diferitor
maladii difuze

Uscdciunea oculara si
bucala

ANA
antiADNdc
antiSm

FR
antiCCP

ANA
antiScl7o
anticentromer

ANA
antiJo1
antiMi

ANA
antiU1RNP

ANA, FR
Anti SS-A,
SS-B

Biopsia renala

Rg, RMN, USG
articular

Capilaroscopia,
Rg, CT pulmonar
Rg tractului
digestiv

Enzime
musculare, EMG,
biopsia
musculara

In dependenti de
manifestari

Teste oftalm. si
biopsia glandei
salivare minore




