Colagenoze

LUPUSUL ERITEMATOSSISTEMIC
» Definitie: LES este o afectiune autoimuni de etiologie necunoscuti in care celulele si
tesuturile sunt distruse de autoanticorpi patogenici sau CIC.

» Etiopatogenie: afectiune care afecteazi femeile tinere, cu incidentd maximi intre 25 -
40 ani.
» Clinic: Tabloul clinic este polimorf datoriti afectirii multisistemice.
- Debutul: acut sau insidios; cel mai adesea cu febra si poliartrita.
- Stare:
» febra, prezentd de la debut in perioadele de activitate ale bolii sau sindrom
febril prelungit de etiologie neprecizata, la o femeie tanara.
= artrita (90%): poliartrita febrild simetrica, care afecteaza articulatile mici sau
mari (interfalangiene proximale, metacarpofalangiene, radiocarpiene, coxofemurale,
genunchi), reversibild, cu evolutic autolimitata sineeroziva
» necroza aseptica a capului femural.
= cutaneo-mucoase (80%).

a. eritemul facial acut, aspect de fluture, dispus pe eminentele malare,
piramida nazala, exacerbat de soare, cu extindere pe frunte, barbie, decolteu
(vespertilio).

- eruptia eritematoscuamoasa urmatd de hiperpigmentare, hiperkaratoza si atrofie (eruptia
cronicd).

b. leziuni vasculitice: purpurd vasculard, macule eritematoase ale
eminentelor tenare si hipotenare, eritem periunghial, sindrom Raynaud, ulceratii
la pulpa degetelor si fetele de extensie ale antebratelor.

- leziuni urticariene, edem angioneurotic;
- petesii siulceratii ale boltei palatine si septului.

C. alopecie circumscrisa.
= polis erozita:

= pleuropericardita  lupica:  durere  toracica  si  frecaturi
pleuropericardice (cantitate mica/mare);
= peritonita lupica: cantitate mica de lichid; lichidul acumulat:
exsudat serocitrin, cu CIC crescute, celule LE limfocite si C3
scazut.
* renale:
» nefropatie glomerulard lupicd: proteinurie, hematurie, edeme,
HTA, insuficienta renala;
= afectiune tubulointerstitiald cu distrugeri tubulare, fibroza si
atrofie, care genereaza alterarea concentratiei si dilutiei.
= cardiace (in formele severe):
= pericardita exsudativa;
= miocardita: TR/TC , cardiomegalie siICC.
= endocardita asepticd Liebman Sacks (la nivelul mitralei:SM si
aortei: 1A);



= pulmonare:

tromboze arteriale (arterele cerebrale) sau venoase (venele
profunde), cand se asociaza anticoagulantul lupic.

pneumonia interstitiald acutd cu: dispnee, cianoza si raluri
subcrepitante;
pleurezia lupica: exsudat cu Cj scazut.

= digestive: pot fi produse de boala/medicatic:

hepatomegalie;

pancreatitd acuta;

ischemie enteromezenterica;

ulcer duodenal, determinat de medicatia AINS/AIS.

= neuropsihice (prin mecanism autoimun):

neuropatie periferica senzitivo-motor ie;

neuropatie nervi cranieni (facial);

meningitd acuta limfocitara;

accidente vasculo-cerebrale/vasculite ale capilarelor retiniene;
psihoza lupica.

= ganglionare: adenopatie generalizatid, asociatd cu splenomegalie in formele
active de boala.

» Paraclinic
1. Biologic:

= Hematologic
- hemoglobind scazutd: AHAI (test Coombs), inflamatie cronicd, insuficientd

renald;

- leucopenie cu limfocite scazute, leucocite crescute;
- trombocite scazute;
- tulburari de coagulare: anticoagulant lipic, anticorpi anticardiolipind, atc anti-
Bmicroglobulinicd, VDRL pozitiv.
= Teste inflamatorii nespecifice: VSH crescuta, CRP +/-, fibrinogen crescut,
gama-globuline crescute.
= Teste imunologice: C; scazut, CIC crescut, CG pozitive.
= Teste imunologice specifice:
- AAN pozitivi; anticorpi-antiADN dublu catenar; anticorpi -Sm.
- AA-PL; AA-1g (CG);
- AA-SSp; AA-SSg (Sindrom Sjogreen secundar).
» Criterii de diagnostic pozitiv

Rash malar.
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Lupus discoid.

Fotosensibilitate cutanata.

Ulceratii orale.

Artrita: poliartrita febrila, simetrica, neeroziva.

Poliserozita: pleurita/pericardita/ascita.

Nefrita: proteinurie > 0,5 g/zi + cilindri hematici, granulari.

Afectiuni neurologice: convulsi/afectare psihotica.

Afectiuni hematologice: AHAI pozitiva, reticulocite crescute; leucocite scazute cu

limfocite scazute (< 1500 /mml); trombocite scazute (< 100.000).



10. Afectiuni imunologice: anticorpi anti-ADN dublu catenar/anticorpi anti-Sm/
celule CE pozitive/VVDRL pozitiv.

11. Anticorpi antinucleari: AAN pozitivi determinati prin IMF / alte tehnici in absenta
folosirii medicatiei.

SCLERODERMIA

» Definitie: SD este afectarea cronicd a tesutului conjunctiv caracterizati prin:
- fibroza sileziuni degenerative ale pielii si ale unor viscere si
- leziuni obliterative ale arteriolelor mici si capilarelor (vasculita vaselor mici).

» Etiopatogenie: Afectiune de cauzi necunoscutd, care afecteazi predominant femeile,
cu incidentd maxima la aproximativ 50 ani.

» Clinic:
- debut: insidios, cu sindrom Raynaud, redoare matinala si poliartralgii.
- perioada de stare:
* manifestari cutanate:
- sindrom Raynaud;
- ingrosarea, edematierea, pierderea elasticitdtii, aderenta la planurile profunde ale
tegumentelor, care la nivelul:
» mainilor: aspect de sclerodactilie;
= fetei:aspect de ,,icoand bizantind”;
- hiper-/hipopigmentare;
- teleangiectazii;
- calcificari subcutanate (degetele mainilor).
= Mmanifestari articulare:
- poliartralgivpoliartritd simetrica, articulatii mici, cu tendintd la anchiloze;
- reducerea maselor musculare scheletice.
* manifestari digestive:
- Tub digestiv:
= esofagitd de reflux: disfagie, pirozis, reducerea peristaltismului cu aspect de ,,tub
de sticla“;
= gastrita;
= sindrom de malabsorbtie si maldigestie: datoritd atrofiei mucoasei, scaderea
peristaltismului si exacerbarii florei intestinale:
- Ficat:
o sindrom de colestaza intrahepatica, datoritd fibrozei hepatice.
* Mmanifestari pulmonare:
- fibroza pulmonara difuza: tuse iritativa, dispnee;
- insuficienta respiratorie: dispnee, cianoza.
- hipertensiune arteriald pulmonara cu durere retrosternala si dispnee.
* manifestari cardiace datorate:
- fibrozei miocardice: TR/TC si insuficien{d cardiaca congestiva,
- ischemiei miocardicd: durere anginoasa.
= manifestari renale:



- afectiuni glomerulare: proteinurie, HTA si IRC.

» Forme clinice:
- CREST syndrome: condrocalcinoza cutanatd, sindrom Raynaud, esofagita,
sclerodermie, teleangiectazi.
» Paraclinic
= Biologic
1. Teste inflamatorii nespecifice: hemoglobinda scazutd (anemie hemolitica
autoimund, anemie hemoliticd microangiopatica, sangerari, deficit de absorbtie al
vitaminei B12 si acid folic, inflamatie cronica); VSH crescuta, fibrinogen crescut
si CRP pozitiva.
2. Teste imunologice: gamaglobulinele crescute, 1gG crescut, CG pozitive, FR
pozitiv si AAN pozitiv.
3. Teste imunologice specifice:
- AA-SCL-70, anti-centromer, anti-nucleolari.
- AA-RNP nucleara Us (afectare musculard si pulmonara cu HAP).
- AA-colagen I, 111, 1V.
= Morfopatologie:
1. Biopsia cutanatd: infiltrat limfoplasmocitar dermic, hipodermic cu reducerea
numarului de capilare, foliculilor pilosebacei si glandelor sudoripare.
2. Capilaroscopie: reducerea numarului de anse capilare; largirea si distorsionarea.

DERMATOMIOZITA SI POLIMIOZITA

» Definitie: sunt boli autoimune ale tesutului conjunctiv, caracterizate prin modificri
inflamatorii §1 degenerative ale muschilor scheletici (PM) si frecvent si ale tegumentului
(DM), care au ca efecte:

1. slabiciunea musculard simetrica.

2. un grad de atrofie musculara, in special pe centurile membrelor.
» Caracteristici esentiale:

1. Scaderea bilaterala a fortei musculare proximale (100%).

2. Rash heliotrop al pleoapelor superioare si eruptie eritematoasd predominant la
nivelul fetelor dorsale ale articulatiilor interfalangiene proximale (IFP).

3. Diagnostic paraclinic: cresterea CPK si a altor enzime musculare;
electromiogramd (EMG) si biopsie musculara.

4. Incidentd crescutd a afectiunilor maligne, mai ales dacd boala debuteaza la varste
avansate si prezinta eritemul de la inceput.

= Cauza bolii este necunoscuta, un rol important fiind atribuit factorilor:

- de mediu: infectios - au fost implicate virusuri asemanatoare picornavirusurilor
care au fost identificate in fibrele musculare prin microscopie electronica;
incluziuni tubulare asemandtoare celor intdlnite in infectile virale, au fost
identificate in miocite si h celulele endoteliale ale vaselor din piele si oase.

- genetic: peste 50% dintre bolnavi cu HLA-DR3 care, frecvent se asociaza cu
HLD-DR8.

» Clinic:
- debutul: acut/insidios cu:



= slabiciune musculard proximald, sensibilitate sau durere musculara;

= eruptii cutanate;

= poliartralgii, sindrom Raynaud;

» semne generale: febra, astenie, inapetentd, scadere ponderala.

- Stare:

1. afectarea musculara se manifesta prin:

= slabiciune musculara,

* tumefactie sau atrofie musculara.
= Slabiciunea musculara poate debuta acut sau insidios, devenind manifestd cand sunt
afectate cel putin 50% din fibrele musculare. Initial, slabiciunea este simetricd si
afecteazd musculatura proximalid de la nivelul centurilor (pelvina sau humerald), facand
dificile sau imposibile flexia coapsei pe bazin, urcarea si coborarea scarilor sau ridicarea
bratelor. Treptat sunt afectate si alte grupe musculare:
- afectarea flexorilor gatului si muschilor paravertebrali: incapacitatea ridicarii capului si
mentinerea cu dificultate a pozitiei ortostatice si mersului.
afectarea musculaturii laringiene: disfonie.
- afectarea musculaturii cutiei toracice si a diafragmei: insuficientd respiratorie acuta.
- afectarea musculaturii striate a faringelui si esofagului: disfagie si regurgitatii acide.
- diminuarea persitaltismului si dilatarea esofagului inferior si a intestinului subtire fac
dificila diferentierea de sclerodermie.
De reguld, musculatura distala a membrelor ramane indemna, cu exceptia pacientilor cu
miozitd cu corpi de incluziune la care slabiciunea musculara este la fel de mare sau mai
importantd decat cea proximala.
* Initial, masele musculare sunt normodimensionate sau tumefiate si dureroase, iar
tardiv ele devin atrofiate si se asociaza cu contractura si calcinoza.
2. manifestarile cutanate sunt mai rare (40 - 50%), au valoare mare diagnostica si
imbraca aspecte clinice multiple:
- edemul periorbital, de culoare rosu-liliachie (heliotrop) este patognomonic;
- rash-ul (eritemul) cutanat localizat pe: fata, decolteu, toracele anterior/posterior, coate
si genunchi;
- eruptia papulo-eritemato-scuamoasia (semnul Gottron) localizatd pe fata dorsald a
articulatilor mainilor, coatelor, genunchilor, cu evolutie spre atrofie cu depigmentare si
hiperpigmentari este specifica dermatomiozitei;
- dermita exfoliativa cu criaparea tegumentelor pe partile laterale ale degetelor;
- eritem periunghial intalnit la pacienti cu dermatomiozita care asociaza sindrom
Raynaud;
- calcificari subcutanate apar in cazurile juvenile.
3. manifestairi articulare (30%) reprezentate de:
- poliartralgii sau poliartrite neerozive, uneori simetrice, localizate pe articulatiile mici
sau mari, cu evolutie autolimitatd; apar mai ales la subgrupul pacientilor cu anticorpi Jol
prezenti;
- fenomenul Raynaud este prezent la pacientii la care polimiozita se asociaza cu alte boli
ale tesutului conjunctiv.
4. manifestarile viscerale sunt relativ rare in polimiozita, comparativ cu frecventele
ridicate din alte boli de colagen.
= pneumonia interstitiala manifestata prin tuse si dispnee, poate domina tabloul clinic;



= afectarea cardiaca, detectatda pe EKG prin prezenta tulburarilor de ritm / tulburarilor
de conducere poate evolua catre insuficienta cardiaca congestiva (ICC);

= durerea abdominala datoritd vasculitei mezenterice poate avea potential evolutiv spre
perforatie si hemoragie gastrointestinala;

= insuficieta renald acuta: poate aparea ca o consecintd a rabdomiolizei severe cu
mioglobinurie.

= sindromul Sjogren apare la unii pacienti.

5. neoplazia apare la mai mult de 15% dintre pacientii cu varsta mai mare de 50 de ani,
mai frecvent la barbati decat la femei si tinde sa fie mai frecventa la pacientii cu afectare
cutanatd (dermatomiozitd). Localizirile mai frecvente sunt: plamanul, stomacul, sanul,
ovarul, colonul si rectul. Simptomele polimiozitei se amelioreazda mult dupa exereza
tumorii §i se agraveaza in caz de extensie sau metastaze.

» Paraclinic
1. Examenele de laborator sunt utile, dar nu sunt specifice:
= testele de inflamatie nespecifice: VSH, alfa 2 globulinele, fibrinogen, CRP sunt
crescute.
= testele imunitatii umorale: cresterea gamaglobulinelor, cresterea complexelor imune
circulante, factor reumatoid pozitiv, AAN pozitiv completeaza tabloul imunologic al
bolii.
= in sdnge apar o serie de autoanticorpi, ceimai specifici find: anti Jo1 si anti Mi2
2. Enzimele serice de origine musculara (creatinfosfokinaza: CPK, transaminaza
oxalacetica: TGO, aldolaza, lacticdehidrogenaza: LDH) sunt de reguld crescute, aducand
date importante in stabilirea diagnosticului §i monitorizarea bolii.

Monitorizarea periodica a CPK este utild in monitorizarea tratamentului: nivelele
serice crescute ale CK scad sub un tratament eficient. Uneori aceste enzime pot fi
normale in ciuda bolii active la pacientii cu: miozitd cronica si atrofie musculard marcata.

3. Electromiograma evidentiaza traseu de tip miogen.
4. Biopsia muscularid: evidentiazd necroza fibrelor musculare asociatd cu infiltrat
inflamator, uneori localizat in vecinitatea vaselor de sange.

= Criteriile de diagnostic pozitiv sunt:

1. Slabiciune musculara proximala.

2. Eruptie cutanata caracteristica.

3. Enzime musculare crescute in ser.

4. Modificari de structurd a fibrelor musculare insotite de infiltrat inflamator
perivascular.

5. Traseu EMG specific.

» Formele clinice de polimioziti/dermatomioziti (PM/DM) sunt:
PM primitiva idiopatica.

PM/DM juvenila.

DM primitiva idiopatica a adultului.

PM/DM asociate cu tumori maligne.

DM/PM asociate cu alte boli ale tesutului conjunctiv.
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SINDROMUL SJOGREEN

» Definitie: SS afectiune autoimuni caracterizati prin inflamatia cronici a glandelor
salivare si lacrimale, cu scaderea secretiilor si aparitia uscaciunii mucoaselor.

» Caracteristici esentiale:
- 90% dintre pacienti sunt femei, cu varste cuprinse intre 40 - 60 ani;
- xeroftalmie si xerostomia (trdsaturi caracteristice acestei boli) pot aparea izolat
(SS primar) sau in asociere cu alte colagenoze (SS secundar);
- factorul reumatoid si alti autoanticorpi sunt prezenti;
- incidentd crescuta a limfoamelor.
» Etiopatogenie
Cauza bolii nu este cunoscuta, dar sunt implicati:
- factori genetici: prin prezenta HLA-DR3, HLA-DRS8 (SS primar) si HLA-DR,
(SS secundar).
- factori endocrini (hormonali): contributia estrogenilor la inducerea unei
hiperreactivitati imune fata de o posibild infectie virala.

» Clinic
1. Manifestari glandulare:

a. Keratoconjunctivita sicca este consecinfa scaderii secretiei lacrimale, datorita
mfiltrarii limfoplasmocitare a glandelor lacrimale. Pacientii acuzd senzatie de arsura,
mancarime, secretii vascoase si lipsa secretilor lacrimale in timpul plansului. Obiectiv:
apare o congestie conjunctivald cu o keratoconjunctivitd uscata. Testul Schirmer care
permite masurarca secretiei lacrimale cu ajutorul unor benzi de hartie de filtru, va
evidentia test pozitiv, atunci cand impregnarea hartiei se face < 5 mm in decurs de 5
minute.
b. Xerostomia consecutiva scaderii secretiei salivare se manifesta prin: senzatie de gura
uscata, tulburari de vorbire si aparitia cariilor dentare severe.

Obiectiv se constatda marirca de volum a glandelor parotide care sunt ferme,
neregulate si dureroase.
¢. Uscdciunea poate interesa si alte mucoase:

- nazala: manifestatd prin anosmie;

- faringiena: uscaciunea gatului;

- laringiena: disfonie;

- traheala: tuse iritativa;

- esogastrointestinald manifestatd prin tulburari de motilitate, secretie si absorbtie
digestiva.

2. Manifestiri extraglandulare mai frecvente in SS primar, constau din:
a. manifestari articulare (33%) care imbraca aspectul unui sindrom reumatoid cu
severitate usoard, care uneori duce la obstructii;
b. manifestiri cutanate: reprezentate de tegumente uscate, cu purpurda vasculara si
sindrom Raynaud;
c. fibroza pulmonara difuzi: manifestata prin tuse seaca, dispnee si infectii intercurente
recidivante datoritd scaderii secretici bronsice;




d. pericardita fibroasa: este o complicatie rara.

e. hepatomegaliaapare in SS secundar din unele hepatite cronice/ciroze autoimune.

f. nefropatia interstitiala se manifestd printr-o acidoza tubulard renald si scaderea
capacitatii de concentrare a rinichiului.

g. neuropatia senzitiva este o complicatie relativ frecventa.

3. Bolile limfoprolife rative
- pacientii cu hipertrofie parotidiana, splenomegalie, poliadenopatie, crioglobulinemie pot
dezvolta limfoame maligne (44% mai frecvent la acesti pacienti) sau macroglobulinemie
Waldenstrém.

» Paraclinic
1. Exploririle de laborator evidentiaza:

- cresterea reactantilor inflamatiei nespecifice: VSH, fibrinogen, CRP, alfa 2
globulinele;

- anemia §i leucopenia cu eozinofilie (25%);

- cresterea testelor imunologice: cresterea gamaglobulinelor, CIC, scaderea
Cseric, prezenta factorului reumatoid, crioglobulinelor (CG), celulelor LE sia AAN;

- prezenta unor autoanticorpi (imunodifuziune): AA-SSA (Ro) si AA SSB (La)
antiduct epitelial de glande salivare si antitireoglobuline.

BOALA MIXTA A TESUTULUI CONJUNCTIV

» Definitie: BMTC este sindromul reumatismal caracterizat prin:
- manifestari clinice comune: LES, SD, PR, DM/PM;
- titruri foarte inalte de AAN orientati impotriva unui antigen RNP nuclaer (RNP-
ul).

» Debutul: este insidios, cel mai adesea cu un sindrom Raynaud care apare inexplicabil,
cel mai adesea la o femeie de aproximativ 40 de ani.

» Stare: Tabloul clinic tipic este constituit din:

Fenomen Raynaud.

Poliartralgii sau poliartrita.

Tumefiere mainilor.

Miopatie inflamatorie proximala.

Hipomobilitate esofagiana,

Afectare pulmonara.

1. Fenomenul Raynaud: precede cu multi ani alte modificari ale boli, iar semnele
mitiale sugereaza: LES precoce, SD, DM, PM sau PR.

2. Afectarea articulara intdlnita la mai mult de 75% dintre pacienti, imbraca aspectul
unei poliartralgii cu redoare matinald la nivelul articulatiilor periferice mici sau aspectul
unei poliartrite nedeformante (asemdnatoare LES) sau deformante (intr-o proportie mai
redusa, asemandtor PR).
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3. Tumefierea mainilor, cu aspectul de degete ,jin carnat®, datoritd ingrosarii difuze a
tegumentului de la acest nivel (aspect asemanator SD) este manifestarca cea mai
frecventa a boli. Alte manifestari cutanate asemanatoare sclerodermiei, necroza
ischemica sau ulceratiile de getelor, sunt mult mai rare.
Alte manifestari cutanate frecvent intalnite la acesti pacienti sunt:
- rash-ul facial pseudolupic, alopecia difuza necicatriciala, fotosensibilitatea;
- placarde eritematoase de pe fata dorsald a articulatilor metacarpofalangiene si
interfalangiene proximale, coloratia violacee a pleoapelor, teleangiectaziile de la
nivelul mainilor si fetei.
4. Slabiciunea musculara proximald, cu sau fard durere locald este datoratd unei
miopatii inflamatorii ce afecteaza predominant centurile.
5. Anomaliile esofagiene (scaderea presiunii SEI, scaderea amplitudinii persista ltismului
in cele 2/3 inferioare si scaderea preswunii SE superior) apar la 80% din pacientii
simptomatici si respectiv la 70% din pacientii asimptomatici.
6. Afectarea pulmonard este prezentd in 80% din cazuri si cel mai adesea este
asimptomatica. Acesti pacienti prezinta pe radiografia pulmonara aspectul unei fibroze
pulmonare difuze, cu mici colectii pleurale, iar probele functionale ventilatorii (PFV)
evidentiazd o capacitatii vitald redusd si o scadere a capacitatii de difuziune a membranei
alveolocapilare. Unii pacienti acuza: dispnee, tuse iritativa, durere pleurald si raluri
bronsice bazale. Hipertensiunea arteriald pulmonard si leziunile vasculare proliferative
apar progresiv in cursul evolutiei bolii.
7. Afectarea neurologica (10%) se manifesta prin:

= nevralgie de nerv trigemen (cea mai comuna manifestare neurologica);

= cefalee, mialgii, febrd (asemandtoare unei infectii virale);

= encefalopatie, convulsii $i meningitd aseptica (sunt complicatii foarte rare).
8. Afectarea renaldi, considerati pana de curdnd ca fiind absentd in boala mixta a
tesutului conjunctiv (ceea ce-i conferda un prognostic vital mai bun decat LES), s-a
dovedit ca poate fi prezentd in aproximativ 10% din cazuri si se manifesta sub forma unui
sindrom nefritic/nefrotic care raspunde bine la corticosteroizi.
» Paraclinic

- anemie moderata si leucopenie (30 - 40%);

- anemie hemoliticd semnificativd clinic sitrombocitopenia sunt rare;

- cresterea testelor de inflamatie nespecifica: VVSH, fibrinogen, alfa 2 globulinele,
proteina C reactiva.

- modificarea testelor de imunitate umorala: cresterea gama globulinelor, CIC,
scaderea complementului seric, prezenta factorului reumatoid, celule LE, AAN.

- in serul acestor pacien{i sunt prezenti autoanticorpi:
= AAN de tip patat in IMF;
= AA antigen nuclear extractibil care are 2 componente:

- anti RNP (sensibil la tripsina si ribonucleozi);
- anti Sm (rezistent la aceste enzime).
Titrul anti RNP-U1 persista mulfi ani si pot determina sau deveni nedetectabili la
pacientii cu remisiuni prelungite.
» Diagnostic pozitiv
- manifestari clinice de: LES, PR, SD, DM/PM;
- titruri ridicate (1:6400) de anticorpi anti RNP.



Vasculitele

Vasculitele (sindroamele vasculitice) reprezintda afectiunile imune vasculare,
caracterizate prin inflamatia §i necroza fibrinoidd a peretelui vascular, cu obliterarea
lumenului siischemia tesutului irigat.

Vasculitele reprezintd un grup heterogen de sindroame care se manifesta diferit in
functie de dimensiunile vaselor afectate si a localizarilor teritoriale.

Din punct de vedere al dimensiunii vaselor afectate deosebim:

e vasculitele vaselor mari: arterita cu celule gigante, polimialgia reumatica
si arterita Takayashu;

e vasculitele vaselor medii si mici: poliarterita nodoasa si boala Kawasaki;

e vasculitele vaselor mici (purpurele vasculare): vasculite pANCA pozitive
(sindromul Churg-Strauss, poliangeita microscopica), vasculite CANCA pozitive
(granulomatoza Wegener) si vasculite pANCA negative (purpura Henoch-
Schoenlein, purpura crioglobuline mica, purpura hiperimunoglobuline mica).

a. Purpura Henoch-Schoenlein (purpura alergici sau anafilactici; PHS)

PHS este vasculita acutd sau cronicd ce afecteazd in special vasele mici din
tegument, articulatii, tract digestiv si rinichi.

Boala afecteaza predominat copiii mici, mai rar adolescentii si foarte rar adultii.

Factorii favorizanti sunt reprezentati de:

e nfectie faringoamigadaliand sau cutanata (streptococicd sau stafilococicd),
e unele medicamente,
e aditivi alimentari, care pot juca rolul de antigen.

Mecanismul de producere al purpurei este reprezentat de depunerea CIC ce
contin IgA, la nivelul peretelui vaselor mici din derm si viscere, urmatd de activarea
fractiunii C3 a complementului, cu necroza fibrinoida a peretelui vascular si extravazarea
sangelui in derm.

Debutul bolii este acut, la 7-21 zile de la infectia acuta a cailor respiratorii superioare sau
ingestia de medicamente, cu febrd, mialgi, artralgii, eruptie purpurica, reliefata,
tegumentara.

Tn perioada de stare, pe linga

e semnele generale de boala (febrd, mialgii, artralgiitranspiratii), intdlnim

e 0 eruptie tegumentard purpurica, reliefata situatd in zonele declive (pe
membrele inferioare, membrele superioare si trunchi), insofitd de eritem reliefat,
prurit, vezicule sau bule hemoragice, leziuni necrotice si leziuni
hemosiderozice (formele cronice);

e poliartralgii sau poliartrite localizate la nivelul articulatilor mari

(gleznelor, genunchilor);

e dureri abdominale, cu sau fara hemoragie digestiva superioara, cu sau
fara peritonitd (datoritd vasculitei tubului digestiv si peritoneului);

e hematurie si proteinurie (datoritd glomerulonefritei acute cu insuficienta
renald acutd).
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Boala are o evolutie de 4-6 saptamani, este autolimitatd si se remite fara sechele,
in cazul In care afectarea renala nu este severa.
Exploririle paraclinice necesare diagnosticului sunt:
e hemograma, care releva leucocitozd, numar normal sau crescut de
trombocite §ivalori normale sau scdzute ale hemoglobinei;
e testele de coagulare (in parametrii normalului);
o testele de inflamatie nespecifica modificate (valori crescute ale VSH,
CRP si a2-globuline lor);
e testele imunologice (titruri crescute ale ASLO);
e Dbiopsia renala (evidentiazd o glomerulonefritd segmentara cu semilune si
depozite de IgA n mezangiu).
e biopsia cutanata releva o vasculita asepticd cu necroza fibrinoidda a
peretilor vasculari §i aparitia unor mansoane perivasculare cu leucocite
polimorfonucleare (vasculitaleucocitoclastica).

b. Purpura crioglobulinemici
Purpura crioglobulinemica se caracterizeaza prin prezenta de Ig care precipita
cand plasma este racitd in timpul curgerii singelui prin tegumentul si tesuturile
subcutanate ale extremitatilor si care poate produce leziuni ale vaselor mici.
Principalele cauze ale acestei purpure sunt:
o infectiile (Mycoplasma pneumoniae, virusul hepatitei C),
e colagenozele (lupusul eritematos sistemic) si
e neoplaziile (limfoproliferarile).
Tabloul clinic cuprinde:
e purpura vasculari, veziculele sau bulele hemoragice, leziunile
ulceronecrotice, rash-ul cutanat si sindromul Raynaud,
e artralgiile sau artritele la nivelul articulatiilor mici;
e glomerulonefrita, manifestatd prin proteinuric, hematurie, cilindrurie,
retentic azotata;
e neuropatie periferica (parestezii ale extremitatilor).

Testele de laborator necesare diagnosticului paraclinic sunt:
e testele de coagulare sisangerare in limite normale;
e modificarea testelor de inflamatie nespecifica (valori crescute ale VSH,
fibrinogenului, 2- globulinelor);
e testele imunologice (crioglobuline prezente, CIC crescute, C3-seric scazut).

c. Purpura hiperimunoglobulinemica
Purpura hiperimunoglobulinemica este un sindrom care afecteaza in principal
femeile.
Este caracterizata prin:
e cresterea policlonald a IgG (hipergamaglobulinemie cu baza larga sau
difuza pe electroforeza proteinelor serice) si
e episoade recurente de leziuni purpurice mici, reliefate, situate pe
membrele inferioare.
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e aceste leziuni se vindeca prin aparifia leziunilor de he mocromatoza (pete
reziduale mici, maronii).
Biopsia efectuata din tegumentul afectat evidentiaza leziuni de vasculita

limfocitara.

Majoritatea pacientilor au manifestarile unei:
- afe ctiuni imunologice (LES, sindrom Sjogreen, poliartritd reumatoidd),
-afe ctiuni he patice cronice (hepatita cronica sau ciroza hepatica autoimuna) sau
-endocarditei infe ctioase (endocardita bacteriana subacuta).

d. Granulomatoza Wegener
Granulomatoza Wegener reprezinta inflamatia granulomatoasd care intereseaza
vasele mici (arteriole si capilare) de la nivelul cailor respiratorii superioare si inferioare,
precum si ale rinichilor.
Principalele manifestari clinice la GW sunt:
e durere sinusala insotitd de secretii purulente sau sangvinolente,
e congestia mucoasei nazale, ulceratile mucoasei nazale, perforarea
septului sau palatului o0sos;
e tuse, hemoptizie, dispnee, insotite de infiltrate si cavitati pulmonare pe
radiografia pulmonara;
e proteinurie, hematurie (aspect de glomerulonefrita segmentard) si
retentic azotata;
e purpura vasculara,
e artrita,
e episclerita si ptoza palpebrala,
e parestezi ale extremitatilor.
Explorarile paraclince evidentiaza:
e porzitivarea testelor de inflamatie nespecifica si
e prezenta anticorpilor CANCA (anticorpi orientati impotriva citoplasmei
neutrofilelor, antigenul find o proteinazi din granulatile eozinofilice ale
neutrofilelor).

e. Angeita alergica si granulomatoas (boala Churg-Strauss)

AAG reprezintd inflamatia granulomatoasa a vaselor mici si medii de la nivelul
plamanilor (in special), dar si a tegumentului, rinichilor, cordului si tubului digestiv.
Din punct de vedere clinic, boala parcurge 3 etape:

1. prodromala, cu manifestiri alergice de tip rinitd, polipozd si astm
bronsic;

2. etapa secundara, cu infiltrate pulmonare (Loeffler), gastroenterocolita
eozinofilicd si eozinofilie sangvind;

3. etapa tardiva, cu manifestiri de vasculitd sistemica cu: febrd, scadere
ponderald, alterarea stirii generale, purpurd, artralgii, nefropatie si
neuropatie.

Exploririle paraclinice includ:

e hemograma, care evidentiaza leucocitozd cu eozinofilie (25-40%);

e pozitivarea testelor de inflamatie nespecifici;

e pozitivarea testelor imunologice (PANCA,; 10-15%).
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f. Poliarterita nodoasi (PAN)

PAN este vasculita necrotizantd multisistemica care afectezd tunica medie a
arterelor mici si mijlocii, cU excepfia vaselor pulmonare.
Boala debuteaza

e insidios cu: febra, alterarea starii generale, scadere ponderala, artralgii,
mialgii, parestezii, durere abdominald sau

e acut/brutal cu: febrda mare si soc hemoragic, prin ruptura unui anevrism
abdominal.

Tn perioada de stare se intilnesc o serie de manifestari:

e cutanate: livedo reticularis, eritem nodos, purpura vasculara, ulcere
tegumentare $i gangrene;

e mio-articulare: artralgii sau artrite localizate la nivelul articulatilor mari
ale membrelor inferioare si mialgii;

e  hipertensiune arteriald recentd §i severd, cu modificdri severe ale
fundului de ochi (exudate, hemoragii si edem retinian);

e durere abdominald difuza, greatd, varsaturi, consecutive colecistitei,
apendicitei sau perforatiei de organ cavitar;

e renale (80%): proteinurie, hematurie, insuficientda renald si hipertensiune
arteriala secundara;

e neurologica: mononeurita (mononevrita) multiplex: paralizia de sciatic
popliteu extern (paralizia de nerv peronier) sau accidente vasculare cerebrale;

e cardiaca: pericarditd, miocarditd, tulburdri de ritm sau conducere sau
infarct miocardic acut.

Exploririle paraclinice necesare diagnosticului sunt:
e hemograma, care evidentiaza: anemie, leucocitozd cu neutrofilie si
eozinofilie, numar normal al trombocitelor;
e pozitivarea testelor de inflamatie nespecifica, cu augmentarea VSH,
CRP si a2-globulinelor;
e modificarea testelor imunologice: cresterea y-globulinelor, CIC, prezenta
factorului reumatoid, crioglobulinelor, prezenta antigenului — HBS si absenta
anticorpilor pANCA;
e biopsia musculara aratd necrozd fibrinoidd si infiltrat inflamator
perivascular al arterelor mici si medii,
e angiografia viscerala evidentiazd dilatatii anevrismale ale arterelor:
renale, mezenterice si hepatice.
g. Artrita temporala (arterita Horton)

Arterita Horton este o boala inflamatorie a ramurilor medii si mari derivate din
artera carotida, in special arterea temporala.

Afecteaza predominant femeile peste 50 ani.
Pacientele acuza:

o cefalee persistenta, in absenta oricarei alte cauze de cefalee, sensibilitatea

scalpului,

e tulburarile de masticatie si deglutitie,

e tulburirile vizuale, cecitate,

e durere la nivelul gatului,
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e febra.
Examenul obiectiv releva:
e paloare tegumentara,
e artera temporald ingrosatd difuz sau nodular, durd/elastica, sensibild,
slab pulsatila,
e cecitate datorita ocluziei aterei oftalmice (ramurd a arterei temporale),
care produce neuropatie optica ischemica.
Explorarea paraclinica evidentiaza: anemie, leucocitozd cu neutrofilie, cresterea VSH-
ului, a2-globulinelor si fibrinogenului. Biopsia arterei temporale aratd un infiltrat
inflamator cu limfoplasmocite si celule gigante in tunica medie si adventicea peretelui
arterial.

h. Arterita Takayashu (boala fara puls)

Arterita Takayashu reprezinta inflamatia cu potential stenotic al arterelor medii
si mari, localizate la nivelul arcului aortic si ramurile sale. Afecteazi femeile tinere si
adolescentele.

Boala debuteaza insidios cu:
e febra, transpiratii nocturne, artralgi, mialgi, inapetentd, scadere
ponderala,
e paresteziila nivelul membrului superior drept si hemicorpului drept,
e ametealasisincope repetitive.
Examenul obiectiv evidentiaza:
e lipsa pulsului la arterele radiale (boala fara puls),
e hipertensiunea arteriald (cand afecteaza emergenta arterelor renale),
e tulburdrile nervoase sioculare (ameteald, amauroza, sincope).

Modificarile paraclinice intalnite la acesti pacienti sunt:
e anemia, leucocitoza cu neutrofilie,
e cresterea VSH-ului si y-globulinelor,
e prezenta anticorpilor impotriva peretelui aortic.
e Arteriografia arata stenoze, dilatatii poststenotice sianevrisme ale aortei.

Semiologia sistemului ganglionar

Notiuniintroductive

Ganglionii limfatici si vasele limfatice sunt componente majore ale sistemului
imunitar, care se modificd in diverse stari patologice ca: boli infectioase, autoimune,
metabolice si maligne.

Semiologiavaselor limfatice

Vasele limfatice pot fi afectate in diverse procese patologice: infectioase, ale
ganglionilor sauin cadrul unor boli congenitale.

Principalele procese patologice ale vaselor limfatice sunt reprezentate de:
inflamatia vaselor limfatice, dilatatia vaselor limfatice siobstructia acestor vase.
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Limfangita
Limfangita reprezinta inflamatia vaselor limfatice, de etiologie streptococica sau
stafilococica, care poate realiza doud aspecte clinice limfangita tubulard si limfangita
reticulara.
Limfangita tubulari, reprezentati de inflamatia vaselor limfatice de la nivelul
extremitatilor, se caracterizeaza prin 3 elemente patologice caracteristice:

e focarul supurativ distal (plaga tdiata sauintepata suprainfectata),

e traseul limfangitic (cordon subcutanat, rosu, cald, indurat, dureros, care se intinde
de la focarul infectios la statia ganglionara regionald),

e adenita acutd regionald (unul sau mai multi ganglioni marifi, fermi, durerosi, cu
tendintd la aderare intre ei sau la planurile adiacente, cu tegument supraiacent rosu,
cald, infiltrat, cu tendintd la fistulizare).

Evolutia limfangitei tubulare se poate realiza spre:

e Vindecare, cu disparitia fenomenelor inflamatorii locale, in urma medicatiei
antibiotice specifice;

e Diseminare sistemica a germenului infectios cauzator, cu apariia frisoanelor, febrei
si alterarn starii generale (bacteriemie sau septicemie);

e Extinderea procesului infectios la tesuturile invecinate (tegumente eritematoase,
indurate, edematiate, calde si dureroase), realizind tabloul clinic al celulitei difuze.
Limfangita reticulara sau capilara (erizipelul)

Erizipelul defineste dermoepidermita streptococica acuta care se caracterizeaza prin:

e Poarta de intrare a agentului infectios (solutia de continuitate a tegumentului),

e Placardul rosu, reliefat, cald, dureros, cu margini usor elevate, mai rosii $i cu centru
mai palid,

Adenita regionala,
Sindrom infectios: febra, frison, transpiratii si alterarea starii generale.

Dilatatiile vaselor limfatice

Dilatatile vaselor limafatice pot imbraca 2 aspecte clinice:

Limfangiectaziile (de cauza necunoscuta, boala Milroy, care apar dupa nastere
sau in timpul copilariei) se caracterizeaza printr-un edem dur, rece, cu tegument
supraiacent ingrosat si lichenificat (aspect de ,coaja de portocald”), localizat la nivelul
unei extremitati.

Limfangioamele se caracterizeaza prin aparitia subcutanatda a unor papule sau
vezicule alb-sidefii, localizate la nivelul extremitatilor, din care se scurge limfa atunci
cand acestea sunt intepate.

Obstructia vaselor limfatice

Intreruperea drenajului limfatic prin vasele limfatice datoritd unor cauze:

e neoplazice (invazia neoplazica a unor statii ganglionare),

o infectioase (filarioza si inflamatia recurentd streptococicd a unui teritoriu),

e chirurgicale (ablatia chirurgicald in scopul indepartirii unor grupe ganglionare:
evidarea ganglionilor axilari in neoplasmul mamar),

e iatrogene (radioterapia locald pe unele grupe ganglionare de drenaj),

poate duce la aparitia edemului limfatic la nivelul unei extremitati.

15



Semiologiaganglionara
Din punct de vedere etiopatoge nic deosebim mai multe tipuri de adenopati:
e Adenopatii infectioase:
o virale: wvirusul Ebstein-Barr, virusul citomegalic, varicelo-zoosterian,
rubeolic, hepatice, HIV
bacteriene:stafilococ, streptococ, brucella, spirocheta pallidum,
fungice: histoplasma, coccidioidomicoza.
micobacteriene: M. tuberculosis, M leprae.
o parazitare: toxoplasma, filarioza.
e Adenopatii inflamatorii:
o Colagenoze: LES, PR, DM, SS,
o Alergice: reactii medicamentose, boala serului.
e Adenopatii neoplazice:
o Metastaze de la diferite neoplasme;
o Hemopatii maligne: leucemii, limfoproliferari.
e Adenopatii prin stocaj:
o Boala Gaucher, Niemann-Pick.
e Adenopatii din boli cu etiologie necunoscuta:
o Sarcoidoza, amiloidoza, boala Kawasaki

o O O

Anamneza

Anamneza pacientului cu adenopatie trebuie sa precizeze:
e Motivele de prezentare,

e Istoricul bolii

e Antecedentele bolnavului.

Motivele prezentarii sunt reprezentate de adenopatia externa si durerea ganglionara.
Adenopatia externa descoperitd de catre bolnav prin autoexaminare, trebuie confirmata
prin inspectia si palparea grupelor ganglionare. Adenopatiile izolate pot fi confundate cu
alte formatiuni care au aceeasi localizare anatomica. Adenopatia laterocevicald trebuie
deosebita de: chistele de origine branhiald, chistul de canal tireoglos, hemangiomul
cavernos, limfangioamele chistice, hematomul muschiului sternocleidomastoidian,
anevrisme sau angioame vasculare, tumori ale glandelor salivare, hipertrofia unui lob
tiroidian sau o tiroidd aberantd. Adenopatiile inghinale trebuie diferentiate de: abcese
calde sau reci, anomalii vasculare (ectazia crosei safenei, anevrisme aretriale,
limfangioame), tumori ale partilor moi (lipoame, fibroame), hernie inghinald sau
femurala, testicul ectopic sau chist de coron spermatic.

Durerea ganglionara este caracteristica adenopatiilor inflamatoare sau adenopatiilor
care comprima structurile nervoase de vecinatate, adenopatiile neoplazice fiind indolore.
In limfomul Hodgkin adenopatiile pot deveni sensibile dupd ingestia de alcool.

Istoricul bolii

Istoricul bolii trebuie sa surprindda modul de debut al adenopatiei si manifestarile de
insotire ale acesteia.
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Modul de debut al adenopatiilor poate fi acut sau insidios. Acut debuteaza adenitele
virale si bacteriene, adenitele alergice, adenopatile din leucemile acute si adenita din
forma acutd de lupus eritematos. Debutul insidios este intdlnit in: adenita tuberculoasa,
leucemiile cronice, limfoamele hodgkin si non-hodgkin, metastazele ganglionare ale unor
cancere viscerale.

Manifestarile de acompaniament ale adenopatiilor pot fi: generale, cutaneo-mucoase,
mioarticulare, respiratorii, cardiovacsulare, digestive, renale si neurologice.

e Febra, frisonul, alterarea starii generale : adenita supurata;

e Subfebrilitate, astenie fizici marcata, scadere ponderali, prurit: limfoame;

e Astenie, adinamie, subfebra, transpiratii nocturne, sciadere ponderala:

tuberculoza;

e Febra, anginid acuti, eruptie eritematoasd rubeoliforma: mononucleoza
infectioasa,

e Febra, hemoragii cutaneo-mucoase, astenie marcati, mialgii, artralgii:leucemie
acuta;

Antecedentele
Varsta trebuic consemnata, deoarece o adenopatic epitrohleana la nou-nascut sugereaza
luesul congenital, tinerii fac mai des limfoame Hodgkin, in timp ce varstnicii dezvoltd
mai frecvent limfoame non-Hodgkin.
Circumstantele in care a aparut adenopatia sunt importante, deoarece:
e leziune, o plaga infectati sau zgéraieturile provocate de pisica la membrele
superioare sau inferioare pot preceda adenitele infectioase;
e faringoamigdalita in context febril poate precede mononucleoza infectioasa;
e neoplasmele diagnosticate si tratate pot explica adenopatiile cu caractere metastatice.
De asemenea, pacientul trebuie intrebat asupra patologiei anterioare care poate sta la
baza adenopatiilor actuale (tuberculoza, sarcoidozi, colagenoze, deficite imune,
limfoame maligne sau neoplazii viscerale).
Administrarea unor medicamente sau vaccinuri trebuie luate in calcul, cAnd adenopatia
este dureroasa si are un debut acut (adenopatii alergice).

Examenul obiectiv

Examenul fizic:

e descopera adenopatia superficiala,

e descrie caracterele ei semiologice,

e stabileste manifestarile cutanate si viscerale de insotire ale adenopatiei.

Adenopatia externa (superficiald) este descoperitd prin inspectia si palparea tuturor
grupelor ganglionare. Corpul uman prezinta circa 500-600 ganglioni limfatici, cu
dimensiuni cuprinse intre 0,1-1 cm, unii situati superficial si accesibili examenului clinic,
jar altii situati profund, care pot fi evidentiati doar prin metode imagistice. Tn mod
normal, la tinerii §i copii mai slabi se pot palpa cativa ganglioni cervical,
submandibulari, axilari sau inghinali, cu dimensiuni de cativa mm, ovalari, turtifi, mobil,
elastici, nedurerosi, care nu au semnificatie patologica.

Examenul ganglionilor superficiali se face: sistematic, simetric, incepand cu ganglionii
submentonieri $i submandibulari, continuand cu ggl occipitali, mastoidieni, preauriculari,
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laterocervicali, supraclaviculari, axilari, epitrohleeni, inghinali si termindnd cu cei
popliteeni. Tn mod curent ganglionii profunzi nu sunt accesibili examenului fizic,
ganglinonii abdominali devenind palpabili doar cand volumul lor este considerabil, iar
pentru cei mediastinali, de cele mai multe ori este necesar examenul radiologic al
toracelui.

Odata stabiliti prezenta adenopatici, trebuie precizate caracterele semiologice ale
acesteia: localizarea, numarul ganglionilor (adenopatie unicd sau multipld), volumul,
consistenta, sensibilitatea, mobilitatea (intre mai mulfi ggl afectati din acelasi grup si intre
acestia siplanurile adiacente) si starea tegumentului supraiacent.

*

=

Localizarea unei adenopatii ne poate orienta diagnosticul in cazul unei:
Adenopatii localizate: adenite acute (bacteriene) si metastaze ganglionare.
Adenopatii generalizate : mononucleoza infectioasa, colagenoze si limfoproliferari.

Consistenta:

Elastica: mononucleoza infectioasa, brucelozi, toxoplasmoza;
Moale: adenite infectioase, leucemie limfatica cronica;
Duria: metastaze ganglionare, adenita tuberculoasa.

Sensibilitatea:

Spontana sila palpare: este caracteristica adenopatiilor inflamatorii acute;
Usoara: adenopatiile din staza limfatica;

Dupa consumul de alcool: boala Hodgkin;

Indolora: adenopatiile neoplazice.

Mobilitatea
Dispare cand procesul patologic depaseste capsula ganglionara (adenite acute sau
cronice, adenopatiile neoplazice din limfoproliferarile maligne).

Starea tegumentului

Fistulizarea spontand este caracteristica: adenopatiilor inflamatorii, in special a celor
cronice specifice bacilare (tuberculoase), localizate laterocervical, care lasa cicatrici
cheloide; limfogranulomatozei benigne (boala Nicolas Favre) inghinale, care
fistulizeaza in forma de ,stropitoare”; ,bolii ghearelor de pisica” localizatd axilar si
mai rar, adenitei infectioaase nespecifice.

Manifestarile sistemice si viscerale care pot fi intalnite la un pacient cu adenopatie sunt:

*

Manifestari cutane o-mucoase

Eritemul cutanat de tip: rubeoliform, sacrlatiniform, urticarian i intdlnim in: rubeola,
mononucleoza infectioasa, lupus eritematos sistemic;

Echimozele, purpura trombocitopenicd, epistaxisul, gingivoragile (sindrom
hemoragipar cutaneo-mucos) apar in leucemiile acute;

Gingivita hipertrofica (hipertrofia gingivald), anginele acute eritemato-ulcero-
necrotice apar in leucemia acuta mieloblastica si limfoblastica;

Leucemidele (leziuni papulonodulare, subcutanate, eritematoase sau violacee,

A

localizate in special la fatd) apar in leucemia limfatica cronica;
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....*_.

Purpura  vasculard sau trombocitopenicd apare in: lupusul eritematos,
macroglobulinemia Waldenstrom.

Edemul subcutanat

Edemul ,jin pelerind” sau edemul cianotic, dur, al jumatati inferioare a corpului
apare in limfoamele Hodgkin si non-Hodgkin;

Edemul moale, alb, pufos apare la pacientele cu lupus eritematos sistemic cu afectare
renala de tip sindrom nefrotic;

Edemul facial, moale, alb sau roz, pruriginos, localizat la pleoape, buze si limba
orienteaza spre etiologia alergica a unei adenopatii recent aparute.

M anifestari mioarticulare

Mialgiile siartralgile in context febril, aparin leucemia acuta;

Sindromul reumatoid aparut in contextul unei poliadenopati si splenomegalii
orienteaza spre un sindrom Felty (poliartritd reumatoidd) sau lupus eritematos
sistemic;

M anifestari ososase

Tasarile si fracturile osose spontane, insotite de nevralgii intercostale pot orienta
spre mielomul multiplu sau leucemia mieloida cronica;

Necroza aseptica a capului femural aratad un lupus eritematos sistemic.

M anifes tari res piratorii

Sindromul iritativ bronsic (jend retrosternald, tuse iritativd, voce bitonald) permite
diagnosticul precoce al limfoamelor maligne;

Sindromul compresiunii mediastinale (vasculare, traheo-bronsice, nervoase) ajuta la
stabilirea (tardiva) a diagnosticului de limfom Hodgkin sau non-Hodgkin;

Pleureziile aparin: colagenoze, leucemii si limfoame;

M anifestari cardiovas culare

Tuburarile de ritm si conducere apar in leucemiile cronice limfatice;

Pericarditele orienteaza spre: tuberculoza, colagenoze sau leucemii;

Sindomul de hipervascozitate si hipotensiunea arteriald apar in mielomul multiplu;
Tromboflebitele profunde indicd prezenta anticoagulantului lupic la pacientele cu
lupus eritematos sistemic;

M anifestari digestive

Sindromul  dispeptic  nesistematizat aparut in  contextul unei adenopatii
supraclaviculare stidnga indica un neoplasm gastric (ganglionul Virchow-Troissier);
Sindromul dispeptic nesistematizat rezistent la medicatia antisecretoare gastrica
asociat sau nu cu manifestdri de malabsorbtie intestinald poate indica un limfom non-
Hodgkin cu debut gastric sau intestinal, chiar si-n absenta adenopatiei superficiale;
Formatiunile tumorale neregulate, subhepatice sau epigastrice, pot reprezenta blocuri
ganglionare intraabdominale intdlnite la pacientii cu limfoame sau leucemie limfatica
cronica;

He patosplenomegalia

Hepatosplenomegalia instalata rapid, in context febril, poate contura tabloul unui
limfom malign cu localizare viscerald (hepato-splenica);
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Hepatosplenomegalia insotitd de o poliadenopatie apare in: leucemia limfatica
cronicd, limfoamele Hodgkin sau non-Hodgkin, macroglobulinemia Waldenstrom,
mielomul multiplu;

Splenomegalia insotitd de vesperilio, mialgii, artralgii si poliadenopatie apare in
lupusul eritematos sistemic;

Splenomegalia in contextul unei angine acute febrile, aparuta la un tanar poate indica
mononucleoza infectioasa (,,boala sarutului”)

M anifestari renale

Durerea lombara, hematuria, proteinuria §i retentia azotatd pot defini tabloul
nefropatiei: mielomatoase, limfomatoase sau leucemice;

M anifestari neurologice

Sindromul de iritatie meningeald (cefaleea, varsaturi, agitatie, somnolentd, redoarea
cefei, semnul Kerning prezent) sau de hipertensiune intracraniana (cefalee, varsaturi
centrale, convulsii, amauroza, comd) pot aparea la debutul unei leucemii acute sau in
evolutia unei leucemii limfatice cronice;

Psihozele apdrute recent, in contextul unei eruptii faciale ,,vespertilio”, poliartralgii,
mialgii, febre pot orienta diagnosticul spre un LES.

Explorarea paraclinica
Explorarea hematologica

Hemograma poate ardta semne evocatoare pentru:

Mononucleoza infe ctioas a: leucocitoza (L>10000/mmc), cu limfocitoza (60-90%);
Colagenoza: leucopenie, anemie hemoliticd, trombocitopenie;

Leucemie acuta: leucocitozi cu micloblasi sau limfoblasti in periferie, absenta
celulelor intermediare (hiatus leucemic);

Medulogama poate evidentia:

Celule blastice atipice (leucemie acuta);
Celule Gaucher (b Gaucher);
Celule Sternberg (limfom Hodgkin).

Viteza de sedimentare aeritrocitelor este:

crescutain:

e Adenitele infectioase
e Incolagenoze,

e Neoplazi,

Normala in :

e Adenopatii metabolice
e Adenopatii alergice.

Explorarea imunologica

Electroforeza si imunelectroforeza proteinelor serice pot evidentia:

Hipogamaglobulinemie:

o Infectii cutanate repetitive.
Hipergamaglobulinemie:

o Monoclonala:
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=  Mielom multiplu, macroglobulinemie monoclonala.

o Policlonala:
= Colagenoze.

Exploririle serologice permit precizarea cadrului nozologic:

e Reactiile Paul-Bunnell (mononucleoza infectioasd), rc. Bordet Wasserman
(sifilis), rc Wright (brucelozi) si reactia serologicia pentru toxoplasma
(toxoplasmoza) permit stabilirea etiologiei unei poliadenopatii.

e Intradermoreactia la tuberculinid (PPD) sau reactia Kweim pot ajuta la aprecierea
etiologiei bacilare sau sarcoidotice a unei adenopatii;

e Negativarea intradermoreactieila PPD sugereazi sarcoidoza sau o boala Hodgkin.

Explorarea bacteriologica
Hemocultura, culturile din sputi, secretiile faringiene, din puroiul
adenoflegmoanelor permit evidentierea germenilor cauzali si etiologia adenitelor.

Explorarea morfologica
Punctia ganglionara si biopsia ganglionara sunt examenele paraclinice cele mai
importante n cazul adenopatiilor.
Punctia ganglionara poate extrage celule patologice (celule Sternberg-Reed in boala
Hodgkin; celule neoplazice in metastazele ganglionare; puroi in adenitele supurate).
Biopsia gangloinara este indispensabild pentru stabilirea diagnosticului etiologic de
certitudine al adenopatiilor.
Punctia splenica poate preciza diagnosticul in cazul limfoamelor cu debut splenic si al
tezaurismozelor.

Explorarea imagistica
Examenele radiologice (radioscopia, radiografia anteroposterioara si de profil) permit
evidentierea unor grupe ganglionare mediastinopulmonare.
Computertomografia toracica si abdomino-pelvind evidentiaza masele ganglionare
intratoracice i abdominale, precum si efectele compresiunii mecanice produse de
acestea.
Examenele radiologice cu sulfat de bariu si urografia intravenoasi cu substanta de
contrast pot evidentia compresiunca organelor digestive sau ale tractului urinar de catre
masele ganglionare volominoase intraabdominale.
Scintigrafia hepaticd si splenicd este indicatd in cazul adenopatiei asociate cu
hepatosplenomegalie.
Mediastinos copia si endoscopia dige stiva superioara sau echoendoscopia evidentiaza
amprentele ganglionare pe venele cave si tractul digestiv si permit recoltarea unor
fragmente din ganglionii mediastinali §i mucoasele digestive.
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Patologia ganglionara

Adenopatiile inflamatorii acute

+ Localizata

Adenita acutd localizata (bacteriand nespecificd) se caracterizeazd prin ganglioni
moderat marifi, consisten{i, durerosi, cu tendintd la aderentd intre ei si la planurile
adiacente, cu tegument supraiacent infiltrat, rosu, cald, dureros, cu evolutie, posibil, spre
fistulizare.

+ Generalizati

Mononucleoza infectioasa este produsa de virusul Ebstein-Barr si are o incidenta
maxima la adolescenti si adultii timeri. Debutul este acut, cu febrd si faringoamigdalitd
acuta, dupa care, la scurt timp, apare adenopatia generalizatd, cu afectare predominanta a
lanfurilor cervicale si occipitale. Ganglionii sunt: mariti, elestici, mobili, durerosi spontan
si la palpare, fard fenomen de periadenitd si se insotesc de un eritem cutanat rubeoliform,
splenomegalie si hepatomegalie cu hipertransaminazemie.

Adenita acuta virala (rubeold, varicela, hepatitd acuta virald) cu localizare mai frecventa
in regiunea laterocervicald, se caracterizeaza prin ganglioni marifi, mobili, fermi, usor
durerosi, care de reguld persistd si dupd vindecarea celorlalte manifestari clinice
specifice. Cand procesul inflamator intereseaza si ganglionii profunzi din abdomen (ex.
adenitd mezentericd), manifestarile clinice iau o coloraturd chirurgicala.

Bruceloza produsa de Brucella abortus bovinis se manifestd prin febrd, adenopatie
satelita la poarta de intrare, apoi generalizatd, cu ggl elastici, manifestari osteoarticulare,
hepatice si genitale. Diagnosticul este pus prin evidentierea germenului dupd efectuarea
hemoculturii si prin efectuarea reactiei Wright.

Toxoplasmoza dobandita este antropozoonoza produsa de Toxoplasma gondii, care
afecteaza in principal femeile gravide si care se manifestd prin poliadenopatie (cervicala,
axilard, rareori profundd), cu ggl moderat mariti, elestici mobili, nedurerosi, febra,
mialgii moderate, astenie, transpiratii, inapetentd, hepatosplenomegalie si tablou
hematologic limfomonocitozic caracteristic. Diagnosticul este pus prin cresterea titrului
anticorpilor specifici de tip 1gG.

Adenopatii inflamatorii cronice

Adenopatia tuberculoasa (adenita bacilard) este de reguld localizatd in regiunea
cervicald si imbracd doud forme anatomoclinice, proliferativd (pseudotumorald) si
exudativ-ulceroasa .

Forma proliferativd are aspect pseudotumoral, cu macroadenopatie situatd laterocervical,
nedureroasa, consistenta crescuta, fara fenomen de periadenita si fistulizare.

Forma exudativ-ulceroasa afecteaza ganglionii submandibulari, apoi laterocervicali
superiori, ulterior cei inferiori, omolaterali. Initial, ggl sunt mariti, nedurerosi, fermi,
mobili, dar in timp apare fenomenul de periadenitd care determind aderenta intre ei si
apoi la piele. Consistenta se modificd, ggl devin fluctuenti, moment in care se anuntd
fistulizarea. Tegumentul de acoperire este lucios, rosu-violaceu, infiltrat, iar central apare
orificiul fistulos din care se scurge un puroi cazeos. Cicatrizarea acestui orificiu se face
vicios, cu retractie mare tegumentara.
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Adenita luetica (sifiliticad) apare atat in stadiul primar, cat si-n stadiul secundar al
luesului. In stadiul primar, sancrul de inoculare (de la nivelul organelor genitale externe)
este insotit de o adenopatie inghinald, adesea bilaterala, alcatuita din 4 -5 ggl moderat
marii, din care unul este mai mare (,,closca cu pui’), mobil, nedurerosi, fermi. Dupa 6
sdptdmani de la inoculare, apre o adenopatie generalizata, predominant laterocervicald si
epitrohleand, cu ggl mici, mobili sinedurerosi (stadiul secundar al luesului).

Adenopatiile din bolile imunologice alergice

Tn colagenoze se intalnesc adenopatii generalizate cu ggl mici, mobili, nedurerosi, cu o
consistenta usor crescuta.

In alergii, adenopatia apare dupa 7-21 zle de la contactul alergizant, se insoteste de
febra, artalgii, eritem pruriginos, urticarie, ggl find durerosi, mobili fara tendinta la
fistulizare.

Adenopatiile neoplazice

+ Localizate (metastatice)

Adenopatiile metastatice au valoare diagnostica in cazurile in care tumora primarda nu a

fost descoperitd, cat si prognosticd semnificand depasirea momentului operator. De

reguld, ggl sunt moderat mariti, rotunzi, duri, mobili sau aderenti la planurile profunde,
nedurerosi si nu fistulizeaza. Localizarea anatomicd (topograficd) a ggl poate orienta
asupra sediului tumorii primitive. Astfel:

e Adenopatia cervicald inaltd orienteazd spre tumori maligne ale: nasofaringelui
(cavum-ului), amigdalelor si cavitatii bucale;

e Adenopatia cervicala joasa apare in tumorile hipofaringelui, laringelui si tiroidei.

e Adenopatia supraclaviculara stanga (Vircow-Troissier) apare 1in cancerele
subdiafragmatice (in special cel gastric).

e Adenopatiile axilare sunt date de neoplasmele mamare, dar pot fi provocate si de un
neoplasm toracic (pleuro-pulmonar) sau abdominal.

e Adenopatiile inghinale metastatice sunt date de cancerele din abdomenul inferior si
din micul bazin (colon, rect, prostata, organe genitale interne).

+ Generalizate

Hemopatiile maligne reprezintd principala cauza de adenopatie generalizata de etiologie

maligna.

e Leucemia limfatica cronica evolueazi cu poliadenopatie simetrica (cervicald joasa
sau axilard), cu ggl moi, pufosi, mobili, nedurerosi. Adenopatile profunde sunt
rareori compresive.

e Leucemia acuta limfoblastici se caracterizeazi printr-o adenopatie generalizata
(cervicald, axilara, inghinald), simetricd, cu ggl fermi, mobili indolori (uneori,
durerosi la debut);

e Limfomul Hodgkin prezintd o adenopatie asimetrica, localizatd laterocervical
superior, ulterior si inferior, cu ggl de dimensiuni variabile, indolori (durerosi dupa
ingestia de alcool), initial mobili, neaderenti, care in final vor forma conglomerate
aderente, dure, nedureroase.

e Limfomul non-Hodgkin debuteazia mai rar cu adenopatic superficiala. De regula,
adenopatia este profunda, formatd din ganglioni rapid aderenti intre ei si la planurile
adiacente, formand blocuri ganglionare care dau fenomene de compresiune .
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