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Lupusul eritematos sistemic

» Lupusul eritematos sistemic (LES) este o boald cu etfiologia necunoscutdin
care diverse celule si tesuturi sunt distruse prin autoanticorpi patogenici sau
complexe imune.

»  Majoritatea cazurilor (90%) sunt femei tinere, cu mici diferente rasiale (mai
frecventa la negri, asiatici si hispanici).

» Cauza bolii este necunoscutq, putdnd fi implicati factori genetici, hormonali,
Imunologici si de mediu.

»  Agregare familiald: s-a observat cain familile bolnavilor cu LES sunt mult mai
frecvente bolile autoimune sau doar anomaliile biologice caracteristice, iar la
gemenii monozigoti concordanta bolii este de 50%.



Lupusul eritematos sistemic

» Anfigenele de histocompatibilitate (HLA) din clasa a ll-a intalnite mai frecvent
in LES sunt HLA-DRg, care se coreleazd cu un raspuns imun exagerat la acizii
nucleici si HLA-DR;, cunoscut a induce o hiperreactivitate imuna generalizata.

» La unele cazuri s-au constatat si deficiente mostenite ale fractiunilor de
complement C, si C,, care ar putea contribui la suscepfibilitatea la boala.

» Rolul factorilor hormonali este sugerat de predominanta bolii la femeile tinere,
hormonii sexuali intervenind in modularea raspunsului imun.

» Dintre factorii de mediu sunt de mentfionat razele ultraviolete, virusurile,
superantigenele microbiene si medicamentele.

»  Anomaliile imune au la bazad hiperreactivitatea celulei B si perturbarea
echilibrului T helper/T supresor, cu deprimarea celui de al doilea (ly CDg).

» Autoanticorpii produsi in exces determina distrugeri tisulare atat printr-o reactie
de tip ll, de citotoxicitate, cat si prin cea de tip lll, cu complexe imune.



Lupusul eritematos sistemic

Tabloul clinic este polimorf datorita afectarii multisistemice, semnele si simptomele fiind
generate de structurile afectate.

» Debutul poate fi acut sau insidios, iar evolutia continud sau cu perioade de exacerbare si
remisiune.

» Febra este prezentd atat la debut, cat siin perioadele de activitate ale bolii, fiind data de
procesul inflamator. Deoarece poate reprezenta pentru o perioadd de timp singura
manifestare a bolii, la orice sindrom felbril prelungit aparut la o femeie tanara trebuie avuta
n vedere si etiologia lupica.

» Manifestarile osteoarticulare sunt prezente la aproape 90% din cazuri, fiind dominate de
artrite si artralgii.

» Artrita este frecvent simetrica, localizata la articulatiile mici si de obiceireversibila, fard
deformairi.

» Sunt afectate articulatiile interfalangiene proximale, metacarpofalangienele, pumnii,
coatele si genunchii.



Lupusul eritematos sistemic

» Articulatiile sunt tumefiate, calde, rosii si dureroase, frecvent cu redoare matinald si
mialgi.
» Afectarea osoasa este rard, cea mai severad fiind necroza capului femural.

» Manifestarile cutaneomucoase sunt prezente la aproximativ 80% din cazuri, apdardnd de |a
debut sau pe parcursul evolutiei. Leziunea acutd clasica este eritemul facial cu aspect de
fluture (vespertilio), care cuprinde eminentele malare si piramida nazald, respectdand
santul nazolabial.

» Eruptia eritematoasd este exacerbatd de expunerea la soare, putdndu-se extinde si
pe frunte, barbie, regiunea decolteului, maini.
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Lupusul eritematos sistemic

» Formele subacute au o eruptie eritematoscuamoasa, imbracdnd uneori aspect policiclic
sav inelar, iar cele cronice, discoide, sunt urmate de hipercheratoza si atrofie.

» Leziunile se pot extinde si la nivelul urechilor, scalpului, spatelui si bratelor.

» Leziunile vasculitice se manifesta prin purpura palpabila, cu eritem periunghial si macule
eritematoase pe eminentele tenare si hipotenare.

» Uneori apar ulcerdtii pe fetele de extensie ale antebratelor si la pulpa degetelor, cu sau
fara sindrom Raynaud.

» Uneori apar leziuvni urticariene si edem angioneurotic sau alopecii de obicei circumscrise.
Pe mucoase apar petesii si ulceratii ale boltei palatine si uneori pe septul nazal.
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Lupusul eritematos sistemic

» Poliserozita poate apare in orice moment al evolutiei, prinderea seroaselor
avand loc separat sau simultan.

» Pleuropericardita lupicd se manifestd prin dureri toracice si frecaturi
pleurale si pericardice, cantitatea de lichid acumulata fiind de obicei mica
sau medie.

» Peritonita este intalnitd mai rar, iar ascita acumulatd este Th cantitate mica.

» Lichidul acumulatin cavitatile seroase este un exsudat serocitrin, cu
numeroase limfocite, complexe imune, celule lupice si valori scazute ale
complementului.



Lupusul eritematos sistemic

» Manifestarile renale sunt de tip glomerular, reprezent@nd un indice de gravitate al
bolii care apare de obiceiin cursul evolutiei.

» Nefrita lupica imbraca mai multe tipuri histologice, proteinuria persistenta fiind
semnul caracteristic, urmata de hematurie, hipertensiune arteriald si edeme.

» Evolutia se face spre insuficienta renald cu sclerozd glomerulara.

» Afectarea tubulointerstitiala, inflamatia interstitiului si infectiile apar pe parcurs,
conducdand la distrugeri tubulare, fibroza si atrofie.




Lupusul eritematos sistemic

» Manifestarile cardiovasculare sunt frecvente si severe. In afard de pericardita
prezentatd anterior, miocardita trebuie suspectatain fata tulburdrilor de ritm si de
conducere sau a insuficientei cardiace, la care poate conftribui si hipertensiunea
arteriald de origine renala.

» Endocardita verucoasa descrisa de Libman si Sachs intereseaza de regula valva
mitrald si valva aorticd, determindnd leziuni de tip stenozad sau/si insuficienta.

» Trombozele arteriale sau venoase sunt relativ frecvente si se asociaza cu prezenta
N ser a anficoagulantilor circulanti.

» Trombozele arteriale afecteazd in special vasele cerebrale, iar cele venoase
se localizeazd la venele profunde ale membrelor inferioare.



Lupusul eritematos sistemic

» Afectarea pleuropulmonara apare atatin cadrul bolii, cat si sub forma infectiilor
la un bolnav aflat sub tratament imunodepresor.

» Pe ldngad pleurezia lupica poate fi prezentd afectarea interstitiala difuza, cu
alterarea transferului alveolocapilar al gazelor, dispnee, cianoza si raluri
subcrepitante.

» Manifestarile neuropsihice apar destul de frecvent pe parcursul bolii, mecanismul
invocat fiind tot de tip autoimun.

» In afard de neuropatiile periferice si afectarile unor nervi cranieni sau de
accidentele vasculare cerebrale mentfionate anterior, poate apare o
meningita acutd limfocitara sau chiar fulburari psihice, cu un veritabil

sindrom cerebral organic.



Lupusul eritematos sistemic

» In formele active de boald cu afectarea sistemului nervos central pot apare si
manifestari oculare prin vasculita capilarelor retiniene si microinfarcte localizate.

» Tulburarile digestive pot fi cauzate de boald sau de medicatie. Uneori se
constata hepatosplenomegalie, cu sau fard adenopatii periferice, pancreatita
sau manifestari de ischemie enteromezenterica.



Lupusul eritematos sistemic

Explorarea paraclinica.

» Anomaliile hematologice sunt foarte frecvente, putdnd fi afectate oricare din cele
trei linii celulare sanguine.

» Anemia este cel mai des datd de hemoliza autoimuna, cu test Coombs pozitiv,
dar poate fi si rezultatul inflamatiei cronice sau insuficientei renale.

» Leucopenia cu limfopenie si frombocitopenia apar ca urmare a actiunii
anfticorpilor specifici.



Lupusul eritematos sistemic

Explorarea paraclinica.

»  Anomaliille coaguldarii depistate in mod obisnuit prin prelungirea timpului partial
de fromboplastind sunt urmarea a actiunii anticoagulantilor circulanti

» Prezenta acestora se asociazd cu anticorpii anticardiolipind si reactie
VDRL fals pozitiva.

» In LES se modifica probele biologice care atestd inflamatia, crescand VSH,
fibrinogenul, proteina C reactiva si nivelul gamaglobulinelor.

» Titrul complementului hemolitic si al fractiunilor sale, in special C;, sunt scazute
N boala activd, constante care sunt folosite pentru monitorizare.
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Lupusul eritematos sistemic

Explorarea paraclinica.

Frecvent apar complexe imune circulante si crioglobuline.

Pentru documentarea diagnosticului de LES este esentiald detectarea
autoanticorpilor ii ser.

Celulele lupice si anticorpii antinucleari sunt prezentiin procente variabile, dar
relativ specifici sunt anticorpii anti-ADN dublu catenar (nativ).

Anticorpii anti-Sm, desi apar la un procent relativ mic de cazuri, aldturi de anticorpii
anti-ADN dublu catenar, sunt considerati specifici pentru diagnosticul LES.



Lupusul eritematos sistemic

Explorarea paraclinica.

» Pot apare si alti autoanticorpi, spre exemplu anti-SS A (Ro) si anti-SS B (La), care
sunt caracteristici celor doud forme de sindrom Sjogren.

» Inser sunt prezenti si anticorpi antieritrocitari, antileucocitari, antitrombocitari,

» Monitorizarea afectariirenale este obligatorie la tofi bolnavii, realiz&Gndu-se prin
examenul de uring, uree si creatining.



SCLERODERMIA

» Sclerodermia este o boala cronica a tesutului conjunctiv caracterizata prin
fibroza si leziuni degenerative care intereseaza pielea si unele viscere si printr-o
obliterare a arterelor mici si a capilarelor.

» Este de trei ori mai frecventa la femei, fara o agregare familiala deosebita, dar
la 0% din cazuri se gasesc anomalii cromozomiale.

» Cauza nu este cunoscutq; se invoca interventia unor factori imunologici, toxici,
genetici si chiar nervosi.

» In mecanismul de producere a bolii se identificd doud categorii de evenimente
care se desfasoard simultan sau succesiv si anume: alterarile vasculare si
procesul de fibroza.



SCLERODERMIA

» Alterarile vasculare sunt urmarea lezarii celulei endoteliale, care duce la
declansarea unor evenimente biochimice si celulare, cu proliferarea acestor
celule siingustarea lumenului.

» La aceastd modificare organica se adauga efectul unor substante
vasoconstrictoare provenite din endoteliul lezat (endotelina) rezultdnd o ischemie
tisulara.

Fibroza poate fi urmarea unor procese imune sau/si vindecarii leziunilor ischemice.



SCLERODERMIA

Tablou clinic

Debutul este insidios, la 95% din cazuri fiind prezent sindromul Raynaud care precede
cu multe luni sau ani aparitia modificarilor cutanate.

Modificarile tegumentare sunt caracteristice datoritd aspectului edematiat, indurat,
cu pierderea elasticitatii, stergerea pliurilor si aderenta la planurile profunde.

Modificarile tegumentare care incep de la nivelul degetelor de la maini se
generalizeaza rapid afectand fata, antebratele, bratele si frunchiul.

Fata capata un aspect imobil, cu stergerea pliurilor de pe frunte, cu nasul
subtiat, buzele stranse, care dau gurii un aspect de ,,punga cu pliuri radiare*
cu mari dificultati la deschiderea largd. Imaginea in ansamblu a fetei este de
icoana bizantina, lipsitd de mimicd, cu aspect ceros.
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SCLERODERMIA

» Pe acest tegument modificat pot apare si pete hiperpigmentare sau zone
depigmentate, telangiectazii savu calcificari subcutanate, mai ales la degetele
de la mdini.

» Afectarea articulatiilor se manifesta prin artralgii sau artrite localizate prin
excelenta la arficulatiile mici ale mdainilor.

» Sinovita asociatd cu fibroza si modificarile tegumentare conftribuie la
reducerea mobilitatii articulare, mai ales la maini.

» La multe cazuri se adauga si o afectare musculard, atat prin mecanismul
patogenic al bolii, cat si datorita terapiei.




SCLERODERMIA
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SCLERODERMIA

Tubul digestiv este implicatin cadrul afectarii sistemice, manifestarile clinice
apardnd dupa mai multi ani de evolutie.

Fazele initiale ale afectarii esofagiene, nesesizabile radiologic, pot fi
evidentiate prin manometrie, care aratd scaderea presiuniila nivelul
sfincterelor.

Treptat apar modificari radiologice, cu reducerea peristaltismului, pentru
ca in final esofagul sa fie aperistaltic, comparat cu un tub de sticla.

Endoscopic apare esofagita de reflux, cu disfagie inferioard si pirozis.

Reducerea peristaltismului apare si la nivelul stomacului, cu fulburari de
evacuare.

Afectarea musculaturiiintestinale, cu scaderea peristaltismului si atrofia
mucoasei determind o proliferare bacteriand exageratd si un sindrom de
malabsorbtie.

Rar se adauga o afectare hepatica cu sindrom colestatic.




SCLERODERMIA

Manifestarile pulmonare se intGlnesc la jumatate din cazuri, fiind date de
fibroza interstitiald difuzd si afectarea endoteliului vascular pulmonar.

Clinic apare un sindrom functional pulmonar restrictiv, cu alterarea
transferului gazos prin membrana alveolard pulmonarad, bolnavii fiind
dispneici si cianoftici.

Treptat se instaleazd hipertensiunea arteriala pulmonara, cu consecinte
asupra cordului drept.

Afectarea cardiaca se manifesta prin tulburari de ritm si de conducere, dureri
de tip anginos si insuficienta cardiaca.

Aceste manifestari sunt legate de afectarea coronarianq, la care se
adaugad uneori hipertensiunea arteriala sistemica si pulmonara.




SCLERODERMIA

» Rinichiul sufera datorita afectarii arteriolare organice si printr-o
hiperreactivitate vasoconstrictoare, cu reducerea fluxului sanguin mai ales
in zona corticala.

» In consecintd apare proteinuria si hipertensiunea arteriald sistemicd
dependentd de sistemul renind-angiotensing, pentru cain final sa se
instaleze insuficienta renala cronica.

» Sindromul CREST reprezinta asocierea calcinozei subcutanate cu sindrom
Raynaud, afectare esofagianad, sclerodermie si telangiectazii.



SCLERODERMIA- CREST




SCLERODERMIA

Explorarea paraclinica.

» Sindromul inflamator este evidentiat de cresterea VSH, fibrinogenului, proteinei C
reactive si alfa-2-globulinelor.

» Anemia apare frecvent, put@nd sa fie datad de hemoliza imunologica sau
microangiopatica, sdngerari gastrointestinale, deficite de absorbtie ale vitaminei
B,, si acidului folic sau de inflamatia cronica.

»  Anomaliile imunologice sunt reprezentate de hipergamaglobulinemie, cu nivele
crescute ale IgG si prezenta de crioglobuline.

» Factorul reumatoid este prezent la un sfert din cazuri, iar anticorpii antinucleari la
aproape jumdatate. La multi bolnavi apar anticorpii antitopoizomeraza | (Scl-70),
antinucleolari si anticentromer.



SCLERODERMIA

» Explorarea paraclinica.

» Cu mare specificitate sunt anticorpii antiribonucleoproteina (RNP) nucleolara U,
care apar la cazurile cu afectare musculara si hipertensiune arteriald pulmonara.
Uneori sunt detectati si anticorpi anticolagen |, lll si V.

» Biopsia cutanata permite un examen histologic amanuntit, importante fiind
distrugerea microvascularizatiei locale, infiltratul inflamator perivascularin derm si
hipoderm si reducerea tesutului elastic, a foliculilor pilosebacei si a glandelor
sudoripare.

» Capilaroscopia evidentiaza o reducere a numarului de anse capilare, iar cele
restante sunt distorsionate si largite.



DERMATOMIOZITA SI POLIMIOZITA

Defenifie: procese patologice posibil autoimune caracterizate prin
modificari inflamatorii si degenerative ale muschilor scheletici si ale pielii.

Termenul de dermatomiozitd se referd la cazurile care asociazd leziunile
cutanate si musculare, iar cel de polimiozita la cele cantonate numai la
musculatura scheletica.

Cauza bolii este incomplet cunoscutq; se iau In consideratie factori de
mediu (infectiosi sau medicamentosi), imunologici si genetici, mai mult de
jumatate din cazuri aparfindnd fenotipului HLA-DR,, constant asociat cu
HLA-Bg.

ldentificarea unor autoanticorpi specifici miopatiilor inflamatorii pledeaza
pentru rolul reactiilor autoimune, fiind implicata atat medierea umorald, cat
si celulara.




DERMATOMIOZITA SI POLIMIOZITA

» Boala poate debuta cu manifestari generale reprezentate de febrd, inapetentad,
pierdere ponderald si sindrom Raynaud.

» Manifestarile musculare sunt dominate de disfunctia musculard cu senzatie de
slabiciune importanta, care se instaleaza lent, in cateva luni.

» Interesarea este simetrica si afecteazad inifial musculatura de la raddcina
membrelor, facdnd dificila flexia coapsei pe bazin, urcarea si cobordrea scarilor
si ridicarea bratelor.

» Treptat sunt afectate si alte grupe musculare, inclusiv muschii flexori ai cefei si
paravertebrali, facdnd dificild mentinerea pozitiei ortostatice si mersul.

» Instadiile initiale musculatura este tumefiatd, dar cu timpul apare atrofia
asociata cu contracturi si calcinoza.



DERMATOMIOZITA SI POLIMIOZITA

Leziunile tegumentare pot precede,
succede sau pot fi concomitente cu
afectarea musculard, caracteristic
fiind rash-ul care apare mai ales pe
fata, ceafa si scalp.

Leziunile faciale apar periorbitar,
eritemul avand culoare liliachie, cu
edem palpebral.




DERMATOMIOZITA SI POLIMIOZITA

Frecvent leziuni similare apar si pe gaf,
n zona decolteului si pe umeri ,,ca un
sal”, pe fata dorsala a articulatiilor
metacarpofalangiene si
interfalangiene proximale.

Prin dilatarea anselor capilare patul
unghial devine hiperemic, iar
periunghial apar telangiectazii.

La multi bolnavi aparin tesuturile moi
calcificari sub forma unor mase
compacte sau lineare.




DERMATOMIOZITA SI POLIMIOZITA

» Manifestarile articulare sunt reprezentate de artralgii sau artrite neerozive,
localizate la nivelul arficulatiilor mari sau mici, uneori cu caracter simetric.

» Disfagia superioara cu regurgitarea pe nas a alimentelor si lichidelor si frecvent
accese de tuse datorita aspiratiei continutului bucal sunt date de afectarea
musculaturii faringiene si a esofagului superior.

» Aceasta afectiune poate apadrea ca forma idiopaticd, primard sau se
asociaza cu alte boli de colagen, realizdnd un ,,overlap syndrome*.

» O forma particulard, considerata sindrom paraneoplazic insoteste unele
neoplasme, in special cele pulmonare, de san, colon, ovar sau uter.




DERMATOMIOZITA SI POLIMIOZITA

Explorarea paraclinica.

Reactantii serici ai fazei acute a inflamatiei, respectiv VSH, proteina C reactivq,
fibrinogenul si alfa-2-globulinele sunt crescuti.

Enzimele serice de origine musculara si anume transaminazele, aldolaza,
lacticodehidrogenaza (LDH) siin special creatinfosfochinaza - izoenzima MM sunt
crescute.

In sGnge apar o serie de autoanticorpi indreptati impotriva unor enzime citoplasmatice
implicate in atasarea aminoacizilor specifici, cei mai cunoscuti fiind anti-Jo1 si anti-Mi2.

Pot fi prezente hipergamaglobulinemia, complexele imune circulante, factorul reumatoid
si alti anticorpi comuni colagenozelor, completdnd tabloul imunologic al bolii.

Biopsia cutanata si musculard aduce argumentele anatomopatologice, iar
electromiograma evidentiaza traseul de tip miogen.




BOALA MIXTA A TESUTULUI CONJUNCTIV

Boala mixtd a tesutului conjunctiv (sindrom Sharp) asociaza in proportii
variabile elemente clinice de lupus eritematos sistemic, poliartritd reumatoida,
sclerodermie si dermatomiozitd, iarin ser apar anticorpi antiribonucleoproteina
nucleara U, (RNP-U,).

Aceasta afectiune apare predominant la femei in jurul varstei de 40 de ani, de
obicei cu un sindrom Raynaud mult timp aparent inexplicabil.

Treptat apar tumefieri edematoase ale degetelor (,,aspect de carnat"), uneori
cu aspect sclerodermic siinsotfite de artrite simetrice metacarpofalangiene si
interfalangiene proximale, care insa nu dau eroziuni si deformari articulare.

Rareori se adaugad rash facial, eruptii eritematoase, alopecii, tulburadri
pigmentare cutanate sau telangiectazii periunghiale.




BOALA MIXTA A TESUTULUI CONJUNCTIV

» Multe cazuri acuza fatigabilitate musculard la membrele superioare si
manifestari esofagiene de tip superior.

» Bolnavii acuza dispnee de efort si frecvent dureri de tip pleural, fiind descoperite
semnele hipertensiunii arteriale pulmonare si ale fibrozei interstifiale.

Mai rar apar semne de pericarditd, miocarditd si insuficientd cardiaca.

» Suferinta renald este urmarea afectarii vaselor si mai rar prin depunered
glomerulara de complexe imune.

La o freime din bolnavi apare si febra, cu limfadenopatie.




BOALA MIXTA A TESUTULUI CONJUNCTIV

Explorarea paraclinica.

» In afard de cresterea nespecificd a reactantilor fazei acute a inflamatiei, se
constata frecvent hipergamaglobulinemie, complexe imune circulante, o
scadere constanta a complementului, factor reumatoid si chiar celule lupice.

» In afard de anticorpii antinucleari apar anticorpi fatd de un antigen nuclear
extractibil, care are doud componente distincte, una sensibild la tripsing si
ribonucleaza (U,RNP) si alta rezistenta la aceste enzime (Sm).

» Titrul seric al anticorpilor anti U,RNP este de obicei mare, fiind prezent siin
perioadele de remisiune.




SINDROMUL SJOGREN

» Sindromul Sjogren se caracterizeaza printr-o inflamatie cronica a glandelor salivare
si lacrimale, cu scaderea secretiilor si aparifia uscaciunii mucoaselor.

Boala afecteazad in special femeile, aproximativ in jurul varstei de 50 ani.

In etiologia acestei afectiuni intervin probabil factori genetici, dovadad fiind
frecventa HLABg, DR;1n formele primare si DR, in cele secundare.

» Predominanta feminind sugereazad contributia elementului hormonal estrogenic la
inducerea unei hiperreactivitati imune fata de o posibild infectie virala.

» Leziunile clasice anatomopatologice sunt constituite din infiltrate limfoplasmocitare
in jurul ductelor glandulare intralobulare, atrofie acinard si modificari metaplazice si
proliferative ale celulelor ductale.



SINDROMUL SJOGREN

» Scaderea secreliei lacrimale determind senzatia de uscdciune a ochilor, de
arsurq, cu fotosensibilitate si dificultati la deschiderea lor.

» Obiectiv se constatd congestia conjunctivald, cu o cheratoconjunctivitQ
uscata.

» Cu qgjutorul unei benzi de hartie de filtru se poate masura secretia lacrimalad,
manevra cunoscuta sub numele de test Schirmer.

» Scaderea secreliei salivare se exprima prin senzatia de gurd uscatq, cu
dificultati de masticaftie si deglutitie si necesitatea de a bea lichide in timpul
mesei.

» Obiectiv se constata o marire a glandelor parotide, care la palpare sunt
ferme, neregulate si uneori dureroase.



SINDROMUL SJOGREN

» Afectarea altor secretii apare la aproape jumatate din cazuri, exprimata la nivelul mucoasei
nazale (scaderea mirosului), uscaciunea gatului, modificarea vocii si tuse cronica prin
uscaciunea traheei.

»  Afrofia mucoasei esofagiene, gastrice si intestinale si scaderea secreftiei pancreatice
determinad tulburari de motilitate, digestie si absorbtie.

Afectarile extraglandulare sunt mai frecvente in sindromul Sjogren primar.

Tegumentele sunt uscate si cu elemente purpurice reliefate, uneori fiind prezent si fenomenul
Raynaud.

» Hepatosplenomegalia apare in formele secundare din unele hepatite cronice active si ciroza
biliard primitiva.

»  Fibroza interstitiald pulmonard determind tuse seaca si dispnee, adaugdndu-se diverse infectii
datorita scaderii secretiilor bronsice.



SINDROMUL SJOGREN

Explorarea paraclinica.

» Insindromul Sjdgren apar multiple anomalii biologice care atestd fenomenul inflamator
imunologic si anume cresterea reactantilor fazei acute, anemie normocroma cu
leucopenie si eozinofilie, hipergamaglobulinemie, crioglobulinemie mixta (IgM-1gG),
factor reumatoid, complexe imune circulante, celule lupice si variate tipuri de anticorpi
antinucleari.

» In acest context, cu relativa specificitate, apar anticorpii anti-SS A (Ro) si anti-SS B (La).

» Lajumatate din cazuri apar si anticorpi antiduct epitelial de glande salivare si
antitiroglobuling.



Sindroame vasculitice

» Vasculitele sunt procese anatomopatologice caracterizate prin
inflamatia si distrugerea vaselor sanguine, cu obliterarea lumenului si
ischemia tesutului irigat. Acest grup de sindroame este foarte heterogen
datorita dimensiunilor vaselor afectate si a localizarii teritoriale. Vasculitele
pot afecta un singur organ, spre exemplu pielea sau pot fi implicate simultan
mMai multe organe si sisteme.

»  Aceste procese patologice pot fi primare, reprezentdnd singura
manifestare a bolii sau secundare altor boli, In care vasculita este numai o
componenta a tabloului clinic.



Sindroame vasculitice

» Leziunile cutanate din purpurele vasculare au dimensiuni variabile, mai mici
de 1-2 mm sau mai mari, pdnad la echimoze de peste 1 cm, dar caracteristic este
faptul ca sunt palpabile, spre deosebire de cele din purpurele trombocitopenice
care nu sunt reliefate.

» Uneorileziunile purpurice au si trasee liniare, fiind numite vibice. Culoarea
inifiala este rosie, deoarece aceste leziuni nu sunt decat mici hemoragii
cutanate, darin evolutie capdta o culoare maronie, apoi galbend si dispar dupd
rezorbtia hemoglobinei.

»  Prinrepetarea eruptiei la nivelul membrelor inferioare, pielea capata o
culoare caramizie datoritd hemosiderozei.




Sindroame vasculitice

In general, cele mai multe sindroame
vasculitice sunt mediate cel putinin parte
de mecanisme imunologice.

Cel mai plauzibil mecanism este formarea
in situ sau depunerea de complexe imune
in peretii vaselor, dar antigenul nu poate fi
identificat cu regularitate.

In anumite vasculite ar putea interveni si
citotoxicitatea celulara directa sau
anticorpii directionati confra unor
componente ale peretelui vascular.

Immune Complex Small Vessel Vasculitis
Cryoglobulinemic Vasculitis
IgA Vasculitis (Henoch-Schénlein)
Hypocomplementemic Urticarial Vasculitis
(Anti-C1q Vasculitis)

Medium Vessel Vasculitis
Polyarteritis Nodosa ' Anti-GBM Disease \
KawasakiDisease

ANCA-Associated Small Vessel Vasculitis
Microscopic Polyangiitis

) Granulomatosis with Polyangiitis
' (Wegener’s)
Large Vessel Vasculitis Eosinophilic Granulomatosis with Polyangiitis
(Churg-Strauss)

Takayasu Arteritis
Giant Cell Arteritis




Sindroame vasculitice

Clasificare Conform Chapel Hill Consensus 2012

1. Vasculite cu afectarea vaselor mari :
O Arterita Takayasu

1 Arterita cu celule gigante

2. Vasculite cu afectarea vaselor medii
] Poliarterita nodoasd

(1 Boala Kawasaki

3. Vasculite cu afectarea vaselor mici

1 Vasculite ANCA (atc anti citoplasma polinuclearelor
neutrofile) pozitive

* Poliangeita microscopica

* Granulomatoza cu poliangeita (fosta
granulomatozd Wegener)

» Granulomatoza eozinofilica cu poliangeita(fosta
Churg - Strauss)

1 Vasculite prin complexe imune

* Boala cu Ac.anti membrana bazald glomerulara
(sdr.Goodpasture)

* Vasculita crioglobulinemica
* Vasculite IgA (purpura Henoch-Schonlein)

* Vasculita urticariand hipocomplementemica



Sindroame vasculitice

Clasificare Conform Chapel Hill Consensus 2012

4 Vasculite cu afectarea vaselor de calibru 6. Vasculite asociate bolilor sistemice

variabil: . .
1 Vasculita lupica

] Boala Behcet
¢ (1 Vasculita reumatoidd

] Sindromul Cogan ) ) .
9 1 Vasculita sarcoidotica

5. Vasculite ale unui singur organ . : : . :
. UnuEsIngurorg /. Vasculite asociate cu etiologii probabile

* Angeita cutanatd leucocitoclazica . . : : : o
9 1 Vasculita crioglobulinemica asociata hepatitei virale C

e Arterita cutanatd
| . [l Vasculita asociata hepatitei virale B

e Vasculita primitiva a sistemului nervos central . : e
71 Aortita asociata sifilisului

e Aortita izolatd . . . .
1 Vasculite prin complexe imune postmedicamentoase
1 Vasculite ANCA pozitive postmedicamentoase

1 Vasculite asociate bolilor neoplazice



Sindroame vasculitice

Arterita temporala este o boald inflamatorie a ramurilor medii si mari derivate din
artera carotidq, in special artera temporald. Aceastd boald rard, mai frecventd
la femei, poate afecta si alte artere, cu consecinte asupra organelelor irigate.
Histopatologic, boala este o arterita cu infiltirate celulare mononucleare
inflamatoriiin perete, in care apar si celule gigante ,, aretrita cu celule gigante”.

Debutul este febril, cu cefalee, fatigabilitate si anemie, la care se adaugad
uneori dureri musculare.

La palpare artera temporala este ingrosatd sau nodulard, dar moale si
pulsatild, ocluzia apardndin timp.

Frecvent apar dureri de tip ischemic la mandibuld si limbd in timpul
masticatiei sau tulburadri vizuale prin nevrita opticad ischemica.

Caracteristic, apare o anemie hipocroma, cresterea VSH, a IgG si a
fosfatazei alcaline, cu aparitia complexelor imune circulante.
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Sindroame vasculitice

Arterita Takayasu este o leziune inflamatorie si stenoticd a arterelor medii si mari, localizatd cu
predilectie la arcul aortic si ramurile sale. Numita si sindromul arcului aortic, apare predominant la

adolescente si femeile tinere, mai frecvent in Orient.

Boala incepe insidios cu febrd, transpirafii nocturne, artralgii, inapetenta si pierdere

ponderald, manifestari care preced fenomenele ischemice date de ocluzia arteriala.

Pulsul este de reguld absent la arterele afectate, cel mai frecvent la subclavie. Jumdatate
din cazuri au hipertensiune arteriald, insuficient@ aortica si afectare carotidiand, iar spre final

apare cardiomegalia si insuficienta cardiacad.
De obicei este prezentd o anemie moderatqd, cresterea VSH si a imunoglobulinelor serice.

Diagnosticul este confirmat prin arteriografie, care confirmad neregularitatile perefilor
arteriali, stenozele si dilatatiile poststenotice. Uneori apare o circulatie anastomotica arteriald, dar

care nu asigurd irigatia necesara.

j Takayasu's
arteritis



Sindroame vasculitice

Poliarterita nodoasa, descrisd de Kussmaul si Maier, este o vasculitd necrotizantd
multisistemica a arterelor musculare mici si medii, care nu afecteaza arterele
pulmonare. Leziunile arteriale sunt segmentare si tind sa cuprindad bifurcatiile, dar
uneori afecteaza si venele adiacente, sugerdnd un ,,overlap* sindrom
poliangeitic.

In faza acutd a bolii infiltratia cu neutrofile cuprinde toate straturile peretelui
vascular si zonele perivasculare, fiind urmata de proliferarea intimald si
degenerarea peretelui vascular.

In stadiul subacut si apoi cronic apare infiltratia cu celule mononucleare, iar
necroza fibrinoidd compromite lumenul. Datoritd suspenddarii irigatiei se produce
infarctizarea teritorivlui dependent de vasul lezat.

De-a lungul arterelor apar dilatatii anevrismale mai mari de 1cm, care sunt
caracteristice acestei boli.




Sindroame vasculitice - Poliarterita nodoasa

Toate organele pot fi afectate, in afara arterelor pulmonare, darin special
rinichiul. In afara afectarii arteriale apar si semne de glomerulonefrita, cu
evolutie spre insuficienta renalq.

Hipertensiunea arteriald este obisnuitd (prin afectare renald).

In forma clasicd de poliarteritd nodoasd bolnavii sunt febrili, cu cefalee,
mialgii, dureri abdominale si pierdere ponderald.

Leziunile tegumentare sunt prezente la aproape jumatate din cazuri, fiind
reprezentate de eruptii purpurice, rash, noduli, mici infarctizari sau fenomene
Raynaud.

La acestea se adaugad de regula artralgii sau veritabile artrite si mialgii,
care la un bolnav febril pot fi confundate cu o colagenoza.




Sindroame vasculitice - Poliarterita nodoasa




Sindroame vasculitice - Poliarterita nodoasa

»  La nivelul cordului apar pericardite, miocardite, pana la insuficienta cardiaca.

»  Manifestarile digestive sunt polimorfe, domindnd durerile abdominale,
greturile, varsaturile si hemoragiile. Uneori apar infarcte intestinale, perforatii,
colecistite acute sau infarcte pancreatice.

»  Neuropatiile periferice si mononevritele apar la peste jumatate din cazuri, mai
rar fiind observate accidente vasculare cerebrale sau alterarea statusului mental.

»  Afectarea genitourinard se manifesta prin dureri testiculare, epididimale sau
ovariene.



Sindroame vasculitice - Poliarterita nodoasa

» Pe hemogramaq, la trei sferturi din cazuri, apare o leucocitozG moderatq,
cu neutrofilie si anemia caracteristica bolilor inflamatorii cronice.

»  VSH este foarte crescutd, alaturi de hipergamaglobulinemie si complexe
imune circulante.

»  Diagnosticul anatomopatologic este demonstrat de biopsia cutanata,
muscularad si renala.



Sindroame vasculitice

Angeita alergica si granulomatoasa, descrisain 1951 de Churg si Strauss, este o
vasculita sistemica ce afecteaza predominant plamdanul si vasele sanguine de
diferite dimensiuni (artere si vene).

»  Granuloamele extra- si intravasculare se insotesc de infiltrat eozinofilic si se
asociaza frecvent cu astmul bronsic sever si eozinofilie periferica.

» Boala afecteazad si pieleq, rinichiul, aparatul cardiovascular, tubul digestiv si
sistemul nervos, semandnd din acest punct de vedere cu poliarterita nodoasa.

»  Explorarea paraclinica evidentiazd hipereozinofilia sanguing, iar biopsia
confirma diagnosticul.



Angeita alergica si granulomatoasa

The skin rashes of Churg-Strauss
syndrome

-

Infiltrat pulmonar — Churg-Strauss



Sindroame vasculitice

Granulomatoza Wegener

Granulomatoza Wegener este caracterizatad printr-o
vasculitd granulomatoasd a aparatului respirator superior si
inferior alaturi de leziuni de fip glomerulonefritic si vasculita
diseminatd a micilor artere si vene.

In forma tipica bolnavii se prezintd cu dureri la nivelul
sinusurilor paranazale si secretii purulente sau sanguinolente,
cu sau fara ulceratii ale mucoasei nazale sau perforarea
septului. In timp apar deformari ale nasului si otite medii.

Afectarea pulmonard se manifestd prin tuse, hemoptizii si
dispnee, local apardnd infiltrate nodulare, cavitati sau
atelectazii prin obstructii bronsice cicatriciale.




Sindroame vasculitice - Granulomatoza Wegener

Risk Factors of Wegener’s Granulomatosis

Normal Kidney Damaged Kidney

Afectarea renala influenteaza prognosticul, desi
glomerulonefrita are aparent severitate medie,
manifestGndu-se prin proteinurie si hematurie. Spre
final apare aspectul de glomerulonefrita rapid
progresiva, cu insuficienta renala.

La aproape jumatate din cazuri apar diverse " S —
|eZiUﬂi OCU'Ore (Conjunc-l-ivi-l-e, SCleriTe). ;ty;eof:idneydiseasethathamperstiepro:esso’f)w;stev:elmo;alfrom

kidneys. The waste hence builds up in the blood and results in the kidney
damage.

ePainAssist.com

Leziuni cutanate (purpurd palpabild, vezicule,
noduli subcutanati) si mai rar afectari nervoase
(nevrite, vasculite cerebrale) sau cardiace
(pericardite, vasculite coronariene).




Sindroame vasculitice- Granulomatoza Weg




Sindroame vasculitice - Granulomatoza Wegener

» In granulomatoza Wegener apar anticorpi impotriva citoplasmei
neuftrofilelor (ANCA), care au o foarte mare specificitate. Forma
citoplasmatica a acestor anticorpi (ANCA-c) are ca antfigen o proteinaza
din granulele azurofile ale neutrofilelor, in tip ce forma perinucleard (ANCA-
p) este directionatd contra mieloperoxidazei sau elastazei.

» Demonstrarea vasculitei necrotizante granulomatoase se face prin
examen anatomopatologic pe esantioanele de biopsie (cai respiratorii
superioare sau inferioare, rinichi).




Sindroame vasculitice

Purpura Henoch-Schoénlein
»  Purpura Henoch-Schdnlein este numita si ,,purpurd anafilactoida®.

»  Purpura palpabild, distribuitd predominant pe fese si membrele inferioare, se insoteste
de artralgii, manifestari gastrointestinale si glomerulonefrita.

»  Inimunopatogeneza bolii sunt implicate antigene infectioase, medicamente,
Imunizari, intepaturi de insecte si chiar unele alimente.

»  Anticorpii din complexele imune apartin cel mai des IgA.

»  Artralgiile sau chiar artritele au orice localizare, dar de obicei predomind la membrele
inferioare, sunt fugace si se vindeca fara sechele.

»  Durerile abdominale colicative se insotesc de greturi, varsaturi si diaree, adesea cu
mucus si sange.

»  Afectarea glomerulard se manifesta prin hematurie si proteinurie, uneori reducandu-
se si diureza.



Sindroame vasculitice

Vasculite prin hipersensibilizare

» Inacest grup heterogen sunt incluse acele sindroame vasculitice in care sunt
implicate reactii de hipersensibilizare la antigene exogene (infectii, medicamente)
sau la unele substante endogene, dar adesea reactia imunologicad se produce la
un antigen neidentificat. In mod caracteristic sunt afectate vasele mici, iar la
purpura reliefatd se adaugd adesea diverse manifestari extracutanate.

»  Aceste vasculite ale vaselor mici afecteaza venulele postcapilare, capilarele si
arteriolele, fiind denumite ,,leucocitoclastice’ datoritd deseurilor nucleare care
raman dupa ce neutrofilele au infiltrat vasele si spatiul perivascularin timpul fazei
acute. Mecanismul imunopatologic implicat este depunerea de complexe imune.



Sindroame vasculitice - Vasculite prin hipersensibilizare

Purpura vasculard este reliefatq, fiind palpabild, cu
elemente mici, punctiforme, dar si mai mari, cu vezicule
sau bule hemoragice sileziuni necrotice. Bolnavii acuza
prurit de tip urticarian. Leziunile purpurice se insotesc
uneori de edem, iarin formele cronice pielea capatd o
culoare caramizie datoritd hemosiderozei. Eruptfia domind
la membrele inferioare siin zona fesiera la bolnavii care
stau la pat, fapt ce sugereaza rolul fortelor hidrostatice la
nivelul venulelor postcapilare. Bolnavii sunt de reguld
febrili, cu mialgii, artralgii si starea generald influentata.

Probele de laborator sugestive sunt cresterea VSH, o
leucocitozd moderatq, cu sau fard eozinofilie, uneori
crioglobulinemie, prezenta factorului reumatoid si
scaderea complementului seric




Sindroame vasculitice

» Boala serului este o reactie caracterizata prin febrad, urticarie, poliartralgii
si adenopatii care apar la 7-10 zile dupad prima expunere si la 2-4 zile dupd a
doua administrare a unor proteine straine si mai rar dupd unele
medicamente. Cele mai frecvente manifestari sunt artritele, nefritq,
neuropatia si vasculita.

»  Vasculitele asociate bolilor autoimune ramdan de obicei cantonate la
nivel cutanat, imbracdand rar un aspect necrotic. Cel mai frecvent apar
purpure vasculare in lupusul eritematos sistemic, poliartrita reumatoidq,
sindromul Sjogren, ciroza biliara primitiva si mai ales la cazurile care prezinta
si crioglobulinemie.



Sindroame vasculitice

»  Vasculitele asociate neoplaziilor aparin special in sindroamele
limfoproliferative, leucemia cu celule paroase si neoplasmele reticuloendoteliale.
Mai frecvent apar eruptii purpurice in proliferarile neoplazice plasmocitare
(macroglobulinemia Waldenstrom, mielomul multiplu).

»  Vasculitele din unele boli infectioase apar de obiceiin fazele imunologice,
cu aspect clasic de purpurd leucocitoclastica. Astfel, se intalnesc erupfi
purpurice la bolnavii cu endocardite bacteriene, hepatite cronice virale B sau C
siin infectiile cu virusul Epstein-Barr.



Semiologia sistemului ganglionar limfatic si a splinei

Ganglionii limfatici si splina constituie o parte majora a sistemului imun periferic, modificGndu-se in bolile infectioase,
maligne, autoimune si metabolice.

Vasele limfatice sunt afectate in diverse procese patologice infectioase ale ganglionilor limfatici sau constituie boli
congenitale.

Vasele limfatice

» Limfangita reprezintd inflamatia vaselor limfatice, cel mai des produsa de stafilococi sau streptococi piogeni.
Formele tubulare apar exclusiv la extremitati, la scurt fimp dupd constituirea unui focar supurativ distal (,,poarta de
intrare"). De la acest focar distal se dezvoltd un fraseu subcutanat rosu, cald, indurat si dureros la palpare, care se
intinde pdnad la stafia ganglionard de drenaj, unde va apdrea adenita acutd. Depdsirea statiei ganglionare si

pasajul infectiei in circulatia sistemica determind aparitia frisoanelor si febrei, fapt ce sugereazad instalarea

septicemiei. Dacd fenomenul infectios depdseste vasul limfatic si se extinde spre tesuturile din jur, va produce pe
toatd zona un edem cald, indurat, dureros si cu eritem cutanat, aspect numit celulitd difuza.



Semiologia sistemului ganglionar limfatic

Limfangitele reticulare si capilare caracterizeaza erizipelul, 0 dermoepidermitd
streptococica acutd. Calea de acces a streptococuluiin piele este o mica leziune in
jurul careia tegumentul se edematiazd, devine rosu, cald, infiltrat si dureros, avand la
periferie un burelet acoperit de vezicule. Extensia se face centrifug, cuprinzand
suprafete mai mici sau mai mari, fiind posibild si aparifia adenitei acute in statia
ganglionara de drena.

Dilatatia vaselor limfatice caracterizeazd limfangiectaziile si limfangioamele, care insotesc
edemul limfatic al segmentului afectat.

Limfangiectaziile cu limfedem apar dupd nastere sau in copildrie, extremitatea la care
sunt localizate, de obicei membrele inferioare, isi mareste volumul, aspect numit
elefantiazis. Edemul limfatic este dur, cu tegumentul ingrosat si lichenificat.

Limfangioamele apar pe piele sub forma unor papule sau vezicule de culoare alb-
sidefie, din care se scurge limfa daca suntinfepate.

Obstructia vaselor limfatice determind de asemenea edem limfatic, cele mai frecvente
cauze fiind invazia neoplazicd a Jrupelor ganglionare de drenaj sau interventiile
terapeutice asupra acestora (radioterapie locald, ablatie chirurgicala).




Semiologia sistemului ganglionar limfatic

Ganglionii limfatici.

In corpul uman exista aproximativ 500-600 de ganglioni limfatici, unii situati superficial si
accesibili examenului clinic, iar altii profund, care pot fi evidentiati prin metode imagisfice.
Adenopatiile profunde mediastinale sau abdominale pof produce compresiuni asupra
organelor sau diverselor formatiuni anatomice din zond, determindnd manifestari din partea
acestora. La copii si tineri se pot palpa cativa ganglioni cervicali, submandibulari, axilari sau
inghinali, cu dimensiuni de cativa milimetri, ovali, turtiti, mobili, elastici si nedurerosi, care nu au
semnificatie patologica.

Examenul ganglionilor limfatici se face simetric, pornind de la grupul submentonier, dupad
care urmeaza capul si gatul, axila siregiunea inginald. In afara acestor trei mari teritorii
ganglionare se mai examineaza si ganglionii epitrohleeni si din spatiul popliteu, care se poft
mari Th cadrul unor adenopatii generalizate.

La examenul clinic se precizeazd localizarea adenopatiei, numarul aproximativ al
ganglionilor din fiecare zonad, dimensiunile, consistenta, sensibilitatea la palpare si mobilitatea
ganglionilorintrei ei, sub piele si pe planurile profunde.




Semiologia sistemului ganglionar limfatic

In fata unei adenopatii este necesard o anamneza atentd si un examen clinic minutios,
dublate de un set de examene de laborator orientative. Dacd nu se ajunge la un
diagnostic sigur, obligatoriu se va efectua biopsia ganglionara si examenul maduvei
osoase. Inraport cu varsta pacientului s-a observat ca sub 30 de ani 80% din adenopatfii
sunt benigne, in timp ce la peste 50 de ani procentul scade la jumatate.

»  Mecanismele prin care se realizeazd marirea ganglionilor limfatici sunt urmatoarele:

1. cresterea numarului de limfocite benigne si de macrofage ca raspuns la o stimulare
antigenica;

2. infiltratia cu celule inflamatoriiin infectiile care cuprind ganglionii limfatici (limfadenita);
3. proliferarea in situ a limfocitelor sau macrofagelor maligne;
4. infiltrafia ganglionilor limfatici cu celule maligne metastatice;

|5. [gfil’rrofric: ganglionilor limfatici cu macrofage incarcate cu produse metabolice de tip
ipidic.



Mecanismele de producere ale limfadenopatiilor

»  Infectii

< Virusuri: virus citomegalic, virus Epstein-Barr, varicela, rubeola, HIV, virusuri
hepatitice.

«  Bacterii: streptococi, stafilococi, salmonella, brucella, listeria, yersinia.
- Fungi: histoplasmoza, coccidioidomicoze.

«  Clamidii: limfogranuloma venerum, trachom.
+  Micobacterii: tuberculoza, lepra.

- Spirochete:sifilis, leptospiroze.

Paraziti: toxoplasmoza, filarioza etc.



Mecanismele de producere ale limfadenopatiilor

» Boliimunologice
- Poliartrita reumatoida.
- Lupus eritematos sistemic.
- Dermatomiozita.
- Limfadenopatia angioimunoblastica.
- Sindrom §jogren.
- Boala serului.
- Reactii medicamentoase.

Ciroza biliara primitiva si alte boli hepatice cu mecanism imunologic.



Mecanismele de producere ale limfadenopatiilor

» Boli neoplazice

A. Hemopatii maligne: leucemii, boala Hodgkin, limfoame non-
hodgkiniene, histiocitoze maligne.

B. Metastaze de la diferite cancere.
»  Boli endocrine: hipertiroidia.
»  Boli prin stocdaj lipidic: boala Gaucher, boala Niemann-Pick.

»  Alte boli cu etiologie necunoscuta: sarcoidoza, amiloidoza, boala
Kawasaki.



Adenopatil infectioase

Adenitele acute cu germeni piogeni sunt legate de poarta de intrare printr-o limfangita sau se
dezvoltd de la o infectie aflatdin imediata vecinatate. Ganglionii sunt durerosi, fermi, moderat mariti
si cu tendintd la aderentd intre ei si la planurile superficiale si profunde. Tegumentul de acoperire este
infiltrat, rosu si cald, dovedind existenta unui proces supurativ subiacent. Ganglionii pot suferi o
transformare purulentd, devenind fluctuenti, cu posibilitatea fistulizarii la piele.

Tuberculoza ganglionard se localizeazd de obiceiin regiunea cervicald, dar poate avea orice
sediu, panad la forme generalizate. Frecvent adenopatia este localizatd submandibular, la unghiul
mandibulei si in regiunea cervicald inaltd, uni- sau bilateral. Ganglionii se maresc treptat, in cateva
saptamani sau luni, fara dureri sau fenomene inflamatorii locale. Mult timp la inceput ganglionii sunt
netezi, fermi, cu dimensiuni variabile datorita varstei diferite. Initial mobilitatea este pastrata, dar cu
timpulincep fenomene de periadenita care determind aderentaintre ei si apoi la piele. Din acest
moment tegumentul de acoperire devine infiltrat, rosu-violaceu, iar ganglionii dau senzafia de
fluctuenta la palpare datoritd cazeificarii. Pe acest placard vor apare orificiile prin care se scurge un
puroi glaben-verzui, reprezentand fistulizarea ganglionilor. Fistula se va inchide greu, dupd multe
saptamani, Iasdnd o cicatrice retractild care permite diagnosticul retrospectiv. Diagnosticul se pune
numai pe biopsia ganglionarad si cultura din continutul purulent.




Adenopatii infectioase

Adenopatiile sifilitice apar in stadiile primar si secundar ale bolii. In sifilisul primar sancrul
genital este insofit de o adenopatie inghinald adesea bilaterald, formata din 4-5 ganglioni
moderat mariti, din care unul este mai mare (,,closca cu pui*). Ganglionii sunt fermi, mobili,
nedurerosi si localizatiin zona inghinala superoexterna. Dupad o perioadd de peste 6 saptamani
de la contaminare se intrain stadiul secundar, ih care apare pe |angad alte manifestari si o
adenopatie generalizatd predominant laterocervicala si epitrohleand, cu ganglioni mici, mobili
si nedurerosi.

Mononucleoza infectioasa este produsa de virusul Epstein-Barr, cu incidentad maxima la
adolescenti si adultii tineri. Debutul este acut, febril, cu faringitd, dupd care la scurt fimp apare
adenopatia generalizatd, dar cu predominantd netd pe lanturile cervicale si occipitale.
Ganglionii sunt durerosi spontan si la palpare, elastici si mobili, fard periadenita. Frecvent se
adaugd un eritem cutanat rubeoliform, splenomegalie, afectare hepatica (subicter si cresterea
transaminazelor) si o reactie meningeald. Evolutia adenopatiei este variabild, dar rar persista
mai mult de trei sdptadmani. Adenopatii occipitale si cervicale, dar nedureroase, apar siin
rubeolq, alaturi de exantemul caracteristic.




Adenopadtiile bolilorimunologice. Adenopatiile generalizate aparin colagenoze si
bolile cu mecanisme imunologice in conditiile existentei unor intense fenomene autoimune.
Ganglionii sunt cu dimensiuni reduse, elastici, mobili si nedurerosi, prezenta lor inscriindu-se
in tabloul general al fiecarei boli.

Adenopadtiile neoplazice. Adenopatiile din hemopatiile maligne reprezinta unul din
caracterele de bazad ale acestor boli. Metastazele ganglionare ale cancerelor se
caracterizeaza prin duritatea ganglionilor si tendinta rapidd la aderentd. Localizarea
anatomica a ganglionului metastatic orienteaza asupra sediului tumorii primitive.
Localizarea cervicalainaltd orienteaza spre cavum, amigdale si cavitatea bucalqg, iar cea
joasa spre hipofaringe, laringe si tiroidd. Adenopatia supraclaviculara stdngd descrisa de
Virchow si Troisier este o metastaza la distantd a cancerelor subdiafragmatice, in special
gastrice. Adenopatiile metastatice axilare sunt date in primul rdnd de neoplasmele sanului,
dar pot fi si de la un neoplasm toracic sau abdominal. Adenopatiile inghinale metastatice
sunt date de obicei de cancerele abdominale si din micul bazin.




SEMIOLOGIA SPLINE
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Splina este un organ limforeticular cu urmatoarele functii:
indeparteaza din sGdnge microorganismele si particulele antigenice

genereaza raspuns imun umoral sau celular la antigene straine

sechestreazad siindeparteazad celulele sanguine anormale sau imbatranite

datorita situatiei vasculare particulare, contribuie la reglarea fluxului sanguin portal

In anumite conditii patologice, cdnd maduva hematogend este inlocuitd sau
suprastimulata, splina devine un loc major pentru hematopoieza extramedularad.



In mod normal splina este inaccesibild la palparea abdominald, fiind
percutabild pe fata laterald a toraceluiintre coastele 9-11.

» Pozitia optima de examinare este cu pacientul in decubit lateral drept, cu
membrul inferior stang semiflectat si bratul stGng deasupra capului. O splind
putin marita va fi palpabild sub rebordul costal in fimpul inspirului profund.

» Splenomegaliile mari sunt palpabile cu bolnavul in decubit dorsal. Tn unele
boli splenomegalia ajunge la dimensiuni impresionante, ocupdnd toatd
jumatatea stdngad a abdomenului (ex. sindroamele mieloproliferative,
talasemia).

» Splina palpabila fiind consideratd patologicd, obligd la descoperirea cauzei
sau a procesului fiziopatologic determinant.



Cauzele splenomegaliel

Infectii

>
>
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1. Hepatite virale

2. Septicemii bacteriene

3. Endocardite bacteriene

4. Mononucleoza infectioasd
5. Tuberculoza

6. Parazitoze (malariq)
7.SIDA

8. Supuratii craniene

Boli imunologice

>
>
>
>
>
>

1. Lupus eritematos sistemic

2. Poliartrita reumatoida (sindrom Felty)

3. Anemii hemolitice imunologice

4. Neutropenii si frombocitopeniiimune

5. Boala serului si reactiiimune medicamentoase
6. Limfadenopatia angioimunoblastica




Congestie vasculara
» 1. Ciroza hepatica

» 2. Obstructia venelor hepatice, a venei porte sau splenice
» 3. Insuficienta cardiaca dreaptd

» 4, Compresiunea venei cave inferioare

Anemii hemolitice prin defecte eritrocitare
» 1. Hemoglobinopatii

» 2. Defecte enzimatice eritrocitare

» 3. Defecte ale membranei eritrocitare

Hemopatii maligne

» 1. Sindroame mieloproliferative

» 2. Leucemiiacute

» 3. Limfoame si limfoproliferari maligne




Boli infiltrative
» 1. Sarcoidoza
2. Amiloidoza

3. Infiltratii lipidice (boala Gaucher, boala Niemann-Pick)

vV v Vv

4. Granulomatoze

Formatiuni splenice
» 1. Chisturi

» 2. Tumori primitive

» 3. Tumori metastatice.




» Hipersplenismul este o exagerare a functiei splenice normale de indepadrtare si
fagocitare a elementelor celulare sanguine. In consecintd va apdrea o
citopenie pe una sau mai multe linii celulare sanguine si o hiperplazie
medulard compensatorie.

» Splenomegalia din bolile inflamatorii si cea congestiva determind frecvent anemie,
trombocitopenie sau granulocitopenie in grade variate. Uneori, boli ca sferocitoza
ereditard, trombocitopenia autoimunad cronicd sau anemia hemoliticd autoimund
se amelioreazd dupad splenectomie, fapt ce dovedeste rolul splineiin distrugerea

elementelor figurate sanguine.







