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Primer meseca

Raynaudov fenomen? Primer
38 letnega moskega z akutno
ishemijo zgornjega uda

Raynaud's phenomenon? The
case of 38 years old man with
an acute ischaemia of upper
extremity

Povzetek

Osemintrideset letni moski je bil sprejet v bolnignico z diagnozo Raynaudov feno-
men. Raynaudov fenomen je stanje, za katerega je znacilen ponavljajoce se pretiran
vazokonstrikeijski odgovor ilja prstov rok ali nog, obi¢ajno na mraz. Toda po kli-
ni¢ni preiskavi se je pokazalo, da ima bolnik akutno ishemijo levega zgornjega uda.
Bolnik je bil kadilec in ni jemal nobenih zdravil. Ugotovljeno je bilo, da ima bolnik
Takayasujev arteriitis. Takayasujev arteriitis je kroni¢ni vaskulitis, zajemajoc predvsem
aorto in njene glavne veje. Bolezen se ka%e v razli¢nih klini¢ih slikah. Po zadetnem
zdravljenju s kortikosteroidi in aspirinom se je njegovo stanje bistveno izbolj$alo Ze
v prvem tednu. Po odpustu smo s kortikosteroidi in aspirinom nadaljevali in bolnik
zaenkrat nima znakov napredovanja bolezni.

Abstract

A 38-year-old man was admitted to hospital for suspicion of having Raynauds pheno-
menon. Raynaud's pehnomenon is characterized by episodic vasospasm of the fingers
nad toes tipically precipitated by exposure to cold. However after clinical examination
was performed the signs of acute ischaemia were found. Patient was a smoker and
was not taking any medication. The patient was diagnosed as having Takyasu's ar-
teritis. Takyasu's arteritis is a chronic vasculitis mainly involving aorta and its main
branches. It induces clinically varied ischaemic symptoms due to stenotic lesions
and thrombus formation. Treatment with aspirin and corticosteroids were started.
Substantial improvement was seen within 1 week. The patient was discharged and
has been well on continuing treatment with corticosteroids and aspirin.
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Uvod

Raynaudov fenomen je stanje (1,2), za katerega je znac-
ilen pretiran vazokonstrikcijski odgovor Zilja na mraz ali
psihi¢ni stres. KaZe se kot izrazito obdobno, simetri¢no ter
ostro omejeno pobledevanje prstov rok, redkeje drugih
aker ali bradavic. Ce pojav nastopa osamljeno in brez
jasnega razloga, govorimo o primarnem (idiopatskem)
Raynaudovem fenomenu. Ce je pretiran vazokonstrikcij-
ski odgovor povezan s kak¥nim bolezenskim stanjem, go-
vorimo o sekundarnem Raynaudovem fenomenu (1,2).

Sekundarni Raynaudov fenomen lahko najdemo pri
$tevilnih zelo razli¢nih boleznih, ki na razli¢ne nacine
vplivajonauravnavanje krvnegapretoka v perifernih ar-
terijah —najpogosteje v prstih rok (2). Izjemno$irokaraz-
nolikost bolezni in vplivov, kilahko povzro€ajo motnje v
prekrvitviakrov, nedvomno vplivana dvome pri postav-
ljanju diagnoze. V dvomljivih primerih tudi neenotna
in pogosto protislovna terminologija pri oznacevanju
vnetnih dogajanj na arterijah (3,4,5,6) ni v prav veliko
pomo¢. Vendar pa morajo biti za postavitev diagnoze
Raynaudov fenomen izpolnjeni vsaj nekateri kriteriji
(1,2) — razpredelnica 1. Prikazan je primer bolnika, ki
je bil napoten z diagnozo Raynaudov fenomen, a je %e
klini¢na slika nakazovala, da gre za povsem druga¢no
bolezensko sliko.

Primer

Osemintrideset letni moski je bil napoten z diagnozo
Raynaudov fenomen. Nekaj dni pred sprejemom se je

Slika 1. Angiografski prikaz zapore (puscica) zacetnegadelaleve subklavijske

arterije (a.subclavia sin.)

pojavila nenadna bolec¢ina v prstih leve roke. Dlan je
pomodrela, prsti so postali hladni in bole¢i. Ko je bole¢-
ina postala neznosna, se je odpravil k zdravniku. Bolnik
je bil strasten kadilec (dve $katlici cigaret dnevno). V
anamnezi je povedal, da se zdravi tudi zaradi asepti¢ne
nekroze glavic obeh stegnenic. Drugih te¥av ni opisoval.
Jemal ni nobenih zdravil. Sladkorne bolezni ni imel. Pri
pregledu ni bilo mogoce otipati utripov arterij v levem
zapestju. Desna roka je bila brez klini¢nih znakov bolez-
ni. Utripi obeh arterij v zapestju so bili na desni strani
tipni. V ostalem klini¢nem statusu ni bilo mogoce najti
ni¢ izstopajo&ega. Povisane telesne temperature ni imel.
Povecanih bezgavk ni bilo. Oteklin na nogah ni imel.
Na ko#i ni bilo vidnih bolezenskih sprememb. Sklepi,
tudi majhni, so bili normalnih oblik, obi¢ajno gibljivi
in brez bole¢in. Avskultacija plju¢ in srca ni odkrila
nobenih nenavadnih Sumov. Rentgenska slika prsnega
ko$a je pokazala normalen rentgenski ustroj plju¢ in
srca. Elektrokardiogram srcani kazal nobene neobicajne
elektri¢ne aktivnosti srca.

Bolnik je imel levkocitozo, zvi§ane vrednosti fibri-
nogena v plazmi in povifane vrednosti C-reaktivne-
ga proteina. Sedimentacija eritrocitov je bila zvi§ana.
Imunoloske preiskave (ANA, ANCA, nDNA, anti-
kardiolipini G, antikardiolipini M, anti CCP) so bile
negativne. Tumorski oznacevalci so bili negativni.
Angiografija (sliki 1 in 2) je pokazala zaporo zadetne-
ga dela leve subklavijske arterije (a.subclavia), zaporo
vecjega odseka leve brahialne arterije (a.brachialis) in
popolno zaporo arterij levega podlakta (a.ulnaris, a.ra-
dialis) ter dlani.

Kljub nekaterim pomislekom (kajenje) je bila po-
stavljena diagnoza Takayasujev arteriitis. Bolnik je ob
sprejemu dobil enkraten odmerek heparina intravensko
(10.000 IE). Nadaljevali smo z nizkomolekulskim hepa-
rinom in aspirinom. Ob postavitvi diagnoze je pricel
dodatno dobivati prednizon 40mg dnevno. Po enem
tednu smo odmerek kortikosteroida znizali na 15mg
dnevno. Dodatno je bolnik pricel prejemati aspirin
100mg dnevno. C-reaktivni protein in fibrinogen sta
se zni¥ala. Klini¢na slika prekrvitve leve dlani se je
bistveno izbolj§ala (bole¢ina v mirovanju je izginila,
ko?a dlani in prstov je postala ro¥nata). Bolnik ni pre-
nehal s kajenjem.

Razprava

Diagnozo Raynaudov fenomen je bilo mogo¢e izkljuditi
%e po pogovoru z bolnikom (1). Bolnik ni imel ponavlja-
jocih se tezav. Bolezen se je pojavila nenadoma, z znag-
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ilnimi znakiakutne ishemije zgolj na levem zgornjem udu.
Moznih vzrokov za nastanek take klini¢ne slike je veliko.
Embolija kot mo#ni vzrok akutne ishemije je bila izkljuc-
enapo pregledusrca. Koagulacijskih motenj laboratorijski
izvidi niso kazali. Znakov za maligno bolezen ni bilo.
Znakov ateroskleroze ni bilo. Iz anamneze je bilo mogoce
izvedeti, dase bolnik zdravizaradi asepti¢ne nekroze obeh
glavic stegnenice. Diferencialno diagnosti¢no bilahkoslo
zaantifosfolipidni sindrom (7,8). Oznaka antifosfolipidni
sindrom je nastala za opis klini¢ne slike hiperkoagula-
bilnosti in sopojava protiteles proti fosfolipidom (8). O
primarnem antifosfolipidnem sindromu govorimo takrat,
ko se antifosfolipidna protitelesa pojavljajo brez povezave z
drugoboleznijo. O sekundarnem pa takrat, ko se pojavljajo
v povezavi s kako drugo (tudi avtoimunsko) boleznijo,
pri Cemer je sistemski lupus erythematosus najpogostejsi
spremljevalec. Bolezenska slika se lahko pojavlja v obliki
tromboze arterij na katerem koli mestu v telesu tudi ob
spremljajoci prizadetosti skeletnega sistema (asepti¢na
nekroza glavic stegnenic) (7). Za postavitev diagnoze
antifosfolipidni sindrom morata biti hkrati izpolnjena
vsaj en klini¢ni in en laboratorijski kriterij (8). Klini¢ni
kriterij je bil izpolnjen (tromboza arterij levega zgornjega
uda), laboratorijski pa ne. Imunoloske preiskave (ANA,
ANCA, nDNA, antikardiolipini G, antikardiolipini M,
anti CCP) so bile negativne. Diagnoza antifosfolipidni
sindrom je bila tako iz diferencialno diagnosti¢nih mo-
#nosti izklju¢ena

Bolnikova starost, spol (38 letni moski) in kajenje so
nakazovali, da bi lahko §lo Buergerjevo bolezen ali ob-
literantni endarteriitis (4,9). Predlagani so bili $tevilni
kriteriji za postavitev diagnoze obliterantni endarteriitis
(4,9,10). Vendar nobeden izmed njih ne vklju¢uje in ne
opisuje tromboz proksimalnih arterij (na spodnjih udih
brez tromoboz proksimalno od poplitealne arterije in na
zgornjih udih brez tromboz proksimalno od brahialne
arterije) (4,9,10). Zvisane vrednosti C-reaktivnega pro-
teina in sedimentacije eritrocitov prav tako ne sodijo
med vkljucitvene kriterije za postavitev diagnoze obli-
terantni endarteriitis. Zaradi zapore zacetnega dela leve
subklavijske arterije (a.subclavia) in zapore ve&jega odseka
leve brahialne arterije (a.brachialis) je bila tudi diagnoza
obliterantni endarteriitis iz diferencialno diagnosti¢nih
moznosti izklju¢ena

Angiografska slika je skupno z laboratorijskimi in kli-
ni¢nimiizvidinakazovala, dagre za arteriitis velikih arterij
(11). Gigantocelularni arteriitis je bil izklju¢en na osnovi
anamneze in klini¢ne slike. Gigantocelurani ali tempo-
ralni arteriitis se pojavlja skorajda izklju¢no pri bolnikih,
starej$ih od petdeset let, pri ¢emer je tveganje za nastanek

najvisje v starostni skupini od 75-85 let (12). Pri priblizno
30-40% bolnikov s temporalnim arteriitisom se hkrati z
zaporo velikih arterij pojavlja tudi revmati¢na polimial-
gija. Skoraj dve tretjini bolnikov so Zenske (12).

Poizkljucitvenem postopku je na vrhu lestvice diferen-
cialnodiagnosti¢nih moZnosti ostal Takayasujev arteriitis
(13). Prviprimer, ki ga je opisal japonskizdravnik Rokushu
Yamamoto leta 1830, je bil 45 let star mogki z odsotnostjo
utripov na eni roki. Podrobneje je bolezen opisal leta 1905
japonski oftalmolog Mikito Takayasu (13) in po njem je
bolezen dobila ime. Etiopatogeneza bolezni ni povsem
pojasnjena (11,13). Na Japonskem so v ve& kot 90% pri-
zadete Yenske, a z geografskim premikom proti zahodu se
veca odstotek prizadetih moskih (13). Razpon klini¢nih
znakov se lahko giba od odsotnosti utripov na rokah do
zapore karotidnih arterij s posledi¢no moZ¥gansko kapjo
(11). Ve&ina bolnikov je brez pulzov na enem izmed zgor-
njih udov. Pogosto je prisotna ocitnarazlika v sistoli¢nem
tlaku med zgornjima udoma. Pri¥enskah naJaponskem se
najpogosteje pojavljajo zapore vej aortnega loka. Vendar
paje med moskimi v Aziji pogosto prizadetaabdominalna
aorta (anevrizma!) z renalnimi arterijami. Med slednjimi
bolniki je renovaskularna oblika hipertenzije pogosto
vodilenklini¢niznak (13). Privseh nezdravljenih bolnikih
soznacilne povecane vrednosti C-reaktivnega proteinas
povifanjem sedimentacije eritrocitov.

Na patomorfoloski ravni je za bolezen znacilno vnetje
vseh slojev arterijske stene. V njej so prisotni mononu-

Slika 2. Pretok kontrasta v distalne dele levega zgornjega uda je bil tako

upocasnjen, daje tudi digitalna subtrakcijska angiografijakomajdaprikazala
le deloma prehodno (puicica) levo brahialno arterijo (a.brachialis sin.).

Arterije podlakta so angiografsko zaprte.
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klearni infiltrati. Aktivirani T-limfociti in makrofagi se
pojavljajo v obliki granulomov. Ce so prisotne ve&jedrne
celice velikanke, so v bliZini notranjega elasti¢nega lista
(lamina elastica interna) medije. Intima arterije je hiper-
plasti¢na, kar vodi do koncentri¢ne zo%itve svetline ar-
terije in zapor (11). Zanimivo je dejstvo, da na histologki
ravni ni razlik med Takayasujevim in gigantocelularnim
arteriitisom (14). Videti je, da je mehanizem nastanka
podoben in povezan z usklajenim in zapletenim odzivom
arterijske stene in imunskega sistema (11).

Zaradi pomembne vpletenosti imunskega sistema
(vnetni citokini) se bolniki obi¢ajno zelo dobro odzovejo
na zdravljenje s kortikosteroidi (11,13). Pri agresivnej§ih
oblikah bolezni ali pri oblikah, ki se ne odzovejo dobro
na koritkosteroide, se uporablja kombinacija z drugimi
imunosupresivnimi sredstvi (denimo ciklosporin (13)).
K terapevtski shemi sodijo tudi nizki odmerki aspirina
(13). Zaradi moZnosti recidiva naj bi bolniki kortikoste-
roide in aspirin jemali trajno. Hiter zacetek zdravljenja je
pomemben, saj lahko prepre¢i nevarne zaplete (13). Ob
lokalizirani prizadetosti vej aortnega loka in zapletih na

velikih transportnih arterijah (anevrizma) je nemalokrat
potrebno angiokirursko zdravljenje (15).

Nas bolnik se je dobro odzval na zdravljenje s kor-
tikosteroidi. Bole¢ina v mirovanju je izginila. Indikacij
za angiokirursko zdravljenje ni bilo. Doto¢ni segment je
bil popolnoma zaprt (tromboza a.ulnaris in radialis) in
angiokirurski poseg tako ne bi bil smiseln. Zal bolnik ni
prenehal s kajenjem in je zaradi tega lahko dolgoro¢na
prognoza kljub zdravljenju slaba (obse?na prizadetosti
arterij levega zgornjega uda).

Zakljucek

Natan¢na anamneza in pregled bolnika sta izjemno po-
membna, saj lahko pri §tevilnih zelo razli¢nih boleznih,
ki na razli¢ne nacine vplivajo na normalno uravnavanje
krvnega pretoka v prstih rok, zdravniku hitro omogo¢-
ita zofitev diferencialno diagnosti¢nih mo?nosti. Pri
Takayasujevem arteriitisu je pravoasna ugotovitev bolez-
ni pomembna tudi zaradi tega, ker ustrezno in pravo¢asno
zdravljenje bistveno omejita posledice bolezni.

Razpredelnica 1. Kriteriji za postavitev diagnoze primarnega Raynaudovega fenomena (1)

e Simetri¢ni ali obojestranski obdobni napadi jasno omejenega pobledevanja koze, ki mu sledi rde¢ina oziroma

normalizacija barve koZe

¢ Odsotnost periferne arterijske Zilne bolezni
e Odsotnost poskodbe tkiva

® Negativen izvid kaplaroskopije obnohtja

® Negativen izvid testiranja prisotnosti antinukelranih protiteles (ANA), normalna sedimentacija eritorocitov
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