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MANIFESTARI CARDIACE IN BOLILE DE COLAGEN (II)
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REZUMAT

Existd doua tipuri de afectere a tesutului conjunctiv:
bolile genetice care sunt extrem de rare si bolile castigate,
asa numite boli Jreumatice”.

Bolile reumatice au in comun multe aspecte, cum ar fi
afectarea articulara acutd sau cronica, precum §i
manifestari multisistemice generate de procesul inflamator.

Etiologia si patogeneza acestor afectiuni sunt de cele
mai multe ori putin cunoscute.

In toate aceste boli exista diferite tipuri si grade de
afectare cardiacd, avand n vedere varietatea stucturilor
conjunctive ce alcatuiesc scheletul ,cardiac”.

In acest articol vor fi prezentate manifestarile cardiace
din cateva boli de colagen si abordarea lor terapeutica.

Cuvinte chele: Boli de colagen, afectarea cardiaca,
abordare terapeutica

ABSTRACT

Cardiac symptoms in rheumatic diseases

Diseases that affect connective tissues are divided into
the very rare heritable disorders of connective tissue and
the so-called rheumatic diseases.

Rheumatic diseases share many clinical features such
as acute or chronic arthritis and a variation of systemic
inflammatory manifestation.

Etiology and pathogenesis of these disorders remain
obscure.

They all involve the heart differently and to varying
degrees, as would be expected considering the variety of
connective tissue structures that make up the heart’ s
“skeleton”.

Varied presentations and treatments of several
rheumatic conditions and their cardiovascular involvement
are the subjects of this paper.

Key words: Rheumatic diseases, heart involvement,
management

DERMATOMIOZITA - POLIMIOZITA

Dermatomiozita si polimiozita sunt boli presupus
autoimune caracterizate prin afectarea musculaturii
scheletice, asociatd cu rash caracteristic in dermatomiozita
si fird afectare cutanati in polimiozita.

O treime din cazuri se asociaza cu diferite boli ale {esutului
conjunctiv, cum ar fi: artrita reumatoidd, lupusul eritematos
sistemic, boala mixtd de tesut conjunctiv, scleroza sistemica,
dar si cu un procent relativ crescut de neoplazii.

Elementele de diagnostic sunt: slibiciune muscularid
proximali (in centuri); infiltrat inflamator in special limfocitar
si distrugerea fibrelor musculare striate la biopsie ;enzime
musculare crescute in ser (CPK, LDH, GOT) si modificari
electromiografice caracteristice.

Numeroase cercetari in ultimii 20 de ani au demonstrat
cd afectarea cardiaci este frecventd in polimiozita si poate fi
predictor de prognostic rezervat.

Manifestirile cardiace sunt expuse pe scurt in tabelul
il

AFECTAREA TESUTULUI EXCITOCONDUCTOR este
manifestarea predominenti din polimiozita, dar nu este in
general cauzd de moarte subiti.

La nivelul nodului sinoatrial apar: edem si degenerarea
colagenului, fibrozi cu inlocuire parcelari sau completi a
acestuia. Fibroza se extinde la miocardul adiacent al atriului
drept. Nodul atrioventricular, fascicolul Hiss si ramurile lui
pot suferi de asemenea degenerare sau fibroza.

Tabelul 1 Manifestari cardiace
in polimiozita
Afectarea tesutului excitoconductor

Tulburiri de ritm supraventriculare $i ventriculare

Tulburiri de conducere atrioventriculare si intraventriculare
Sick sinus syndrome

Afectarea miocardului - miocardita
- insuficienta cardiacd congestiva

Manifestiri rare
Coronarita

Afectarea pericardica
Pericardita acuta
Tamponada cardiaca

Pericardita constrictiva

Secundar acestor modificdri pot apare aritmii atriale sau
ventriculare (fibrilatie atriald, tahicardie ventriculard);
tulburdri de conducere atrioventriculare si intraventriculare
(blocuri AV de grad inalt cu sincope si oprire cardiaca, bloc
de ramurd dreaptd, bloc fascicular sting, blocuri progresive
ce necesitd stimulare temporara sau permanenti).

AFECTAREA MIOCARDICA este aseminitoare cu a
muschiului scheletic, poate genera insuficientd cardiaca
congestivd, dar numai ocazional duce la deces.

In polimiozitd se produce o distrugere a fibrelor
musculare, cu fagocitarea lor ulterioard. De asemenea pot
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exista infiltrate focale cu limfocite, mononucleare, plasmocite
si rar polimorfonucleare. Electronomicroscopic s-au mai
observat si modificari endoteliale si ale membranei bazale a
capilarelor i arteriolelor mici aseminitoare LES (lupus
eritematos sistemic) si SSP (scleroza sistemici progresivi).
Fibrele miocardului atrial si ventricular sunt inlocuite de arii
parcelare de fibrozi si uneori aspectul de necrozi si inflamatie
are acelasi patern ca in muschiul scheletic.

Insuficienta cardiaci precoce este secundard miocarditei
acute, cea tardiva este determinatd de fibroza miocardici.
Mai pot contribui la instalarea insuficientei cardiace: boala
aterosclerotici amplificatd de tratamentul corticosteroid si
rar afecterea vasculiticd a vaselor mici.

Debutul insuficientei cardiace secundar miocarditei se
coreleaza cu suferinta musculard periferica.

Biopsia endomiocardicd este uneori utilizatd pentru a
clarifica care este gradul inflamatiei sau fibrozei sau daci
miocardita este primul semn de boali.

Pacientii tratati mult timp cu glucocorticoiz au o incidenti
mai mare a infarctului de miocard.

MANIFESTARI RARE in polimiozita sunt: vasculita
coronariana, pericardita acutd, tamponada cardiaci,
pericardita constrictiv, hipertensiunea pulmonari, prolapsul
de valvd mitrald, blocul AV complet din polimiozita tratati cu
D-penicilamina.

Pericardita §i sau revarsatul lichidian pericardic au o
incidentd mai mare in sindroamele overlap si la copiii cu
dermatomiozita. Clinic afectarea este rara iar ecografic se
deceleaza pana la 25% din pacienti.

Abordarea terapeuticd a acestor manifestiri consti in
tratametul patogenic al bolii de fond asociat cu tratamentul
specific complicatiei cardiace.

Miocardita confirmata se trateazi cu Prednison 1 -1, 5
mg /kg / zi cel putin 6 — 8 sdptimani si dacd nu rispunde
se pot incerca imunosupresoare. Daci predomini fibroza se
recomanda abtinere de la cortizon sau imunosupresoare,

Pericardita cu expresie clinici este rard si ar putea
beneficia de antiinflamatoare nesteroidiene sau Prednison in
doza sub 0, 5 mg /kg/z.

SPONDILARTROPATII SERONEGATIVE

Spondilartropatiile seronegative (spondilita anchilozanti,
artrite reactive —sindromul Reiter, artrite enteropatice,
artropatia psoriazicd) sunt un grup de boli inflamatorii cu
prevalentd ridicata la indivizi cu HLA -B27 prezent si sunt
caracterizate prin afectare articulari, afectarea structurilor
periarticulare si manifestiri sistemice variate, cum ar fi uveita,
aortita proximald, tulburirile de conducere cardiace.

Aspectul inflamator al bolii cardiace diferd de artrita
reumatoida prin frecventa crescutd a afectdrii valvulare
aortice, lipsa relativa a afectirii pericardice si aspect ecografic
oarecum caracteristic la un mic subgrup de pacienti cu
insuficienta aortica.

Prototipul spondilartropatiilor este spondilita anchilozanti
(SA). SA este o boald inflamatorie de origine necunoscuti ce
afecteaza in principal scheletul axial, eventual articulatiile
periferice §i structuri extraarticulare (entesitd, uveit, afectare
cardiacd, manifestiri microscopice inflamatorii intestinale).
Pentru diagnostic nu existi teste de laborator specifice. In
tabelul 2 sunt prezentate criteriile New York modificate in
1984 pentru diagnosticul spondilitei anchilozante.
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Tabelul 2

1. Istoric de dureri lombare

2. Limitarea misgcdrilor coloanei lombare in plan frontal si
sagital

3. Limitarea miscarii custii toracice

4. Aspect de sacroileitd radiografic

suficient pentru diagnostic: criteriul 4 + oricare dintre
celelalte trei

Manifestarile cardiace din SA sunt sintetizate in tabelul
3.

Riscul de aparitie al acestora creste cu varsta, durata de
evolutie a SA si prezenta artritei periferice (alta decat sold
sau umar).

Exista pacienti cu HLA-B27 si manifestiri extrasheletale
izolate.

Modificarile fiziopatologice ale pacientilor cu antigen HLA-
B27 fard spondilitd sunt identice cu ale pacientilor cu
spondilita.

Tabelul 3

Afectarea aortica
Afectarea aparatului valvular

- insuficienta aortica
- endocardita infectioasa
subacuta

Aortita ascendenti

Afectarea tesutului

excitoconductor - bloc AV grad I,

bloc AV complet
Afectarea miocardica
Cardita activi — cardiomiopatie
Insuficienta mitrala
Prolaps de valvd mitrala
Manifestiri rare
Pericardita
Cord pulmonar
Sindrom de arc aortic

AFECTAREA AORTICA

Aorta suferd modificiri inflamatorii parcelare la nivelul
tuturor invelisurilor, fiind afectati in special aorta ascendenti
aproape de inel. In medie au loc modificiri degenerative ale
fibrelor elastice si musculare cu evolutie spre fibrozi
cicatriceald. Modificarile cicatriceale ale adventicei se extind
la endocardul subiacent, la baza foitei anterioare a valvei
mitrale si la partea superioard a septului interventricular. In
evolufie se produce o dilatare a sinusului Valsalva, fira
formare franca de anevrism si se dilatd radicina aortei.

Aparatul valvular aortic se modifici prin dilatarea inelului
aoric, cuspele se ingroasa bazal, se scurteazi, se deplaseazi
caudal, pot prolaba in ventricolul sting, uneori distorsionand
orificiul coronarelor. Rezultatul acestor modificiri este
regurgitarea aortica si in general nu are semnificatie
hemodinamica. Dacd regurgitarea este acutd, bruscd sau
severd, cu alterare a functiei ventriculare pani la insuficienti
cardiacd, atunci se impune protezarea valvulari. Foarte rar
se complica cu endocarditd infectioasa subacuti.

Ocazional se poate asocia regurgitare mitrald prin
prolapsul foitei anterioare antrenat de modificirile fibrotice
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extensive aortice, sau generati de dilatarea ventriculului stang
prin insuficienta aortica.

AFECTAREA TESUTULUI
EXCITOCONDUCTOR

Este determinati de extensia fibrozei la septul
interventricular, distrugerea fascicolului Hiss si a portiunii
proximale a celor doud ramuri generand diferite grade de
bloc:de la bloc AV grad I la bloc AV complet cu sincope, care
necesitd implantare de pacemaker. Studiile electrofiziologice
au aratat ci blocul se produce cel mai des la nivelul nodului
atriventricular si nu la nivel fascicular. Tulburarile de
conducere pot fi si intermitente, asimptomatice sau se pot
rezolva spontan. Se speculeaza ca nu numai fibroza afecteaza
tesutul de conducere ci contribuie §i infiltratul inflamator, de
aceea inaintea implantirii de pacemaker se sugereaza
folosirea unei medicatii antiinflamatorii agresive.

Susceptibilitatea geneticd la inflamatie a nodului
atrioventricular a fost sugerati si de relativ frecventa asociere
a HLA-B27 la adulti ce necesitd pacemaker permanent fard
sd aibd toti manifestiri evidente de boald reumatica asociata.
Deasemenea s-a observat ci si fibrilatia atriald este mai
frecventd la purtitorii de HLA-B27.

AFECTAREA MIOCARDICA

Miocardul este afectat nespecific prin fibroza si infiltrat
inflamator limfocitar perivascular. Cardita activa aparuta
inaintea insuficientei aortice poate evolua spre cardiomiopatie
in formele severe de boald, aceastd situatie fiind totusi
exceptionald. Disfunctia ventriculara stanga este semnificativa
la sub 1% din pacienti. Sreeningul ecografic al pacientilor
asimptomatici a detectat la 57 % din pacienti disfunctie de
ventricul stang, probabil prin exces de tesut conjunctiv in
miocard.

AFECTARI RARE

Pericardul nu este afectat predominant. Exceptional in
episoade severe de boald pot apare durere toracica si frecatura
pericardica.

ARTRITELE REACTIVE

Artritele reactive apar in general dupi o infectie in special
enterald sau genitald, mai ales la indivizi cu antigen HLA -
B27 prezent. Acestea includ §i sindromul Reiter caracterizat
de triada:artritd, uretritd, conjunctiviti. Diagnosticul este clinic
neexistand teste specifice de laborator. Manifestarile cardiace
pot apare in stadiul acut al bolii i dispar rapid. Acestea
constau in pericarditd acutd, ceva mai frecvent ca in spondilita,
foarte rar si tardiv aortitd si regurgitare aorticd, ingustarea
ostiilor coronare cu anginid pectorala. Tulburarile de
conducere pot fi o manifestare precoce si se intilnesc la
aproximativ un sfert din pacienti. Insuficienta cardiaca si
blogul atrioventricular complet sunt complicatii rare.

In artrita psoriazica se intilneste destul de frecvent
prolapsul de valvd mitrald. Rar existid aortita izolatd ce
genereza insuficienta aorticd ce necesitd protezare.

La tratamentul bolii de fond se asociaza tratamentul
conventional al fiecdrei afectiri in parte.

VASCULITELE

Vasculitele sunt stiri clinicopatologice caracterizate de
afectarea vaselor sangvine prin proces inflamator si
compromiterea lumenului vascular, avand ca rezultat ischemia
teritoriului irigat de acel vas.

Vasculita poate fi primard, singura manifestare de boala,
sau secundarid, adicd apare in cadrul altei boli.

Sindroamele vasculitice par a fi mediate, cel putin in
parte, de mecanisme imunopatogene, nefiind exclus ca aceste
modificari imune sa fie epifenomene.

Unul dintre mecanismele patogene acceptate este
depunerea sau formarea in situ de complexe imune in
peretele vascular, rolul lor cauzal nefiind pe deplin stabilit.
Antigenul din complexele imune este rareori identificat. Exista
0 asociere cunoscutd intre poliarterita nodoasa si prezenta
antigenului HBs.

Pentru ci nu au etiologii certe, clasificirile vasculitelor
sunt in functie de afectarea histopatologica sau marimea
vasului afectat.

Biopsia vasului afectat este utild in diagnostic, ca dealtfel
si angiografia.

POLIARTERITA NODOASA

Descrisd incd din 1886 de Kussmaul gi Maier, este o
vasculitd necrozanti a arterelor musculare mici si medii cu
afectare caracteristici a arterelor renale si viscerale exceptind
plamanul.

Afectarea este segmentard, localizatd in special la nivelul
bifurcatiilor vaselor, putindu-se extinde circumferential si la
venele adiacente, rar la arteriole si venule.

Modificirile histopatologice din stadiul acut constau din
infiltrat inflamator cu pelimorfonucleare initial in medie si
care se extinde la adventice, intima si perivascular
determinand proliferare intimald si degenerarea peretelui
vascular.

Stadiul subacut se caracterizeaza prin infiltrat cu
mononucleare si aparitia necrozei fibrinoide.

Pe linga compromiterea lumenului vascular apar
tromboze, infarcte ale tesutului adiacent si uneori hemoragii.

In stadiul cronic, pe misura vindecirii, segmentul implicat
suferd fibroza perivasculard, depunere de colagen cu
ingustare suplimentard a vasului iar prin afectarea membranei
elastice interne, in tot acest context pot apare dilatatii
anevrismale care sunt caracteristice poliarteritei nodoase.

Incidenta afectirii cardiace este greu de stabilit din cauza
incadrarii dificile a vasculitelor.

MIOCARDUL este afectat ca urmare a afectirii vaselor
mici subepicardice si mai putin intramurale, ischemia
determinati nefiind insotitd in general de durere toracica.

Infarcte miocardice mari s-au inregistrat la 11 % din
pacienti.

La nivelul vaselor din miocard au fost observate si
anevrisme. Afectarea vaselor cardiace a fost moderatd
comparativ cu alte organe.

In evolutie apare fibrozd miocardicd parcelara, dilatatie
ventriculard cu insuficientd cardiacd congestiva la care
contribuie si hipertensiunea arteriald secundara afectarii
renale.

PERICARDUL nu este afectat caracteristic in poliarterita
nodoasi. Afectarea pericardicd, in special cand este
simptomaticd, se asociaza cu pleurita.
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Pericardita a fost raportata in unele publicatii la 19% din
bolnavi, dar toti aveau si afectare renala.

Hemopericardul, prin ruptura anevrismelor de coronare
se poate complica cu tamponad3 cardiaci si deces.

La acesti bolnavi pot apare aritmii in general
supraventriculare ca de exemplu fibrilatia atriald sau flutterul
atrial.

AFECTAREA VALVULARA este in general secundari
ischemiei de pilier.

In trecut afectarea cardiaci era cauza principald de deces,
dar in prezent tratamentul bolii si al complicatiilor sale
(hipertensiune arteriald, insuficientd renald, insuficienta
cardiacd) au contribuit la cregterea supravietuirii.

Se estimeazi ca cei netratati supravietuiesc in jur de 15%
la 5 ani, iar cei tratati 40%.

SINDROMUL CHURG-STRAUSS

in 1951 Churg si Strauss au descris o vasculiti
granulomatoas3 ce afecteazd multiple organe si sisteme,
caracteristicd fiind afectarea pulmonarad. Acest sindrom se
caracterizeaza prin asocierea:astm bronsic sever, eozinofilie
periferica si pANCA.

Se deosebeste de poliarterita nodoasa prin faptul ci este
o vasculitid ce afecteaza mai multe tipuri de vase de diferite
dimensiuni (inclusiv vene, venule, capilare);prin prezenta
granuloamelor formate din celule epiteloide si celule gigante
cu localizare intra §i extravasculard, precum si prin infiltrate
tisulare bogate in eozinofile.

Tabloul clinic este dominat de astmul sever care nu
raspunde la tratamentul standard.

Afectarea cardiacd cu manifestare clinici se intilneste la
aproximativ o treime din pacienti, la necropsie se giseste
afectare cardiaci la 62 % din cazurile studiate si se apreciaza
cé este cauzi de deces la 23 % din pacienti.

ARECTAREA PERICARDICA consti in pericarditd acuti,
revirsat pericardic cronic si uneori tamponada cardiaca.

AFECTAREA MIOCARDICA se poate exprima prin
miocarditd eozinofilici, endomiocardofibrozi cu cardio-
miopatie restrictivi. Endomiocardobiopsia poate eventual
ghida terapia, evidentiind gradul inflamatiei si fibrozei.

AFECTAREA CORONARIANA poate fi coronaritd in
cadrul vasculitei sistemice sau arteritd coronari eozinofilica
izolata.

Complicatiile constau in tulburari de ritm, insuficienta
cardiacd, infarct miocardic.

GRANULOMATOZA WEGENER

Granulomatoza Wegener este o entitate clinicopatologica
distinctd caracterizatd prin vasculitdi granulomatoasd ce
afecteazd caracteristic rinichiul (glomerulonefritd) si caile
respiratorii superioare si inferioare.

Diagnosticul de certitudine este histopatologic: vasculitd
necrozantd a arterelor mici, venelor ;granuloame intra sau
extravasculare si este intirit de prezenta in ser a cANCA.

Tabloul clinic este dominat de afectarea renald, care
dicteaza prognosticul bolii, dar si de afectarea pulmonara.

Diagnosticul clar de boald prin detectarea precoce a
cANCA i tratamentul imunosupresor au ficut ca afectarea
cardiacd sa fie rara.

PERICARDITA este rard (6% din pacienti) si rar necesita
pericardiocentezd sau pericardectomie. Pericardita
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constrictivd este citati in literaturd dar este extrem de rard.

ARTERITA TAKAYASU

Este o boali cronici inflamatorie de etiologie necunoscuti
ce afecteazd aorta si ramurile ei principale.

In stadiul precoce inflamatia activdi granulomatoasa
altereazd media si adventicea i progreseaza variabil spre
hiperplazie intimali, degenerarea mediei, fibroza adventiceala
cu evolutie spre stenozd a arterelor medii §i mari. Sunt
afectate in special arcul aortic si ramurile sale, generand aga
numitul sindrom de arc aortic.

Supozitia diagnostici pe baza examenului clinic poate fi
demonstrati angiografic. La arteriografie suprafata intimala
apare neregulatd, se eviden{izz7 stenozele aortei si ramurilor,
dilatatii poststenotice, anevrisme aortice si arteriale, uneori
ocluzie vasculara completa.

Ueno si colaboratorii au propus urmitoarea clasificare:
tipul I =afectarea arcului aortic §i a ramurilor lui; tipul II =
afectarea aortei toracoabdominale si a ramurilor, in special
arterele renale; tipul Il = asocierea tipului I cu II si eventual
un tip IV care presupune afectarea arterei pulmonare.

Boala afectezi in principal sexul feminin (8:1) la o varsta
tandrd (sub 40 de ani). In momentul diagnosticului cca 90%
din cazuri sunt in faza "sclerotica”cu simptome de insuficienta
vasculard in special la membrele superioare: puls absent sau
diminuat la brate, tensiunea crescuti la membrele inferioare
(,coarctatie inversati”), sufluri arteriale, diverse manifestari
ischemice in functie de teritoriul afectat: sincopd ortostatica,
retinopatie, angor abdominal. Hipertensiunea arteriald, greu
de depistat din cauza pulsului slab la brate, poate avea
urmitoarele mecanisme: stenoza arterei renale, coarctatie
de aortd dobanditd, distensibilitate scdzutd a aortei,
reactivitate scizutd la baroreceptori.

AFECTAREA CARDIACA consti in regurgitare aorticd
secundari dilatirii rddicinii aortei, ingustarea ostiilor
coronare secundar aortitei cronice cu angind pectorald sau
ischemie silentioasd EKG, infarct miocardic acut, insuficienta
cardiacd secundard hipertensiunii arteriale sau rar prin
insuficientd aortica.

Insuficienta cardiaca congestiva si accidentul vascular
cerebral sunt cauze frecvente de deces.

Tratamentul fazei acute se face cu glucocorticoizi in doze
mari asociati eventual cu imunosupresoare, obtinandu-se
ameliorare cu succes a simptomatologiei, farda a se putea
spune in ce mdsurd ar putea preveni complicatiile si ar lungi
viata. ”

Indicatiile chirurgicale’nu sunt bine stabilite pentru cé
boala este difuzi, necesitind bypassuri si reconstructii de
segmente multiple. Tratamentul chirurgical se incearcd in
general dupa trecerea stadiului inflamator pentru evitarea
riscului de reocluzie, iar dacd este obligatoriu in faza activa
trebuie urmat de tratament cu glucocoricoizi.

Angioplastia transluminald percutand ofera o alternativa
promititoare. S-a incercat cu succes angioplastia arterelor
renale pentru corectia hipertensiunii arteriale.

ARTERITA CU CELULE GIGANTE

Arterita cu celule gigante este o vasculiti relativ frecventa
la varstnici.

Leziunea caracteristica este inflamatia granulomatoasa a
mediei arterelor mari si medii localizatd cu predilectie pe
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ramurile aortei proximale ce irigd capul, gitul §i bratele.

AFECTAREA AORTEI si ramurilor mari coexistd cu
afectarea clasici a arterei temporale.

Ingustarea sau ocluzia lumenului aortic sunt rare in
arterita cu celule gigante. Slibirea peretelui vascular prin
proces inflamator poate da nastere la anevrisme aortice. Se
mai pot intalni dilatarea inelului aortic si insuficientd aortica.
Au fost comunicate morti subite prin disectie de aorti.

Sindromul de arc aortic prin ingustarea sau ocluzia
ramurilor aortei toracice genereazi simptome similare celor
intalnite in arterita Takayasu:diminuarea pulsului si a tensiunii
arteriale la extremititile superioare, claudicatie, fenomen
Raynaud, accidente vasculare cerebrale tranzitorii, ischemie
coronariand, angor abdominal. Trebuie amintit ci afectarea
arterelor renale nu se intalneste aproape deloc.

Abordarea terapeuticd constd in administrare de
glucocorticoizi in incercarea de a opri progresia bolii si
eventul de a determina regresia ei. De multe ori se obtine
remisiune clinicd. Tratamentul chirurgical este preferat atunci
cand este cazul, in momentul in care boala este inactivi,
Aproximativ 40% din pacientii cu anevrism de aorti toracica
necesitd interventie chirurgicala.

SINDROMUL BEHCET

Sindromul Behcet este o entitate clinicopatologica
caracterizatd prin episoade recurente de ulceratii orale si
genitale, iritd si leziuni cutanate.

Manifestarile cardiace clasice sunt:ocluzia arterei
subclavii, anevrisme de arterd carotidd comuni, sindrom de
arc aortic, anevrisme de aortd abdominal.

AORTITA difuzi cu dilatatie de aortd proximald poate
genera insuficientd aortica severd ce necesitd protezare, La
nivelul peretelui aortic se produce o endarteriti obliteranti
in timp ce cuspele valvei riman normale.

ALTE MANIFESTARI CARDIACE a ciror incidenta este
neclard sunt: pericardita, miocardita, afectarea tesutului
excitoconductor cu tulburdri de conducere, formarea
spontana de anevrisme arteriale care se pot rupe sau favoriza
infarctul de miocard. Mai sunt citate insuficienta mitrald,
endomiocardofibroza de cord drept.

SINDROMUL COGAN

Este o afectiune rard manifestati prin:keratita interstitiala,
surditate, tinitus, vertij.

Regurgitarea aorticd este afectarea cardiacd cea mai
severd care se poate intilni. Aortita sau valvulita sunt rare,
intilnindu-se la pani la 10% din pacienti. Extrem de rar se
asociazi cu infarct miocardic.

POLICONDRITA RECURENTA

in aceasti boali pot fi afectate si structurile
noncartilaginoase, bogate in mucopolizaharide, cum ar fi
sclera, aorta.

La nivelul aortei se produce o pierdere de tesut elastic
cu pierderea rolului structural de suport, cu dilatare
anevrismald si dilatarea inelului aortic cu regurgitare
secundard ce poate fi progresiva necesitind protezare.

Alte afectiiri ar putea fi:inflamatia necrozanti a valvelor,
degenerarea mixomatoasi a valvei mitrale, vasculita coronard,
ischemia miocardicd, pericardita, miocardita, blocul
atrioventricular complet.

Tratamentul trebuie si fie agresiv dacid se suspecteaza
afectarea cardiac §i constd in administrarea de corticosteroizi
si / sau imunosupresoare.

BOALA KAWASARKY

Boala Kawasaky este o boald acuti, febrild, multisistemica
a copiilor. Se caracterizeazi prin lipsa de rispuns la antibiotice,
adeniti cervicald nesupurativa si modificari de tegumente si
mucoase. Desi in general este benignd si autolimitantd, se
poate asocia cu anevrisme ale arterelor coronare la
aproximativ un sfert din cazuri. Unele anevrisme coronare
produc stenoze sau leziuni ocluzive ce pot determina infarct
miocardic sau moarte subitd. Studii angiografice au aratat ca
anevrismele peste 8 mm nu regreseazi si au risc mare de
complicatii, spre deosebire de anevrismele mai mici care au
un prognostic mai bun. Aceastd complicatie apare in general
in saptimanile 3-4 de boald, in convalescenti.

Vasculita coronard s-a constatat la necropsie la toate
cazurile studiate. S-a constatat o proliferare intimala tipica si
infiltrarea peretelui vascular cu mononucleare.

Alte manifestiri sunt:pericardita, miocardita, ischemia si
infarctul miocardic, cardiomegalia cu insuficientd cardiaca.

Tratamentul precoce cu gamaglobulini si aspirina a scazut
prevalenta modificarilor coronariene.
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