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Il	  cuore	  nelle	  mala=e	  reumatologiche	  e	  
mala=e	  autoimmuni	  

•  Le	  mala=e	  reumatologiche	  e	  autoimmuni	  sono	  
frequentemente	  associate	  ad	  interessamento	  cardiaco	  

•  Quadri	  clinici	  diversi{	  	  

•  Alta	  incidenza	  di	  even/	  coronarici	  e	  cardiovascolari	  
acuto	  in	  sogge=	  giovani	  

•  Alta	  mortalità	  dovuta	  all’interessamento	  

cardiovascolare	  
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Valvolare 

Coronarico 
Vascolare 

 



Il	  cuore	  nelle	  mala=e	  reumatologiche	  e	  mala=e	  
autoimmuni	  

•  Vasculi/	  

•  Mala=a	  di	  Kawasaki	  

•  Arterite	  a	  cellule	  gigan/	  

•  Aor/te	  di	  Takaitsu	  

•  Churg-‐Strauss	  Syndrome	  	  

•  Polyarteri/s	  Nodosa	  

•  Artrite	  reumatoide	  

•  Spondiloartropa/e	  HLA-‐B27-‐Associate(panarterite	  nodosa,Artrite	  psoriasica)	  

•  Lupus	  Sistemico	  	  Erithematoso	  

•  Sindrome	  da	  an/corpi	  an/fosfolipidi	  	  

•  Sclerodermia	  (	  Sclerosi	  sistemica)	  

•  Polimiosi/	  e	  Dermatomiosi/	  



Il	  cuore	  nelle	  mala=e	  reumatologiche	  e	  
mala=e	  autoimmuni 



Ecocardiogramma	  

•  Valutazione	  ogge=va	  della	  funzione	  cardiaca	  
–  Disfunzione	  sistolica	  
–  Disfunzione	  diastolica	  
–  Disfunzione	  sisto-‐diastolica	  

•  Grado	  di	  severità	  
–  Diametri	  e	  volumi	  ventricolari	  
–  Facc	  e	  FE	  ventricolari,dP/dT	  
–  Pressioni	  atriali,	  PAP,	  PC	  

•  Patologia	  valvolare	  
–  En/ta’	  rigurgito	  mitralico	  
–  Presenza	  noduli	  e	  vegetazioni	  
–  Alterazioni	  morfologiche	  (prolasso)	  

•  Valutazione	  funzione	  ventricolare	  destra	  
	  	  	  	  	  significato	  prognos/co	  sfavorevole	  

–  Diametro	  >	  2,5	  cm	  
–  Rapporto	  area	  VD/	  Area	  VS	  (>	  0,5)	  
–  FE	  <	  25%	  

•  Interessamento	  pericardio	  
–  Patologia	  del	  pericardio/c.restri=va)	  

•  Interessamento	  coronarico/microcircolo	  
–  ECO	  dobutamina	  
–  ECO	  dipiridamolo	  
–  Eco	  adenosina	  

Esame	  ecocardiografico	  da	  eseguirsi	  	  al	  momento	  della	  diagnosi	  di	  mala=a	  anche	  in	  
pazien/	  asintoma/ci	  

In	  assenza	  di	  alterazioni	  controllo	  annuale	  e	  successivamente	  ogni	  2	  anni	  
In	  caso	  di	  sintomi	  nuovo	  controllo	  



L’ecocardiografia nel versamento pericardico 

Valutazione	  di	  rou/ne	  in	  paziente	  	  35	  aai	  con	  LES,	  da	  
alcuni	  mesi	  dispnea	  e	  dolore	  toracico	  a/pico	  



Pericardio 



Valutazione versamento pericardico 

•  Entità del versamento: 
•  valutazione quantitativa→sottrazione del volume del 

cuore da quello del sacco pericardico calcolati con la 
formula dell’ellisoide di rotazione (πx4/3xL/2xD1/2xD2/2) 

•  Valutazione semiquantitativa:misurazione spessore 
massimo del versamento in diastole (indicara la 
proiezione e il decubito paz) 
–  Lieve: scollamento<10 mm 
–  Moderato:scolamento >10mm< 20mm 
–  Severo:scollamento >20 mm VD 
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Pericardite	  Costri=va	  

C.L. a 72 
	  	  INSPIRAZIONE	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Calo	  INSP	  del	  Flusso	  Mitralico	  	  



Evoluzione	  verso	  la	  costri=va	  



Il	  cuore	  nelle	  mala=e	  reumatologiche	  e	  mala=e	  
autoimmuni 

•  Donna	  di	  42	  aa	  
•  Asma	  bronchiale,	  riferita	  allergia	  ASA	  e	  penicillina	  
•  Due	  gg	  prima	  del	  ricovero	  dolore	  costri=vo	  
restrosternale	  irradiato	  al	  braccio	  sinistro,	  con	  
sudorazione	  algida	  durato	  30’.	  Nuovo	  episodio	  dopo	  
24	  ore	  

•  ECG	  in	  PS	  non	  diagnos/co	  I	  troponina	  debolmente	  
posi/va	  	  

•  Ricovero	  in	  cardiologia	  per	  SCA	  	  



Dopo	  2	  ore	  ingresso	  in	  reparto	  
urante	  il	  ricovero	  nuovo	  episodio	  di	  dolore	  

ST	  sopralivellato	  



Il	  cuore	  nelle	  mala=e	  reumatologiche	  e	  mala=e	  
autoimmuni 



Coronarografia d’urgenza 
coronarie normali 

Il	  cuore	  nelle	  mala=e	  reumatologiche	  	  
e	  mala=e	  autoimmuni 

Proiezione	  Laterale	  Proiezione	  AP	  cr	  



Il	  cuore	  nelle	  mala=e	  reumatologiche	  e	  	  
mala=e	  autoimmuni 

•  In	  sala	  di	  emodinamica	  quadro	  di	  shock	  cardiogeno	  
•  Contropulsazione	  e	  cor/costeroidi	  e.v.	  
•  Trasferimento	  in	  Cardiochirurgia	  per	  assistenza	  meccanica	  
•  Stabilizzazione	  quadro	  clinico	  con	  ammine	  e	  cor/costeroidi	  
•  Biopsia	  miocardica:	  miocardite	  con	  infiltra/	  eosinofili	  in	  

assenza	  genoma	  virale	  alla	  PCR	  
•  Ipereosinofilia	  agli	  esami	  ema/ci,	  an/corpi	  pANCA,cANCA	  

posi/vi,	  diagnosi	  è	  CHURG-‐STRAUSS	  Syndrome	  
•  Recupero	  funzione	  cardiaca	  



Storia	  clinica	  

•  Paziente	  di	  66	  aa	  affe$o	  da	  artrite	  reumatoide,	  ipertensione	  
arteriosa,	  ipercolesterolemia	  	  

•  Riferisce	  la	  comparsa	  da	  qualche	  gg	  di	  	  malessere	  generale	  
associato	  a	  nausea,	  vomito,	  e	  diarrea,	  segui/	  nei	  giorni	  
successivi	  da	  dispnea	  per	  sforzi	  lievi	  e	  marcata	  astenia	  con	  
riscontro	  di	  bassi	  valori	  della	  pressione	  arteriosa.	  	  

•  All’ECG	  onde	  Q	  in	  sede	  inferiore	  .	  Troponina	  nega/va	  



Storia	  clinica	  



Coronaria	  destra	  

coronarografia	   PTCA	  



Storia	  clinica	  

•  Dimesso	  con	  BB,	  ace-‐inibitori,sta/na,	  Doppia	  
an/aggregazione	  

•  Dopo	  2	  mesi	  arriva	  al	  nostro	  PS	  per	  angor	  
insorto	  da	  circa	  1	  ora	  ,	  all’ecg	  evidenza	  di	  
sopralivellamento	  del	  tra$o	  ST	  in	  sede	  
inferiore.	  	  

•  Il	  paziente	  viene	  pertanto	  trasferito	  in	  
emodinamica	  per	  eseguire	  	  coronarografia	  
urgente	  



Coronaria	  destra	  dopo	  2	  mesi	  

coronarografia	   PTCA	  



Coronaria	  sinistra	  

I	  ricovero	   Dopo	  2	  mesi	  



Artrite	  reumatoide	  

•  Colpisce	  0.5-‐1%	  della	  popolazione	  adulta	  
(rapporto	  donna/uomo)	  2-‐3:1	  

•  Eziologia	  mul/fa$oriale	  	  
•  Infiammazione	  cronica	  del	  tessuto	  sinoviale,	  
interessamento	  sistemico	  	  

•  Alta	  morbilità	  e	  mortalità	  per	  mala=e	  
cardiovascolari	  (35-‐50%	  mortalità)	  



Artrite	  reumatoide	  

•  Spesso	  l’interessamento	  cardiovascolare	  è	  
silente	  

•  Alta	  incidenza	  di	  insufficienza	  cardiaca	  e	  even/	  
cerebrovascolari	  

•  Rischio	  di	  IMA	  	  doppio	  rispe$o	  alla	  popolazione	  
normale	  

•  Rischio	  rela/vo	  	  di	  even/	  cardiovascolari	  3.96	  
(3.17	  corre$o	  per	  i	  fa$ori	  di	  rischio	  tradizionali)	  



Explaining How “High-Grade” Systemic Inflammation 
Accelerates Vascular Risk in Rheumatoid Arthritis 

 Sattar N.Circulation. 2003;108:2957-2963 

 



Explaining	  How	  “High-‐Grade” Systemic	  InflammaEon	  
Accelerates	  Vascular	  Risk	  in	  Rheumatoid	  ArthriEs	  

	  

[CRP]	  
	  
50	  mg/l	  

	  
	  
	  6	  mg/l	  

	  
	  
Time	  

	  
	  
Upper	  end	  of	  “normal”	  range	  

High	  sensiEvity	  range:	  CHD	  risk	  doubles	  in	  	  
General	  poppulaEon	  with	  CRP	  rising	  from	  	  

<1	  mg/l	  to	  >3	  mg/l	  

	  
	  
Typical	  profile	  in	  RA	  paEent	  

SaVar	  N.CirculaEon.	  2003;108:2957-‐2963	  

	  



Artrite	  reumatoide	  e	  CVD	  

•  Pazien/	  ad	  alto	  rischio	  per	  CVD	  
•  Ruolo	  centrale	  dell’infiammazione	  	  sistemica	  
nell’accelerare	  l’aterogenesi	  (molecole	  
infaimmatorie,omocisteina)	  

•  Ruolo	  sinergico	  con	  i	  fa$ori	  di	  rischio	  tradizionali	  
•  Screenning	  e	  tra$amento	  dei	  fa$ori	  di	  rischio	  

•  U/le	  adeguata	  terapia	  an/infiammatoria	  

•  U/lizzo	  di	  Farmaci	  cardioprote$ori	  anche	  per	  i	  loro	  effe=	  
an/infiammatori	  (sta/ne,ACE	  inibitori)	  



Cuore	  e	  Sclerodermia	  

•  Mala=a	  cronica	  del	  conne=vo	  ad	  eziologia	  
sconosciuta	  	  

•  Cara$erizzata	  da	  fibrosi	  cutanea	  e	  viscerale	  
•  Disfunzione	  arteriolare	  e	  capillare	  con	  conseguen/	  
lesioni	  ischemiche	  dei	  tessu/.	  

•  Circa	  l’80%	  dei	  pazien/	  presenta	  un	  interessamento	  
cardiaco.	  

•  Spesso	  l’interessamento	  cardiaco	  è	  asintoma/co	  
•  Si	  associa	  ad	  alta	  mortalità	  



Sclerodermia	  e	  riserva	  coronarica	  
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Nitenberg,	  et	  al.Am	  Heart	  J	  112:309,	  1986	  



Il	  cuore	  nelle	  mala=e	  reumatologiche	  
	  e	  mala=e	  autoimmuni 

Vacca A, Montisci R Ann Rheum Dis 2006 

 



Control Group patient CFVR =3.55 

SSc patient CFR = 2.0 
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	  Alterazioni	  del	  microcircolo	  e	  SSC	  

•  Alterazioni	  funzionali	  
–  spasmo	  intermi$ente	  del	  microcircolo	  (Fenomeno	  di	  

“Raynaud	  intramiocardico”	  
– Aumento	  livello	  di	  endoteline	  plasma/co	  

•  Alterazioni	  anatomiche	  
–  ipertrofia	  concentrica	  delle	  piccole	  arterie	  
(Ni$emberg)	  

–  proliferazione	  in/male,	  iperplasia	  in/ma,	  fibrosi	  



Coronary flow reserve in patients with systemic sclerosis 
and without evidence of heart disease 
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Systemic sclerosis 

Montisci R et al, Ann Rheum Dis 2003 
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Apical	  hypokinesia	  

Evalua/on	  of	  cardiac	  func/onal	  abnormali/es	  in	  SSc	  by	  DSE:	  	  
a	  myocardial	  echostress	  scleroderma	  pa$ern	  

Vacca	  A,	  MonEsci	  R,	  Ann	  Rheum	  Dis	  2006	  
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Vacca A, Ann Rheum Dis 2006 



Evalua/on	  of	  the	  effect	  of	  nifedipine	  upon	  
myocardial	  perfusion	  and	  contrac/lity	  using	  cardiac	  

MRI	  and	  /ssue	  Doppler	  
	  echocardiography	  in	  SSc	   Vignaux,	  Ann	  Rheum	  Dis	  2005;	  

	  

	  



Myocardial contractility is early affected in 
systemic sclerosis: A Tissue Doppler 

echocardiography study 
 

Meune,EJ Echocard 2005 
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Pattern and Distribution of Myocardial Fibrosis in 
Systemic Sclerosis 

 Tzelepis, ARTHRITIS & RHEUMATISM 2007 

 

 



Prognos/c	  impact	  of	  coronary	  microcircula/on	  	  
abnormali/es	  in	  systemic	  sclerosis:	  a	  prospec/ve	  	  
study	  to	  evaluate	  the	  role	  of	  non-‐invasive	  tests	  	  

	  Vacca	  ,	  Mon/sci	  et	  al.	  Arthri/s	  Research	  &	  Therapy	  2013	  	  



Bosentan	  therapy	  of	  pulmonary	  arterial	  hypertension	  in	  
connec/ve	  /ssue	  diseases	  

	  
	  

Cozzi	  F,	  MonEsci	  R.	  et	  al,	  Eur	  J	  Clin	  Invest	  2006;	  
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Bosentan	  therapy	  of	  pulmonary	  arterial	  hypertension	  in	  
connec/ve	  /ssue	  diseases	  

	  
	  

Cozzi	  	  F,	  Mon/sci	  R	  et	  al,	  Eur	  J	  Clin	  Invest	  2006;	  
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Cuore	  e	  SSc	  

• Spesso	  asintoma/co	  ma	  associato	  ad	  	  
	  	  	  alta	  mortalità	  
• Sintomi	  dello	  scompenso	  conges/zio	  cronico,	  angina,	  
infarto	  e	  morte	  improvvisa	  

• Necessità	  di	  un	  marker	  di	  compromissione	  precoce	  
• U/li	  Farmaci	  con	  effe$o	  sul	  microcircolo	  coronarico	  
(calcioantagonis/,Propionilcarni/na,An/endoteline?)	  

• Tra$are	  precocemente	  l’	  ipertensione	  polmonare	  
(Bosentan)	  



Conclusioni	  

•  L’interessamento	  cardiaco	  è	  molto	  frequente	  
• Grande	  varietà	  di	  complicanze	  cardiovasciolari	  (vascolari,	  
valvole,	  miocardio,	  pericardio,	  tessuto	  di	  conduzione)	  

• Spesso	  silente,	  ma	  indice	  prognos/co	  nega/vo	  	  



Conclusioni	  

• Necessaria	  stre$a	  collaborazione	  	  tra	  cardiologi	  e	  
reumatologo	  

• Riconoscimento	  precoce	  e	  tra$amento	  intensivo	  dei	  
fa$ori	  di	  riscio	  CV	  (a$enta	  anamnesi	  in	  teremini	  
reumatologici	  spt	  in	  giovani	  con	  problemi	  
cardiovascolari	  

• Tra$amento	  intensivo	  della	  mala=e	  reumatologica	  



fine 



Il	  cuore	  nelle	  mala=e	  del	  conne=vo	  
	  e	  mala=e	  autoimmuni 

✦ Paziente di sesso maschile 38 aa 
✦  Fumatore 
✦ Dolore improvviso oppressivo retrosternale irradiato 

al collo e posteriormente insorto durante sforzo fisico 
✦ ECG ST lievemente sottolivellato con T negative in 

sede inferiore e laterale 



Il	  cuore	  nelle	  mala=e	  del	  conne=vo	  
	  e	  mala=e	  autoimmuni 

Troponina negativa 



Il	  cuore	  nelle	  malaee	  del	  conneevo	  
	  e	  malaee	  autoimmuni 



Il	  cuore	  nelle	  mala=e	  del	  conne=vo	  
	  e	  mala=e	  autoimmuni 

✦  Trasferito in urgenza in cardiochirurgia 
✦ Riscontro di aorta bicuspide in Marfan 
✦  Intervento di Bental 
✦ Asintomatico a 10 anni di follow-up 



ESC	  Guidelines	  for	  the	  management	  	  
of	  grown-‐up	  congenital	  heart	  disease	  	  

(new	  version	  2010)	  	  
	   EHJ	  2010	  




