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Zespot Raynauda w chorobach neurologicznych

Raynaud’s phenomenon (syndrome) in neurological disorders
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STRESZCZENIE

Zespot Raynauda (ZR) jest zaburzeniem naczynioruchowym,
charakteryzujacym sie nagtym, dobrze odgraniczonym zbled-
nieciem, nastepnie zasinieniem i zaczerwienieniem palcéw
rak, stop, rzadziej nosa oraz matzowin usznych, ktéremu
towarzyszy zdretwienie i bol. Moze wystepowac w postaci
pierwotnej (choroba Raynauda) lub wtérnej, w przebiegu
innych choréb (zespét Raynauda). ZR towarzyszy najcze-
$ciej chorobom tkanki facznej, ale nierzadko jest spotykany
w schorzeniach neurologicznych. Nigdy jednak nie jest
objawem dominujacym. Moze by¢ pierwszym objawem
i poprzedzac wystapienie petnoobjawowej choroby (zespot
Sneddona, zanik wielouktadowy, zapalenie wielomiesniowe)
lub wystepowac w catym czasie trwania choroby (migrena).
Zazwyczaj pojawia sie w dtuzej trwajacych procesach cho-
robowych (jamistos¢ rdzenia, stwardnienie rozsiane, zespot
cie$ni nadgarstka, zespdt otworu gérnego klatki piersiowej).
Obraz jest charakterystyczny, a rozpoznanie mozna postawi¢
na podstawie dobrze zebranego wywiadu. Postepowanie te-
rapeutyczne w zespole Raynauda polega na leczeniu choroby
podstawowej oraz objawoéw skurczu naczyn. Leczenie opera-
cyjne stosowane jest rzadko i zalecane jedynie w przypadku
zmian troficznych oraz znacznego zaawansowania objawow.
Stowa kluczowe: zesp6t Raynauda, choroby neurologiczne,
wystepowanie, leczenie

ABSTRACT

Raynaud’s phenomenon is a vasospastic disorder
characterized by sudden, well distinguishable pallor and
subsequently cyanosis and redness of fingers, toes, less
frequently of nose and ears, accompanied by pain and
numbness. It may appear as standalone symptom (Raynaud'’s
disease) or in course of other disease as an accompanying
symptom (Raynaud’s syndrome). In most cases Raynaud'’s
phenomenon accompanies connective tissue disorders, but
it is also often seen during neurological illness. It is never,
however, a dominant symptom. It may be the first symptom
to appear and precedes full-blown disease (Sneddon’s
syndrome, multiple system atrophy, polymyositis) or it may
occur during the whole course of the disease (migraine). Itis
usually present during long-lasting diseases (syringomyelia,
multiple sclerosis, carpal tunnel syndrome, thoracic outlet
syndrome). The clinical picture is distinct and diagnosis can
be made on basis of a well-conducted assessment of medical
history. Management of Raynaud’s phenomenon includes
treatment of the primary disease as well as treatment of
vessel constriction. Surgical treatment is rarely advised and
then only in cases of trophic changes and severely advanced
symptoms.

Key words: Raynaud’s phenomenon, neurological disorders,
prevalence, treatment
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Objaw Raynauda

Objaw Raynauda (OR) zwany réwniez fenomenem
Raynauda, opisany po raz pierwszy w 1862 r. przez fran-
cuskiego lekarza Maurice Raynauda, spotykany jest do§¢
czesto w praktyce neurologicznej, nigdy nie jest jednak
objawem dominujacym [1, 2]. Charakteryzuje si¢ nagtym,
dobrze odgraniczonym zblednig¢ciem, a nastgpnie kolejno
zasinieniem i zaczerwienieniem palcdw rak, rzadziej
palcow stdp, nosa i matzowin usznych, powstajacym
w wyniku skurczu naczyn krwiono$nych (zbledniecie),
a nastepnie odtlenowania krwi zylnej (sinica) oraz na-
stepczego odczynowego przekrwienia (zaczerwienienie)
[1-3]. Objawom tym towarzysza parestezje, zaburzenia
czucia glebokiego i bél. Analogiczne uposledzenie gry
naczyniowej wykazano réwniez w narzadach wewnetrz-
nych - m.in. mieéniu sercowym, ptucach, przetyku [4-6].
Gléwnym czynnikiem wywotujagcym ww. zmiany jest
dzialanie niskiej temperatury, rzadziej silne emocje i stres
[2-4]. Czesto$¢ wystepowania objawu Raynauda w calej
populacji ocenia si¢ na 3-10%, za$ w krajach o chlodnym
klimacie na 22-30% [1, 2]. Czesto$¢ ta jest znamiennie
wyzsza w niektorych grupach zawodowych, np. u pra-
cownikoéw chlodni i 0séb obstugujacych urzadzenia
wibracyjne [1-4].

Objaw Raynauda moze wystepowaé w dwoch posta-
ciach klinicznych: choroba Raynauda (pierwotne zjawisko
Raynauda, idiopatyczny objaw Raynauda) i zesp6t Ray-
nauda (wtdrne zjawisko Raynauda). Choroba Raynauda
dotyczy najczesciej miodych kobiet, ma fagodny przebieg,
objawy sa symetryczne, czesto wspolistnieje z migrena,
nie daje powiklan w postaci zmian troficznych skory pal-
cow [1-4]. U czgéci pacjentdw z idiopatycznym objawem
Raynauda rozwija si¢ po kilku lub nawet kilkunastu latach
pelnoobjawowa choroba tkanki tacznej [7].

Zesp6l Raynauda (wtérne zjawisko Raynauda)
wystepuje w przebiegu innych schorzen (najczesciej
autoimmunologicznych), zaczyna sie¢ w 3-4 dekadzie
zycia, dotyczy poréwnywalnie czesto kobiet i mezczyzn,
z czgsta asymetrig objawdw 1 ma postepujacy przebieg
prowadzacy nierzadko do owrzodzen opuszkéw palcow,
a nawet ich martwicy [4-6].

Zespol Raynauda towarzyszy réznym schorzeniom:
chorobom tkanki tacznej (np. twardzina uktadowa, toczen
rumieniowaty ukladowy, mieszana choroba tkanki facz-
nej, reumatoidalne zapalenie stawow), chorobom naczyn
(np. miazdzyca, zwezenie tetnicy podobojczykowej, ol-
brzymiokomorkowe zapalenie tetnic, guzkowe zapalenie
tetnic, choroba Takayasu, choroba Behgeta), chorobom
krwi (np. biataczka, nadplytkowos¢), chorobom zakaznym
(WZW BiC, trad), zatruciom (np. otowiem, chlorkiem
winylu, kokaing), narazeniu zawodowemu (pracownicy
chlodni, przetwdrstwa rybnego, obstugujacy maszyny
wibracyjne, pianiéci, maszynistki). Zesp6t Raynauda
moze rowniez wystapi¢ podczas stosowania lekow takich
jak beta-blokery, alkaloidy sporyszu, doustne $rodki an-

Raynaud’s phenomenon

Raynaud’s phenomenon (RP), was first described in
1862 by Maurice Raynaud, a French physician. It is a
common condition in neurological practice but never
a dominant symptom [1, 2]. It is characterized by a
sudden, well distinguishable pallor and subsequently
cyanosis and redness of fingers, toes, less frequently
of nose and ears due to a vasoconstriction (paleness),
deoxygenation of the venous blood (cyanosis) and finally
reactive congestion (redness) [1-3]. The symptoms are
accompanied by paraesthesias, pain and disturbances
of deep sensibility. Analogical impairment of vascular
function was also observed in the internal organs such as
the heart, lungs and oesophagus [4-6]. The main factor
causing the symptoms is mainly low temperature and,
though less frequently, strong emotions and stress [2-4].
The incidence of Raynaud’s phenomenon in the overall
population is estimated at 3-10% and in countries of a cold
climate at 22-30% [1, 2]. The prevalence is significantly
higher in some professional groups such as, for example,
cold store workers or vibrating tool operators [1-4].

RP can have two clinical forms: Raynaud’s disease
(primary Raynaud’s phenomenon, idiopathic Raynaud’s
phenomenon) and Raynaud’s syndrome (secondary
Raynaud’s phenomenon). Raynaud’s disease mainly affects
young females, it is usually mild, coexistent with migraine,
does not cause trophic changes of the skin of fingers and
its symptoms are symmetric [1-4]. Some patients with
idiopathic Raynaud’s phenomenon develop a full-blown
connective tissue disease during the first decade after
onset [7].

Raynaud’s syndrome (secondary Raynaud’s
phenomenon) occurs in the course of other conditions
(mostly autoimmune ones). It begins in the 3-4 decade
of life affecting females and males with comparable
frequency. Its symptoms are frequently asymmetric and
its progressive course often leads to digital ulcerations
or even necrosis [4-6]. It is associated with different
conditions such as: connective tissue diseases (e.g. systemic
scleroderma, systemic lupus erythematosus, mixed
connective tissue disease, rheumatoid arthritis),vascular
diseases (e.g. atherosclerosis, subclavian artery stenosis,
giant-cell arteritis, nodular arteritis, Takayasu’s disease,
Behget’s disease), haematological diseases (e.g. leukaemias,
thrombocytaemia), infectious diseases (hepatitis B and
C, leprosy), poisonings (e.g. with lead, vinyl chloride,
cocaine), professional exposure (workers of cold stores fish
processing, vibrating tools operators, pianists, typists). The
Raynaud’s syndrome can also occur during therapies with
beta-blockers, ergot alkaloids, oral contraceptives, alpha/
beta interferons, cytostatics, imipramine and bromocriptine.
It can also be observed in numerous neurological diseases
such as: syringomyelia, multiple sclerosis, migraine, carpal
tunnel syndrome, thoracic outlet syndrome, polymyositis,
multiple system atrophy and Sneddon’s syndrome.
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tykoncepcyjne, interferony beta i gamma, cytostatyki,
imipramina, bromokryptyna. Mozna go zaobserwowa¢
takze w wielu schorzeniach neurologicznych: jamistosci
rdzenia, stwardnieniu rozsianym, migrenie, zespotach
uciskowych naczyniowo-nerwowych (zespole cie$ni
nadgarstka, zespole otworu gornego klatki piersiowej),
zapaleniu wielomie$niowym, zaniku wielouktadowym
i zespole Sneddona.

Cel i metoda przegladu pi$miennictwa

Celem przegladu bylo zidentyfikowanie najczestszych
choréb neurologicznych, ktérym towarzyszy objaw
Raynauda oraz oszacowanie czestosci wystepowania
tego zjawiska. Przeszukano elektroniczne bazy danych
Medline/Pubmed oraz Embase i the Cochrane Library,
postugujac sie stowami kluczowymi: Raynaud’s pheno-
menon, Raynaud’s symdrome, primary Raynauds, neu-
rological disorders and Raynaud. Strategia obejmowala
poszukiwania opiséw przypadkow i badan klinicznych.
Nie zastosowano ograniczen czasowych (wszystkie do
stycznia 2012).

Choroby neurologiczne z objawem Raynauda
Bardzo czgstym schorzeniem neurologicznym, ktéremu
towarzyszy objaw Raynauda jest migrena. Istotg choroby
jest powtarzajacy sie, najczesciej jednostronny, pulsujacy
bdl glowy o réznym stopniu nasilenia i czestotliwosci
wystepowania. Bl nasila si¢ pod wptywem emocji lub wy-
sitku fizycznego. Towarzyszy mu swiatlowstret (fotofobia),
nadmierna wrazliwo$¢ na dzwigki (fonofobia) i zapachy,
wystepuja tez nudnosci i wymioty. Niekiedy przed wysta-
pieniem epizodu migrenowego, moze pojawic si¢ tzw. aura
(wystepujaca w 10% przypadkéw), w postaci parestezji,
ubytkéw w polu widzenia, mroczkéw, niedowladu lub afazji.

Zauwazono, ze u 0s6b z migrena znacznie czgsciej
niz w populacji ogdlnej wystepuje objaw Raynauda. Od
publikacji Atkinsona i Appenzellera w 1976, w ktorej
autorzy sugerujg, ze migrena i choroba Raynauda to rézne
przejawy tej samej choroby naczyn, ukazalo si¢ bardzo
wiele doniesien potwierdzajacych te teze [8-12].

Zahavi i wsp. (1984) zaobserwowali wzrost czesto$ci
wystepowania OR u 0s6b chorujacych na migrene [9].
O’Keefte i wsp. (1992) zauwazyli czgstsze rozpowszech-
nienie migreny i boléw w klatce piersiowej u 0séb z cho-
robg Raynauda [10]. W kolejnym badaniu O’Keeffe i wsp.
(1993) wykazali czestsze wystepowanie migreny w grupie
chorych z chorobg Raynauda w poréwnaniu z grupa
kontrolng [11]. Miller i wsp. (1981) opisali czestsze wyste-
powanie migreny i OR u pacjentéw z chorobg wiencowa
[12]. Leppert i wsp. (1987) stwierdzili wysoka czestos¢
nawracajacych bolow glowy w populacji kobiet z choroba
Raynauda [13]. Terwindt i wsp. (1998) znalezli zwigzek
miedzy migrena, OR i retinopatig naczyniowa u jednej
holenderskiej rodziny, co moze $wiadczy¢ o genetycznym
podtozu tych schorzen [14].

Objective and method of literature review

The aim of this review was to identify the most frequent
neurological diseases which are accompanied by
Raynaud’s phenomenon and to assess the prevalence
of RP. Electronic data bases were searched (Medline/
Pubmed, Embase, Cochrane Library) using the following
key words: Raynaud’s phenomenon, Raynaud’s syndrome,
primary Raynaud’s, neurological disorders and Raynaud.
The strategy involved researching for case reports and
clinical trial reports with no time limitations applied (all
works published since January 2012).

Neurological disorders with Raynaud’s
phenomenon

Migraine is a neurological condition which is very
frequently accompanied by Raynaud’s phenomenon. It
involves a recurrent, usually unilateral throbbing headache
of different intensity and recurrence rate. The pain
aggravates on emotions or physical exertion. It is associated
by photophobia, phonophobia and hypersensitivity to
smells, nausea and vomiting. Occasionally, migraine
episode is preceded by the so-called aura (in 10% cases)
in the form of paraesthesias, field of vision loss, scotomas,
paresis or aphasia.

It has been observed that RP is much more frequent in
patients with migraine compared to the overall population.
Since the publication by Atkinson and Appenzeller of
1976, in which the authors suggested that migraine and
Raynaud’s disease are different manifestations of the same
vascular disease, many other reports have confirmed this
thesis [8-12].

Zahavi et al. (1984) observed an increased prevalence
of RP in patients suffering from migraine [9]. O’Keeffe
et al. (1992) reported that migraine and chest pains are
more common in patients with Raynaud’s disease [10].
In another study O’Keeffe et al. (1993) found migraine
to be more frequent in the group of patients suffering
from Raynaud’s disease compared to the control group
[11]. Miller et al. (1981) reported migraine and RP to be
more frequent in patients with coronary heart disease
[12]. Leppert et al. (1987) observed high prevalence of
recurrent headaches in a population of females with
Raynaud’s disease [13], while Terwindt et al.(1998)
found a connection between migraine, RP and vascular
retinopathy in a Dutch family, which can indicate a genetic
origin of these conditions [14]. However, the mechanisms
of association between Raynaud’s disease and migraine still
remain unknown. Supposedly, migraine and Raynaud’s
disease are associated with a genetic predisposition to
excessive neurovascular reactions [15-16]. Patients
suffering from migraine frequently complain of tingling
sensation in fingers and increased sensitivity to low
temperatures. Moreover, in both conditions the factors
affecting vascular reactivity and triggering the symptoms
are of great significance. Both the episodes of migraine and
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Mechanizmy zwigzku miedzy chorobg Raynauda
i migrena nie sa jednak znane. Przypuszczalnie migrena
i choroba Raynauda sa zwigzane z genetyczna predyspozy-
¢ja do nadmiernych reakcji neuronaczyniowych [15-16].
Osoby cierpigce na migrene czesto zglaszaja wzmozona
wrazliwo$¢ na zimno i mrowienie w palcach. Ponadto,
w obu chorobach istotna role odgrywaja czynniki wyzwa-
lajace wplywajace na reaktywno$¢ naczyn krwiono$nych
i wywolujace objawy. Zaréwno napady migreny, jak
i choroby Raynauda sg epizodyczne i maja sklonnos¢ do
nawrotow. W obu przypadkach ukiad krazenia jest bar-
dziej reaktywny niz u zdrowych oséb. Nawroty choroby
Raynauda sg jednak do$¢ przewidywalne — najczesciej
wystepuja wraz ze zmiang temperatury. Natomiast napady
migreny moga by¢ przewidywalne, jesli znane s czynniki
je wywolujace (miesigczka, niektore pokarmy, stres), ale
czesto wystepuja bez uchwytnej przyczyny. Przez wiele lat
za leki skuteczne w doraznym leczeniu napadu migreny
uwazane byly alkaloidy sporyszu, a konkretnie winian
ergotaminy. Pozytywna reakcja na ergotamine byla wrecz
czynnikiem diagnostycznym migreny. Jednak alkaloidy
sporyszu maja silne uogélnione dzialanie naczyniozwe-
zajace i s3 uwazane obecnie za jedna z przyczyn objawu
Raynauda, a ich stosowanie w leczeniu migreny mogto
rzutowa¢ na czestsze wspolistnienie migreny z zespotem
Raynauda [8, 9].

Objaw Raynauda najczeséciej obserwowany jest w cho-
robach autoimmunologicznych, zwlaszcza w chorobach
ukladowych tkanki tacznej [3, 7, 17]. W chorobach tych
dochodzi czesto do wtérnego zajecia ukladu nerwowego.
W zespole Sneddona i zapaleniu wielomie$niowym OR
jest bardzo charakterystyczny [17].

Zespol Sneddona opisany w 1965 r. przez angielskiego
dermatologa Iana Bruce’a Sneddona jest chorobg autoim-
munizacyjng o nieznanym czynniku etiologicznym [18].
Chorobowos¢ zespotu szacuje sie na 4/1000000. Najcze-
$ciej wystepuje u mlodych kobiet. Typowym objawem sa
marmurkowata sinica skory oraz objawy naczyniowego
(najczesciej wieloogniskowego) uszkodzenia OUN [18-
19]. OR jest bardzo czestym, ale niestalym elementem ob-
razu choroby. Opisywane sg przypadki zespotu Sneddona,
w ktérych objaw ten dominowat [21]. Istote schorzenia
stanowia procesy immunologiczne zaburzajace kaskade
krzepniecia (obecno$¢ przeciwcial antyfosfolipidowych
APA, antykardiolipinowych ACA, antykoagulantu
toczniowego LA) generujace incydenty zakrzepowo-za-
torowe oraz proces zapalny toczacy sie w $cianach naczyn
krwiono$nych powodujacy ich wiéknienie i stwardnienie
[19-20]. Objawy neurologiczne wystepuja pod postacia
zaburzen poznawczych, ktére moga doprowadzi¢ do
przedwczesnego otepienia, poprzez epizody przemijajace-
go niedokrwienia mézgu, do pelnego udaru niedokrwien-
nego moézgu [19]. Chorzy skarza sie na przewlekle béle
i zawroty glowy, skurcze mieéni (czesto migsni twarzy)
i majg podwyzszone cisnienie krwi. Moga wystepowaé

Raynaudss disease are transient and relapsing. In both cases
the circulatory system is more reactive than in healthy
patients. However, the recurrences of Raynaud’s disease
are relatively predictable and in most cases occur with a
change of temperature. The episodes of migraine can be
predicted, provided that the triggering factors are known
(menstruation, certain food products, stress), but they
often occur with no evident cause. For many years, ergot
alkaloids (specifically the ergotamine tartrate) have been
considered to be effective in the treatment of migraine
episodes. Positive reaction to ergotamine was even the
diagnostic factor for migraine. However, ergot alkaloids
have strong generalized vasoconstricting effect and are
currently considered one of the causes of Raynaud’s
phenomenon. Their use in the treatment of migraine
is thought to have caused the increased coincidence of
migraine and Raynaud’s syndrome [8, 9].

Raynaud’s phenomenon is most frequent in
autoimmune diseases, especially in systemic diseases
of the connective tissue [3, 7, 17]. These conditions are
associated with secondary nervous system involvement.

The RP is also very characteristic for Sneddon’s
syndrome and polymyositis [17]. The Sneddon’s syndrome,
described in 1965 by an English dermatologist Ian Bruce
Sneddon, is an autoimmune disease of an unknown
aetiology [18]. Its prevalence is estimated at 4/1000000.
It is most frequent in young females. Livedo reticularis
and vascular CNS damage are its most typical symptoms
[18-19]. RP is a very frequent but transient element of the
condition. There has been cases of Sneddon’s syndrome
reported in literature, in which the phenomenon was
dominant [21]. The condition is caused by immunological
processes which disturb the coagulation cascade (presence
of the antiphospholipid antibodies, anti-cardiolipin
antibodies and anti lupus anticoagulant), generate
thromboembolic episodes and inflammatory process
taking place in the vascular walls and causing their fibrosis
and hardening [19, 20]. The neurological symptoms
manifest themselves as cognitive disturbances, which
can lead to premature dementia due to the episodes of
temporary cerebral ischaemia to full ischaemic stroke [19].
Patients complain of chronic headaches and dizziness,
muscular spasms (frequently of the facial muscles) and
have high blood pressure. Convulsions, disturbances of
vision and paralysis can be observed as well. Embolisms,
thrombuses (both arterial and venous), crural ulcerations
and pulmonary embolism can also occur. Internal organs
such as the heart or kidneys can get involved too. However,
it is usually a slow and limited process, which is not
associated with any clinical symptoms. The condition
itself is chronic and lasts for many years but cerebral
strokes or other neurological complications can lead to
death [18-19].

The treatment of neurological symptoms of Sneddon
disease is difficult due to the lack of sufficiently effective
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drgawki, zaburzenia widzenia i porazenia. Zdarzajq si¢
réwniez zatory i zakrzepy, zaréwno w naczyniach zylnych,
jak i tetniczych, owrzodzenia podudzi oraz zatorowos¢
plucna. Moze dojs¢ do zajecia narzadéw wewnetrznych,
takich jak serce lub nerki, jednak zazwyczaj jest to proces
tagodny i ograniczony i nie wigze si¢ z wystepowaniem
objawoéw klinicznych. Choroba ma charakter przewlekty,
wieloletni, jednakze udary mézgu lub inne powiktania
neurologiczne moga doprowadzi¢ do zgonu [18-19].

Leczenie neurologicznych objawéw zespolu Sned-
dona jest trudne ze wzgledu na brak wystarczajaco
skutecznego leczenia samego zespotu, a takze z powodu
bedacych jego stalym elementem zaburzen czynnosci
calego ukladu sercowo-naczyniowego [22]. Diagnostyka,
oprocz badania klinicznego i badan laboratoryjnych obej-
muje biopsj¢ skory oraz CT/MRI mézgu [23]. W leczeniu
stosuje sie leki przeciwptytkowe (kwas acetylosalicylowy),
przeciwzakrzepowe (heparyny drobnoczasteczkowe),
doustne antykoagulanty oraz leki immunosupresyjne
(sterydy, azatiopryna) [22].

Zapalenie wielomig$niowe jest kolejna choroba,
w ktorej objaw Raynauda obserwuje sie czesto, a jego
obecno$¢ nierzadko pomaga w diagnostyce réznicowej
z takimi jednostkami chorobowymi jak zapalenie skérno-
-miesniowe, dystrofie miesniowe, miopatie metaboliczne,
choroby zlacza nerwowo-migéniowego [24].

Zapalenie wielomigsniowe ma tlo autoimmuno-
logiczne, jednak dotychczas nieznane sg antygeny ani
mechanizmy autoimmunologiczne biorace udzial
w procesie chorobowym. Cechg charakterystyczng sa
nacieki limfocytarne wokot widkien migéniowych, cho¢
w pewnym odsetku przypadkéw nie udaje si¢ ich stwier-
dzi¢ [25, 26]. Klinicznie stwierdza si¢ cechy miopatii
obejmujace gléwnie migénie proksymalne i miesnie szyi
powodujace problemy z utrzymaniem pionowej pozycji
glowy, trudnoéci w chodzeniu po schodach, pracy z pod-
niesionym ponad glowe rekoma czy wstawaniu z pozycji
kucznej [24]. Migénie dystalne mogg ulec ostabieniu
w pdzniejszym okresie choroby. Obserwuje si¢ réwniez
dysfagie, rzadziej dyzartrie. Choroba ma zwykle poczatek
podostry ustepujacy w ciagu kilku miesiecy, rzadziej
tygodni. Czasami objawy moga utrzymywac si¢ przez
kilka lat. W leczeniu stosuje si¢ sterydy oraz leki immu-
nosupresyjne. Przejsciowe efekty uzyskano po dozylnych
wlewach immunoglobulin. Plazmafereza i leukafereza sa
nieskuteczne [24-26].

Innym typowym przykladem choréb neurologicz-
nych przebiegajacym z objawem Raynauda sg zespoty
uciskowe naczyniowo-nerwowe [27].

Zespot cie$ni nadgarstka powstaje w wyniku zmniej-
szenia wolnej przestrzeni wewnatrz kanatu nadgarstka
(przyczyna moze by¢ przerost troczka zginaczy nadgarst-
ka, ganglion, zwl6knienie pochewek maziowych, zapale-
nie powiezi, RZS, cukrzyca), ktore powoduje powstanie
neuropatii nerwu posrodkowego [27]. Zaburzenia naczy-

treatment of the syndrome itself and the permanently
disturbed function of the whole cardiovascular system
[22]. Apart from clinical examination and laboratory tests,
the diagnosis includes skin biopsy and brain CT/MRI [23].
The treatment involves antiplatelet drugs (acetylsalicylic
acid), antithrombotic drugs (low-molecular heparin), oral
anticoagulants and immunosuppressive drugs (steroids,
azathioprine) [22].

Polymyositis (PM) is another disease in which the
Raynaud’s phenomenon is frequently observed. RP’s
presence often facilitates the diagnosis of conditions such
as dermatomyositis, muscular dystrophies, metabolic
myopathies and neuromuscular diseases [24].

PM is a condition of an autoimmune aetiology but
the antigens and mechanisms involved in it still remain
unknown. Lymph cell infiltrations are characteristic of
PM, however, in a certain percentage of cases they are not
observed [25, 26]. Clinical examination reveals evidence
of myopathy (mainly proximal muscles and muscles on
the neck) making it difficult for patients to hold the head
vertically, walk up and down the stairs, work with hands
over head and get up from a squat position [24]. At the
later stage of the disease the distal muscles can become
weaker. Dysphagia and, less frequently, dysarthria can
occur as well. The disease usually begins as a subacute
condition, which subsides after several months or, less
frequently, weeks. Sometimes the symptoms can persist
for several years. The therapy includes steroids and
immunosuppressive drugs. Temporary effectiveness
has been achieved for intravenous infusions of
immunoglobulins. Plasmapheresis and leukapheresis
are ineffective [24-26].

Another typical example if neurological diseases
with Raynaud’s phenomenon are the neurovascular
compression syndromes [27]. The carpal tunnel syndrome
is caused by an increase of the free space inside the carpal
tunnel (perhaps due to an overgrowth of the flexor
retinaculum, a ganglion, synovial sheaths fibrosis, fascitis,
rheumatoid arthritis, diabetes) which causes median nerve
neuropathy [27]. The vasomotor disturbances frequently
take the form of Raynaud’s phenomenon [28,29]. Typical
symptoms of the carpal tunnel syndrome include pain and
paraesthesias in the area of the median nerve, a feeling
of stiffness and swelling of the fingers, and pain of the
whole arm and nape. Initially, the symptoms occur mainly
at night. As the condition progresses, the symptoms
become constant, making it impossible for patients to
perform precise activities. Muscles become paretic and
atrophic. The most effective method of carpal tunnel
syndrome management is the surgical treatment [29]. The
pharmacological therapy with steroids and large doses
of vitamin B6 does not provide satisfactory results [29].

The thoracic outlet syndrome (TOS) is another
compression syndrome in which Raynaud’s phenomenon
is frequently observed [30-32]. The syndrome mainly
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nioruchowe czesto przyjmuja posta¢ objawu Raynauda
[28, 29]. Typowe objawy zespotu ciesni nadgarstka to
bole i parestezje obejmujace obszar unerwienia nerwu
posrodkowego, wrazenie sztywnosci i obrzeku palcow,
bdle calej konczyny gérnej oraz karku. Poczgtkowo obja-
wy wystepuja gtdwnie w nocy. W miare trwania choroby
objawy wystepuja stale, uniemozliwiaja wykonywanie
precyzyjnych czynnosci, dochodzi do niedowtadu migéni
kiebu oraz ich zaniku. Najskuteczniejszym leczeniem
zespolu cie$ni nadgarstka jest leczenie operacyjne [29].
Leczenie farmakologiczne z uzyciem sterydéw i duzych
dawek witaminy B6 nie daje zadowalajacych efektow [29].

Zespol gornego otworu klatki piersiowej (zespot cia-
snoty gornego otworu klatki piersiowej, thoracic outlet
syndrome TOS) jest kolejnym zespolem uciskowym,
w ktorym czesto obserwowany jest objaw Raynauda
[30-32]. W zespole dominuja objawy wynikajace
z zaburzen naczyniowo-nerwowych konczyn gornych,
wywotanych przez ucisk na struktury nerwowe i naczy-
nia krwionosne w obrebie zwezenia w otworze gérnym
Kklatki piersiowej [30].

Ucisk moze obejmowac nastepujace skladowe peczka
naczyniowo-nerwowego: splot ramienny, tetnice pod-
obojczykowa, zyte podobojczykows, zyle pachows. Do
ucisku dochodzi najczesciej w miejscach anatomicznych
zwezen jego przebiegu, w obrebie szczeliny migéni po-
chytych, przestrzeni zebrowo-obojczykowej lub kruczo-
-piersiowej (pomiedzy wyrostkiem kruczym topatki
a $ciegnem mieénia piersiowego mniejszego). Przyczyny
TOS moga by¢ wrodzone (wada anatomiczna — na przy-
kiad zebro szyjne) lub nabyte (najczesciej pourazowe).
Obraz kliniczny zalezy od tego, ktdra struktura anato-
miczna zostaje uci$nieta. Najczesciej dochodzi do ucisku
splotu ramiennego. Rzadziej wystepuja objawy zalezne
od ucisku ukladu tetniczego i najrzadziej - zylnego [31].

Cecha charakterystyczna, niezalezng od przyczyny,
jest wystepowanie objawdw jedynie przy uniesieniu lub
odwiedzeniu ramion. W przypadkach ucisku struktur
nerwowych pojawia si¢ woéwczas bol promieniujacy
wzdluz przysrodkowej czg$ci ramienia i przedramienia,
do palcow IV i V. Objawom towarzyszg parestezje i zabu-
rzenia czucia w obrebie unerwienia nerwu tokciowego,
ostabienie sily miesniowej i czesto jednostronny objaw
Raynauda [30, 31]. Jezeli dochodzi do ucisku struktur tet-
niczych, to dodatkowo mozna stwierdzi¢ asymetrie tetna,
réznice ci$nienia tetniczego na koniczynach gornych oraz
mozna wystucha¢ szmer skurczowy nad tetnicami dystal-
nie do miejsca ucisku. Zdjecia radiologiczne pozwalaja
wykry¢ anomalie kostne. Ultrasonografia dopplerowska
pozwala wykry¢ zaburzenia przeptywu naczyniowego,
a elektromiografia pozwala na ocene przewodnictwa w
nerwach i wykrycie ucisku na struktury nerwowe. Zwykle
wystarcza leczenie rehabilitacyjne. Niektore przypadki
wymagajg korekcji chirurgicznej lub naczyniowej, ale
zaréwno patofizjologia, jak i objawy tego zespotu oraz

involves symptoms resulting from neurovascular
disturbances in the upper limbs, caused by a compression
of the neural structures and vascular vessels within the
narrowing of the thoracic outlet [30].

The compression can involve the following elements
of the neurovascular bundle: brachial plexus, subclavian
artery, subclavian vein, axillary vein. It is usually located
in the areas of anatomical narrowing of the bundle, within
the fissure of the scalene muscles, the costoclavicular space
or the coraco-pectoral space (between the caracoid process
of the scapula and the pectoralis minor tendon). The
causes of TOS can be congenital (anatomical abnormality
such as, for example, the cervical rib) or acquired (mainly
post-traumatic). The clinical picture depends on which
anatomical structure is compressed. It is usually the
brachial plexus that is compressed. Symptoms originating
from compressed arterial system are less common, and
those from compressed venous system are the least
common [31].

A very characteristic feature independent of the
cause is the occurrence of symptoms only on elevation
or abduction of the arms. In the case of neural structures
compression pain can occur radiating along the medial
part of the arm and forearm to the IV* and V™ finger.
The symptoms are accompanied by paresthesias and
disturbances of sensation within the innervation of the
ulnar nerve, muscular weakness and often a unilateral
Raynaud’s phenomenon [30, 31]. If arterial structures
are compressed, an asymmetry of pulse can be observed,
a difference of blood pressure in the arms and a systolic
murmur distally over the arteries up to the point of
compression. Osseous anomalies can be excluded with
radiological images. Doppler ultrasonography allows
for a detection of disturbances in the vascular flow
and the electromyography makes it possible to assess
the conduction in nerves and detect a compression of
the neural structures. In most cases rehabilitation is
fully sufficient. Some cases require surgical or vascular
correction, but the pathophysiology and the symptoms
of this syndrome, as well as the aims of these procedures
are controversial. The treatment involves a resection of
the I' rib (according to some authors this procedure
is always necessary) and the additional, pathological
osseous-muscular elements, from the supraclavicular
and/or subclavicular access [31].

Raynaud’s phenomenon is frequently observed
in the Behget’s disease — a systemic inflammation of
small, medium and large vessels, coexistent with painful
ulcerations of the skin, mucous membranes of the genitals
and oral cavity, as well as involvement of different organs
(e.g. joints, eyes, nervous system, digestive system) [33].
The disease is most frequent in Turkey and the Near East
[33,34]. In Europe and the USA it is much less common.
In the diagnosis of the condition it is crucial to observe
painful aphthae which appear at least 3 times in a year
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celowo$¢ zabiegow sg przedmiotem licznych kontrowersji.
Leczenie polega na resekgji I zebra (wedlug niektorych
autoréw jest to zabieg zawsze niezbedny) i dodatkowych,
patologicznych elementéw kostno-miesniowych z dojscia
nad- i/lub podobojczykowego [31].

Bardzo cze¢sto objaw Raynauda obserwowany jest
w chorobie Behgeta — ukladowym zapaleniu naczyn ma-
tych, $rednich i duzych, ktére wspolistnieje z bolesnymi
owrzodzeniami skéry oraz bton $luzowych narzadow
plciowych i jamy ustnej, a takze z zajeciem procesem
chorobowym réznych narzaddw (stawdw, oczu, ukladu
nerwowego, przewodu pokarmowego) [33]. Choroba wy-
stepuje najczesciej w Turcji i krajach Bliskiego Wschodu
[33, 34]. W Europie i USA jest to schorzenie zdecydo-
wanie rzadsze. Koniecznym warunkiem rozpoznania
choroby sa bolesne afty w jamie ustnej, pojawiajace si¢ co
najmniej 3 razy w ciaggu roku oraz obecnos¢ co najmniej
2 z ponizszych cech: owrzodzenia narzadow plciowych,
zmian dotyczacych oczu (zapalenie bfony naczyniowej
oka lub zapalenie naczyn siatkdwki oka), zmian skornych,
takich jak rumien guzowaty, zmiany pseudotradzikowe,
wedrujace zapalenie zyl powierzchownych skory oraz
patergii, czyli powstawania zmian zapalnych dotyczacych
skory po jej niewielkim urazie [33, 34].

Czeste sg zaburzenia o$rodkowego uktadu nerwowe-
go - bdle glowy, zaburzony nastrdj, uszkodzenie réznych
struktur mézgu (tzw. postaé ,neuro-Behget”), zapalenia
stawow bez obecnosci nadzerek, zakrzepowe zapalenie
zyt glebokich i biegunki [33].

OR mozna stwierdzi¢ réwniez w zaawansowanych
postaciach jamistosci rdzenia (syringomielii) i w stward-
nieniu rozsianym. Objawem charakterystycznym dla
jamistosci rdzenia sg tzw. rozszczepienne zaburzenia
czucia, tj. zniesienie czucia temperatury i bélu przy
zachowanym czuciu ulozenia konczyn i czuciu dotyku.
Poniewaz jamistos¢ jest najczestsza w odcinku szyjnym,
ww. objawy dotycza koniczyn gérnych. Wystepuje rowniez
ostabienie miesni z zanikami dotyczacymi gtéwnie rak
(dtoni) i obreczy barkowej. Narasta z czasem uczucie
sztywno$ci tutowia i sztywno$¢ konczyn dolnych.
Czesto dolacza si¢ zespol Hornera i OR oraz zaburzenia
wegetatywne w postaci zmian troficznych skory [1, 2].
Brak czucia bdlu prowadzi do uszkodzen stawdw, gtéwnie
ramiennego, stawow rak, w dalszej kolejnosci tokciowego.

W stwardnieniu rozsianym wystepowanie OR zalezne
jest od umiejscowienia ognisk demielinizacyjnych w szyj-
nym odcinku rdzenia kregowego, a sam objaw pojawia
sie w bardziej zaawansowanych stadiach choroby [36].
Znaleziono wyrazny zwiazek miedzy wystepowaniem
objawu Raynauda a leczeniem immunomodulacyjnym za
pomocy Interferonu - 3 (IFN-beta) [36, 37]. Opisywano
pojawienie si¢ objawu Raynauda razem z livedo reticluaris
i martwicg palcow juz w dwa tygodnie po rozpoczeciu
terapii IFN-beta [36]. Rowniez niektore leki przeciw-
depresyjne (fluoksetyna) skojarzone z IFN-beta moga

and at least two of the following symptoms: ulcerations
of the genitals, lesions of the eyes (uveitis or retinitis),
skin lesions (erythema nodosum, pseudo-acne changes,
migrating superficial phlebitis and pathergy (i.e. a
development of inflammatory skin lesions after minor
trauma [33, 34].

Disturbances of the CNS can also be observed such
as headaches, mood changes, brain damage (the so-called
“neuro-Behget” form), articular inflammations without
erosions, thrombotic inflammations of deep veins and
diarrhoea [33].

RP can also be observed in advanced stages of
syringomyelia and multiple sclerosis. Symptoms
characteristic for syringomyelia include the so-called
dissociated sensory loss, which involves a selective loss
of pain and temperature sensation without a loss of
fine touch and proprioception. Since syringomyelia is
usually located in the cervical area, the symptoms affect
the upper limbs. The muscles of hands and shoulder
girdle are weakened. The sensation of body and lower
limbs stiffness aggravates with time. The symptoms
are frequently accompanied by Horner’s syndrome,
RP and vegetative disturbances in a form of trophic
skin changes [1, 2]. Insensitivity to pain leads to joint
injuries. It is usually the humeral joint, hand joints and,
less frequently, the ulnar joint) that are affected.

The occurrence of RP in multiple sclerosis depends
on the location of demyelinating lesions in the cervical
segment of the spinal cord. The phenomenon itself
appears at the more advanced stages of the disease [36].
A clear relation has been found between the Raynaud’s
phenomenon and immunomodulatory therapy with
Interferon (INF-beta) [36, 37]. Occurrence of Raynaud’s
phenomenon, livedo-reticularis and digital necrosis were
observed two weeks after beginning therapy with IFN-
beta [36]. Also, some antidepressive drugs (fluoxetine)
combined with INF-beta can cause sudden occurrence of
Raynaud’s phenomenon in patients with multiple sclerosis
[39, 40].

Diagnosis and treatment of Raynaud’s
phenomenon

The clinical picture of RP is so distinct that the diagnosis
can be made on the basis of a well-conducted medical
history. In some cases capillaroscopy may also prove
useful, which is a non-invasive diagnostic method allowing
for the vital structural-morphologic assessment of the skin
microcirculation. During the capillaroscopy the capillary
loops of the papillary layer of the dermis and subpapillary
vascular plexus are examined microscopically. It allows
for qualitative and quantitative assessment of the capillary
vessels. One of the most important applications of
capillaroscopy is early differentiation between the primary
and secondary RP associated with systemic diseases of
the connective tissue [4].
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powodowaé gwaltowne wystgpienie objawu Raynauda
u 0s6b ze stwardnieniem rozsianym [39, 40].

Rozpoznanie i leczenie objawu Raynauda
Objaw Raynauda jest na tyle charakterystyczny, ze rozpo-
znanie mozna postawi¢ na podstawie dobrze zebranego
wywiadu. Czasem pomocnym badaniem moze by¢ kapi-
laroskopia, ktora jest nieinwazyjng metoda diagnostyczna
pozwalajacg na przyzyciowa strukturalno-morfologiczna
ocene mikrokrazenia skéry. Polega ona na ogladaniu pod
odpowiednim powiekszeniem petli wlosniczkowych
warstwy brodawkowatej skory oraz podbrodawkowego
splotu naczyniowego. Umozliwia jako$ciows i ilo$ciowa
ocene kapilar. Jednym z najwazniejszych zastosowan kapi-
laroskopii jest wczesne rdznicowanie miedzy pierwotnym
a wtornym objawem Raynauda zwigzanym z uktadowymi
chorobami tkanki facznej [4].

W postepowaniu najistotniejsze jest leczenie cho-
roby podstawowej, jednak czesto wskazane jest rowniez
leczenie objawowe. Farmakoterapia polega na stosowa-
niu miejscowo dzialajacych preparatéw nitrogliceryny,
blokeréw kanatu wapniowego (nifedypina, amlodypina,
diltiazem), pochodnych pentoksyfiliny, antagonistow
receptora alfal adrenergicznego, inhibitoréw konwertazy
angiotensyny II, antagonistow receptora dla angiotensyny
I1, SSRI, rzadziej analogéw PGE1 oraz PGI2 [3].

Leczenie chirurgiczne znajduje zastosowanie
w przypadku braku poprawy po leczeniu farmakolo-
gicznym, u pacjentéw z czestymi i uniemozliwiajacymi
normalne funkcjonowanie napadami. Jest wskazane
réwniez u chorych ze zmianami troficznymi skory.
Najczesciej wykonywanym zabiegiem operacyjnym jest
sympatektomia piersiowa, czyli odnerwienie wspotczulne
konczyny gornej przez wyciecie zwojow wspotczulnych
pnia wspoltczulnego na odcinku od dolnej czesci zwoju
gwiazdzistego do Th V. Dotychczas tego typu operacje
wykonywano z dostepu pachowego lub nadobojczykowe-
go, ostatnio jednak coraz czedciej wykorzystuje sie droge
videotorakoskopowsy [3, 4, 31, 32].

Przyczynowe leczenie zespotu Raynauda jest mozliwe
jedynie u chorych, u ktérych stwierdza si¢ zesp6t cie$ni
nadgarstka lub zesp6t gérnego otworu klatki piersiowej
(zwezenie tetnicy podobojczykowej, dodatkowe zebro
szyjne, zespol miesnia pochylego przedniego). W nie-
ktorych przypadkach zadowalajacy efekt uzyskuje sie po
pofaczeniu leczenia farmakologicznego z zabiegowym.
Niebagatelng role odgrywa réwniez unikanie ekspozycji
na czynniki prowokujace, czyli przede wszystkim na
dzialanie niskiej temperatury, réwniez silnego stresu,
narazenia na diugotrwale wibracje i pracy wymagajacej
intensywnego wysitku palcéw dloni.

Podsumowanie
Objaw Raynauda towarzyszy niektérym chorobom
uktadu nerwowego, jednak nigdy nie jest objawem

The treatment of the underlying disease is the
most crucial but frequently symptomatic treatment is
recommended too. Pharmacotherapy is based on local use
of nitroglycerin preparations, calcium channel blockers
(nifedipine, amlodipine, diltiazem), pentoxifylline
derivatives, adrenergic alphal receptor antagonists,
angiotensin II convertase inhibitors, angiotensin II
receptor antagonists, SSRI, less frequently the analogues
of PGEI and PGI2 [3].

Surgical treatment proves useful if pharmacological
therapy is not effective and patients suffer from frequent
seizures which make them unable to function. It is
recommended also in patients with trophic skin changes.
The most commonly performed surgical procedure is
thoracic sympathectomy; i.e. a sympathetic denervation
of the upper limb through a removal of the sympathetic
ganglions of the sympathetic trunk between the lower part
of the stellate ganglion and Th5. Surgeries of this kind have
so far been conducted from the axillary or supraclavicular
access. However, the videothoracoscopic method is now
becoming more and more popular [3, 4, 31, 32].

Causal treatment of Raynaud’s syndrome is only
possible in patients with carpal tunnel syndrome or
thoracic outlet syndrome (narrowing of the subclavicular
artery, cervical rib, scalenus anterior syndrome). In
some cases, satisfactory results can be obtained with the
application of both the pharmacological and surgical
treatment. It is also significant to avoid exposition to
triggering factors such as low temperature, severe stress,
long-lasting vibrations and work requiring intensive effort
of fingers.

Summary

Raynaud’s phenomenon accompanies several neurological
diseases but it is never the primary symptom. It is usually
present during long-lasting diseases (syringomyelia,
multiple sclerosis, carpal tunnel syndrome, thoracic outlet
syndrome) but can also precede full-blown conditions
(Sneddon’s syndrome, multiple system atrophy) or
occur transiently during the whole course of the disease
(migraine). The characteristic clinical picture of Raynaud’s
phenomenon makes the diagnosis relatively easy.
However, differential diagnosis should always include
connective tissue disorders, which frequently accompany
RP. Pharmacological therapy involves treatment of the
underlying disease and the symptoms of vasoconstriction.
Surgical treatment is rarely advised and only in cases of
trophic changes and severely advanced symptoms.
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pierwszoplanowym. Z reguly pojawia si¢ w diuzej
trwajacych procesach chorobowych (jamisto$¢ rdzenia,
stwardnienie rozsiane, zespo! ciesni nadgarstka, zespot
gornego otworu klatki piersiowej), ale moze réwniez
poprzedzaé wystapienie pelnoobjawowej choroby (ze-
spot Sneddona, zanik wielouktadowy) lub wystepowac
napadowo podczas calego czasu jej trwania (migrena).
Charakterystyczny obraz ulatwia rozpoznanie, jednak
zawsze nalezy rozwazy¢ w rozpoznaniu réznicowym
choroby tkanki tacznej, w ktérych OR wystepuje szcze-
golnie czesto. Postepowanie farmakologiczne polega na
leczeniu choroby podstawowej oraz objawdw skurczu
naczyn, natomiast rzadko stosowane leczenie operacyjne
zalecane jest jedynie w przypadku zmian troficznych oraz
znacznego zaawansowania objawow.
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