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PROBLEMATICHE DELLA MANO NELLA SCLERODERMIA

* Raynaud

* Ulcere

* Necrosi

* Sclerodattilia

* Calcinosi

* Rigidita articolare e deformita digitale
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A8 Gaetano Pini-CTO Lombardia

Gabriele di Luca, Pierluigi Tos



Maurice Raynaud 1934

Raynaud primitivo o secondario
Fenomeno di Raynaud

La maggior parte dei casi sono in
relazione alla sclerosi sistemica




Capillaroscopia

NORMAL pattern EARLY SSc pat




PROBLEMATICHE DELLA MANO NELLA SCLERODERMIA

* Raynaud’s

Marco Matucci-Cerinic
Cheistopher P. Denton
FAirn

 Ulcere

e Necrosi Atlas of Ulcers in
Systemic Sclerosis

e Sclerodattilia

Diagnosis and Management

* Calcinosi
* Rigidita articolare e deformita digitale
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PROBLEMATICHE DELLA MANO NELLA SCLERODERMIA

A

* Rigidita articolare e deformita digitale

* Raynaud’s

* Ulcere

* Necrosi

* Sclerodattilia

e Calcinosi
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* Ulcere
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PROBLEMATICHE DELLA MANO NELLA SCLERODERMIA

* Raynaud’s

* Ulcere

* Necrosi/dolore
* Sclerodattilia

* Calcinosi
* Rigidita articolare e deformita digitale
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CHIRURGIA NELLA SCLEROSI SITEMICA

e Debridment delle ulcere
* Iniezione di tossina botulinica
* Simpatectomia

e Ulcere
e Raynaud’s

* Necrosi/dolore * Iniezione di grasso

e Sclerodattilia e Ricostruzione arteriosa

e Calcinosi . éé;eorsl‘gllzzazmne del sistema
* Rigidita articolare e e Escissione del calcio

deformita digitale » Artroplastiche

e Artrodesi

Gabriele di Luca, Pierluigi Tos



CHIRURGIA NELLA SCLEROSI SITEMICA

e Debridment delle ulcere
e Ulcere
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Tecnica

* Anestesia locale o generale

* Rimuovere il tessuto necrotico finche
non vi € sanguinamento

* Non aspettarsi sanguinamento sul
fondo dell’ulcera

* || paziente deve sapere che
purtroppo la cura e lunga e non si
guarisce con facilita







CHIRURGIA NELLA SCLEROSI SITEMICA

* Iniezione di tossina botulinica

* Raynaud’s * Simpatectomia

* Necrosi/dolore

e Sclerodattilia * Ricostruzione arteriosa

e Arterializzazione del sistema
Venoso



The Therapeutic Efficacy of Botulinum Toxin in
Treating Scleroderma-Associated Raynaud's
Phenomenon: A Randomized, Double-Blind,

TO S S I n a b Ot u ‘ I n I Ca Placebo-Controlled Clinical Trial

Ricardo J Bello 1, Carisa M Cooney T Eitan Melamed 1, Keith Follmar 1, Gayane Yenokyan 1
Gwendolyn Leatherman T Ami A Shah 1, Fredrick M Wigley T Laura K Hummers 1, Scott D Lifchez !

Affiliations + expand

e Botox fono a 100 u.i. Arthritis Rheumatol. 2017 Aug;69(8):1661-1669.
* Semplice

* Non garantito risultato a lungo
termine

Botox Therapy for Ischemic Digits

Michael W. Neumeister,

e I Background: Treating patients with Raynaud’s phenomenon who have chronic

Plastic and Reconstructive Surgery e July 2009

5 units



SIMPATECTOMIA

e Cervicale

* Puo essere efficace nel breve
periodo

* Puo anche far peggiorare nel lungo
periodo — aumenta l'effetto del
simpatico

. Periferica * Rimozione e legatura di tutte le arterie che hanno una

trombosi
e Leriche 1937 =)
e Periarteriale * Tentativo di rimuovere la «scarica» simpatica data dalle

+ Arcata palmare arterie malate
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SIMPATECTOMIA PERIARTERIOSA

e Arterie Radiale e Ulnare

* 50% dei pazienti con patologia del collagene ha un problema vascolare
dell’arteria ulnare

* Digitale
* Rimozione dell'avventizia e simpatectomaia per 2-3 cm — tronchi comuni
* Di norma solo per le dita piu in difficolta ma possibile a anche su tutte

* Arcata palmare

Alcuni autori suggeriscono di eseguire tutte le procedure insieme



RUOLO E RAZIONALE DELLA SIMPATECTOMIA

Wyndell H. Merritt, MD

Role and Rationale for Extended Periarterial Sympathectomy in the Management of Severe
Raynaud Syndrome Techniques and Results
Hand Clin 31 (2015) 101-120










RICOSTRUZIONE ARTERIOSA

Classification of Raynaud’s disease based on
angiographic features

Youn Hwan Kim *, Siew-Weng Ng®, Heung Seok Seo “, Hee Chang Ahn **

|

Cold insolerance (+)
Color change (+) : Raymaud's phenomenon

Vessel obwarucnon (*) Viessel obstrection (+)

Ischesmac pain () Ischemac pain (+)

Decreased fow (+) lh-uwm-(o)

Y
Modicasi
1. Calcium channel Bocken e m‘"
2. Vasodilators Refractory Surgscal intervention
Type | Type I Type W Type V Type V
(Complese obstructon (Incomplete marvowng (Intact masn anery, (Tormouws, narrowed,  (Clobal ischemsa,
of main anery) of main anery) Marked narrowng of stemotic vessels Noovisualzanon of
I of deptal artery) on all kevels) Al vesach)
A - Lﬂ.m
]
Type b
Fad, Plow () : ’
Schoctve oblsterans Deptal sympathectomy
: Digital sympathectomy I.'
Digital sympathectomy * Vessel graft »
(Vein graft, DIEA grafl) l—m;;n-ouhnw
Radical dugital sympathectony




Artenalizanon of the Venous Svstem ol
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Simpatectomia radicale

Innesti venosi




CHIRURGIA NELLA SCLEROSI SITEMICA

* Necrosi / dolore * Iniezione di grasso *
e Sclerodattilia

* Rigidita articolare e
deformita digitale
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Gabriele di Luca, Pierluigi Tos



REGOLARIZZAZIONI NELLE NECROSI

* Non seguono i livelli canonici delle
regolarizzazioni «dei libri»

 Si possono lasciare aperte ma meglio accostare i
margini con cura senza tensione

Possono non essere livelli definitivi ed essere
rieseguite

Sono necessarie, non e possibile avere una
guarigione in seguito a necrosi, non si riescono a
scolpire dei LEMBI di vicinanza ne lembi liberi
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CHIRURGIA NELLA SCLEROSI SITEMICA

e Calcinosi

e Escissione del calcio







CHIRURGIA NELLA SCLEROSI SITEMICA

* Rigidita articolare e
deformita digitale * Artroplastiche

e Artrodesi o

= Centro Specialistico Ortopedico Traumatologico Reg ione
. Gaetano Pini-CTO i " Lombardia
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Gabriele di Luca, Pierluigi Tos



CHIRURGIA NELLE RIGIDITA

PREPARAZIONE PREOPERATORIA CON MESENCHIMALI DEL GRASSO

* Artrodesi delle IPP — di norma quando si flettono a
60° e il momento migliore

* Artroplasticeh delle MF
 Sylastic
* Artroplastica biologica (escissione dell’articolazione)

Artrodesi delle IPP prima di occuparsi delle MF —
dipendente dallo stato cutaneo

Alto rischio di deiscenze, infezione, non chiusura
delle ferite




Artrodesi IPP B

INCISONI ELLITTICHE CHE ESCIDONO
IL TESSUTO NECROTICO

FILI DI K



Artroplastiche delle MF
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SURGICAL TECHNIQUE

Articular Surgery of the Ischemic Hand in
Systemic Scleroderma: A Vascular Basis
for Arthrodesis and Arthroplasty

Charles P. Melone Jr, MD," Erez Dayan, MD+

J Hand Surg Am. 2018 Jun;43(6):574.e1-574.€9.

CURRENT CONCEPTS

The Scleroderma Hand: Manifestations of
Disease and Approach to Management

Ariel A. Williams, MD,” Hannah M. Carl, BS,t (A:llw Continuing Medical
Scott D. Lifchez, MD* ME) Education

J Hand Surg Am. + Vol. 43, June 2018
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Trattamento con grasso autologo

ip@grafter

Tt 4{;'_:‘-.‘1'
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LipoGrafter, the all in ore
CLOSED system
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Istituto Ortopedico Gaetano Pini
Milano

U.O. di Chirurgia Vascolare




La gestione delle
complicanze vascolari
| punto di vista del
chirurgo vascolare

Gabriele Di Luca

J.0. Chirurgia Vascolare 1.0.G.Pini, Milano



Altre malattie correlate a lesioni
1Ischemiche digitali

Artrite Reumatoide

Sindrome di Sjogren

. . Ulcere croniche: prevalenza
Poliarterite nodosa P

506 )

Malattia indiffferenziata del connettivo m.%&\

10%

70%

Angioiti da ipersensibilita



sclerosl sisternica
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a. digitale propria Rami pulpari
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Stenosi multiple
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Lesioni a “corona di rosario”
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Post-ostruttivo
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Post-ostruttivo




Obliterazione
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Angiografia 1n arterite
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Lesione 1schemica digitale

=

N. Del Papa



Chirurgia

sembra ridurre 1l numero degli
attacchi ischemici e la loro intensita. Migliori risultat1 sembrano
ottenersi nei casi di sclerodermia refrattar1 ad ogni trattamento,
soprattutto se si tratta di , assoclata a
tecniche di resezione e ed asportazione dell’avventizia fibrotica

arteriol )

Blocchi digitali
(da Blocchi periferici: B. Dalens)




Nel caso d’indicazione all’effettuazione
d1 procedure di , ’esperienza
comune, consiglia procedure conservative



VEGF
Erythropoietin
Angiopoietin
GM-CSF

ISCHAEMI
AREA

REVASCULARISATION




Monocytes

Hematopoietic stem Myeloid
cell

recursor
o @
—_—
\ VEGFr2 §>

VEGFr2

Endothelial
progenitor cells

esenchymal Endothelial cells
stem cell

arro

Tissue resident
stem cell *




Cellule Staminali Mesenchimali

Systemic administration

Endocrine effects Distal

- Distanttissues:i.e. lung, liver homing Immunological effects

- Lymphatic tissue/ Injury site

(@

(9 T cell, Bcell

. °
Sotubte factors i3 : @ @/ \

&
Paracrine effects 2 . ; Treg
- Injury site:i.e. renal tubule 1 .

Angiogenesis ‘ Cell-cell » § e \

contact

NK

Soluble factors

A 4 q - —
Direct effect /" ‘ o
mDC

Trans-differentiation iDC

SC growth & ' & regeneration
differentiation

Apoptosis

%ibrosis

Immunomodulation

«-———————-—----——————




Adipose tissue as source of stem cells

Adipocytes

(white adipose cells)

Adipose Tissue
90% adipg
0% Stromal vascula
fraction




Le cellule Staminali da tessuto adiposo
sono simili a quelle derivate da BM

Adipocyte stained
with Oil Red &*
Slue=

Actvaled

By . monocyles

* Activated
. Iymphocyles
Decrease

stimulated
mononuciear

Surface protein markers® cell prodiferation
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ndicazioni

Esiste un quadro anatomico ed
emodinamico vascolare ideale per
porre indicazione all'intervento di

Lipomniling



LT AV L b ol -
PRV I

Il solo esame angiografico non rappresenta il “gold standard”
per lo studio de1 pazienti affetti da complicanze vascolari
digitali



Angiografia

§i - ?

Le dimensioni ridotte dei vasi coinvolti nella patologia,
soprattutto nei quadri iniziali, rende questa metodica
inadeguata



L'unico esame attualmente disponbile, seppur con
alcune limitazioni, 'eco-color-doppler effettuato
con strumenti ad alta definizione da operatori
esperti nella metodica e nella patologia



Attraverso lo studio dei quadri morfologici
anatomici vascolari dei pazienti affetti da
Sclerosi Sistemica e stato possibile individuare
degli “schemi patologici” costanti.



coinvolgente in modo prevalente |'arteria
ulnare e solo negli stadi avanzati della malattia I'arteria radiale.
Interessamento costante delle arcate palmari e dei rami digitali
palmari comuni e delle a. digitali proprie palmari e dorsali delle
falangi distali. Il “ " costante della porzione distale delle a.
digitali comuni palmari alla base delle dita e della porzione
prossimale delle a. digitali proprie palmari.



B

Proper
digital A

Common
digital A

Ulnar digital
A small finger

Deep branch
ulnar A

Ulnar A

Radial digital
A index finger

Volar br.
radial A

Dorsal branch
radial A

Radial A




’arteria ulnare ...

Prevalence, risk factors, and clinical correlates ot
ulnar artery occlusion in the general population

Patrick H. Carpentier, MD,* Christine Biro, MD,* Myriam Jiguet, MD,* and Hildegard R. Maricq, MD,?
Grenoble, France; and Charleston, SC

Background: Occlusion of the ulnar artery is found in a substantial proportion of elderly patients. The aim of this study
was to estimate the prevalence of ulnar artery occlusion in a sample of the general population of France, look for its risk
factors, and evaluate its clinical correlates.

Methods: This study was an offshoot of a cross-sectional epidemiologic study in the general population of four locations
in France (Tarentaise, Grenoble, Nyons, and Toulon). In phase I, random samples of 2000 individuals per location aged
=18 years old were interviewed by phone for screening of Raynaud phenomenon. In phase II, subsamples of individuals
were invited to a medical interview and physical examination where the presence of Raynaud phenomenon and
occupational risk factors were recorded and a bilateral clinical Allen test was performed for the detection of ulnar artery
occlusion. Phase IT comprised 688 women and 335 men.

Results: In 36 men and seven women, at least one occluded ulnar artery was found. The estimated prevalence was 9.6% in
men and 1.0% in women (P < .001). The occluded artery was more often in the dominant hand of both men (8.1% vs
2.4%; P < .001) and women (0.9% vs 0.4%; P = .34). Ulnar artery occlusion was found more often in men aged >50 years
16.4%) than in younger men (1.4%; P < .001). Besides age, male sex, and dominant side, the only independent risk factor




Anterior ulnar

Radial
recurrent A

recurrent A
|

Posterior br. |/
interosseous A |

Posterior ulnar
recurrent A

Anterior br.
interosseous A

Radial A
Ulnar A

anastomoses




Lo studio degli IR
delle arterie digitali palmari comuni
permette di accertare i valori della
perfusione digitale distale e di monitorare
I'andamento della malattia vascolare
periferica



a. digitale palmare comune
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Ulnar Nerve

Fig. 6. Diagram of the blood
supply of the median and ulnar
nerves (left) traced from the
radiograph in Figure 2. The radial
nerve (right) and its blood supply
have been traced from similar
radiographs. The arteries (center)
are colored to demonstrate the
angiosomes.

+ j Superficial Radial Nerve

Angiosome Territories of the
Nerves of the Upper Limbs.
Hong, Matthew; Hong, Michael;
Taylor, G

Plastic & Reconstructive Surgery.
118(1):148-160, July 2006.

DOI:
10.1097/01.prs.0000221075.9103
8.08

3 Wolters Kluwer

Health

‘ Ovidsp




Model
RETRAMS-6; No. of Pages 8

Available online at Elsevier Masson France
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Implantation of autologous adipose tissue-derived cells
induces a prompt healing of long-lasting digital ulcers in
SSC







Regional Fat grafting in SSc fibrotic and ischemic areas can
provide rapid benefits.

Autologous fat grafting is a safe, relatively non-invasive, and
rapid procedure.

Further and long-term studies are needed to know how the
benefits are lasting, how safe could be to repeat the procedure
to maintain the results, and which kind of patients are
preferentially eligible for the treatment.



The overtime increase of treatment benefits suggests that
other mechanisms different from the simple fat filling

may be involved.
Different actors may play some role:

have been identified as an ideal source
of cells able to have a regenerative role for soft tissues

from adipose tissue is known to contain
MSCs, T-reg and endothelial precursor cells and has been proposed
for cell therapy in chronic inflammatory autoimmune disorders

acts as a potent anti-fibrotic signal in normal and
scleroderma fibroblasts
(Lakota K, Arthritis Res Ther 2012)

2777






