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La sclerosi sistemica (sclerodermia) è una malattia 
infiammatoria cronica caratterizzata da:

•Alterazioni caratteristiche del microcircolo arteriolare

•Fibrosi della cute e degli organi interni

•Presenza di autoanticorpi diretti contro antigeni nucleari



Caratteristiche epidemiologiche 

F:M = 9:1

Familiarità per:

f. di Raynaud 5.0 %

SSc 1.4 %

Altre m. autoimmuni sistemiche     3.8 %















Le alterazioni del circolo arteriolare precedono di mesi o 
anche molti anni l’insorgenza della fibrosi cutanea e/o 
viscerale; sono caratterizzate da:

• Marcata iperplasia dell’intima

• Ispessimento della tonaca media per proliferazione delle  cellule

muscolari

• Adesione delle piastrine 

Conseguenza: obliterazione vascolare, fibrosi vasale, ischemia
tissutale







Le alterazioni vascolari sono  responsabili del Fenomeno di Raynaud:  
cambiamento trifasico del colore della cute delle mani e/o dei piedi 
scatenato dal freddo o da uno stress emotivo

Bianco: fase ischemica, da vasocostrizione

Blu: fase di stasi e dilatazione venulare secondaria all’anossia

Rossa: fase iperemica, da vasodilatazione arteriolare reattiva















Il fenomeno di Raynaud precede di mesi ma anche di 
molti anni l’insorgenza della malattia conclamata

Le alterazioni vascolari che sono alla base del fenomeno 
di Raynaud sono presenti nel circolo  arteriolare di tutti 
i tessuti ed organi e precedono l’insorgenza della fibrosi

Il fenomeno di Raynaud consente la diagnosi di sclerosi 
sistemica in fase preclinica





FENOMENO DI RAYNAUD PRIMITIVO O SECONDARIO?

CRITERI PRIMITIVO SECONDARIO

• Distribuzione simmetrica simmetrica
•età media  insorgenza 14 30
•Familiarità                        spesso positiva     generalmente negativa
•gravità moderata*            grave**
• disturbi trofici assenti presenti
• capillaroscopia normale patologica
• autoAb assenti presenti

NB solo il 10% circa dei pz. con diagnosi di Raynaud primitivo evolvono vs forma    
secondaria (mal. autoimmune)

*   proporzionata all’entità e alla durata dello stimolo
** non proporzionata alla entità e alla durata dello stimolo









 dcSSc(n=408) lcSSc(n=1135) 

Età all’ingresso (mediana e range) 42 (17-65) 53 (38-74) 

Anni di follow-up (mediana e range) 7 (0-20) 8.5 (0-20) 

Sesso femminile (%) 78 95 

Coinvolgimento esofageo (%) 100 85 

Coinvolgimento colon (%) 58 35 

Malassorbimento (%) 6 0 

Fibrosi polmonare (%) 80 45 

Ipertensione polmonare (%) 28 33 

Coinvolgimento cardiaco (%) 70 54 

Miosite (%) 15 3 

Calcinosi (%) 16 45 

Sindrome sicca 10 7 

Coinvolgimento renale (%) 4 0 

Anti-centromero (%) 8 57 

Anti-Topoisomerasi I (%) 54 30 

Caratteristiche cliniche ed epidemiologiche dei pazienti seguiti
presso l’Immunologia Clinica di Milano (1980-2004)

























Coinvolgimento dell’apparato digerente

esofagite da reflusso

sanguinamento cronico

disfagia

ab-ingestis

stipsi ostinata

crisi subocclusive

diarrea (da ipercrescita batterica)

malassorbimento
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Il coinvolgimento renale nella sclerosi Il coinvolgimento renale nella sclerosi 
sistemicasistemica

• Riscontrabile all’autopsia nel 60-80% dei pazienti

• Presente in forma subclinica fino al 50% dei 
pazienti (proteinuria lieve, lieve incremento della 
creatininemia con o senza ipertensione)

• Crisi renale sclerodermica nel 10-19% del 
pazienti, meno del 10% nelle casistiche italiane

• Nei pazienti sclerodermici vi è una aumentata 
produzione di TBX dopo cold-test



Scleroderma “renal crisis”.

A: Intimal hyperplasia with complete luminal occlusion of an interlobular
artery. Note reduplication and fraying of the internal lamina (orcein stain)

B: Fibrinoid necrosis of blood vessels in the glomerulus
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Effect of ACE-inhibitors on the cumulative survival of 
patients with scleroderma renal crisis


