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Abstract

The circulatory system was studied in 29 patients with dia-
gnosis of localized scleroderma (at the age of 12 up to 28
years, mean age was 18,1 years £3,9), 18 females and 11 ma-
les. In Department of Pediatric Cardiology were performed:
physical examination standard electrocardiogram (ECG),
24-hour Holter ECG monitoring, a treadmill exercise test con-
ducted according to Bruce protocol as well as echocardiogra-
phy plus Doppler’s effect investigation.

In Department of Dermatology dermatological state was
examined by physical exam, and its changes — by interview,
photos and hospital and ambulatory documents. Radiological
exams of the chest, palms and upper part of alimentary canal
and serum exam (ANA — antinuclear antybodies) were also
performed. Similarly as 10 years ago, during the routine elec-
trocardiogram (ECG), the incomplete right branch block has
been found in majority of patients. During 24-hour Holter ECG
monitoring, in 75% of cases regular records were stated whi-
le in 25% of patients not several supraventricular arrhythmia
was found. Echocardiographic abnormalities (valvular regur-
gitation) were found in 2 cases. During the exercise tests in
2 patients dysrrhythmia has been challenged.

Dermatological investigations revealed the improvement
of the local state in over 13% of patients. Aggravation was ob-
served in 44.8% of patients. No radiological changes were ob-
served. In 13.8% of cases ANA were disclosed. Results of car-
diological investigation appeared not to point at any progres-

Streszczenie

Po 10 latach ponownie przeprowadzono badanie uktadu
krqzenia i oceng stanu dermatologicznego u 29 osob z rozpo-
znaniem twardziny ograniczonej (obecny wiek od 12 do 28 lat,
Srednio 18,1 roku £3,9), 18 ptci zZenskiej i 11 ptci meskiej.
W Klinice Kardiologii Dziecigcej przeprowadzono, jak po-
przednio: badanie przedmiotowe, zapis EKG, 24-godzinny za-
pis EKG metodq Holtera, test wysitkowy na biezni ruchomej
wg protokotu Bruce’a, badanie echokardiograficzne potgczo-
ne z ocenq dopplerowskgq.

W Klinice Dermatologii stan dermatologiczny oceniano
badaniem przedmiotowym, a zmiany na podstawie szczegoto-
wego wywiadu, dokumentacji fotograficznej oraz wpisow w hi-
storiach chorob i kartotekach leczenia ambulatoryjnego. Cho-
rym wykonano réwniez badania radiologiczne klatki piersio-
wej, dtoni i gornego odcinka przewodu pokarmowego oraz
badania surowicy krwi w kierunku przeciwciat przeciwjgdro-
wych. Podobnie jak przed 10 laty, w standardowym badaniu
EKG stwierdzono gtownie niepetny blok prawej odnogi pecz-
ka Hisa. W badaniu 24-godzinnym EKG metodq Holtera
w 75% przypadkow stwierdzono zapis prawidtowy. U 25% cho-
rych wykryto niegroZne arytmie nadkomorowe. Nieprawidto-
wosci w badaniu echokardiograficznym, o charakterze niedo-
mykalnosci zastawkowych, stwierdzono w 2 przypadkach.
W probie wysitkowej (wg protokotu Bruce’a) u 2 chorych pro-
wokowano zaburzenia rytmu.
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sion of changes in the circulatory system in a group under exa-
mination during the last 10 years. On the other hand derma-
tological investigation often suggests aggravation or no chan-
ges in time. Is it thought that there is no correlation between
dermatological and cardiological changes in patients with lo-
calized scleroderma.

Key words: localized scleroderma, circulatory system, der-
matological state, changes in time.

Wprowadzenie

Twardzina obejmuje grupe schorzen, dla ktérych cha-
rakterystyczne sg 2 zjawiska: zaburzenia naczyniowe
i widknienie. Wyrézniamy 2 podstawowe odmiany skle-
rodermii: posta¢ uktadowg (sclerodermia systemica, SSc)
oraz posta¢ ograniczong (sclerodermia circumscripta,
morphea). W postaci uktadowej zmiany dotyczg skory,
uktadu krazenia, kostnego, migsniowego, nerwowego
i wielu narzadéw wewnetrznych [1-6]. Charakterystycz-
ne jest tu wystgpowanie zaburzeni immunologicznych
(gtéwnie ACA — przeciwcialo przeciw centromerom
i przeciwciato Scl70 — przeciw antygenowi jadrowemu
topoizomerazie I). W przypadku twardziny ograniczo-
nej, ktora jest najczestszg chorobg tkanki tacznej u dzie-
ci [7-9] uwaza si¢ zazwyczaj, ze schorzenie dotyczy wy-
tacznie skory, tkanki podskérnej, czasami miesni [3]. Jest
to jednak opinia dyskusyjna, gdyz istniejg doniesienia
o zaburzeniach funkcji tarczycy, serca i nerek u tych cho-
rych. Postaci ograniczonej rzadziej towarzyszg zaburze-
nia immunologiczne (gtéwnie ANA o nieokreslonej swo-
istosci — rejestrowane w ok. 30% przypadkéw, szczegdl-
nie w przebiegu sclerodermia linearis, morphea
generalisata, disabling pansclerotic morphea) [10].

Twardzina ograniczona wystepuje najczesciej mig-
dzy 20. a 40. rokiem zycia. Natomiast 15% chorych sta-
nowig dzieci ponizej 10. roku zycia [1, 11, 12]. Klinicz-
nie u pacjentéw obserwuje si¢ stwardniale, wyraznie od-
graniczone ogniska na skérze barwy zéttej lub
porcelanowobiatej, otoczone fioletowa obwddka Swiad-
czacq o aktywnosci procesu chorobowego, ustgpujace
z pozostawieniem przebarwieri lub odbarwien [1, 10].

Przed paroma laty ukazaty si¢ prace [13—15], w kt6-
rych stwierdzono dos¢ liczne zaburzenia uktadu kraze-
nia u dzieci ze skérnymi postaciami sklerodermii. Wy-
kazano u nich czgstsze zaburzenia rytmu, niedomykal-
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Badanie dermatologiczne wykazato poprawe stanu miej-
scowego u ponad 13% chorych. Natomiast u 44,8% obserwo-
wano nasilenie zmian skornych. U pozostatych chorych reje-
strowano przebieg stacjonarny. W badaniach radiologicznych
u zZadnego chorego nie wykazano odchyleri od normy. Prze-
ciwciata przeciwjgdrowe stwierdzono u 13,8% chorych. Wy-
niki badarni kardiologicznych nie wskazujg na progresje zmian
w uktadzie krqzenia u badanej grupy w ciggu ostatnich 10 lat.
Natomiast badanie dermatologiczne sugeruje czeste pogorsze-
nie stanu skory lub stacjonarny przebieg choroby. Wydaje si¢
wigc, Ze zmiany skorne w twardzinie ograniczonej nie korelu-
Jja ze zmianami kardiologicznymi.

Stowa kluczowe: twardzina ograniczona, uktad krgzenia,
stan dermatologiczny, zmiany w czasie.

(PDiA 2005; XXII, 2: 81-86)

nosci zastawek czy nawet sugerowano, ze by¢ moze cho-
rzy z twardzing czesciej maja wrodzone wady uktadu
krazenia. Inni autorzy uwazajg, ze posta¢ ograniczona
choroby to posta¢ dotykajaca jedynie tkanek powierz-
chownych [8]. Moze wigc opinia o nierzadkiej patologii
krazeniowej u dzieci chorych na sklerodermi¢ ograni-
czong wynikata chociazby ze zbyt drobiazgowego ich
badania? Méwi si¢ obecnie np. o nadwykrywalnosci
w obrazie echokardiograficznym wad zastawkowych,
o wykazywaniu tzw. fizjologicznych niedomykalnosci.
Aby zweryfikowac¢ podejrzenie czestej patologii uktadu
krazenia u dzieci, chorujacych na ograniczone postacie
twardziny, postanowiliSmy ponowic¢ u nich badania kar-
diologiczne po kilku latach oraz oceni¢ ewentualng za-
leznos$¢ pomiedzy zmianami stanu dermatologicznego
a progresja zmian w uktadzie krazenia.

Cel pracy

Celem pracy byta por6wnawcza ocena uktadu krag-
Zenia u pacjentow ze skérng postacig sklerodermii, u kté-
rych podobne badania wykonane byty 10 lat temu, oraz
szukanie korelacji pomigdzy zmianami skérnymi a zmia-
nami w uktadzie krazenia u tych chorych.

Materiat i metoda

Przebadano 29 pacjentéw — 18 (62%) dziewczynek
i kobiet oraz 11 (38%) chtopcéw i mgzczyzn, co stano-
wilo ok. 67,4% pacjentéw badanych przed 10 laty
[16-18]. Wiek chorych wynosi obecnie 12-28 lat (Sred-
nio 18,1 roku +3,9). Czas choroby wynosit 7-20 lat
($rednio 10,3 roku +£3,4). U 23 (79,3%) chorych rozpo-
znanie dermatologiczne to sclerodermia circumscripta,
u 2 (6,9%) — sclerodermia en coup de sabre, u 1 — he-
miatrophia faciei, u 1 — sclerodermia circumscripta li-
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nearis, u 2 (6,9%) — sclerodermia circumscripta disse-
minata. Pacjenci byli leczeni w Klinice Dermatologii
Slaskiej Akademii Medycznej w Katowicach oraz
w Przyklinicznej Poradni Dermatologiczne;.

Kontrolne badania uktadu krazenia przeprowadzono
w Klinice Kardiologii Dziecigcej Slaskiej Akademii Me-
dycznej w Katowicach. U chorych wykonano badanie
przedmiotowe, zapis EKG (12-odprowadzeniowy, przy
uzyciu aparatu Mingograf 710 Siemens), 24-godz. zapis
EKG metodg Holtera (aparat Aspel Sync Master i Rey-
nolds Medical Vision Master 503), test wysitkowy na
biezni ruchomej wg protokotu Bruce’a (bieznia ERT-100
ITAM), badanie echokardiograficzne oraz badanie dop-
plera (aparat Acuson). Test wysitkowy przerywano przy
wystapieniu duzego zmeczenia, po osiggnigciu limitu
tetna, spadku lub wzroscie ciSnienia skurczowego, przy
wystgpieniu zaburzen rytmu lub przy braku wspétpracy
ze strony chorego.

Wyniki badan poréwnano z wynikami sprzed 10 lat
u tych samych chorych.

Oceny zmian stanu dermatologicznego dokonano
w Klinice Dermatologii na podstawie badania przedmio-
towego, szczegdtowego wywiadu, istniejgcej dokumen-
tacji fotograficznej oraz wpiséw w historiach choréb
i kartotekach leczenia ambulatoryjnego. Stan dermato-
logiczny opisywano, jako poprawe w przypadku zmniej-
szenia liczby ognisk, braku stwardniefi oraz wystepowa-
niu jedynie przebarwien i odbarwien. Stan stacjonarny
opisywano w przypadku istnienia stalej liczby ognisk
7 obecnoscig stwardniefi, bez zwigkszenia ich ilosci. Po-
gorszenie zmian polegalo na pojawianiu si¢ Swiezych
ognisk chorobowych (z fioletowg obwddka zapalng) lub
powiekszaniu si¢ starych. U chorych wykonano takze
badania radiologiczne klatki piersiowej, zdjecia porédw-
nawcze dloni i gérnego odcinka przewodu pokarmowe-
go celem wykluczenia zmian narzagdowych poza ukta-
dem krazenia oraz badanie surowicy krwi w kierunku
przeciwcial przeciwjadrowych (laboratorium Nadzieja
w Warszawie). W badaniach statystycznych stosowano
poziom istotnosci p(a) = 0,05. Do analizy uzyto testu
niezaleznosci chi’.

Wyniki

W zapisie standardowym EKG prawidlowy zapis re-
jestrowano w 14 (48,3%) przypadkach, niepeiny blok
prawej odnogi peczka Hisa (RBBB) u 12 (41,4%) cho-
rych, inne zmiany w zapisie EKG zarejestrowano
u 3 (10,3%) badanych. Byty to: RBBB w potgczeniu z ta-
chykardig zatokowa, z niemiarowoscia zatokowg oraz
z blokiem A-V I stopnia. W 1990 r. rejestrowano blok
A-V I stopnia (2 chorych), tachykardi¢ zatokowg (7 cho-
rych), niemiarowos¢ zatokowg (8 pacjentéw), bradykar-
die wezlowa z rytmem weztowym (2), cechy preekscy-
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tacji typu B 1 okresowo rytm wezltowy (2) oraz tenden-
cj¢ do lewogramu u 6 badanych. Wykazano znamienng
statystycznie réznice pomiedzy wynikami uzyskanymi
obecnie a wynikami z pierwotnego badania. W czasie
24-godz. badania holterowskiego brak odchyleri od nor-
my obserwowano u 21 (75%) chorych, niegrozne, nad-
komorowe zaburzenia rytmu serca (skurcze dodatkowe)
stwierdzono w 7 (25%) przypadkach (1 zapis nie zostat
poddany ocenie ze wzgledu na ztg jakos¢ techniczng).
W pierwszym badaniu oprécz zaburzent nadkomorowych
rejestrowano pojedyncze przypadki zaburzeri komoro-
wych, m. in. bigemini i trigemini, a takze bardykardi¢
zatokowga z rytmem we¢ztowym, niemiarowos¢ i tachy-
kardi¢ zatokowgq oraz blok A-V I stopnia. Nie wystapi-
ly natomiast statystycznie znamienne rdéznice
24-godzinnego zapisu pomiedzy ocenianymi okresami.
W czasie proby wysitkowej wyniki prawidtowe uzyska-
no u 27 (93,1%) badanych, a u 2 (6,9%) prowokowano
zaburzenia rytmu. U 1 chorego po wysitku V stopnia za-
rejestrowano pojedyncze skurcze dodatkowe nadkomo-
rowe oraz okotozatokowe wedrowanie rozrusznika (rytm
zatokowy miarowy powrdécit po 2 min, 30 s od zakon-
czenia testu). W drugim przypadku przed wysitkiem re-
jestrowano pojedyncze skurcze dodatkowe nadkomoro-
we, natomiast przy wysitku IV stopnia nasilily si¢ zabu-
rzenia rytmu o podobnym charakterze, jak przed
wysitkiem. Nie wykazano znamiennych statystycznie
réznic pomiedzy badaniem pierwotnym a obecnym.
W badaniu echokardiograficznym i dopplerowskim
u 1 chorego stwierdzono niewydolnos¢ zastawki tréj-
dzielnej, a u innego — niewydolnos¢ zastawki tréjdziel-
nej w polaczeniu z niedomykalnoscig zastawki pnia pluc-
nego. U 93,1% chorych nie stwierdzono odchyleri od
normy podczas echokardiografii. W pierwszym badaniu
rejestrowano u chorych 15 niedomykalnos¢ zastawki mi-
tralnej, u 7 — tréjdzielnej, u 5 — zastawki pnia ptucnego,
a u 3 — drzenie ptatkéw zastawki aorty. U kilkorga dzie-
ci rejestrowano niewydolnos¢ wigcej niz jednej zastaw-
ki. W badaniu poré6wnawczym wykazano znamiennie
mniej patologii w badaniu echokardiograficznym w po-
réwnaniu z wynikami uzyskanymi przed 10 laty (w ca-
tej przebadanej wéwczas grupie dzieci).

Podczas badania dermatologicznego poprawe stanu
skéry w poréwnaniu ze stanem sprzed 10 laty stwierdzo-
no u 4 (13,8%) chorych (3 kobiety i 1 mezczyzna), po-
gorszenie — u 13 badanych (9 kobiet i 4 m¢zczyzn).
U pozostatych chorych nie obserwowano istotnych
zmian obrazu dermatologicznego choroby. U zadnego
chorego nie rejestrowano odchylert od normy w bada-
niach radiologicznych klatki piersiowej, dtoni i gérnego
odcinka przewodu pokarmowego. Przeciwciala ANA
o mianie od 160 do 1 280 rejestrowano u 4 (13,8%) cho-
rych (wytacznie u kobiet).
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Tab. 1. Rozpoznania dermatologiczne u badanych chorych

I badanie II badanie
kobiety mezczyZni ogélem rozpoznania dermatologiczne kobiety = mezczyZni ogoélem

23 7 30 sclerodermia circumscripta 14 9 23

4 2 6 sclerodermia circuscripta disseminata 1 1 2

1 1 2 sclerodermia circumscripta linearis 0 1 1

1 0 1 hemiatrophia faciei 1 0 1

3 1 4 sclerodermia en coup de sabre 2 0 2
32 11 43 ogodtem 18 11 29

Tab. 2. Wyniki badania EKG (p<0,05)

I badanie II badanie
kobiety mezezyZni ogoltem wyniki badania EKG kobiety  mezczyZni ogélem
8 1 9 wynik prawidlowy 10 4 14
4 0 4 wynik watpliwy (RBBB) 8 4 12
19 8 27 inne zaburzenia 0 3 3
31 9 40 ogodtem 18 11 29

Tab. 3. Wyniki 24-godzinnego badania EKG (p>0,05)

I badanie II badanie
kobiety mezczyZni ogélem wyniki badania holter EKG kobiety = mezczyZni ogoélem
17 3 20 wynik prawidlowy 12 9 21
12 4 16 zaburzenia 5 2 7
29 7 36 ogbtem 17 11 28

Tab. 4. Wyniki badania UKG (p<0,05)

I badanie II badanie
kobiety mezczyZni ogélem  wyniki badania UKG metoda Dopplera kobiety = mezczyZni ogoélem
20 4 24 wynik prawidlowy 18 9 27
11 5 16 niewydolnosci zastawek 0 2 2
31 9 40 ogbtem 18 11 29
Tab. 5. Wyniki testu wysitkowego (p>0,05)
I badanie 11 badanie
kobiety mezczyZni ogélem wyniki testu wysitkowego kobiety = meZczyZni ogoélem
6 2 8 3. stopieri (6 km/godz., 14%) 4 1 5
21 4 25 4. stopieni (7 km/godz., 16%) 9 7 16
2 3 5 5. stopieni (8 km/godz., 18%) 5 3 8
29 9 38 ogétem 18 11 29
84

Postepy Dermatologii i Alergologii XXII; 2005/2



Obserwacja zmian w uktadzie krqzenia i stanu dermatologicznego u chorych z twardzing ograniczong

Dyskusja

Mayes i wsp. [19] opisujg 27 nowych przypadkow
twardziny ograniczonej na milion mieszkaricéw rocznie
w USA. Nasza grupg¢ badang stanowig natomiast osoby
(w wiekszosci juz doroste), u ktérych schorzenie ujaw-
nilo si¢ znacznie wczesniej, niz to si¢ zazwyczaj obser-
wuje. Srednia ich wieku wynosi obecnie 18,1 roku.
W badaniach przeprowadzonych poprzednio ta srednia
wynosita 10,6 roku, a sredni czas trwania choroby wy-
nosit 3,17 roku [13]. W$réd naszych badanych ponad
62% stanowily kobiety i dziewczynki. W poprzednim
badaniu (przed 10 laty) ten procent byt jeszcze wiekszy
— dziewczynki stanowilty ponad 74% grupy badane;j.
Mayes i wsp. [19] podaja stosunek kobiet do m¢zczyzn
jako 3:1. W grupie badanej, podobnie jak 10 lat wcze-
$niej, rozpoznaniem dominujacym byta sclerodermia cir-
cumscripta [12—14], ktora to postac¢ choroby jest opisy-
wana jako najczestsza [1, 20]. Krafchik [9] wspomina
o trudnosciach leczenia twardziny ograniczonej. W na-
szej grupie badanej zmiany zapisu EKG rejestrowano
u 51% pacjentéw. Jednak u 41% byt to niepetny blok
prawej odnogi pgczka Hisa, traktowany jako granica po-
migdzy patologia i fizjologia i tylko w tym wypadku wy-
nik byt znamiennie wyzszy u chorych z twardzing niz
u os6b zdrowych. W grupie kontrolnej przed 10 laty re-
jestrowano go w ok. 20% przypadkdéw, co pokrywa si¢
z danymi epidemiologicznymi [13, 15]. W pierwotnym
badaniu nieprawidtowosci w badaniu EKG wystgpowa-
ty u77,5% dzieci, z czego niepeiny blok prawej odnogi
peczka Hisa stanowit ok. 10%. Morelli i wsp. [21] opi-
sujg 48,7% chorych z twardzing uktadowg, u ktérych
stwierdzono zmiany w zapisie EKG. W tych badaniach
takze najczesciej wystgpowat niepelny blok prawej od-
nogi peczka Hisa. Oram i wsp. [22] sugeruja wzrost cze-
stosci zmian w uktadzie krazenia wraz z czasem trwania
choroby. Sredni czas choroby u naszych chorych wyno-
sit 10,4 roku, co by¢ moze jest za krétkim okresem do
petnego rozwoju zmian widocznych w EKG. W czasie
24-godzinnego badania EKG metodg Holtera u 75% ba-
danych nie rejestrowano obecnie odchyleri od normy. 10
lat temu prawidtowy zapis uzyskano u 55% badanych
dzieci. Najczgsciej stwierdzano niegroZne arytmie nad-
komorowe. W badaniu sprzed 10 lat stwierdzono zna-
mienny statystycznie wzrost wskaznika masy lewej ko-
mory, co mozna byto uzna¢ za preludium kardiomiopa-
tii przerostowej w wieku dorostym [13, 23, 24]. Inne
stwierdzone wtedy nieprawidlowosci miaty charakter
niedomykalnosci zastawkowych. W obecnym badaniu
echokardiograficznym nie wykazano cech przerostu le-
wej komory u badanych chorych. Podobne dane uzyska-
li Ciszewski i wsp. [25]. U dorostych pacjentéw stwier-
dzili oni jednak scieficzenie przegrody mig¢dzykomoro-
wej 1 tylnej sciany lewego przedsionka, czego nie
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Tab. 6. Stan dermatologiczny u badanych chorych

stan dermatologiczny kobiety mezcezyZni ogélem
poprawa 3 1 4
stan stacjonarny 6 6 12
pogorszenie 9 4 13
ogbtem 18 11 29

wykazano w naszych badaniach. Natomiast u 2 (6,9%)
chorych w omawianym badaniu stwierdzono zmiany
o charakterze niedomykalnosci zastawki tréjdzielne;j i za-
stawki pnia plucnego, ktére mogg by¢ spowodowane roz-
szerzeniem pierscieni zastawkowych w przebiegu scho-
rzenia [13]. W poprzednim badaniu w calej ocenianej
woéwczas grupie odsetek niedomykalnosci byt duzo wyz-
szy, ok. 40%. Obecne wyniki odpowiadaja wynikom gru-
py kontrolnej z wczesniejszego badania (u 6,7% bada-
nych stwierdzono patologie zastawek). Wyniki préby
wysitkowej w obu badaniach byty zblizone. W pierw-
szym badaniu nie wykazano réznicy pomiedzy wyni-
kiem préby u dzieci z twardzing a grupg kontrolng. Te-
raz takze u chorych na twardzing ograniczong nie obser-
wowano obnizonej wydolnosci fizycznej.

Wyniki badania dermatologicznego swiadczg o ten-
dencji do progresji zmian skérnych w czasie ostatnich
lat. Natomiast nie wykazano tendencji do poglebiania
si¢ zmian w obrebie uktadu krazenia. Celowe wydaje si¢
powtoérzenie badania w przysztosci, gdyz, jak sugeruja
niektorzy autorzy [22], istotne zmiany w uktadzie kra-
Zenia mogg si¢ pojawiaé dopiero w 2.—5. dekadzie trwa-
nia choroby. Ponadto zmiany narzgdowe w twardzinie
ograniczonej sg przedmiotem jedynie nielicznych donie-
sien [11, 13—15, 26], w przeciwienstwie do twardziny
uktadowej [16-18, 27-29].
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