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Funkcja lewej komory serca w ocenie echokardiograficznej
u dzieci z twardzinopodobnym zapaleniem migsni

(scleromyositis)

Echocardiographic assessment of left ventricle function in children with scleromyositis

Anna Borowiec-Kocanda’, Jacek WozZniak®, Bohdan Firek’, Matgorzata Kwiatkowska?,
Rafat Dabrowski', Elzbieta Musiej-Nowakowska?, llona Kowalik?, Anna Maria Romicka?, Hanna Szwed*

11 Klinika Choroby Wiefcowej Instytutu Kardiologii w Warszawie, kierownik Kliniki prof. dr hab. med. Hanna Szwed

2Klinika Reumatologii Wieku Rozwojowego Instytutu Reumatologii im. prof. dr hab. med. Eleonory Reicher w Warszawie,

kierownik Kliniki prof. dr hab. med. Anna Maria Romicka, dyrektor Instytutu prof. dr hab. med. Stawomir Maslinski

Stowa kluczowe: twardzinopodobne zapalenie mieéni, echokardiografia, dzieci.

Key words: scleromyositis, echocardiographic assessment, children.

Streszczenie

Wprowadzenie: Obecnos¢ zmian w sercu u dzieci ze scleromyosi-
tis pozostaje otwartym problemem klinicznym.

Cel pracy: Poszukiwanie zmian w sercu u dzieci ze scleromyositis
za pomocga badania echokardiograficznego.

Materiat i metody: Zbadano 18 chorych na scleromyositis (11
dziewczynek i 7 chtopcoéw) w wieku 15,8+2,6 roku, bez klinicz-
nych cech choroby serca. Grupe kontrolng stanowito 20 zdrowych
dzieci w wieku 13,8+2,7 roku. U wszystkich wykonano echo 2D,
M-mode i badanie dopplerowskie oraz oznaczono globalny
wskaznik sprawnosci mechanicznej LK (Tei index), wyrazony jako
suma czasu skurczu (ICT) i rozkurczu (IVRT) izowolumetrycznego
podzielona przez czas wyrzutu z lewej komory (ET).

Wyniki: Wymiar LA byt u dzieci ze scleromyositis istotnie mniej-
szy niz w grupie kontrolnej (2,7+0,3 vs 3,1%0,3; p<0,01). Wartos¢
PWd w badanej grupie wyniosta 0,6+0,15 i byta istotnie nizsza
w poréwnaniu z wartosciami w grupie kontrolnej: 0,8+0,15;
p<0,005. Wartosci LVdD, LVsD, IVSd, SF i EF nie roznity sie istot-
nie pomiedzy grupami. Wartos¢ E/A oraz czasy ICT, IVRT i ET by-
ty podobne w obu grupach. Wartos¢ wskaznika Tei dla grupy ze
scleromyositis i w grupie kontrolnej wyniosta odpowiednio:
0,46+0,08, 0,44+0,06; p=NS.

Whioski: Na podstawie analizy parametréow echokardiograficz-
nych nie stwierdzono istnienia zmian w sercu u dzieci ze sclero-
myositis, co sugeruje, ze zajecie miesnia serca nie jest wczesnym
objawem tej choroby.

Summary

Introduction: Possibility of heart pathology in children with scle-
romyositis is still an open clinical problem.

The aim of the study: Echocardiographic assessment of possible
changes in heart muscle in this group of patients.

Material and methods: We studied 18 children with scleromyosi-
tis (11 girls and 7 boys), age: 15.8+2.6 years with no clinical signs
or symptoms of heart disease. Control group comprised 20 heal-
thy children, age: 13.8+2.7 years. M-mode, 2-D and Doppler echo
was performed in all subjects and global index of LV performan-
ce (Tei index) was calculated as a proportion of the sum of iso-
volumetric contraction time (ICT) and isovolumetric relaxation ti-
me (IVRT) to ejection time (ET).

Results: LA diameter was significantly lower in children with scle-
romyositis than in control group: 2.7+0.3 vs 3.1+0.3; p<0.01. Va-
lue of PWd in scleromyositis group was 0.6+0.15 and was signifi-
cantly lower in comparison with control group: 0.8+0.15;
p<0.005. There was no significant difference in value of LvVdD,
LVsD, IVSd, SF i EF in both groups. Also E/A, ICT, IVRT i ET values
were similar in both groups. Tei index in scleromyositis group
and in control group was: 0.46+0.08 and 0.44+0.06 respectively,
p=NS.

Conclusion: Based on analysis of echocardiographic parameters
there are no changes in heart muscle in children with scleromy-
ositis which suggests that cardiac involvement is not an early
sign of the disease.
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Wprowadzenie

Zespoty naktadania charakteryzuja sie jednocze-
snym wystepowaniem objawéw typowych dla ré6znych
jednostek chorobowych, nalezgcych do uktadowych
choréb tkanki taczne;j.

W twardzinopodobnym zapaleniu miesni (scleromy-
ositis), nalezacym do zespotéw naktadania, obserwuje
sie jednoczesne wystepowanie objawéw twardziny
uktadowej i zapalenia skérno-miesniowego lub wielo-
miesniowego. Poszczegblne cechy ww. sktadowych ze-
spotu wystepuja w réznych okresach choroby ze zmien-
na dominacja, co stwarza czesto duze trudnosci diagno-
styczne. Podobnie jak w innych uktadowych chorobach
tkanki tacznej, przyczyna tego zespotu jest nieznana.

Autoimmunologiczne tto potwierdza obecnos¢
w surowicy krwi 0séb chorych przeciwciat przeciwja-
drowych o jaderkowym i homogennym typie Swiece-
nia, ktére w metodzie podwdjnej immunodyfuzji daja
linie precypitacyjng PM-Scl [1-9].

Objawy kliniczne scleromyositis to m.in. twardzino-
podobne zmiany w obrebie rak i twarzy oraz objawy
charakterystyczne dla poly/dermatomyositis (b6l i/lub
zapalenie miesni z niewielkimi zanikami, objaw Gottro-
na, rumien powiek, promieniste bruzdy wokét ust), po-
nadto mozna stwierdzi¢ objaw Raynauda, bél i/lub za-
palenie stawéw, wapnice tkanek miekkich. Zmiany
w narzadach wewnetrznych dotycza gtéwnie przewodu
pokarmowego (szczegblnie przetyku) oraz ptuc (zwtok-
nienie Srodmiazszowe).

Przebieg choroby jest przewlekty, wolno postepuja-
cy lub nawet stacjonarny, ale raczej tagodny [4, 6, 8, 9].

W piSmiennictwie mozna znalez¢ tylko pojedyncze
prace dotyczace scleromyositis u dzieci [4, 6, 10], braku-
je doniesien analizujacych zmiany w poszczegélnych
narzadach wewnetrznych, w tym miesniu sercowym.

Cel pracy

Celem pracy byta ocena zmian w sercu u dzieci
z rozpoznanym scleromyositis za pomoca badania
echokardiograficznego z oceng czynnosci skurczowej,
rozkurczowej oraz z wyliczeniem globalnego wskaznika
funkcji mechanicznej lewej komory (wskaznik Tei).

Materiat i metody

Do badan zostaty zakwalifikowane dzieci z rozpo-
znanym zespotem naktadania — scleromyositis — leczo-
ne w Klinice Reumatologii Wieku Rozwojowego Insty-
tutu Reumatologii w Warszawie w latach 1995-2001.
Rozpoznanie scleromyositis byto stawiane przez zesp6t
ww. Kliniki na podstawie obrazu klinicznego i wynikéw
badan dodatkowych, zgodnie z ogélnie przyjetymi
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standardami [8, 9]. U wszystkich chorych przeprowa-
dzono doktadne badania diagnostyczne oraz badania
pozwalajace na ustalenie zmian w narzadach we-
wnetrznych. Zmiany miesniowe typu myositis, poza ob-
jawami klinicznymi, tj. ostabieniem i bélami miesni,
diagnozowano na podstawie zwiekszenia aktywnosci
enzyméw miesniowych oraz odchylen w badaniu elek-
tromiograficznym i histopatologicznym u niektérych
chorych. Zmiany w przetyku diagnozowano na podsta-
wie zgtaszanych w wywiadzie trudnosci w potykaniu
i/lub obrazu radiologicznego wykazujacego zaburzenia
perystaltyki oraz/lub wygtadzenie fatdéw btony Sluzo-
wej przetyku. Obecnos¢ zmian klinicznych w ptucach
ustalono na podstawie stanu klinicznego chorych, RTG
klatki piersiowej oraz badania spirometrycznego.
U kazdego chorego wykonano badanie kapilaroskopo-
we watéw paznokciowych oraz, poza rutynowymi ba-
daniami laboratoryjnymi, badania surowicy na obec-
nosé czynnika reumatoidalnego klasy IgM, przeciwciat
przeciwjadrowych (ANA) i przeciwciat PM-Scl.

W celu oceny uktadu krazenia (poza wymienionymi
badaniami) wykonano 24-godzinng rejestracje EKG i ci-
$nienia tetniczego oraz badanie echokardiograficzne.

Badania echokardiograficzne wykonywano wg
standardowego protokotu z uzyciem aparatu Sonos
1000 oraz gtowicy 3,5 MHz do badania M-mode i 2D,
a gtowicy 2,5 MHz do badania metoda Dopplera. Pod-
czas badania monitorowano czynnos¢ serca i zapis
EKG. W rejestracji jednowymiarowej (M-mode) ocenia-
no wielkos¢ lewej komory w skurczu (LVSd) i rozkurczu
(LvDd), grubos¢ przegrody miedzykomorowej (IVSd)
i Sciany tylnej (PWd) w rozkurczu oraz wielko3¢ lewego
przedsionka (LA). Frakcje skracania lewej komory (SF)
wyliczano na podstawie wzoru:

SF=[(LVDd - LVSd)/LVDd] x 100%
Za norme przyjeto wartosci 28-41%.

Powierzchnie masy ciata (BSA) wyliczano ze wzoru
Du Boisa:

BSA=0,007184 x [masa ciata (kg)]0,425 x [wzrost (cm)]0.72>

Na podstawie wymiaréw lewej komory oznaczono
frakcje wyrzucania lewej komory (EF) przy zastosowa-
niu wzoru wg Teichholza:

EF=[(LVDd?® - LVSd®)/LVDd’] x 100%

Za norme frakcji wyrzucania u dzieci przyjeto war-
tosci 64-81%.

Badanie metoda Dopplera wykonywano w projekcji
koniuszkowej 4-jamowej. Metoda fali pulsacyjnej reje-
strowano zapis spektralny naptywu do lewej komory
(bramke dopplerowska umieszczano u szczytu ptatkow
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zastawki mitralnej) oraz jednoczesny zapis naptywu
i wyrzutu z lewej komory (bramke dopplerowska
umieszczano w drodze odptywu z lewej komory, na wy-
sokosci pierscienia mitralnego). Na podstawie tych re-
jestracji oznaczono: predkos¢ naptywu mitralnego w fa-
zie komorowej wczesnej (E), predkosé naptywu mitral-
nego w fazie przedsionkowej (A), stosunek E/A, czas
skurczu izowolumetrycznego (ICT), czas rozkurczu izo-
wolumetrycznego (IVRT) oraz czas wyrzutu (ET). Na-
stepnie na podstawie tych parametréw obliczono glo-
balny wskaznik funkcji mechanicznej lewej komory (Tei
index) za pomocg wzoru:

Tei index = (ICT + IVRT)/ET

Ocena funkcji rozkurczowej lewej komory byta
zgodna ze standardami Grupy Roboczej ESC.
Powyzszych rejestracji dokonywano u pacjentéw
bez zaburzef rytmu serca i przy czestosci serca w trak-
cie badania ponizej 100/min. W ocenie przyjmowano
usrednione wartosci z co najmniej 3 cykléw serca.
Omoéwiony protokdt uzyskat akceptacje Terenowe;j
Komisji Nadzoru nad Dokonywaniem Badah Klinicz-
nych na Ludziach przy Instytucie Kardiologii w Warsza-
wie (nr zgody NP/D-185/96 z 16 stycznia 1996 r.).
Badaniami objeto 18 chorych (11 dziewczynek
i 7 chtopcow) w wieku $rednio 15,8+2,6 roku. Wiek za-
chorowania badanych wahat sie od 5. do 16. roku zycia
(rednio 9,4+3,2 roku zycia), a czas trwania choroby od
3 do 13 lat (Srednio 5,7+3,2 roku). U wszystkich dzieci

w surowicy wykryto obecnosé przeciwciat przeciwjadro-
wych (ANA) oraz PM-Scl. U trojki dzieci (11,1%) stwierdzo-
no obecnos¢ czynnika reumatoidalnego (RF) klasy IgM.

Grupe kontrolng stanowito 20 zdrowych dzieci,
uczniéw jednej z warszawskich szkét, w wieku 10-17 lat
(Srednio 13,8+2,7 roku). Byta to grupa 11 dziewczat
i 9 chtopcow bez wywiadu dolegliwosci ze strony ukta-
du krazenia, u ktérych na podstawie przeprowadzone-
go badania podmiotowego i przedmiotowego oraz po
wykonaniu EKG i badania echokardiograficznego wy-
kluczono choroby serca.

Obie oceniane grupy nie r6znity sie istotnie miedzy
sobg pod wzgledem wieku, masy ciata czy BSA.

Ocena statystyczna

Wyniki przedstawiono w postaci wartosci Srednich
arytmetycznych i odchylen standardowych [X (SD) ]. Do
poréwnania zmiennych ciagtych zastosowano test
t-Studenta, po uprzednim sprawdzeniu zgodnosci roz-
ktadow z rozktadem normalnym. Weryfikacje hipotez
statystycznych przeprowadzono, przyjmujac poziom
istotnosci a <0,05. Analize statystyczng wykonano przy
uzyciu programu SAS 8.2 firmy SAS Institute, Cary, USA.

Wyniki
W badaniu echokardiograficznym jedno- i dwuwy-

miarowym stwierdzono istotnie mniejsza wielkos¢ le-
wego przedsionka (2,7+0,3 vs 3,10,3; p<0,01) oraz

Tabela I. Parametry echokardiograficznego badania jednowymiarowego (M-mode)

Table I. M-mode echocardiography results

Parametry echokardiograficzne Chorzy ze scleromyositis Grupa kontrolna
Echocardiographic parameters Scleromyositis group Control group p
n=18 n=20
Lvbd 4,38+0,46 4,36+0,43 NS
LVSd 2,88+0,37 2,85+0,29 NS
IVsd 0,84+0,15 0,84+0,12 NS
PWd 0,63+0,15 0,79+0,16 <0,005
LA 2,76£0,34 3,0840,36 <0,01
SF (%) 34,1459 34,5441 NS
EF (%) 70,7+8,7 71,645,1 NS

LVDd — wymiar lewej komory w rozkurczu/left ventricular diastolic dimension [cm]

LVSd — wymiar lewej komory w skurczu/left ventricular systolic dimension [cm]

1VSd — grubos¢ przegrody miedzykomorowej w rozkurczu/interventricular septum diastolic thickness [cm]
PWd — grubosé tylnej sciany lewej komory w rozkurczu/posterior wall diastolic thickness [cm]

LA — wymiar lewego przedsionka/left atrial dimension [cm]
SF — frakcja skracania miesnia lewej komory/shortening fraction [%]
EF — frakcja wyrzutowa lewej komory/ejection fraction [%]

Reumatologia 2006; 44/1
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Tabela Il. Parametry echokardiograficznego badania dopplerowskiego

Table Il. Doppler echocardiography results

Parametry echokardiograficzne

Chorzy ze scleromyositis

Grupa kontrolna

Echocardiographic parameters Scleromyositis group Control group p
n=18 n=20

E 89,4+19,6 84,5+12,3 NS

A 52,3+10,4 46,4+9,8 NS

E/A 1,7340,31 1,87+0,30 NS

ICT 57,6+13,9 52,2+9,1 NS

IVRT 65,7+9,7 68,5+8,9 NS

ET 266126 271+16 NS

Tei index 0,46+0,08 0,44+0,06 NS

E — predkosc¢ fali naptywu mitralnego w fazie komorowej/mitral flow E wave [cm/s]
A — predkosc¢ fali naptywu mitralnego w fazie przedsionkowej/mitral flow A wave [cm/s]
E/A — stosunek predkosci naptywu do lewej komory w fazie komorowej i przedsionkowej/proportion of mitral inflow velocity in ventricular and atrial phase

ICT — czas skurczu izowolumetrycznego/isovolumetric contraction time [ms]
IVRT — czas rozkurczu izowolumetrycznego/isovolumetric relaxation time [ms]

ET — czas wyrzucania z lewej komory/left ventricle ejection time [ms]

istotnie mniejsza grubos¢ tylnej Sciany lewej komory
(0,6%0,15 vs 0,8+0,15; p<0,005) w grupie dzieci ze scle-
romyositis w poréwnaniu z grupa kontrolng. Wielkosé
pozostatych jam serca nie réznita sie pomiedzy grupa-
mi, podobnie jak grubos¢ przegrody miedzykomorowe;j.

Czynnos¢ skurczowa lewej komory, wyrazona jako
frakcja skracania (SF%) i frakcja wyrzutowa (EF%), nie
roéznita sie istotnie w grupie dzieci ze scleromyositis
i w grupie kontrolnej (tabela I).

Parametry funkcji rozkurczowej, takie jak E, A i E/A,
nie réznity sie istotnie pomiedzy grupami. Podobnie nie
byto réznic dotyczacych wartosci ICT, IVRT oraz ET. Nie
roéznity sie tez istotnie wartosci wskaznika Tei w obu
grupach (tabela I1).

U 13 dzieci (72%) ze scleromyositis opisano Sladowg
lub mata fale zwrotna trojdzielna, a u 9 0séb (50%) Sla-
dowa lub mata fale zwrotna mitralna. U 1 dziecka
stwierdzono umiarkowang niedomykalnos¢ zastawki
mitralnej. Wypadanie ptatka zastawki mitralnej opisa-
no u 1 chorego, podobnie jak wypadanie ptatka za-
stawki aortalnej. Wielkos¢ fali zwrotnej we wszystkich
przypadkach nie miata istotnego znaczenia hemodyna-
micznego. U zadnego dziecka nie stwierdzono nadci-
$nienia ptucnego ani ptynu w osierdziu.

Omoéwienie
Scleromyositis jest zespotem naktadania objawéw

twardzinowych o réznym nasileniu z objawami mie-
Sniowymi typu skérno-miesniowego lub wielomiesnio-
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wego. Zardbwno w przebiegu twardziny, jak i zapalenia
skérno-miesniowego i wielomiesniowego opisano zaje-
cie miesnia serca [11-23]. Nasuwa to podejrzenie, ze
w przebiegu omawianego zespotu moze dochodzi¢ do
podobnych zmian w sercu.

Czesciej niz w populacji dorostych, u dzieci chorych
na twardzine zmiany w sercu s3g gtéwna przyczyna po-
waznych powiktan w postaci niewydolnosci serca i zgo-
néw, na co wskazuja wyniki wieloosrodkowych badan
Foeldvariego i wsp. [24], jak i obserwacje poczynione
w Klinice Reumatologii Wieku Rozwojowego [13]. Za-
zwyczaj przebieg jest bezobjawowy i moze by¢ trudny
do wykrycia przyzyciowo [11-13, 16]. U dorostych cho-
rych z twardzing wykazano, ze najistotniejsza zmiana
patologiczna jest wtdknienie miesnia serca oraz skurcz
i zapalno-wtokniste zmiany w naczyniach wiefcowych
(tzw. sercowy objaw Raynauda) [cyt. wg 11]. Wedtug
Bulkley wtdknienie miesnia serca jest wtorne do niedo-
krwienia powstajacego w mechanizmie skurczu drob-
nych $roédmigzszowych naczyn tetniczych [25]. Ma ono
rézny charakter, od rozsianego, pasmowatego zwtok-
nienia, az do masywnego zwtdknienia catej sciany mie-
$nia serca [cyt. wg 11].

W zapaleniu skérno-miesniowym i wielomiesnio-
wym moga rowniez wystepowac objawy zajecia serca.
Zazwyczaj wystepuja one w postaci tachykardii, nie-
specyficznych zmian odcinka ST-T, a niekiedy zaburzen
rytmu i przewodnictwa. Moga réwniez wystapi¢ zmiany
ogniskowe, sugerujace Swiezy lub przebyty zawat serca
badZ niewydolnos¢ serca. Przez wiele lat uwazano, ze
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zmiany w sercu w przebiegu tych choréb wystepuja
rzadko. Przy uzyciu doktadniejszych nieinwazyjnych
technik diagnostycznych ujawniono jednak uszkodze-
nie serca u ponad 70% badanych chorych, a w badaniu
posmiertnym zmiany w mieéniu serca wykryto u 1/3
ocenianych. Poza nowotworami i zmianami w ptucach,
zmiany w sercu s3 jedna z najwazniejszych przyczyn
zgondw u dorostych chorych z omawianym rozpozna-
niem [cyt. wg 23]. Podobnie jak u dorostych, wykazano
mozliwos¢ zajecia serca réwniez u dzieci, szczegblnie
z rozpoznaniem zapalenia skérno-miesniowego [14].

W twardzinie uktadowej przyjmuje sie, ze zapaleniu
miednia serca towarzyszy zapalenie miesni szkieleto-
wych [26]. W nielicznych badaniach, dotyczacych zaje-
cia miesni szkieletowych u chorych ze scleromyositis
wykazano, ze jest ono zazwyczaj niewielkie i nie towa-
rzysza mu istotne wzrosty wartoéci enzymdw miesnio-
wych czy zmiany w badaniu elektromiograficznym
[4-6].

Istnieja tylko pojedyncze doniesienia dotyczace
scleromyositis u dzieci, w ktérych — bez okreslenia ro-
dzaju objawéw czy wykonywanych badan diagnostycz-
nych — podano, ze uszkodzenie serca stwierdzono
u 1 chorego dziecka sposrdéd 14 ocenianych [4] i u 4,5%
chorych w grupie 32 badanych [6]. Na podkreslenie za-
stuguje natomiast fakt, ze w ww. grupach chorych az
u ponad 80% stwierdzono objawy zespotu Raynauda,
co moze wskazywaé na celowosé wykonania doktad-
niejszych badan diagnostycznych, umozliwiajacych wy-
krycie zmian w sercu u tych chorych.

W poprzednich latach wykazalisémy, Zze analiza
echokardiograficzna parametréw czynnosci skurczowej
i rozkurczowej pozwala na wczesne wykrywanie zabu-
rzef funkcji mechanicznej lewej komory serca u dzieci
zaréwno z twardzing uktadowa, jak i ograniczona, jesz-
cze bez klinicznie jawnych objawéw choroby serca. Glo-
balny wskaznik funkcji mechanicznej lewej komory (Tei
index) okazat sie istotnie wiekszy w grupie dzieci
z twardzing niz w grupie kontrolnej [15]. Nie stwierdzi-
liSmy natomiast wykazywanego przez innych autoréw
przerostu miesnia lewej komory serca i zwiekszonej je-
go masy [17, 19] ani powiekszenia lewego przedsionka
[19] i niekiedy prawej komory [18].

Wyniki badan obserwowanych przez nas dzieci ze
sklerodermia, wskazujace na zajecie miesnia serca za-
rowno w postaci uogoélnionej, jak i ograniczonej, skto-
nity nas do wykonania podobnych badah u dzieci ze
scleromyositis. Wykonalismy zatem ocene echokardio-
graficzng u chorych bez klinicznych objawéw zajecia
serca, u ktérych rozpoznano scleromyositis. Mimo ze
badanie obejmuje mata liczbe chorych, co wynika
z rzadkiego wystepowania tego schorzenia u dzieci,
wydaje sie celowe zaprezentowanie uzyskanych wyni-

kéw ze wzgledu na brak w pismiennictwie tego typu
opracowania. W grupie 18 dzieci ze scleromyositis w ba-
daniach echokardiograficznych nie stwierdzilismy
zmian w sercu, poza odchyleniami mieszczacymi sie
w granicach normy. Wielkos¢ jam serca, grubos¢ prze-
grody miedzykomorowej oraz parametry czynnosci

skurczowej i rozkurczowej lewej komory nie réznity sie
istotnie od wynikéw uzyskanych w grupie kontrolnej.

Whioski

Na podstawie analizy parametréw echokardiogra-
ficznych nie stwierdzono istnienia zmian w sercu
u dzieci ze scleromyositis, co sugeruje, ze zajecie mie-
$nia serca nie jest wczesnym objawem tej choroby.
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