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S t r e s z c z e n i e

Rozpoznanie twardziny uk³adowej (TU) nie zawsze jest ³atwe,

szczególnie we wczesnym okresie choroby. Ma to zwi¹zek z du¿¹

zmiennoœci¹ rozleg³oœci zmian skórnych, ró¿nym stopniem zajê-

cia narz¹dów wewnêtrznych, bardzo zmienn¹ dynamik¹ przebie-

gu choroby. Rokowanie co do tempa postêpu choroby jest czêsto

trudne do przewidzenia. Podzia³ chorych na podgrupy o ró¿nym

przebiegu choroby, z ró¿nym nasileniem zajêcia narz¹dów we-

wnêtrznych, ze specyficznymi objawami klinicznymi pozwala ³a-

twiej ustaliæ rokowanie w TU. Podejmowano wiele prób ustalenia

jednoznacznych kryteriów klasyfikacyjnych, pomocnych w rozpo-

znaniu choroby przebiegaj¹cej z zajêciem narz¹dów wewnêtrz-

nych. Bardzo istotne w ocenie chorych na TU jest okreœlenie, czy

choroba jest w fazie zmian aktywnych, czy te¿ zaawansowanych,

nieodwracalnych. Ta ocena decyduje bowiem o rodzaju stosowa-

nej terapii. Podejmowane s¹ równie¿ próby ustalenia indeksu ak-

tywnoœci choroby, a tak¿e skali stopnia uszkodzenia poszczegól-

nych zajêtych procesem chorobowym narz¹dów. 

W pracy podjêto próbê przedstawienia metod oceny aktywnoœci

choroby oraz oceny ich przydatnoœci do ustalenia w³aœciwej tera-

pii. Intensywne leczenie immunosupresyjne ma uzasadnienie

w okresie du¿ej aktywnoœci choroby, a nie w okresie, gdy mamy

do czynienia z nieodwracalnym procesem w³óknienia.

S u m m a r y

The diagnosis of systemic sclerosis (SSc) is not always simple,

especially in the early stage of the disease. This is due to consi-

derable changes in the extensiveness of skin changes, different

degrees of internal organs involvement, and variable dynamics of

the disease. It is often difficult to foresee the speed of disease

development. The division of patients into subgroups with vario-

us courses of the disease and various internal organs involve-

ment coupled with distinguishing clinical symptoms, makes it

easier to predict the prognosis in SSc. There have been numero-

us attemps to establish clear classification criteria necessary for

diagnosis of a disease accompanied with internal organs involve-

ment. It is essential in the diagnosis to determine if the disease

is in active changes phase or in the advanced irreversible phase.

This diagnosis influences the type of therapy chosen for a pa-

tient. There are also attemps to establish an activity index of the

disease and the scale of different organs impairment. In this stu-

dy we have tried to present some methods of the disease activi-

ty assessment and some ideas how to check these methods use-

fulness for choosing the right therapy. Intensive immunosupres-

sive treatment can be accepted in the period of increased dise-

ase activity, but not in the period of irreversible SSc process.
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Wstêp

Twardzina uk³adowa (TU, systemie sclerosis – SSc)

jest uogólnion¹ chorob¹ tkanki ³¹cznej. Charakterystycz-

ne zmiany obejmuj¹ drobne naczynia krwionoœne i b³onê

miêœniow¹ têtnic œredniego kalibru (waskulopatia) oraz

s¹ zwi¹zane z odk³adaniem siê kolagenu i innych sk³ad-

ników substancji podstawowej zewn¹trzkomórkowej

w skórze i narz¹dach wewnêtrznych, takich jak nerki, p³u-

ca, serce, jelita, stawy, miêœnie i uk³ad nerwowy [1]. 
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Pacjenci chorzy na SSc wykazuj¹ du¿ego stopnia
ró¿norodnoœæ co do rozleg³oœci zajêtej skóry, zajêcia
narz¹dów wewnêtrznych, szybkoœci postêpowania cho-
roby, a co za tym idzie, co do rokowania. W zwi¹zku
z tak du¿¹ ró¿norodnoœci¹ objawów klinicznych ka¿dy
chory powinien byæ dok³adnie oceniony [2]. 

Kryteria klasyfikacyjne

W chwili obecnej pos³ugujemy siê kryteriami klasyfi-
kacyjnymi, opracowanymi w 1980 r. przez Amerykañskie
Towarzystwo Reumatologiczne (American Rheumatism
Association – ARA) (tab. I) [3]. Wed³ug tych kryteriów
obecnoœæ jednego du¿ego lub dwóch ma³ych kryteriów
klasyfikuje ten stan jako SSc z 97% czu³oœci¹ i 98% swo-
istoœci¹ [3]. Niemniej jednak kryteria te mog¹ byæ myl¹-
ce, je¿eli s¹ stosowane do diagnostyki u jednego pacjen-
ta. Na przyk³ad chory spe³niaj¹cy jedno du¿e kryterium
mo¿e mieæ eozynofilowe zapalenie powiêzi. Chocia¿ cho-
rzy, którzy cierpi¹ z powodu objawu Raynauda (Raynaud
phenomen – RP), ze zmianami na opuszkach palców, z za-
jêciem prze³yku, obecnoœci¹ przeciwcia³ antycentromero-
wych (anticentromere antibodies – ACA), spe³niaj¹ tylko
jedno ma³e kryterium, a wyraŸnie choruj¹ na SSc [1].

W rzeczywistoœci ok. 10% chorych na SSc nie spe³nia kry-

teriów ARA [4]. W zwi¹zku z tym poszukuje siê innych no-

wych kryteriów klasyfikacyjnych. S¹ ró¿ne propozycje, ja-

ko przyk³ad mo¿na podaæ kryteria zaproponowane przez

naukowców Uniwersytetu we Lwowie [5] (tab. II). Autorzy

proponuj¹ 9 kryteriów, wœród których obecnoœæ 3 œwiad-

czy o rozpoznaniu. Czu³oœæ i swoistoœæ tych kryteriów dla

tamtejszej populacji oceniono na 99–100% [5]. 

Podgrupy kliniczne i serologiczne

Olbrzymia ró¿norodnoœæ wœród chorych na SSc spo-

wodowa³a, ¿e dokonano podzia³u pacjentów na pod-

grupy. Najczêœciej stosowany jest podzia³ SSc na 2 po-

staci, proponowany przez Le Roy i wsp. [6]: 

1. PPoossttaaææ  uuooggóóllnniioonnaa SSc (diffusa systemic sclerosis –

dcSSc). Postaæ ta charakteryzuje siê zajêciem skóry

w czêœciach proksymalnych koñczyn, krótkim okresem

pomiêdzy pocz¹tkiem RP, a twardnieniem skóry (poni-

¿ej roku), wczesnym zajêciem narz¹dów wewnêtrznych,

zw³aszcza p³uc, serca, nerek z kryz¹ nerkow¹. W bada-

niach serologicznych stwierdza siê w wiêkszoœci przy-

padków obecnoœæ przeciwcia³ Scl-70, a w badaniu kapi-

laroskopowym obecnoœæ obszarów awaskularyzacji. 

2. PPoossttaaææ  ooggrraanniicczzoonnaa  SSc (limited systemie sclerosis –

lcSSc). W tej postaci zajêcie skóry ograniczone jest do

r¹k, stóp, przedramion, goleni, twarzy, obserwuje siê

d³ugi okres czasu pomiêdzy pocz¹tkiem RP a stward-

nieniem skóry, nawet do kilku lat. Czêsto stwierdza siê

obecnoœæ ACA, megakapilary w kapilaroskopii, póŸne

wystêpowanie zwapnieñ podskórnych, teleangiekta-

zje, zaburzenia wch³aniania czy nadciœnienie p³ucne. 

Inny podzia³ SSc, proponowany przez Giordano

i wsp. [7], wyodrêbnia 3 podgrupy: 

1. SSkkóórrnnaa  ooggrraanniicczzoonnaa  SSSScc: w postaci tej twardnienie skó-

ry ograniczone jest do dystalnych czêœci palców i twarzy. 

2. PPooœœrreeddnniiaa  sskkóórrnnaa  SSSScc, w której twardnienie skóry

obejmuje rêce, stopy i ca³e koñczyny górne i dolne. 

3. UUooggóóllnniioonnaa  SSSScc: z zajêciem tu³owia. Mimo ¿e po-

wszechnie stosuje siê schemat 2-grupowy, jednak

badania wykaza³y, ¿e warto wyodrêbniæ 3., poœredni¹

grupê, która ró¿ni siê zarówno pod wzglêdem rozwo-

ju, jak i rokowania. 

KKrryytteerriiaa  dduu¿¿ee KKrryytteerriiaa  mmaa³³ee  

sklerodaktylia

naparstkowate blizny lub ubytki tkanek w obrêbie opuszek 
palców

przypodstawne w³óknienie p³uc

Tabela I. Kryteria klasyfikacyjne ARA z 1980 r. [3] 

TTaabbllee  II..  Classification criteria ARA (1980) [3]

1. obecnoœæ ACA lub przeciwcia³ przeciwko topoizomerazie I
(antyScl-70) lub przeciw RNA polimerazie III

2. przypodstawne w³óknienie p³uc

3. przykurcze w stawach miêdzypaliczkowych dalszych (DIP)

4. twardnienie skóry proksymalnie od nadgarstków

5. zwapnienia w skórze

6. RP

7. os³abienie motoryki dystalnej czêœci prze³yku lub choroba
refleksowa

8. sklerodaktylia lub twardy obrzêk dystalnych czêœci palców

9. teleangiektazje

Tabela II. Kryteria klasyfikacyjne zaproponowane

przez Uniwersytet we Lwowie [5]

TTaabbllee  IIII..  Classification criteria (University of Lviv) [5]

stwardnienie skóry obejmuj¹ce obszary proksymalne
od stawów œródrêczno-paliczkowych (MCP) lub
œródstopno-paliczkowych (MTP)
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Poza objawami klinicznymi u chorych na SSc stwier-

dza siê kilkanaœcie ró¿nych typów przeciwcia³, z których

3 u¿ywane s¹ do zdefiniowania podgrup serologicz-

nych. Nale¿¹ do nich: 

• AACCAA wykrywane w surowicy chorych na lcSSc – s¹

zwi¹zane ze zwapnieniami, teleangiektazjami i d³u¿-

szym prze¿yciem, 

• SSccll--7700 przewa¿aj¹ce u chorych na dcSSc i zwi¹zane

z czêstszym wystêpowaniem w³óknienia p³uc, 

• pprrzzeecciiwwcciiaa³³aa  pprrzzeecciiwwkkoo  RRNNAA--ppoolliimmeerraazziiee  IIIIII zwi¹zane

z zajêciem serca i nerek u chorych na dcSsc [8, 9]. 

Powa¿niejsze rokowanie i, co za tym idzie, koniecznoœæ

podjêcia intensywniejszego leczenia jest u chorych z zajê-

ciem p³uc, obecnoœci¹ Scl-70, czyli u chorych na dcSSc

w porównaniu z przypadkami SSc z obecnoœci¹ ACA czy

chorych na lcSSc. Wiadomo tak¿e, ¿e d³u¿sze prze¿ycie

wystêpuje u chorych na lcSSc ni¿ u chorych na dcSSc. 

Ocena zmian skórnych u chorych na SSc

Zasiêg zmian skórnych w SSc jest okreœlany za po-

moc¹ oceny gruboœci fa³du skórnego, okreœlanego jako

indeks Rodnana (Rodnan skin score – RSS, Rodnan total

skin score – RTSS). Gruboœæ fa³du skórnego jest ocenia-

na palpacyjnie na skali od 0 do 3 pkt w 74 ró¿nych ob-

szarach cia³a. U¿ywa siê tak¿e zmodyfikowanego in-

deksu Rodnana (modified Rodnan total skin score –

mRTSS), oceniaj¹c 17 lub 26 obszarów [10, 11]. 

Znane s¹ tak¿e inne metody oceny gruboœci fa³du

skórnego u chorych na SSc, m.in. za pomoc¹ elastome-

tru. Jest to urz¹dzenie, wyposa¿one w specjaln¹ sondê

po³¹czon¹ z komputerem. Skóra jest wci¹gana w komo-

rê niskociœnieniow¹. G³êbokoœæ penetracji w tej komo-

rze jest okreœlana za pomoc¹ optycznego systemu po-

miaru. Wynik jest przedstawiany graficznie [12].

Badania wykonywane u chorych na SSc

Aby oceniæ stopieñ zajêcia poszczególnych narz¹-

dów u chorych na SSc, wykonuje siê wiele badañ klinicz-

nych, laboratoryjnych i dodatkowych, do których nale¿¹: 

• RSS, 

• wycinek skórny w celu oceny skóry [1], 

• wskaŸnik Raynauda (Raynaud condition score – RCS),

jest to liczba ataków RP w ci¹gu dnia i czas ich trwania, 

• owrzodzenia opuszek palców, 

• kapilaroskopia w celu oceny naczyñ obwodowych [13], 

• badanie liczby stawów bolesnych, obrzêkniêtych, 

• badanie liczby przykurczów, 

• ocena zerwañ œciêgien, 

• badanie si³y miêœniowej, 

• badanie stê¿enia kinezy kreatynowej, 

• ocena wycinka skórno-miêœniowego w celu oceny

uk³adu kostno-stawowego i miêœni. 

W celu oocceennyy  pprrzzeewwoodduu  ppookkaarrmmoowweeggoo  bada siê wy-

stêpowanie takich objawów, jak zaburzenia po³ykania,

zgaga, wymioty, wzdêcia, zaburzenia wch³aniania, za-

parcia, biegunki. Wskazane jest wykonanie skopii, wle-

wu, manometrii prze³yku, gastroskopii. 

W oocceenniiee  uukk³³aadduu  ooddddeecchhoowweeggoo  bierze siê pod uwa-

gê wystêpowanie trzeszczeñ u podstawy p³uc, duszno-

œci. Wykonuje siê badanie natê¿onej pojemnoœci ¿ycio-

wej (forced vital capacity – FVC), 6-minutowy test cho-

dzenia, pojemnoœci dyfuzyjnej tlenku wêgla (carbon

monooxide diffusing capacity – DLCO), tomografiê kom-

puterow¹ o wysokiej rozdzielczoœci, p³ukanie pêcherzy-

kowo-oskrzelowe (bronchoalveolar lavage – BAL), oce-

nia siê ciœnienie w têtnicy p³ucnej. 

OOcceennaa  uukk³³aadduu  kkrr¹¹¿¿eenniiaa obejmuje: badanie elektro-

kardiograficzne, echokardiograficzne, badanie holte-

rowskie, scyntygrafiê perfuzyjn¹ serca. 

indeks Rodnana >14 1 ocena twardoœci skóry od 0–3 w 17 obszarach (wartoœæ od 0–51)

sklerodaktylia 0,5

skóra 2 nasilenie zmian skórnych w ocenie pacjenta w ci¹gu ostatniego miesi¹ca

owrzodzenia palców 0,5 obecnoœæ drobnych owrzodzeñ do martwicy palców

zmiany naczyniowe 0,5 nasilenie RP w ocenie pacjenta w ci¹gu ostatniego miesi¹ca

zapalenie stawów 0,5 symetryczne obrzêki i bolesnoœæ stawów obwodowych

DLCO 0,5 <80%

serce/p³uca 2 pogorszenie wydolnoœci kr¹¿eniowo-oddechowej w ocenie pacjenta w ci¹gu 
ostatniego miesi¹ca

OB 1,5 >30 mm po godzinie

hipokomplementemia 1 obni¿enie stê¿enia C3 lub C4 dope³niacza

Tabela III. Indeks aktywnoœci SSc [14]

TTaabbllee  IIIIII..  Activity index in SSc [14]
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W ocenie stopnia zajêcia uukk³³aadduu  mmoocczzoowweeggoo bierze

siê pod uwagê ciœnienie têtnicze, stê¿enie kreatyniny

w surowicy krwi, klirens kreatyniny, stê¿enie cystatyny C,

analizê moczu, badanie ultrasonograficzne nerek, ba-

danie metod¹ Dopplera naczyñ nerkowych [1]. 

Ocena aktywnoœci choroby i stopnia
uszkodzenia

Oceniaj¹c chorych na SSc, nale¿y zadaæ podstawowe

pytanie kliniczne, czy mamy do czynienia z chorob¹ w fa-

zie aktywnej, czy w okresie zaawansowanych zmian nie-

odwracalnych. Ocena przebiegu, aktywnoœci choroby

i stopnia uszkodzenia jest trudna do przeprowadzenia,

jednak podejmowane s¹ próby zdefiniowania tych pojêæ. 

PPrrzzeebbiieegg jest to wp³yw choroby na narz¹dy, w wyni-

ku, którego dochodzi zarówno do zmian odwracalnych,

jak i nieodwracalnych. 

AAkkttyywwnnooœœææ jest odwracalnym etapem przebiegu

choroby, ze zmianami o charakterze zapalenia. 

UUsszzkkooddzzeenniiee jest nieodwracalnym etapem przebiegu

choroby, w wyniku którego dochodzi do w³óknienia. [13]. 

Wyodrêbnienie tych pojêæ ma bardzo wa¿ne znacze-

nie w przypadku leczenia, gdy¿ intensywne leczenie im-

munosupresyjne nale¿y wdro¿yæ u tych chorych, którzy

s¹ w fazie aktywnoœci choroby, czyli zmian odwracal-

nych. Europejska Grupa Badañ nad SSc opracowa³a in-

deks aktywnoœci choroby (tab. III) [14]. Sk³ada siê on z 10

objawów klinicznych i badañ dodatkowych, z których

ka¿dy ma swoj¹ punktacjê 0,5, 1 lub 2. Choroba jest ak-

UUkk³³aadd 00  pprraawwiidd³³oowwee 11  ³³aaggooddnnee  22  uummiiaarrkkoowwaannee 33  cciiêê¿¿kkiiee 44  ssttaaddiiuumm  kkooññccoowwee

1. objawy m.c. <5% m.c. 5–9,9% m.c. 10–14,9% m.c. 15–19,9% m.c. >20%
ogólne Ht >37% Ht 33–36,9% Ht 29–32,9% Ht 25–28,9% Ht <25%

Hb >12,3 g/dl Hb 11–12,2 g/dl Hb 9,7–10,9 g/dl Hb 8,3–9,6 g/dl Hb<8,3 g/dl

2. naczynia RP bez leków RP wymagaj¹cy obrzêk palców owrzodzenia martwica palców
obwodowe rozszerzaj¹cych leków palców

naczynia

3. skóra RTSS RTSS RTSS RTSS RTSS
0 1–14 15–29 30–39 >40

4. stawy FTP (finger to palm FTP 1–1,9 cm FTP 2–3,9 cm FTP 4–4,9 cm FTP >5 cm
distance in flection)
00––00,,99  ccmm

5. miêœnie prawid³owa  nieznaczne umiarkowane ciê¿kie ca³kowite
si³a miêœni os³abienie
proksymalnych si³y

6. przewód prawid³owa zaburzenia nadmierny wzrost zaburzenia ¿ywienie
pokarmowy skopia prze³yku motoryki prze³yku bakterii wymagaj¹cy wch³aniania pozajelitowe

podania antybiotyku niedro¿noœæ jelit

7. p³uca DLCO i FVC >80% DLCO i FVC 70–79% DLCO i FVC 50–69% DLCO i FVC <50% niewydolnoœæ  
w RTG klatki w³óknienie w RTG sPAP 50–64 mmHg sPAP >65 mmHg oddechowa
piersiowej brak klatki piersiowej (podawanie tlenu)
w³óknienia sPAP sPAP 35–49 mmHg
(ciœnienie w têtnicy 
p³ucnej) <35 mmHg

8. serce EKG prawid³owe zaburzenia arytmie arytmia wymagaj¹ca zastoinowa
frakcja wyrzutowa przewodnictwa 40–44% leczenia niewydolnoœæ serca
(f.w.) >50% f.w. 45–49% f.w. 30–40% f.w. <30%

9. nerki w wywiadzie brak obecnoœæ kryzy obecnoœæ kryzy obecnoœæ kryzy obecnoœæ kryzy
kryzy nerkowej nerkowej nerkowej nerkowej nerkowej
kreatynina <1,3 kreatynina <1,5  kreatynina 1,5–2,4 kreatynina 2,5–5 dializoterapia
mg/dl mg/dl mg/dl mg/dl 
klirens krearyniny  klirens krearyniny  klirens krearyniny klirens krearyniny 
>100 ml/min >100 ml/min 60–99 ml/min 30–79 ml/min

Tabela IV. Skala ciê¿koœci choroby i stopnia uszkodzenia w SSc [16]

TTaabbllee  IIVV..  Severity and damage scale in SSc [16]
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tywna w przypadku, gdy indeks aktywnoœci jest wiêkszy

ni¿ 3 [14]. Innymi metodami oceny aktywnoœci choroby

jest okreœlenie kr¹¿¹cych markerów aktywnoœci komór-

kowej, takich jak interleukina-2 (IL-2), miêdzykomórko-

wa cz¹steczka adhezyjna (ICAM-1), selektyna E, jednak

nie zawsze koreluj¹ one z aktywnoœci¹ choroby [15]. 

Oceniano tak¿e aktywnoœæ na podstawie: 

• RCS, 

• stopnia nasilenia RP ocenianego na skali analogo-

wej (visual analog scale – VAS) przez lekarza i pa-

cjenta, 

• kwestionariusza oceny zdrowia (Health Assessment

Questionnaire – HAQ) [13]. 

Drugim, bardzo wa¿nym celem w ocenie chorych

na SSc jest okreœlenie ssttooppnniiaa  nniieeooddwwrraaccaallnneeggoo

uusszzkkooddzzeenniiaa. To zadanie jest trudne do osi¹gniêcia ze

wzglêdu na wiele przyczyn. Po pierwsze, u tego same-

go chorego mog¹ wystêpowaæ równoczeœnie zmiany

odwracalne i nieodwracalne, po drugie, choroba nie

charakteryzuje siê wyraŸnymi fazami zaostrzeñ i re-

misji, a u wiêkszoœci chorych mamy do czynienia

z woln¹ progresj¹ zmian chorobowych. S¹ próby wy-

odrêbnienia skali ciê¿koœci choroby i stopnia uszko-

dzenia, która by³aby przydatna w ocenie nasilenia ob-

jawów chorobowych w danym czasie, zmian w prze-

biegu choroby w czasie, jak i w ocenie skutecznoœci

leczenia. W ostatnich latach zosta³a opracowana taka

skala (tab. IV). Opiera siê ona na ocenie 9 objawów

klinicznych i narz¹dowych, z których ka¿dy jest punk-

towany od 0 do 4, w zale¿noœci od ciê¿koœci [13,16]. 

Podsumowanie

SSc jest chorob¹ o trudnym do przewidzenia przebie-

gu, w której u jednego pacjenta mog¹ jednoczeœnie wy-

stêpowaæ ró¿ne okresy choroby i zupe³nie ró¿ny obraz

kliniczny schorzenia. Ze wzglêdu na tak du¿¹ ró¿norod-

noœæ, problemy diagnostyczne oraz wystêpowanie wielu

zespo³ów twardzinopodobnych ka¿dy chory powinien

byæ dok³adnie oceniany w celu okreœlenia zasiêgu zmian

skórnych i zajêcia narz¹dów wewnêtrznych. Przy rozpo-

znaniu nale¿y kierowaæ siê kilkoma objawami kliniczny-

mi i markerami serologicznymi, do których nale¿¹: syme-

tryczne twardnienie skóry, owrzodzenia opuszek palców,

obecnoœæ RP i typowy obraz w kapilaroskopii (obszary

awaskularyzacji lub megakapilary), obecnoœæ przeciwcia³

ACA, Scl-70 czy anty-RNA polimerazie III [17]. 

Powinny byæ tak¿e ró¿nicowane zmiany odzwier-

ciedlaj¹ce aktywnoœæ choroby, czyli zmiany odwracal-

ne z uszkodzeniami nieodwracalnymi. Ma to szczegól-

nie istotne znaczenie, jeœli bierze siê pod uwagê le-

czenie immunosupresyjne i przeciwzapalne, gdy¿ ta-

kie leczenie ma uzasadnienie we wczesnym okresie

choroby, a nie w okresie zaawansowanych zmian nie-

odwracalnych. 
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