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Streszczenie

Twardzina jest przewlekta zapalna chorobg tkanki tacznej o niewy-
jasnionej etiologii. Podziat na dwie postacie, ograniczong i uogol-
niong, zwigzany jest z typem zmian skornych, rodzajem zaburzen
immunologicznych oraz objeciem procesem chorobowym narza-
déw wewnetrznych. Posta¢ uktadowa twardziny wystepuje gtow-
nie u dorostych. Postac ta bardzo rzadko wystepuje u dzieci, u kto-
rych charakteryzuje sie dysproporcja pomiedzy skapymi objawami
klinicznymi a skrycie postepujacymi zmianami narzadowymi. Naj-
czesciej wystepujaca postacia twardziny u dzieci jest postac ogra-
niczona, ktéra jest uwazana za tagodniejsza odmiane choroby. Ba-
daniami objeto 40 dzieci z twardzing, ktére podzielono na 2 pod-
grupy, w zaleznosci od postaci choroby. Dolegliwosci ze strony
uktadu krazenia podawata tylko jedna dziewczynka z twardzing
uktadowa, u ktérej wystepowaty zastabniecia. Grupe kontrolng
stanowito 20 dzieci w tym samym przedziale wiekowym. Wykony-
wano spoczynkowe 12-odprowadzeniowe badanie elektrokardio-
graficzne w pozycji lezacej. W zapisie oceniano: rodzaj rytmu i cze-
stos¢ akeji serca, wystepowanie zaburzen rytmu w czasie spoczyn-
ku. Dokonywano pomiaréw czasu trwania: odstepu PQ, zespotu
QRS, odstepu QT oraz wyliczano odstep QTc wg wzoru Bazzeta. Za
gorng granice normy QTc dla dzieci przyjeto wartos¢ 440 ms.

Okreslano kierunek osi elektrycznej serca, oceniano wystepowanie
zaburzen automatyzmu i przewodzenia, wystepowanie blokéw od-
noég peczka Hisa oraz cechy przerostu lewej lub prawej komory.
Bloki odnég peczka Hisa rozpoznawano zgodnie z obowigzujgcymi
kryteriami. Oceniano takze wystepowanie patologicznego zatamka

Summary

Scleroderma is chronic inflammatory disease of connective
tissue of unknown etiology. Classification into two forms:
systemic and localized scleroderma depends on type of skin
symptoms, kind of immunological disturbances and
involvement of internal organs by the disease. Systemic
scleroderma occurs mainly in adults. This form of scleroderma is
rare in children, but there is significant disproportion between
clinical symptoms and progressive organ dysfunction. The most
often form in children is localized scleroderma, which is
considered as a benign form of the disease. The aim of the
study was evaluation of 12-lead resting ECG with QTc analysis in
children with systemic and localized scleroderma. Two groups of
children with systemic (n=20) and localized (n=20) sclerodermia
were studied. Control group consisted of 20 healthy children.
They had electrocardiographic examination in lying position.
ECG analysis consisted of evaluation of rhythm, heart rate, incidence
of arrhythmia, PR interval, QRS complex, QT and QTc interval (Bazzet
formula). Upper limit of QTc normal value was 440 ms. Mean QRS
axis, conduction disturbances, intraventricular blocks, left and right
ventricle hypertrophy were evaluated according to standard criteria.
Additionally pathological Q wave, abnormal R wave progression and
changes of ST segment were studied.

Results. Routine 12-lead ECG examination in children with
systemic and localized scleroderma doesn’t reveal arrhythmia
and atrioventricular conduction disturbances. Children with
either systemic and localized scleroderma had significantly
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Qi jego lokalizacje, nieprawidtowa progresje zatamkow R. Okresla-
no rodzaj i stopiefi zmian odcinka ST i miejsce wystepowania.
Wykazano, ze rutynowe 12-odprowadzeniowe badanie elektrokar-
diograficzne u dzieci z twardzing uktadowa oraz ograniczong nie
wykazuje zaburzef rytmu i zaburzen przewodzenia przedsionkowo-
-komorowego. Czestos¢ rytmu zatokowego w spoczynkowym elek-
trokardiogramie jest wieksza u dzieci z twardzing, bez wzgledu na
jej typ, w stosunku do dzieci zdrowych. Sredni odstep QTc w spo-
czynkowym badaniu elektrokardiograficznym w obu typach twardzi-
ny jest znamiennie statystycznie dtuzszy, a u 23% dzieci QTc prze-
kracza norme, co nakazuje jego ocene podczas wizyt kontrolnych.

Twardzina jest przewlekta zapalng choroba tkanki
tacznej o niewyjasnionej etiologii. W tej chorobie patolo-
giczna odpowiedZ immunologiczna, aktywny proces za-
palny tkanki tacznej oraz zaburzenia w mikrokrazeniu do-
prowadzaja do zmian w skérze i narzadach wewnetrz-
nych, ktére ulegaja poczatkowo czynnosciowemu, a na-
stepnie anatomicznemu uszkodzeniu [1-5]. Czestos¢ wy-
stepowania twardziny u dzieci ocenia sie na 4,5-12/1 mn.
W oddziatach pediatrycznych o profilu reumatologicznym
rozpoznawana jest ona u ponizej 3% pacjentoéw. Podziat
na dwie postacie, ograniczong i uktadowa, zwigzany jest
z typem zmian skérnych, rodzajem zaburzef immunolo-
gicznych oraz objeciem procesem chorobowym narza-
déw wewnetrznych. Obie postacie choroby, pomimo wy-
raznych odrebnosci klinicznych, maja podobne cechy
wspblne: stwardnienie skéry, wtdknienie ograniczone lub
uogoblnione oraz zaburzenia immunologiczne.

Posta¢ uktadowa wystepuje gtéwnie u dorostych
pomiedzy 3. a 5. dekada zycia. W tej postaci, oprécz
rozlegtych zmian skérnych, dochodzi do zajecia narza-
déw wewnetrznych, w tym serca.

Najczesciej wystepujaca postacia twardziny u dzie-
ci jest postac ograniczona [6-8]. Wsrdd przewazajacej
liczby autoréw panuje poglad, ze ta postac jest tagod-
niejsza odmiang choroby, a zmiany dotycza jedynie
skoéry i nie dochodzi do zmian patologicznych w narza-
dach wewnetrznych. Niektorzy jednak, w tym Szyman-
ska-Jagietto i Musiej-Nowakowska, uwazaja, ze w po-
staci ograniczonej u dzieci wystepuja rowniez zmiany
w uktadzie krazenia [4, 6, 7, 9].

Twardzina uktadowa u dzieci charakteryzuje sie
dysproporcja pomiedzy skapymi objawami klinicznymi
a postepujgcymi skrycie zmianami narzadowymi [4, 7,
10, 11-13].

Teoria wewngqtrzsercowego zjawiska Raynauda na
poziomie drobnych Srédmiesniowych naczyn tetni-
czych, zaproponowana przez Bulkley, ma ttumaczy¢ po-
jawianie sie wtdknienia miednia sercowego wtornego
do niedokrwienia powstajagcego w mechanizmie kur-
czu naczyh [3, 14, 15].

Nieprawidtowosci w badaniach elektrokardiograficz-
nych opisywano u dorostych z rézng czestoscig — od 32
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higher heart rate at rest and longer QTc intervals as compared
with control group. Mean QTc interval values were significantly
longer in two forms of scleroderma and was above 440ms in 23%
of children with the disease.

It implies its control during routine visits.

do 98% [1, 3, 16-21]. Zmiany w zapisie elektrokardiogra-
ficznym w twardzinie sg niecharakterystyczne, ale r6z-
norodne. Najczesciej spotyka sie niski woltaz zespotéw
QRS, zmiany odcinka ST i zatamka T, bloki prawej lub le-
wej odnogi peczka Hisa (petne lub niepetne), cechy prze-
rostu przedsionkéw i/lub komor, nadkomorowe lub ko-
morowe zaburzenia rytmu. W badaniu EKG w 6-10%
przypadkéw moze wystepowac takze obraz przebytego
zawatu serca, bez objawdéw klinicznych jego przebiegu
i bez organicznych zmian w naczyniach wieficowych.

U dorostych z twardzing uktadowa i ograniczona
Sgreccia oraz Moreli, potwierdzajac scyntygraficznie
zaburzenia perfuzji miesnia sercowego, wykazali zna-
miennie statystyczne wieksze wartosci odstepu QTc,
a takze wieksza dyspersje odstepu QT w poréwnaniu
z grupa kontrolna [22].

Mimo ze nie sg ustalone jednoznaczne cechy twar-
dziny serca w obrazie elektrokardiograficznym, to ba-
danie nadal pozostaje podstawowa i najlepiej dostep-
na metoda diagnostyczna.

Wydaje sie, ze u chorych z twardzing znaczenie dia-
gnostyczne i prognostyczne mogg mie¢ zmiany w zapi-
sie elektrokardiograficznym, ktére pojawiaja sie w cza-
sie obserwacji klinicznej. Nawet niewielkie, ale nowo
powstate zaburzenia moga $wiadczyé o aktywnosci
i postepie procesu wtdknienia serca [1, 3, 16, 22-31].

U dzieci zakres proceséw patologicznych w miesniu
sercowym i towarzyszace temu objawy kliniczne pozosta-
ja nadal bardzo trudnym i nie do kofca wyjasnionym pro-
blemem klinicznym, mimo rozwoju metod diagnostycz-
nych. W wieku dzieciecym twardzina uktadowa wystepu-
je rzadko, z czego wynika mata liczba publikacji omawia-
jacych ten problem. Pismiennictwo obejmuje czesto przy-
padki twardziny uktadowej u dzieci jako kazuistyczne.

Problematyka zmian elektrokardiograficznych
w twardzinie u dzieci jest opisywana w pismiennictwie
rzadziej niz u dorostych. Przedstawiona praca powsta-
ta w wyniku poszukiwah wczesnych zmian w uktadzie
krazenia u dzieci z twardzing, wystepujacych mimo
braku objawoéw klinicznych, i jest jednoczesnie préba
odpowiedzi na pytanie, jak czesto zaburzenia te wyste-
puja w twardzinie ograniczone;.
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1. Ocena wystepowania zmian w spoczynkowym 12-od-
prowadzeniowym badaniu elektrokardiograficznym
u dzieci z twardzing uktadowa i ograniczona.

2. Poréwnanie czestosci wystepowania nieprawidtowo-
sci w badaniu elektrokardiograficznym w obu typach
twardziny u dzieci.

Materiat i metody

Do badan kwalifikowano dzieci z twardzing uktado-
wa i ograniczong, przebywajace w Klinice Reumatologii
Wieku Rozwojowego Instytutu Reumatologii w Warsza-
wie w latach 1995-2001. Grupe kontrolna stanowity
zdrowe dzieci w tym samym przedziale wiekowym,
z zachowang proporcja ptci i wieku.

Zakwalifikowana grupa dzieci miata potwierdzone
rozpoznanie twardziny uktadowej lub ograniczonej
przez zespét Kliniki Reumatologii Wieku Rozwojowego,
na podstawie ogodlnie przyjetych kryteriow, ze szczegél-
nym uwzglednieniem takich badan immunologicznych,
jak czynnik reumatoidalny (RF), obecnos¢ przeciwciat
przeciwjadrowych (ANA), przeciwciat Scl 70.

W okresie objetym badaniami dzieci nie przyjmo-
waty lekow, ktére mogty wptywaé na wyniki oceny spo-
czynkowego EKG, poza jedna dziewczynka przyjmujaca
amiodaron, ktéra wykluczono z analizy odstepu PQ i QT.

Spoczynkowe 12-odprowadzeniowe badanie elektro-
kardiograficzne wykonywano za pomoca aparatu MAC
6 firmy Marquette, w pozycji lezacej przy szybkosci prze-
suwu tasmy 50 mm/s. Zapisu dokonywano w skali
1 mV=10 mm. W zapisie oceniano: rodzaj rytmu, cze-
stosé akcji serca i wystepowanie zaburzen rytmu. Doko-
nywano pomiaréw czasu trwania: odstepu PQ, zespotu
QRS, odstepu QT oraz wyliczano odstep QTc wg wzoru
Bazzeta [32, 33]. Za gdrng granice normy QTc dla dzieci
przyjeto wartos¢ 440 ms [34]. Okreslano kierunek osi
elektrycznej serca, oceniano wystepowanie zaburzeh
automatyzmu i przewodzenia oraz wystepowanie blo-
kéw odnég peczka Hisa, a takze cechy przerostu lewej
lub prawej komory. Bloki odnég peczka Hisa rozpozna-
wano zgodnie z obowigzujgcymi kryteriami [32, 33].

Nalezy pamietad, ze fizjologiczna przewaga prawe;j
komory u dzieci stanowi istotny czynnik utrudniajacy
elektrokardiograficzne rozpoznanie przerostu komor.
Wzgledna przewaga prawej komory w zapisie EKG oraz
mata odlegtos¢ elektrod przedsercowych od serca po-
woduja wiekszg niz u dorostych amplitude zespotu
QRS. Z tego powodu kryteria rozpoznania przerostu ko-
mor u dzieci sg inne niz u dorostych. Cechy przerostu le-
wej i prawej komory u dzieci przyjeto zgodnie z kryte-
riami Bermana [32, 35].

Oceniano takze wystepowanie patologicznego za-
tamka Q i jego lokalizacje oraz nieprawidtowg progresje

zatamkéw R. Okreslano rodzaj i stopief zmian odcinka
ST i miejsce wystepowania.

Charakterystyka badanych grup

Do badan zakwalifikowano 40 chorych dzieci
w wieku 6-18 lat, spetniajacych kryterium witaczenia.
Grupe kontrolng stanowito 20 zdrowych dzieci.

Wyodrebniono 2 grupy chorych. Grupe z rozpozna-
na twardzing uktadowa stanowito 20 dzieci, w tym 17
dziewczat (85%) i 3 chtopcow (15%) w wieku 6-18 lat,
Srednio 13,6+2,9 roku, ze Srednia powierzchnig ciata
(BSA) 1,31+0,27 m* W grupie z twardzing ograniczona
byto 20 dzieci, w tym 16 dziewczat (80%) i 4 chtopcow
(20%) w wieku 11-19 lat, érednio 13,1+4,2 roku, ze Sred-
nia powierzchnia ciata 1,43+0,32 m°.

Nie zaobserwowano znamiennych statystycznie
réznic pomiedzy czasem trwania procesu chorobowego
oraz powierzchnia ciata i wiekiem w obu grupach.

W grupie z twardzing ograniczong proces chorobo-
wy trwat od 2 do 17 lat, Srednio 8,1+4,1 roku (mediana
8,0). W grupie z twardzing uktadowg u 3 chtopcéw cho-
roba trwata od 2 do 6 lat, Srednio 4+2 lata, a u dziew-
czat z tym typem twardziny od 2 do 14 lat, srednio
6,613,4 roku. W catej grupie proces chorobowy trwat od
2 do 14 lat, $rednio 6,3+3,5 roku (mediana 6,0).

Badania immunologiczne wykazaty istnienie kom-
plekséw immunologicznych u 4 dzieci (20%) w grupie
z twardzing uktadowa i u 2 (10%) w grupie z twardzing
ograniczona. Przeciwciata przeciwjadrowe (ANA) wyste-
powaty u 13 pacjentéw z twardzing uktadowa (65%)
i u 8 z twardzing ograniczong (40%), czynnik reumato-
idalny zas u 4 chorych (20%) w kazdej grupie. Przeciw-
ciata Scl 70 wystepowaty jedynie w grupie z twardzing
uktadowa u 5 badanych dzieci, co stanowito 25%.

Tylko jedna dziewczynka miata objawy ze strony
uktadu krazenia w postaci omdlen. W badaniu przed-
miotowym i echokardiograficznym w zadnym przypad-
ku nie stwierdzono istotnych odchylef od normy.

Ocena statystyczna

Wyniki podano jako srednie arytmetyczne + SD lub
jako proporcje.

Analize statystyczng wykonano za pomoca systemu
statystycznego SAS v 8.2.

Po zbadaniu charakterystyk rozktadéw zmiennych
ciagtych do poréwnania réznic Srednich miedzy grupa-
mi wykorzystano test ANOVA z testem powykonaw-
czym Sheffe’a. Zbadano réwniez wspétczynniki korela-
cji Pearsona miedzy wszystkimi parametrami o charak-
terze zmiennych ciagtych, obserwowanymi w poszcze-
gélnych grupach chorych. Do oceny roznic czestosci
okreslonych pozioméw zmiennych jakoSciowych,
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Ryc. 1. Czestosé rytmu zatokowego w spoczyn-
kowym elektrokardiogramie u dzieci z twardzi-
na w porébwnaniu z grupa kontrolna.
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Ryc. 2. Odstep PQ w spoczynkowym elektrokar-
diogramie u dzieci z twardzing w poréwnaniu
z grupa kontrolna.
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Ryc. 3. Odstep QTc w spoczynkowym elektro-
kardiogramie u dzieci z twardzing w poréwna-
niu z grupa kontrolna.

przedstawionych na skalach nominalnych, wykorzysta-
no test y? Pearsona lub doktadny test Fishera.

Podjeto prébe znalezienia zwigzku dwéch typéw
twardziny (ograniczonej i uktadowej) z analizowanymi
czynnikami za pomoca wieloczynnikowej regresji logi-
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stycznej. Weryfikacje metod statystycznych przeprowa-
dzono, przyjmujac poziom istotnosci p<0,05. Wszystkie
analizowane testy byty dwustronne.

Wyniki

W ocenie 12-odprowadzeniowego spoczynkowego
elektrokardiogramu u wszystkich dzieci zaréwno
z twardzing uktadowa, jak i ograniczong oraz w grupie
kontrolnej, stwierdzono rytm zatokowy. Nie zarejestro-
wano wystepowania rytméw pozazatokowych. Obser-
wowano znamiennie statystycznie wieksza czestosé
rytmu zatokowego w spoczynku w grupie z twardzing
uktadowa 84,8+10,6/min (p<0,001) oraz twardzing
ograniczong 86,3t13/min (p<0,001) w poréwnaniu
z grupa kontrolng 72,1+7,1/min. Nie wykazano staty-
stycznie znamiennej réznicy w zakresie spoczynkowej
czestosci rytmu zatokowego pomiedzy twardzing ogra-
niczong i uktadowa (ryc. 1.).

U zadnego dziecka, zarbwno w grupie twardziny
uktadowej, jak i ograniczonej, nie stwierdzono brady-
kardii lub zahamowan zatokowych. Wykazano niezna-
miennie dtuzsza srednig wartos¢ odstepu PQ w grupie
z twardzing uktadowa (144,6+21,7 ms) i ograniczong
(144,4+15,0 ms) w poréwnaniu z grupg oséb zdrowych
(135,5+13,7 ms). Wartosci te miescity sie w granicach
normy wieku (ryc. 2.). U jednego dziecka z twardzing
uktadowg odstep PQ przekraczat wartosci prawidtowe
i wynosit 208 ms. U zadnego dziecka w 3 badanych
grupach nie stwierdzono wyzszego stopnia bloku
przedsionkowo-komorowego.

W badaniu spoczynkowym w obu grupach bada-
nych oraz w grupie kontrolnej nie stwierdzono arytmii
komorowych i nadkomorowych.

Wykazano statystycznie znamiennie wieksze warto-
Sci Sredniego odstepu QTc u badanych dzieci z twardzi-
na uktadowg (428,7+20,4 ms) w poréwnaniu z grupg
kontrolng (409,3+15,5 ms) (p<0,01). W twardzinie ogra-
niczonej wartosci odstepu QTc wynosity 426,7+22,0 ms,
a réznica w poréwnaniu z grupa dzieci zdrowych osiaga-
ta znamiennos¢ (p<0,05). Nie byto za$ rdéznic znamien-
nie statystycznych w zakresie wartosci odstepu QTc po-
miedzy twardzing uktadowg i ograniczong (ryc. 3.).

W grupie twardziny uktadowej u 4 dzieci (21,1%)
wartos¢ odstepu QTc przekraczata 440 ms (gorna gra-
nice normy przyjmowane] dla dzieci), a maksymalna
wartos¢ odstepu QTc u jednego dziecka wynosita 472
ms. W grupie twardziny ograniczonej u 5 dzieci (25%)
wartosci przekraczaty gorng granice QTc dla dzieci
zdrowych, a najwieksza warto$¢ wynosita 455 ms.
W grupie kontrolnej u zadnego dziecka wartosci odste-
pu QTc nie przekraczaty 440 ms (ryc. 4.).

W elektrokardiogramie spoczynkowym wykazano
takze wystepowanie u jednego dziecka (5%) z twardzing
uktadowa bloku lewej odnogi peczka Hisa. Niepetny blok
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Ryc. 4. Czestos¢ wystepowania patologicznego wydtuzenia (>440 ms) odstepu QTc u dzieci z twardzina.

prawej odnogi peczka Hisa obserwowano u 6 badanych
dzieci z twardzing uktadowa (30%), u 3 z twardzing ogra-
niczona (15%) i u 1 osoby (5%) w grupie kontrolnej.
U Zadnego dziecka nie stwierdzono patologicznego za-
tamka Q ani odchylenia osi elektrycznej serca w lewo.
Nieprawidtowg progresje zatamka R w odprowadzeniach
V1-V4 obserwowano w 1 przypadku w postaci uktadowe;j
(5%) i u 2 dzieci z twardzing ograniczong (10%). Ujemne
lub dodatnio-ujemne zatamki T wystepowaty u 5 dzieci
z twardzing uktadowg (25%), u 4 z postacia ograniczona
(20%), a tylko u 2 badanych (10%) z grupy kontrolnej.
Elektrokardiograficzne cechy przerostu lewej komory
stwierdzono u 2 dzieci z twardzing uktadowa (10%) oraz
u 2 z twardzing ograniczona (10%).

W analizie wieloczynnikowej znamiennie statystycz-
nie dtuzszy czas odstepu PQ w spoczynkowym elektro-
kardiogramie w poréwnaniu z grupa bez obecnosci prze-
ciwciat przeciwjadrowych wykazano jedynie u dzieci
z twardzina uktadowa, u ktérych stwierdzono obecnosé
przeciwciat przeciwjgdrowych (152+25 ms vs 134+8,3 ms)
(p<0,05). W grupie dzieci z twardzing ograniczona, przy
obecnosci przeciwciat przeciwjadrowych, odstep PQ row-
niez byt dtuzszy niz w grupie, w ktérej nie wykazano
obecnosci przeciwciat (odpowiednio 149+11 ms i 142+18
ms), jednak réznica nie osiggneta znamiennosci staty-
stycznej. Odstep PQ miescit sie w przyjetych normach.

Dyskusja

Twardzina ograniczona u dzieci poczatkowo byta
uwazana za tagodniejsza posta¢ choroby, w ktérej nie
dochodzi do zmian narzadowych, a proces chorobowy
dotyczy jedynie skoéry. Obserwacje Szymanskiej-Jagiet-
to, Musiej-Nowakowskiej oraz innych autoréw dowo-
dza, ze w twardzinie ograniczonej rowniez dochodzi do
zaburzen narzadowych i zmian w miesniu sercowym [4,
6,7,12,13, 36-38].

Wydaje sie, ze w twardzinie ograniczonej zajecie
procesem chorobowym narzadéw wewnetrznych na-
stepuje znacznie pdzniej niz w postaci uktadowej [4, 8].
Sa réwniez doniesienia, w tym praca Birdi [39], o prze-
chodzeniu u dzieci postaci ograniczonej w uktadowa.
Moga tez wspdtistnie¢ u jednego pacjenta zmiany o ty-
pie twardziny uktadowej i ograniczonej czy tez wyste-
powac tzw. zespoty naktadania, gdzie oprécz cech twar-
dziny obecne sa kliniczne objawy innych kolagenoz
[6-9, 13, 23, 31, 39, 40, 41].

Istnieje réwniez teoria, ze wszystkie postacie twar-
dziny moga by¢ jedna jednostka chorobowa, a réznica
polega na tym, ze w twardzinie uktadowej zmiany na-
rzadowe wystepuja stosunkowo wczesniej od poczatku
procesu chorobowego, w ograniczonej zas znacznie
pozniej [3, 37, 40].

Prace Zuliana z 2003 r., dotyczace twardziny ograni-
czonej u dzieci, wydaja sie potwierdzac te przypuszcze-
nia [37, 38].

Twardzina w postaci uktadowej i ograniczonej u dzie-
ci jest ogromnym wyzwaniem diagnostycznym — zaréw-
no dla kardiologa, jak i reumatologa, poniewaz jest to
proces chorobowy nie w petni patofizjologicznie pozna-
ny. Liczba publikacji na temat twardziny uktadowe;j
u dzieci jest mata i maja one charakter kazuistyczny.
Singsen uwaza, ze 1,5% zachorowanh nastepuje przed 10.
rokiem zycia, a 7,2% pomiedzy 10. a 19. rokiem zycia. Fo-
eldvari i Wulffraat w pracy z 2001 r. dotyczacej twardzi-
ny u dzieci wykazali, ze wystepowanie twardziny ograni-
czonej siega 0,2-0,4 przypadkéw na 100 tys. dzieci, po-
sta¢ uktadowa zas spotyka sie jeszcze rzadziej [42].

Z powyzszych danych epidemiologicznych wynika
trudnos¢ w zgromadzeniu duzej, reprezentatywnej gru-
py do przeanalizowania procesu chorobowego w mto-
dym wieku. Pomimo tych trudnosci, udato sie zebra¢ do
celow tej pracy 2 poréwnywalne grupy dzieci z twardzi-
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ng uktadowag w wieku 13,6+2,9 roku, z czasem trwania
choroby 6,3+3,5 roku, oraz grupe dzieci z twardzing
ograniczong, w wieku 13,1+4,2 roku, z czasem trwania
choroby 8,1+4,1 roku.

Interesujacym zagadnieniem jest to, czy proces opi-
sywany w twardzinie uktadowej lub ograniczonej u do-
rostych przebiega podobnie w obu postaciach twardzi-
ny u dzieci. Czas od poczatku zachorowania do wykry-
cia choroby u dzieci jest znacznie krétszy niz u doro-
stych i trafia na okres szybkiego rozwoju organizmu,
kiedy to mechanizmy kompensacyjne uktadu krazenia
s3 bardzo duze. W poczatkowym okresie choroby pro-
ces dotyczy tylko niewielkiej rozproszonej liczby miocy-
tow, ktore — ulegajac wtdknieniu niedokrwiennemu —
nie daja jeszcze klasycznego elektrokardiograficznego
obrazu, charakterystycznego dla p6znego okresu twar-
dziny w postaci patologicznego zatamka Q. W dostep-
nym pismiennictwie wszyscy autorzy podkreslajg ist-
niejace w twardzinie u dzieci dysproporcje pomiedzy
zmianami w uktadzie krazenia a skapa manifestacja
kliniczng lub jej brakiem [4, 5, 6, 13, 23].

Do klasycznych nieprawidtowosci, takich jak zmiany
elektrokardiograficzne zwigzane z zaburzeniami prze-
wodnictwa srodkomorowego, komorowe czy nadkomo-
rowe zaburzenia rytmu oraz niskie napiecie zespotow
QRS, ktére zaproponowali w 1971 r. Medsgar i Masi, ko-
lejni autorzy w swoich pracach dodaja nastepne, jak
wydtuzenie odstepu QTc, odchylenie osi elektrycznej
serca w lewo, wystepowanie blokéw odnoég peczka Hi-
sa. Zmiany elektrokardiograficzne w twardzinie opisy-
wano z rézng czestoscig. Oram w 1960 r. w twardzinie
u dorostych stwierdzit odchylenia w badaniu elektrokar-
diograficznym u 98% badanej grupy [19], Roberts
w 1981 r. tylko u 32% badanych dorostych z twardzina
uktadowa, Ciszewski zas w 1987 r. u 62,1% [1, 18-20].

Targa [21] w duzej grupie dorostych, 117 badanych
z twardzing uktadowa i 13 z twardzing ograniczona,
wykazat istnienie nieprawidtowych elektrokardiogra-
moéw u 60,7% w grupie z twardzing uktadowa i u 8,7%
z twardzing ograniczong, a do najczestszych nieprawi-
dtowosci zaliczyt nadkomorowe i komorowe zaburzenia
rytmu, bloki odndg peczka Hisa, niski woltaz QRS,
zmiany odcinka ST oraz wystepowanie patologicznego
zatamka Q [16, 17, 21].

W przebiegu twardziny w wyniku wtéknienia ukta-
du przewodzacego moga pojawia¢ sie rdézne formy
utrudnionego przewodnictwa wewnatrzsercowego, jak
bloki przedsionkowo-komorowe réznego stopnia i blo-
ki odnég peczka Hisa. Hata [17] u 25 dorostych pacjen-
téw z twardzing uktadowa opisat niepetny blok prawej
odnogi peczka Hisa u 32% badanych, Ciszewski nato-
miast stwierdzit te zmiany tylko u 12,1% dorostych [1].
Mandecki obserwowat wystepowanie zaburzen prze-
wodnictwa w twardzinie u 21 z 27 badanych, najcze-
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Sciej pod postacig niepetnego bloku prawej odnogi
peczka Hisa [27]. Clements u 90 dorostych z twardzing
uktadowa wykazat wystepowanie blokéw odnég lub
odchylenia osi elektrycznej w lewo lub prawo u 25%,
a patologiczny zatamek Q u 13% badanych [16].

U dzieci z twardzing ograniczong Rokicki wykazat
czestsze wystepowanie niepetnego bloku prawej odno-
gi peczka Hisa [36], Cassidy natomiast wsréd nieprawi-
dtowosci spotykanych w 12-odprowadzeniowych elek-
trokardiogramach spoczynkowych wymienia blok
przedsionkowo-komorowy pierwszego stopnia, bloki
prawej i lewej odnogi peczka Hisa, pobudzenia dodatko-
we nadkomorowe i komorowe, niespecyficzne zmiany
odcinka ST i zatamka T oraz cechy przerostu komor [23].

Wtasowa w pracy dotyczacej zmian elektrokardio-
graficznych w twardzinie u dzieci wykazata wystepo-
wanie niepetnego bloku prawej odnogi peczka Hisa
u 12,8% badanych oraz utrudnienie przewodzenia
przedsionkowo-komorowego w 15,8% przypadkoéw [31].
Obserwowalismy czesciej niz cytowana autorka niepet-
ny blok prawej odnogi peczka Hisa wystepujacy u 30%
dzieci w grupie z twardzing uktadowa, 15% z twardzina
ograniczong i tylko u 1 dziecka w grupie kontrolnej.

Wykazalismy réwniez nieznamiennie dtuzszy od-
step PQ w spoczynkowym 12-odprowadzeniowym elek-
trokardiogramie w obu grupach dzieci z twardzing
(144,6+21,7 ms i 144,415 ms) w poréwnaniu z grupa
kontrolng (135+13,7 ms), nieprzekraczajacy 200 ms, po-
za jednym przypadkiem (208 ms).

W badaniach witasnych spoczynkowe 12-odprowadze-
niowe badanie elektrokardiograficzne wykazato wieksza
czestos¢ rytmu zatokowego w grupie dzieci z twardzing
uktadowa (84,8+10,6) i ograniczona (86,3+13) w porow-
naniu z grupa kontrolng (72,1+7,1). Potwierdzaja to obser-
wacje innych autoréw, oceniajgcych czestos¢ rytmu u do-
rostych, np. obserwacje Rokickiego twardziny ograniczo-
nej u dzieci [16, 36]. Nie stwierdzilismy natomiast zabu-
rzen rytmu w spoczynkowym elektrokardiogramie.

W naszych badaniach potwierdzilismy spostrzezenia
innych autoréw, np. Morelliego [43], oceniajacych wyste-
powanie innych zmian elektrokardiograficznych u doro-
stych. W obu typach twardziny u dzieci wykazaliémy zna-
miennie wieksze wartosci odstepu QTc (428,7+20,4 ms
i 426,7+22 ms) w poréwnaniu z grupa kontrolng
(409,3115,5 ms). Nie byto natomiast istotnej réznicy
w dtugosci odstepu QTc pomiedzy twardzing uktadowa
i ograniczona. Nalezy nadmieni¢, ze w naszych obserwa-
cjach wydtuzenie QTc powyzej normy przyjmowanej dla
dzieci (440 ms) wystepowato u 4 dzieci z twardzing ukta-
dowa (21,1%) i u 5 z twardzing ograniczong (25%).

Podobnych spostrzezeh dokonali Sgreccia i Moreli,
wykazujac istotnie wieksze wartosci odstepu QTc
i dyspersje QT u 0s6b z twardzing uktadowa [22]. Pton-
ska w grupie twardziny u dorostych wykazata niezna-
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miennie wieksze wartosci QTc w poréwnaniu z grupa
kontrolng [44], natomiast Wranicz nie obserwowat wy-
dtuzenia QTc w grupie 19 dorostych z twardzing ukta-
dowa [45].

Whnioski

1. Rutynowe 12-odprowadzeniowe badanie elektrokar-
diograficzne u dzieci z twardzing uktadowa oraz
ograniczona nie wykazuje zaburzen rytmu i zaburzen
przewodzenia przedsionkowo-komorowego, a takze
istotnych zmian okresu depolaryzacji.

2. Czestos¢ rytmu zatokowego w spoczynkowym elektro-
kardiogramie jest wieksza u dzieci z twardzing, bez
wzgledu na jej typ, w stosunku do dzieci zdrowych.

3. Sredni odstep QTc w spoczynkowym badaniu elek-
trokardiograficznym w obu typach twardziny jest
znamiennie statystycznie dtuzszy, a u 23% dzieci QTc
przekracza norme, co nakazuje jego ocene podczas
wizyt kontrolnych.
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