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Summary

Background The aim of the study was evaluation of blood
pressure and heart rate profile in children with systemic
and localized scleroderma.

Material and methods The study included children with
2 forms of scleroderma: 19 with systemic (A), mean age: 13,6 *
+ 2,7 lat and 20 with localized (B), mean age: 13,1 £ 4,2.
Control group included 20 healthy children, mean age:
13,8 £ 2,7. Blood pressure and heart rate was evaluated by
24-hour ABPM (recorder: SpaceLab 90201).

Results Mean systolic blood pressure during activity period
was significanlty lower in children with scleroderma in com-
parison with controls: A) 110,6 = 9,4 i B) 1153 = 7.9 vs.
123,5 = 6,0 mm Hg. Diastolic blood pressure was similar in
3 groups. Circadian rhythm of blood pressure was disturbed
in 16 children with systemic scleroderma (A, 84,3%), in
17 with localized form (B, 85%) and in 4 (20%) of control

group. Mean 24-hours and during activity (622 hrs) heart
rate values were higher in children with systemic scleroder-
ma, respectively, 89,5 = 12,6 vs. 78,6 * 9,4/min (24 h) and
99,1 * 17 vs. 86,4 = 8,3/min (activity). At rest mean heart
rate values were higher in children with 2 forms of scleroder-
ma in comparison with controls, respectively A) 78,6 = 10,7
1B) 72,5 + 9,4/min vs. 64,8 £ 12,1/min (p < 0,05).
Conclusions Circadian rhythm of blood pressure was dis-
turbed in children with scleroderma (non-dippers type)
and mean systolic blood pressure was significantly lower
during activity. Higher heart rate during activity and at
rest were obsereved in children with systemic scleroderma.
Changes of circadian rhythm of blood pressure and heart
rate may be due to neurovegetative disturbances.
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Wstep

Twardzina jest przewleklg chorobg tkanki 1acznej,
o niewyjasnionej etiologii, opisang po raz pierwszy
w 1634 roku, na ktérg chorujg zaréwno dorodli, jak
1dzieci. Czgsciej chorujg dziewczynki niz chlopey [1, 2].

Patologiczna odpowiedZz immunologiczna, ak-
tywny proces zapalny tkanki {gcznej oraz zaburze-
nia w mikrokrgzeniu doprowadzaja do zmian na
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skorze 1 w narzadach wewnetrznych, ktére ulegaja
poczatkowo czynnoSciowemu, a nastgpnie anato-
micznemu uszkodzeniu [1, 3].

Podzial na postal: ograniczong i uogélniong jest
zwigzany z typem zmian skérnych, rodzajem zabu-
rzefi immunologicznych oraz zakresem objecia na-
rzadéw wewnetrznych  procesem  chorobowym.
W postaci ograniczonej, zmiany wyst¢puja w skorze,
tkance podskérnej 1 migsniach. W postaci uogdélnio-
nej, oprocz rozleglych zmian skérnych 1 zmian
w mie$niach szkieletowych, dochodzi do zajecia prze-
wodu pokarmowego, pluc, nerek oraz serca [2, 4, 5].
U dorostych w twardzinie uogélnionej proces choro-
bowy w migsniu sercowym mozna wykryé w spoczyn-
kowym badaniu EKG, w 24-godzinnym monitoro-
waniu holterowskim i badaniu echokardiograficznym
[4, 6, 7]. U dzieci zakres proceséw patologicznych
w mieSniu sercowym 1 towarzyszace temu objawy
kliniczne, pomimo rozwoju metod diagnostycznych,
nadal pozostaja trudnym, nie w pelni wyjasnionym
problemem klinicznym. Choroba, szczegdlnie postac
uogélniona, rzadko wystepuje u dzieci. Wielu auto-
réw, w tym Singsen, ocenia cz¢sto$¢ choroby u dzie-
ci na 4,5-12/1 mln [8]. Na oddzialach pediatrycz-
nych o profilu reumatologicznym rozpoznaje si¢ ja
u ponizej 3% pacjentéw. Denardo ocenil wyniki ba-
dan prowadzonych przez 8 lat w 8 osrodkach. Prze-
badano 4585 dzieci, z tego u 1742 rozpoznano cho-
roby typu reumatologicznego. Wsréd nich tylko 2%
(35 dzieci) stanowila twardzina [9]. Najczgsciej wy-
stepujacg postacig twardziny u dzieci jest jej postac
ograniczona. Wsrod wielu autoréw panuje poglad,
1z ta postaC jest tagodniejsza odmiana choroby,
a zmiany dotycza jedynie skory 1 nie dochodzi do
patologii w narzadach wewnetrznych. Niektorzy,
w tym Szymanska-Jagiello, uwazaja, ze w postaci
ograniczonej u dzieci zmiany w ukladzie krazenia
réwniez wystepuja, a nawet mogg pojawiac si¢ zmia-
ny w sercu typowe dla twardziny bez klinicznej ma-
nifestacji choroby [2, 10, 11].

Ze wzgledu na malg liczbe przypadkow twardzi-
ny uogélnionej u dzieci, liczba prac dotyczgcych tego
problemu jest niewielka, szczegdlnie na temat dobo-
wego rytmu ci$nienia tetniczego. W ostatnich latach
panuje przekonanie, iz w§rdéd mechanizméw pato-
genetycznych twardziny: naczyniowych, immunolo-
gicznych, istotne znaczenie ma neuropatia wegeta-
tywna [12-14]. Zmienno$¢ ci$nienia t¢tniczego uza-
lezniona jest migdzy innymi od neurohormonalnych
mechanizméw regulujacych, w tym ukladu wspdt-
czulnego 1 przywspolczulnego, a patologiczng ak-
tywno$¢ autonomicznego ukiadu nerwowego opisy-
wano w twardzinie zaréwno uogdlnionej, jak 1 ogra-
niczonej [15-17].

Cel pracy

1. Ocena dobowego profilu skurczowego 1 rozkur-
czowego ciSnienia tetniczego (SBP — systolic blood
pressure, DBP — diastolic blood pressure) oraz czgsto-
Sci rytmu serca u dzieci ze sklerodermig uogdlniong
1 ograniczong w poréwnaniu z grupa kontrolng.

2. Zachowanie si¢ SBP 1 DBP oraz czgstosci ryt-
mu serca w czasie aktywnosci 1 snu.

3. Ocena rytmu dobowego ci$nienia tetniczego
w sklerodermii uogélnionej i ograniczonej u dzieci.

Materiat i metody

Do badan zakwalifikowano dzieci z rozpoznang
twardzing ukladowg 1 ograniczona, przebywajace
w Klinice Reumatologii Wicku Dziecigcego Instytu-
tu Reumatologicznego w Warszawie od 1996 r. Gru-
pe kontrolng stanowito 20 zdrowych dzieci, uczniéw
Zespotu Szkot Ogolnoksztalcacych STO w Warsza-
wie, w tym samym przedziale wickowym z zacho-
wang proporcja plci 1 wieku, co grupa badana.

Typ twardziny okreslal zespdl Kliniki Instytutu
Reumatologicznego na podstawie ogélnie przyjetych
standardow [2]. Dzieci z rozpoznaniem twardziny
kierowano do dalszej nieinwazyjnej diagnostyki kar-
diologicznej. Zakwalifikowang grupe chorych z po-
twierdzonym rozpoznaniem twardziny uogélnionej
1 ograniczonej poddawano wstgpnemu typowemu
badaniu internistycznemu.

W czasie badania przedmiotowego dokonywano po-
miaru ci$nienia tgtniczego po 5 minutach odpoczynku,
za pomocg sfigmomanometru metoda Korotkowa, na
koficzynie gornej, na ktdrej w dalszej czgsci badan do-
konywano pomiaru rejestratorem automatycznym.

Dokonywano 24-godzinnego automatycznego nie-
inwazyjnego pomiaru ci$nienia tetniczego krwi i czgsto-
Sci akgji serca za pomoca rejestratora firmy SpaceLabs
7z zaprogramowang czestoScia pomiarw co 15 min
w clagu dnia oraz co 30 min w czasie nocy. Za okres
aktywnosci przyjeto godziny pomigdzy 6.00-22.00, zas
godziny 22.00-6.00 rano — za okres snu.

Dokonywano oceny profilu dobowego ci$nienia tet-
niczego 1 czgstosci rytmu serca. Oceniano zachowanie
si¢ ciSnienia tetniczego 1 czgstoscl rytmu serca w okre-
sie aktywnosci 1 snu. Szczegolna uwage zwr6cono na
to, czy zachowany jest rytm dobowy cisnienia tetni-
czego. Za brak zachowanego rytmu dobowego przy-
jeto brak obnizenia $redniego SBP o co najmniej 15%
w czasie snu w poréwnaniu z okresem aktywnosci.

W okresie wykonywania badan dzieci nie otrzy-
mywaly lekéw mogacych mie¢ wplyw na czynnos¢
serca 1 ci$nienie tetnicze. W grupie kontrolnej wyko-
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nywano badanie przedmiotowe, echokardiograficz-
ne oraz EKG, aby wykluczyé choroby serca, a na-
stepnie dokonywano 24-godzinnej rejestracji ciSnie-
nia tetniczego 1 czynnosci serca. Omoéwiony proto-
kot zaakceptowala Terenowa Komisja Nadzoru Nad
Badaniami Klinicznymi Na Ludziach przy Instytu-
cie Kardiologii w Warszawie.

Ocena statystyczna

Dane liczbowe przedstawiono jako $rednie plus
odchylenie standardowe (x = SD). Do poréwnania
parametrow liczbowych zastosowano test t-Studenta
oraz Manna-Whitneya dla préb niepowiazanych
w pary. Dla wszystkich analiz za znamienng staty-
stycznie uznano warto$¢ p < 0,05.

Wyniki

Do badaf zakwalifikowano 39 dzieci spelniajg-
cych kryteria wlaczenia: 19 dzieci z rozpoznang
twardzing uogdlniong w wicku 618 lat (3r. 13,6 +
+ 29 lat), w tym 17 dziewczat i 2 chlopcéw oraz
20 dzieci z twardzing ograniczona w wieku 11-19 lat
(§r. 13,1 = 4.2 lat), w tym 16 dziewczat 14 chlopcow.
Grupe kontrolng stanowilo 20 zdrowych dzieci
w wieku 10-17 lat (r. 13,8 = 2,7 lat).

Srednia czestos¢ rytmu zatokowego w ciggu doby
wynosita 89,5 *£ 12,6 ud/min w grupie twardziny
uogélnionej i w poréwnaniu z grupg kontrolng (78,6 +
+ 94 ud./min) byla wigksza znamiennie statystycz-
nie (p = 0,01), za§ nieznamienie wicksza w grupie
twardziny ograniczonej (84,9 £ 9,4 ud./min). Czg-
sto$¢ rytmu zatokowego w czasie aktywnosSci w po-
rownaniu z grupa kontrolng byla znamiennie staty-
stycznie wigksza w grupie twardziny uogdlnionej, od-
powiednio: 99,1 * 16,8 ud./min i 86,4 + 8,3 ud./min
(p = 0,01). W grupie twardziny ograniczonej cz¢stos¢
rytmu zatokowego byla wyzsza (92,1 £ 10,0 ud./min,
ale nie osiggnela znamiennosci statystyczne;.

W czasie snu §rednia czgsto$¢ rytmu zatokowego
byla wyzsza zarobwno w grupie twardziny uogélnionej
(78,6 £10,7 ud./min), jak 1 ograniczonej (72,5 *
+ 94 ud/min) niz w grupie kontrolnej (64,8 *+
+ 12,1 ud./min), osiggajac znamienno§¢ statystyczng
jedynie w grupie sklerodermii uogélnionej p = 0,02
(ryc. 1).

Monitorowanie ci$nienia t¢tniczego przez 24 h
wykazalo brak zachowanego rytmu dobowego odpo-
wiednio u 16 dzieci z twardzing uogélniong (84,3%)
117 dzieci z twardzing ograniczong (85%), w grupie
kontrolnej zas$ tylko w 4 przypadkach (20%).

Srednie wartosci SBP w czasie aktywnosci wyno-
sity 110,6 = 9,4 mm Hg w grupie twardziny uogél-
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Rycina 1. Czgsto$¢ rytmu zatokowego w czasie aktywnosci i snu
Figure 1. Heart rate at rest and during activity

nionej i 1153 *= 79 mm Hg w grupie twardziny
ograniczonej 1 byly znamiennie nizsze w poréwna-
niu z odpowiednimi warto$ciami w grupie kontrol-
nej — 123,5 = 6,0 mm Hg, odpowiednio: p = 0,001
1p < 0,05 W czasie snu Srednie SBP wynosito
w grupie kontrolnej 106,1 + 58 mm Hg, w grupie
twardziny uogélnionej 102,770 mm Hg, za$
w grupie twardziny ograniczonej 104,5 = 6,8 mm Hg,
p = NS (ryc. 2).
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Rycina 2. Cisnienie skurczowe w czasie aktywnosci i snu
Figure 2. Systolic blood pressure during activity and at rest
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Rycina 3. Ci$nienie rozkurczowe w czasie aktywnos$ci i snu
Figure 3. Diastolic blood pressure during activity and at rest

Nie wykazano rdéznicy znamiennej statystycznie
mi¢dzy warto$ciami Sredniego DBP w czasie aktyw-
nosci 1 snu we wszystkich trzech grupach (ryc. 3).
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Oceniajac dobowy profil SBP, wykazano rézni-
ce znamiennie statystyczne w wartoSciach SBP po-
miedzy grupg z twardzing uogdlniong, ograniczong
a grupg kontrolng w kolejnych godzinach rejestra-
cji — 8.00-21.00, a takze o 7.00 w grupie twardzi-
ny ograniczonej oraz w godzinach 6.00 i 7.00
w grupie twardziny uogdlnionej. Nie stwierdzono
za§ rb6znicy znamiennej statystycznie w godzinach
22.00-6.00. Automatyczna rejestracja ciSnienia tet-
niczego nie wykazala r6znicy w Srednich godzino-
wych wartoSciach SBP pomiedzy grupg twardziny
uogdlnionej 1 ograniczonej w czasie 24-godzinnej
rejestracji, poza jej poczgtkiem o godzinie 8.00
(p < 0,05) (ryc. 4).

W dobowym profilu DBP w grupie twardziny
ograniczonej wartosci Srednich ciSnien godzino-
wych, cho¢ nizsze od wartosci w grupie kontrol-
nej, nie osiggaja roznicy znamiennej statystycznie
poza godzinami 7.00, 8.00, 10.00 1 22.00. W grupie
twardziny uogodlnionej znamiennie nizsze DBP
zarejestrowano w godzinach 8.00, 10.00-12.00
oraz o 15.00, 18.00 1 19.00. Nie bylo za$ réznic
istotnych statystycznie w warto$ciach DBP pomig-
dzy grupg twardziny uogdlnionej 1 ograniczonej

(ryc. 5).
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Rycina 4. Dobowy profil ci$nienia skurczowego
Figure 4. 24-hrs systolic blood pressure pattern
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* p < 0,05 dla grupy kontrolnej i grupy z twardzing ograniczong
O p < 0,05 dla grupy kontrolnej i grupy z twardzing uogéIniona
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Rycina 5. Dobowy profil ci$nienia rozkurczowego
Figure 5. 24-hrs diastolic blood pressure pattern

W zadnym przypadku, zaréwno w grupie twar-
dziny uogodlnionej, ograniczonej jak i w grupie kon-
trolnej, nie musiano przerywac badania i zdejmowaé
automatycznego rejestratora ci$nienia t¢tniczego.

Dyskusja

Wprowadzenie do nieinwazyjnej diagnostyki kar-
diologicznej 24-godzinnego pomiaru cisnienia t¢tni-
czego za pomocg automatycznych rejestratoréw stato
sic przelomem w ocenie zmiennosci ci$nienia tetni-
czego oraz oceny rytmu dobowego. W ostatnich latach
szczegblng uwage zwraca si¢ na zaburzenia wartosci
ci$nienia t¢tniczego w cyklu aktywno$é-sen i w niepra-
widlowosciach szuka si¢ korelacji ze zmianami narzg-
dowymi [15]. Pomimo iz czynniki regulujace ciSnie-
nie tetnicze zostaly lepiej poznane, istnieja kontro-
wersje co do regulacji dobowego rytmu ciSnienia
tetniczego. Pickering uwaza, ze zmiany 1 rytm dobowy
ci$nienia tgtniczego sg uzaleznione nie od wewngtrz-
nego zegara biologicznego, ale od wplywu czynnikow
zewnetrznych, takich jak aktywnos¢ fizyczna, stan psy-
chiczny, pozycja ciala, sen. Te czynniki sg stymulato-
rami centralnego ukladu nerwowego oraz ukladu
baroreceptoréw 1 w ten sposob wplywaja na uklad
wegetatywny, ktéremu przypisuje si¢ role glownego

20 21 22 23 O 1 2 3 4 5 6 7 (h)

* p < 0,05 dla grupy kontrolnej i grupy z twardzing ograniczona
O p < 0,05 dla grupy kontrolnej i grupy z twardzing uogdIniona

sterownika rytmu dobowego [15-17]. Niekt6rzy auto-
rzy, w tym Conway, dzielg zmiany ci$nienia tetnicze-
go na krotkotrwale, dzienne oraz dobowe. Za krétko-
trwale odpowiedzialna jest czynno$¢ oddechowa,
wplywajgc na nie poprzez powr6t zylny. Zmienno$é w
ciagu dnia jest modyfikowana aktywnoscia fizyczng
oraz umyslows i regulowana zmianami czynnosci ser-
ca oraz oporu obwodowego. Zmiennos¢ dobowa pole-
gajaca na obnizeniu SBP o 15% w godzinach nocnych
jest powodowana wzmozong czuloscia barorecepto-
réw, co daje obnizenie napigcia ukladu wspdlczulne-
go. Brak zachowanego rytmu dobowego jest wynikiem
zjawiska odwrotnego [15, 18, 19]. W wielu schorze-
niach uktadowych, w ktérych dochodzi do powstania
neuropatii wegetatywnej obserwuje si¢ zaburzenia ryt-
mu dobowego oraz wigkszg niz w grupie oséb zdro-
wych czesto$¢ rytmu serca [13, 16, 18].

W niniejszej pracy wykazano statystycznie nizsze
warto$ci SBP w okresie aktywnosci oraz zaburzony
rytm dobowy cisnienia tetniczego u dzieci z twar-
dzing uogdlniong 1 ograniczong w poréwnaniu
z grupa kontrolna, co §wiadczy o patologicznej regu-
lacji neurowegetatywnej. Potwierdzono takze
wickszg czesto$¢ rytmu zatokowego w obu typach
twardziny zaréwno w czasie aktywnosci, jak 1 snu w
poréwnaniu z dzie¢mi zdrowymi. Prawdopodobnie
w obu typach twardziny, zaréwno uogélnionej jak 1
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ograniczonej, czgdciej wystepujacej 1 uwazanej za
tagodniejsza postac choroby, wystepuje neuropatia
wegetatywna, czego wynikiem jest zaburzony rytm
dobowy cis$nienia t¢tniczego. Dzieci z twardzing
uogoblniong 1 ograniczong, podobnie jak 1 zdrowe,
dobrze znosily 24-godzinne monitorowanie ci$nie-
nia tetniczego 1 czestodcl rytmu serca za pomoca au-
tomatycznego rejestratora. Nie potwierdza to opinil,
1z u dzieci, w zwigzku z ich zwigkszong aktywno-
Scig ruchowy, dochodzi do zlych technicznie reje-
stracji [19]. By¢ moze 24-godzinny pomiar ci$nienia
tetniczego stanie si¢ prostym testem do oceny zabu-
rzefi regulacji neurowegetatywnej u dzieci z twar-
dzing uogodlniong i ograniczony.

Whioski

1. W twardzinie uogdlnionej i ograniczonej do-
chodzi do patologicznej regulacji neurowegetatyw-
nej, czego wynikiem jest zaburzenie rytmu dobowe-
go ci$nienia tetniczego o typie braku nocnej redukeji
ci$nienia.

2. W czasie aktywnosci SBP jest znamiennie obni-
zone w grupach z obu typami twardziny w poréwna-
niu z grupg kontrolng.

3. Nie stwierdzono istotnej réznicy w wartosciach
SBP 1 DBP w 24-godzinnej rejestracji pomi¢dzy
twardzina uogdélniong i ograniczong u dzieci.

4. Czgsto$é rytmu zatokowego w obu grupach
dzieci z twardzing uogdlniona 1 ograniczong byla
wyzsza niz w grupie kontrolnej zaréwno w czasie
aktywnosci, jak 1 snu.

Streszczenie

Wstep Celem pracy byla ocena ci$nienia t¢tniczego
1 rytmu serca u dzieci z twardzing uogélniong (zmia-
ny narzgdowe) 1 ograniczong (zmiany skorne).
Material i metody Do badan wiaczono 19 dzieci
z twardzing uogélniong (A) (Sredni wiek: 13,6 =
+ 2.9 lat) 1 20 dzieci z ograniczong (B) (Sredni wiek:
13,1 = 4.2). Grupg kontrolna stanowilo 20 zdrowych
dzieci (Sredni wiek: 13,8 = 2.7 lat). CiSnienie i cz¢sto$¢
rytmu oceniano metodg 24-godzinnej rejestracji (mo-
nitor SpaceLab 90201).

Wyniki Srednic ci$nienie skurczowe w okresie ak-
tywnosci bylo istotnie nizsze w grupach z twardzing
w poréwnaniu z grupg kontrolng: A) 110,6 £ 94
iB) 1153 £ 79 vs. 1235 = 6,0 mm Hg. Wartosci

ci$nienia rozkurczowego nie roznily si¢ znamiennie.
Rytm dobowy ci$nienia byt zaburzony u 16 dzieci
z forma uogdlniong (A, 84,3%) 1 u 17 z ograniczong
(B, 85%), za$ u 4 dzieci (20%) z grupy kontrolne;.
Srednia czestosé rytmu serca w ciggu doby i w okresie
aktywnosci byla istotnie wyzsza u dzieci z twardzing
uogélniona, odpowiednio: 89,5 * 12,6 vs. 78,6 +
* 94/min (24 h) 1 99,1 = 17 vs. 86,4 * 83/min
(aktywnos¢). W okresie spoczynku czgstos¢ rytmu
serca byla wyzsza u dzieci z dwoma formami twar-
dziny w poréwnaniu z grupg kontrolng, odpowied-
nio: A) 78,6 = 10,7 1 B) 72,5 £ 9,4/min vs. 64,8 ®
+ 12,1/min (p < 0,05).

Whioski U dzieci z twardzing obserwowano zabu-
rzenia rytmu dobowego ciSnienia (brak spadku
w godzinach nocnych). W badanych grupach cisnie-
nie skurczowe w okresie aktywnosci bylo znamien-
nie nizsze. Czgsto$¢ rytmu serca u dzieci z twar-
dzing byla wyzsza niz w grupie kontrolnej. Ob-
serwowane zaburzenia rytmu dobowego ci$nienia
1 czgstoscl rytmu serca mogg Swiadezyé o zaburze-
niach regulacji neurowegetatywne;.

stowa kluczowe: sklerodermia, dzieci, ocena
ciSnienia t¢tniczego
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