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Streszczenie
Układowe choroby tkanki łącznej są poważnym wyzwaniem dla klinicystów, ze względu na
złożoność patofizjologii, różnorodność objawów i fakt zajęcia przez proces chorobowy wielu
układów, w tym sercowo-naczyniowego. Do najczęściej występujących chorób z tej grupy należą:
reumatoidalne zapalenie stawów, toczeń rumieniowaty układowy, twardzina układowa i za-
palenie skórno-mięśniowe. Poglądy na temat częstości i znaczenia klinicznego opisywanych
zmian w sercu nie są zgodne. Wielu autorów sądzi, że zmiany te są słabo wyrażone i zazwyczaj
nie mają większego znaczenia.
Wśród patologii opisywanych w badaniu echokardiograficznym u pacjentów z układowymi
chorobami tkanki łącznej najczęściej obserwuje się zapalenie osierdzia, zmiany zastawkowe
bez znaczenia hemodynamicznego, zaburzenia funkcji rozkurczowej i skurczowej lewej komo-
ry, nieinfekcyjne zapalenie wsierdzia. W przebiegu tocznia układowego stosunkowo rzadko
stwierdza się istotne nadciśnienie płucne, choć zawsze należy rozważyć jego obecność w przy-
padku niedomykalności zastawki płucnej i dysfunkcji prawej komory.
Występowanie zmian w układzie sercowo-naczyniowym jest często czynnikiem negatywnym
rokowniczo, determinującym ciężkość przebiegu procesu chorobowego i stanowi częstą przyczy-
nę śmiertelnych powikłań. Dlatego też bardzo istotne jest monitorowanie echokardiograficzne
tej grupy chorych. (Folia Cardiologica Exerpta 2010; 5, 1: 14–19)
Słowa kluczowe: układowe choroby tkanki łącznej, echokardiografia,
reumatoidalne zapalenie stawów, toczeń rumieniowaty układowy,
twardzina układowa
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Wstęp

Układowe choroby tkanki łącznej stanowią
poważne wyzwanie dla klinicystów, ze względu na
złożoność procesów leżących u podstaw ich patofi-
zjologii, różnorodność objawów i fakt zajęcia przez
proces chorobowy wielu narządów.

Do najczęściej spotykanych chorób tkanki
łącznej należą: reumatoidalne zapalenie stawów,
toczeń rumieniowaty układowy, twardzina układo-
wa i zapalenie skórno-mięśniowe.

Reumatoidalne zapalenie stawów

Reumatoidalne zapalenie stawów (RZS) jest
ciężką, przewlekłą chorobą o podłożu autoimmuno-
logicznym. Jest to najczęstsze schorzenie reuma-
toidalne u osób po 16. roku życia, występujące
u około 1–5% populacji. U jej podłoża leżą zarówno
czynniki genetyczne, jak i środowiskowe. Wielu
badaczy zwraca też uwagę na jej rodzinne wystę-
powanie [1]. Jest to jednostka chorobowa o charak-
terze zapalnym, obejmująca stawy, z często współ-
istniejącymi objawami wynikającymi z zajęcia in-
nych tkanek i narządów, takich jak: serce, naczynia,
płuca. Dlatego też objawy pozastawowe choroby de-
terminują często jej ciężki przebieg. Liczne obser-
wacje wykazały, że choroby układu sercowo-naczy-
niowego są najczęstszą przyczyną śmiertelnych
powikłań u pacjentów z tym schorzeniem [2].

Uważa się, że zajęcie serca przez proces cho-
robowy jest skutkiem nieswoistego procesu zapal-
nego prowadzącego do powstania ziarniny zapalnej
w obrębie mięśnia sercowego, w osierdziu, na
wsierdziu zastawek, jak również w obrębie układu
bodźcoprzewodzącego. Znacznie rzadziej spotyka
się w miokardium guzki reumatoidalne [3]. Nie ma
jednoznacznych danych dotyczących częstości
i znaczenia klinicznego opisywanych zmian w sercu
w przebiegu RZS. Przeważa przekonanie, że zmia-
ny te są słabo wyrażone i zazwyczaj nie mają więk-
szego znaczenia. Typowe dla RZS guzki reumato-
idalne, zlokalizowane zazwyczaj na zastawkach,
spotyka się u 2–3% chorych, częściej znajduje się
nieswoiste rozlane nacieki z komórek jednojądrza-
stych. Chorobę serca jawną klinicznie stwierdza się
zaledwie u około 30% chorych, natomiast wyniki
badań autopsyjnych wskazują na zajęcie serca na-
wet w 80% przypadków [4]. Guedes i wsp. [5]
w echokardiograficznym badaniu przezprzełyko-
wym wykazali obecność różnorodnych zmian pato-
logicznych w sercu u 93% chorych z RZS.

Do najczęściej stwierdzonych w badaniu
echokardiograficznym nieprawidłowości u chorych
z RZS należą:
— zapalenie osierdzia — do 50% przypadków;
— zmiany zastawkowe — pogrubienie i zwłóknie-

nie płatków zastawek oraz aparatu podzastaw-
kowego powodujące ich czynnościowe zwęże-
nie lub niedomykalność, niemające zazwyczaj
istotnego znaczenia hemodynamicznego — do
30% przypadków;

— dysfunkcja rozkurczowa lewej komory — naj-
częściej o typie upośledzonej relaksacji — do
25% przypadków;

— zaburzenia kurczliwości związane z chorobą
niedokrwienną serca — RZS wiąże się z przed-
wczesnym rozwojem miażdżycy, w związku
z upośledzoną funkcją śródbłonka naczyń spo-
wodowaną wysokim stężeniem markerów pro-
cesu zapalnego i działaniem czynników proza-
krzepowych — do 30% przypadków;

— nieinfekcyjne zapalenie mięśnia sercowego —
do 10% przypadków [6].
Najczęstszym kardiologicznym powikłaniem

RZS jest zapalenie osierdzia. Cechy zapalenia osier-
dzia stwierdza się u około 20–40% chorych podda-
nych badaniu echokardiograficznemu, jednak jedy-
nie u 1–4% pacjentów występują objawy kliniczne,
zaś istotne zaburzenia hemodynamiczne opisuje się
zaledwie u około 0,5% osób. Zapalenie osierdzia, bę-
dące powikłaniem RZS, niekiedy wyprzedzające
zmiany stawowe, najczęściej występuje u mężczyzn
z dodatnim wynikiem testu na obecność czynnika
reumatoidalnego. Powikłaniem wysiękowego zapa-
lenie osierdzia są zrosty, które w około 15% przy-
padków prowadzą do zarośnięcia jamy osierdzia po-
wodującego konstrykcję [7].

Istnieje niewiele badań klinicznych oceniających
nieprawidłowości w układzie sercowo-naczyniowym
u chorych z RZS, a wyniki często są rozbieżne.

Kaczor i wsp. [4], którzy oceniali przezklatko-
we badanie echokardiograficzne u 75 osób z RZS,
bez rozpoznanej wcześniej choroby serca, wykazali sta-
tystycznie częstsze występowanie odchyleń od normy
u tych pacjentów w porównaniu z grupą kontrolną. Nie-
prawidłowości dotyczyły zmian zastawkowych (zwłók-
nienie, pogrubienie, nieistotne hemodynamicznie ich
zwężenia i niedomykalności), zaburzeń funkcji rozkur-
czowej i odcinkowych zaburzeń kurczliwości. U osób
z RZS stwierdzono także znamienne statystycznie po-
większenie prawej komory, zależne od stopnia zaawan-
sowania choroby. Nie udowodniono częstszego wystę-
powania zmian w obrębie osierdzia.
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Inne wnioski wynikają z obserwacji Tłustocho-
wicza i wsp. [8] obejmującej 100 chorych z RZS.
Wśród badanych pacjentów najczęściej autorzy
stwierdzali zmiany dotyczące osierdzia; częściej
również niż w grupie kontrolnej wykrywali obniże-
nie frakcji wyrzutowej lewej komory, korelujące ze
stopniem zaawansowania zmian radiologicznych.
Nie zaobserwowano natomiast różnic w wielkość jam
serca i grubości ścian, podkreślono także rzadkie
występowanie zmian na zastawkach, wnioskując, że
nie są one powikłaniem procesu chorobowego.

Wyniki najnowszego badania Kamińskiego
i wsp. [9], dotyczącego jednak zaledwie 50 chorych
z RZS, wykazały pogrubienie ścian lewej komory,
zwiększenie masy i wskaźnika masy lewej komory
ze współistniejącą jej dysfunkcją rozkurczową.
Stwierdzono również korelację między upośledze-
niem funkcji skurczowej lewej komory a czasem
trwania procesu chorobowego. U chorych z RZS
zaobserwowano także częstsze występowanie po-
grubienia płatków zastawek i obecność niewielkiej
fali zwrotnej, co korelowało z masą i wskaźnikiem
masy lewej komory.

Toczeń rumieniowaty układowy

Toczeń rumieniowaty układowy (TRU) jest
przewlekłą lub nawracającą chorobą zapalną tkanki
łącznej o podłożu autoimmunologicznym i bogatej
symptomatologii. Występuje stosunkowo często
(1,2/1000 osób), zwykle u młodych kobiet. Toczeń
rumieniowaty układowy jest chorobą obejmującą
wiele narządów, głównie układ mięśniowo-szkiele-
towy, błony śluzowe i układ sercowo-naczyniowy.
Odkładające się kompleksy immunologiczne i ak-
tywacja dopełniacza są przyczyną zapalenia śród-
błonka naczyń, mięśnia sercowego, osierdzia lub
wsierdzia, jak również płatków zastawek czy ukła-
du bodźcoprzewodzącego. Zajęcie układu sercowo-
naczyniowego należy do bardzo istotnych narządo-
wych manifestacji TRU, bowiem choroby tego ukła-
du aktualnie są uznawane za trzecią przyczynę
zgonu w tej grupie chorych (po powikłaniach infek-
cyjnych i nerkowych) [10].

Dane dotyczące częstości zajęcia serca u cho-
rych z TRU różnią się zależnie od metody, za po-
mocą której się je uzyskuje. W przezklatkowych
badaniach echokardiograficznych zmiany stwierdza
się u 34% chorych, w badaniach przezprzełykowych
— u 45–60%, natomiast w badaniach autopsyjnych
częstość zmian ocenia się na 65–100% [11, 12].

Do najczęstszych zmian w układzie sercowo-
naczyniowym w przebiegu tocznia należą:

— zapalenie osierdzia — obecność płynu lub po-
grubienie blaszek osierdziowych;

— zajęcie aparatu zastawkowego — pogrubienie
płatków, zwapnienia, wegetacje;

— upośledzenie funkcji skurczowej (uogólnione
lub odcinkowe) lewej komory jako skutek za-
palenia mięśnia sercowego lub zmian pozapal-
nych bądź choroby naczyń wieńcowych [13].
Zajęcie serca w przebiegu TRU najczęściej

(8–25% przypadków) manifestuje się zapaleniem
mięśnia sercowego. Podczas badania echokardio-
graficznego stwierdza się w tych przypadkach po-
większenie jam serca, objawy dysfunkcji rozkurczo-
wej lub upośledzenie funkcji skurczowej — odcin-
kowe lub uogólnione. Zmiany mogą dotyczyć
również prawej komory. Zapalenie mięśnia serco-
wego może być pierwszym symptomem choroby
u około 1/5 pacjentów, rzadko jednak, bo w zaled-
wie około 10% przypadków, rozpoznaje się jawną
klinicznie postać choroby, co tłumaczy się po-
wszechnie stosowaną glikokortykoterapią [14]. Do
objawów toczniowego zapalenia mięśnia sercowego
należą: gorączka, ból w klatce piersiowej, duszność,
kołatania serca. W badaniu przedmiotowym wysłu-
chuje się nowy szmer nad sercem, tachykardię, cza-
sami rytm cwałowy, mogą wystąpić obrzęki obwo-
dowe, przepełnienie żył szyjnych, nadkomorowe
zaburzenia rytmu lub przewodzenia. Wygasanie
procesu zapalnego wiąże się zwykle z ogniskowym
włóknieniem mięśnia sercowego, co prowadzi do
zaburzeń przewodzenia, wzrostu sztywności mięśnia
lewej komory i w konsekwencji — podwyższenia ciś-
nienia końcoworozkurczowego w obu komorach [15].

Do najczęściej stwierdzanych zmian w badaniu
echokardiograficznym u chorych z TRU należy za-
palenie osierdzia (20–60%), zazwyczaj przebiegają-
ce subklinicznie. W okresach zaostrzeń tocznia
u 11–54% osób obserwuje się objawowe zapalenie
osierdzia. W większości przypadków rozpoznaje się je
podczas badania echokardiograficznego na podstawie
stwierdzenia wysięku, zwykle małego (do 10 mm),
bądź pogrubienia osierdzia [16]. Duży wysięk do
worka osierdziowego występuje w wyjątkowych
przypadkach. Kazuistyką jest tamponada serca
w przebiegu tocznia bądź zaciskające zapalenie
osierdzia. Płyn charakteryzuje się kwaśnym odczy-
nem, leukocytozą z przewagą neutrofili, niskim lub
prawidłowym stężeniem glukozy, podwyższonym
stężeniem białka oraz obecnością przeciwciał prze-
ciwjadowych [17].

Innymi zmianami patologicznymi stwierdzany-
mi w badaniu echokardiograficznym u pacjentów
z TRU są zmiany w obrębie zastawek serca, pole-
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gające zwykle na pogrubieniu płatków, rzadziej ich
zwłóknieniu lub zwapnieniu (częściej w obrębie
zastawki aortalnej). Niekiedy obserwuje się zwią-
zane z płatkiem brodawkowate wegetacje, zwykle
nieruchome, zlokalizowane po stronie napływu
krwi, będące objawem niebakteryjnego zapalenia
wsierdzia typu Liebmana-Sacksa. Zmiany te, zazwy-
czaj łagodne i nieme klinicznie, występują u około
1/10 chorych z TRU. Powodują one nieistotną nie-
domykalność, rzadziej zwężenie zastawki [18]. We-
getacje Liebmana-Sachsa najczęściej rozwijają się
na zastawce mitralnej, mogą rozprzestrzeniać się na
aparat podzastawkowy — struny ścięgniste, mięś-
nie brodawkowate oraz sąsiadującą powierzchnię
wsierdzia. W niewielkim odsetku przypadków
(1–9%) może to z czasem prowadzić do rozwoju
istotnej hemodynamicznie wady serca — zazwyczaj
niedomykalności mitralnej, wymagającej leczenia
kardiochirurgicznego [19]. Dysfunkcja zastawki
trójdzielnej lub płucnej występuje najrzadziej i wią-
że się z obecnością nadciśnienia płucnego u tych
chorych [20].

Zmiany w aparacie zastawkowym wiążą się
z czasem trwania i aktywnością procesu chorobo-
wego, obecnością przeciwciał antykardiolipinowych
bądź antykoagulanta toczniowego oraz objawami
zespołu antyfosfolipidowego. Uważa się, że obec-
ność przeciwciał antykardiolipinowych sprzyja two-
rzeniu skrzepliny na uszkodzonym wsierdziu i na-
sileniu procesów zapalnych. Powstanie skrzepliny
zawierającej płytki krwi i fibrynę prowadzi do włók-
nienia zastawki, jej skrócenia i w konsekwencji —
do dysfunkcji. W przebiegu nasilonego procesu za-
palnego może dochodzić do fenestracji płatków za-
stawki i szybko rozwijającej się niedomykalności.
Ponadto wegetacje na zastawkach mogą być źró-
dłem niebakteryjnych zatorów prowadzących do
udarów mózgu lub zatorów obwodowych u 13%
chorych [21, 22].

Wyniki badań autopsyjnych wykazały, że ma-
kro- i mikroskopowy obraz zapalenia wsierdzia typu
Liebmana-Sacksa wyraźnie się zmienia na skutek
leczenia glikokortykosteroidami — wegetacje są
mniejsze, mniej liczne, dotyczą pojedynczych zasta-
wek, głównie mitralnej i aortalnej, są częściowo lub
całkowicie wygojone albo zwapniałe [23].

Odmiennym mechanizmem prowadzącym do
uszkodzenia serca w przebiegu TRU są zmiany
w naczyniach wieńcowych jako wynik miażdżycy,
zapalenia naczyń, zatorowości czy skurczu naczyń.
Najczęstszym przejawem echokardiograficznym
istniejącej patologii w naczyniach wieńcowych są
zaburzenia kurczliwości będące wyrazem niedo-
krwienia, przebytego zawału serca, często w mło-

dym wieku i u kobiet w okresie przedmenopauzal-
nym. Ryzyko wystąpienia zawału serca w populacji
tych chorych jest 50-krotnie większe niż w grupie
kontrolnej i wprost proporcjonalne do czasu trwa-
nia TRU. Choroba niedokrwienna serca występu-
jąca u 2–16% osób z TRU wielokrotnie ma przebieg
skąpoobjawowy [24].

Dysfunkcja mięśnia sercowego w populacji cho-
rych z TRU manifestuje się zwykle wzrostem wy-
miaru końcoworozkurczowego lewej komory i za-
burzeniami czynności rozkurczowej. W patogene-
zie tych zmian istotne znaczenie prawdopodobnie
ma mikrowaskulopatia, której nie udaje się wykryć
za pomocą badania koronarograficznego [25, 26].

W przebiegu TRU stosunkowo rzadko obser-
wuje się istotne nadciśnienie płucne, choć zawsze
należy je rozważyć w przypadku niedomykalności
zastawki płucnej i dysfunkcji prawej komory. Roz-
wojowi nadciśnienia płucnego sprzyja choroba za-
krzepowo-zatorowa i proliferacja błony wewnętrznej
tętnic płucnych, zwykle stymulowane przez przeciw-
ciała antyfosfolipidowe, płucny zespół Reynauda oraz
wyjątkowo zapalenie naczyń płucnych [13].

Twardzina układowa

Twardzina układowa jest chorobą tkanki łącz-
nej skutkującą uogólnioną mikroangiopatią i odkłada-
niem włókien kolagenowych w skórze oraz w narzą-
dach wewnętrznych, prowadząc w konsekwencji
do ich niewydolności. Twardzina układowa kilka-
krotnie częściej dotyczy kobiet, głównie między
30. a 50. rokiem życia. Etiologia choroby i patome-
chanizm włóknienia nie są jasne [27].

U pacjentów z twardziną układową, zwłaszcza
w postaciach uogólnionych, dość często dochodzi do
zajęcia procesem chorobowym mięśnia sercowego,
co prowadzi do jego zwłóknienia. Objawy świadczą-
ce o zajęciu serca w przebiegu twardziny są mało
charakterystyczne; należą do nich: duszność, wy-
siłkowe bóle w klatce piersiowej, kołatania serca,
rozpieranie w nadbrzuszu. W trakcie badania echo-
kardiograficznego zwykle stwierdza się:
— pogrubienie ścian lewej komory, często niesyme-

tryczny przerost przegrody międzykomorowej;
— cechy upośledzonego napełniania zarówno le-

wej, jak i prawej komory;
— wielosegmentową hipokinezę mięśnia serco-

wego;
— zapalenie osierdzia u 5–15% osób z twardziną

układową;
— zmiany zastawkowe u 10% chorych [28].

Proliferacja fibroblastów i nadmierne wytwa-
rzanie kolagenu prowadzą do włóknienia mięśnia
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sercowego i osierdzia oraz związanych z tym zabu-
rzeń funkcji rozkurczowej serca. Włóknienie serca
dotyczy przede wszystkim okolicy podwsierdziowej
zbudowanej z podłużnych włókien mięśniowych
[29]. Handa i wsp. [30] obserwowali u pacjentów
z twardziną układową upośledzoną funkcję zarów-
no rozkurczową, jak i skurczową lewej komory, cho-
ciaż zaburzenia kurczliwości występowały rzadziej.
Uszkodzenie prawej komory w przebiegu twardzi-
ny układowej może być wynikiem zarówno rozle-
głego uszkodzenia samego mięśnia, jak i zwłóknie-
nia płuc czy nadciśnienia płucnego prowadzących do
wzrostu obciążenia następczego [31].

Innym następstwem zajęcia serca przez proces
chorobowy w przebiegu twardziny może być zapa-
lenie mięśnia sercowego. Izolowane zapalenie mio-
kardium obserwuje się u 10% chorych, a u około
1/5 pacjentów współistnieje ono z zapaleniem mięśni
szkieletowych. Follansbee i wsp. [32] w badaniu
obejmującym ponad 1000 osób wykazali, że pacjen-
ci ze współistniejącą miopatią zapalną mięśni szkie-
letowych charakteryzują się większym ryzykiem
wystąpienia zastoinowej niewydolności serca oraz
nagłej śmierci sercowej. W badaniu histopatologicz-
nym u chorych z zapaleniem mięśnia sercowego
w przebiegu twardziny nie stwierdzano typowych
cech zapalenia; obraz mikroskopowy był zbliżony do
obrazu przeszczepionego serca, które uległo ponow-
nej reperfuzji po wcześniejszym niedokrwieniu.
Uważa się to za pewny argument przemawiający za
teorią niedokrwiennego uszkodzenia mięśnia ser-
cowego u pacjentów z twardziną układową [32].

Ważnym czynnikiem patogenetycznym uszko-
dzenia mięśnia sercowego w przebiegu twardziny
układowej jest zajęcie tętnic wieńcowych przez dłu-
gotrwały proces zapalny. Częstość występowania
zmian miażdżycowych w naczyniach wieńcowych
w grupie chorych z twardziną układową jest porów-
nywalna do populacji ogólnej, dlatego powstała hi-
poteza zakładająca, że zasadniczym mechanizmem
prowadzącym do niedokrwiennego uszkodzenia
mięśnia sercowego jest upośledzenie przepływu
krwi w naczyniach wieńcowych wywołane skur-
czem tętnic, co definiuje się jako „sercowy zespół
Reynauda” [33]. Przyczyną upośledzenia ukrwienia
mięśnia sercowego może być także obecność nie-
prawidłowych pętli naczyniowych w sercu. Włók-
nienie mięśnia sercowego może być również wtór-
ne do niedokrwienia wywołanego w mechanizmie
skurczu drobnych śródmiąższowych naczyń tętni-
czych. Objawem echokardiograficznym wynikają-
cym z powyższych zaburzeń są odcinkowe zaburze-
nia kurczliwości mięśnia sercowego, a także zmniej-
szenie frakcji wyrzutowej lewej komory [34].

U około 5–15% chorych, a według innych
źródeł nawet u 50% pacjentów występuje klinicz-
nie jawne zapalenie osierdzia [35]. Zazwyczaj ma
ono charakter ostry, objawiający się bólem w okoli-
cy zamostkowej lub przedsercowej, nasilającym się
podczas leżenia, a zmniejszającym w pozycji siedzą-
cej przy pochyleniu do przodu, ze słyszalnym nie-
kiedy tarciem osierdziowym oraz typowymi zmia-
nami w badaniu elektrokardiograficznym.

Zapalenie skórno-mięśniowe
lub wielomięśniowe

Niemal u wszystkich chorych z zapaleniem
skórno-mięśniowym lub wielomięśniowym spoty-
ka się zmiany w układzie sercowo-naczyniowym. Są
one traktowane jako negatywny czynnik rokowni-
czy. Proces zapalny prowadzi do nacieku komórek
zapalnych w miokardium, ogniskowej martwicy
i włóknienia. Jednak zaledwie u około 10% chorych
stwierdza się objawy kliniczne. W badaniu echokar-
diograficznym uwidacznia się początkowo dysfunk-
cję rozkurczową mięśnia lewej komory, a w miarę
progresji choroby dochodzi do upośledzenia funk-
cji skurczowej. Mogą wystąpić zmiany ogniskowe
sugerujące ostry lub przebyty zawał serca. Ocenia
się, że u 1/5 chorych rozwija się kardiomiopatia roz-
strzeniowa z objawami niewydolności serca. Poza
nowotworami i zmianami w płucach, zmiany w ser-
cu są jedną z najważniejszych przyczyn zgonów
pacjentów z zapaleniem skórno-mięśniowym lub
wielomięśniowym [14, 36].
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