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Zmiany w układzie krążenia 
w wybranych chorobach tkanki 
łącznej
Changes in the cardiovascular system in selected connective 
tissue diseases

Lidia Ziółkowska, Wanda Kawalec, Anna Turska-Kmieć, Monika Kowalczyk 
Klinika Kardiologii, Instytut „Pomnik – Centrum Zdrowia Dziecka”, Warszawa

Streszczenie

Zmiany w układzie krążenia mogą występować w prze-
biegu zapalnych układowych chorób tkanki łącznej, 
których wspólną cechą w obrazie histopatologicznym 
jest martwica włóknikowata tkanki łącznej. Zmiany 
w układzie sercowo-naczyniowym najczęściej wystę-
pują u dzieci z młodzieńczym przewlekłym zapale-
niem stawów, toczniem rumieniowatym układowym, 
w twardzinie uogólnionej, w toczniu rumieniowatym 
noworodków.

Abstract

Changes in the cardiovascular system may occur in 
the course of systemic inflammatory connective tissue 
diseases, whose common feature in the histopatho-
logical picture is fibrous tissue necrosis. Changes in 
cardiovascular system occur most frequently in children 
with juvenile chronic arthritis, systemic lupus erythe-
matosus, the systemic scleroderma, neonatal lupus 
erythematosus.
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Zmiany w  układzie krążenia mogą występować 
w przebiegu zapalnych układowych chorób tkanki 
łącznej, których wspólną cechą w obrazie histopato‑
logicznym jest martwica włóknikowata tkanki łącz‑
nej. Etiologia tych wielonarządowych uszkodzeń 
nie jest do końca poznana, dużą rolę przypisuje się 
procesom autoimmunologicznym oraz włóknieniu. 
Zmiany w układzie sercowo‑naczyniowym najczęś‑
ciej dotyczą dzieci z młodzieńczym przewlekłym 
zapaleniem stawów (MPZS) lub toczniem rumienio‑
watym układowym (SLE – systemic lupus erythe-

matosus). Zmiany mogą występować w osierdziu 
(5–30%), mięśniu sercowym (0,5–6%), wsierdziu, 
na zastawkach, w aorcie i w naczyniach (wieńco‑
wych, obwodowych, płucnych). Nadciśnienie płuc‑
ne, w wyniku bezpośredniego uszkodzenia naczyń 
i/lub śródmiąższowego włóknienia płuc, jest częstą 
przyczyną zgonu, również często występuje nadciś‑
nienie tętnicze. Wypadanie płatka zastawki dwu‑
dzielnej opisywano u 5–49% chorych, upośledzenie 
kurczliwości lewej komory u 23%1. Mimo częstego 
stwierdzania zmian w układzie krążenia w bada‑
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niach patomorfologicznych, objawy kliniczne mogą 
niekiedy być mało uchwytne. Wczesne rozpoczęcie 
i okresowe powtarzanie nieinwazyjnych badań kar‑
diologicznych (badanie EKG, echokardiograficzne, 
radiologiczne, monitorowanie holterowskie rytmu 
serca i ciśnienia tętniczego) umożliwia identyfika‑
cję nawet dyskretnych zmian w układzie krążenia 
i podjęcie odpowiedniego leczenia zachowawczego. 
W MPZS zmiany w układzie krążenia występują 
u  30–80% pacjentów, w  tym zapalenie osierdzia 
u 30%, nieprawidłowy zapis ekg u 24–38% (zabu‑
rzenia okresu repolaryzacji, tachykardia zatokowa, 
pobudzenia dodatkowe, niepełny blok prawej od‑
nogi pęczka Hisa). W zaawansowanych postaciach 
SLE w badaniu echokardiograficznym nieprawid‑
łowy obraz zastawek serca opisywano u 32–57%, 
cechy przerostu lewej komory u 5–20% badanych. 
Zapalenie osierdzia (najczęściej nawracające) wy‑
stępuje już od wczesnego okresu choroby u 5–47% 
chorych, w tym 1% ma objawy tamponady osierdzia. 
Zapalenie naczyń (vasculitis) sprzyja występowa‑
niu zmian zakrzepowo‑zatorowych, nadciśnienia 
(tętniczego, płucnego) i wcześniejszemu rozwojowi 
miażdżycy. Charakterystyczne dla SLE niebakte‑
ryjne brodawkowate zapalenie wsierdzia (zespół 
Libmana‑Sacksa), powoduje na  ogół małe zabu‑
rzenia hemodynamiczne, ale może być źródłem 
zatorów. Typowe zmiany we wsierdziu w badaniu 
echokardiograficznym występują tylko w 1–4% pa‑
cjentów, chociaż w badaniach patomorfologicznych 
ma je około 50% badanych. W SLE przeciwciała 
antykardiolipinowe są uważane za czynnik ryzy‑
ka wystąpienia zmian w sercu, a w powstawaniu 
zmian na zastawkach mogą odgrywać rolę krążące 
kompleksy immunologiczne i przeciwciała antyfo‑
sfolipidowe. 

Zaburzenia rytmu serca i przewodzenia 
przedsionkowo‑komorowego
Mechanizm zaburzeń rytmu serca i zaburzeń prze‑
wodzenia przedsionkowo‑komorowego w chorobach 
tkanki łącznej jest prawdopodobnie złożony. Istotną 
i dominującą rolę odgrywają mechanizmy autoim‑
munologiczne oraz zwłóknienie mięśnia sercowego. 
Zwłóknienie mięśnia sercowego i układu przewo‑
dzącego następuje poprzez bezpośrednie działanie 
procesu zapalnego oraz poprzez zaburzenia krążenia 
wieńcowego spowodowane miażdżycą tętnic wień‑
cowych.

Twardzina uogólniona

W  twardzinie uogólnionej często stwierdzane są 
zmiany w układzie przewodzącym, powodujące wy‑
stępowanie bradyarytmii. U około 25% dzieci stwier‑
dzane są zmiany w spoczynkowym zapisie EKG: blok 
przedsionkowo‑komorowy I stopnia u 6–10%, blok 
lewej przedniej wiązki u 7–16%, blok lewej odnogi 
pęczka Hisa u 3–6%, blok prawej odnogi pęczka Hisa 
u 3–6%, zaburzenia przewodzenia śródkomorowe‑
go u 2–3% oraz blok p‑k II i III stopnia u mniej niż 
2% pacjentów. Patogeneza zaburzeń przewodzenia 
w twardzinie uogólnionej jest niejasna, najprawdopo‑
dobniej dominującą rolę odgrywa rozsiane i ognisko‑
we włóknienie układu przewodzącego – zwłóknienie 
proksymalnej części pęczka Hisa u 25% pacjentów, 
zwłóknienie węzła zatokowego u 40% oraz zwłóknie‑
nie węzła przedsionkowo‑komorowego u 30% pacjen‑
tów, co powoduje wystąpienie bloku p‑k I stopnia.

Tachyarytmie w przebiegu twardziny uogólnionej 
stwierdzane są często tylko w 24‑godzinnym zapi‑
sie EKG metodą Holtera. Najczęściej są to arytmie 
komorowe (przedwczesne pobudzenia komorowe, 
pary, pobudzenia wieloośrodkowe), arytmie przed‑
sionkowe (przedwczesne pobudzenia i częstoskur‑
cze nadkomorowe). Utrwalone arytmie komorowe 
stwierdzane są rzadko. Najgorsze rokowanie i ryzy‑
ko nagłego zgonu sercowego występuje u pacjentów 
ze zmianami szkieletowymi i w sercu oraz z utrwa‑
lonymi częstoskurczami komorowymi.

Zespół Sjogrena

W zespole Sjogrena objawy ze strony układu krążenia 
występują rzadko. Częstość występowania zaburzeń 
rytmu jest nie do końca znana. Występowanie bloku 
przewodzenia przedsionkowo‑komorowego związane 
jest z obecnością przeciwciał antyRo/SSA. Stwier‑
dzany jest wydłużony odstęp QT oraz dysfunkcja pa‑
rasympatyczna (neuropatia sercowo‑naczyniowego 
układu autonomicznego).

Toczeń rumieniowaty układowy (SLE)

Toczeń rumieniowaty układowy jest chorobą, w któ‑
rej zmiany w układzie krążenia występują często, 
choć w wielu przypadkach nie powodują problemów 
klinicznych. Komorowe zaburzenia rytmu serca i za‑
burzenia przewodzenia są możliwe, ale najczęściej 
związane bywają z zapaleniem mięśnia sercowego, 
osierdzia lub z chorobą wieńcową – wtórnie do miaż‑
dżycy. Opisywano występowanie nagłych zgonów, 
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epizodów kołatania serca u 15% pacjentów oraz ta‑
chykardię zatokową u około 30–50% dzieci.

Toczeń rumieniowaty noworodków

Procesy autoimmunologiczne, w których autoprze‑
ciwciała wywołujące chorobę są skierowane przeciw‑
ko własnym antygenom, mogą odgrywać rolę w nie‑
których zaburzeniach rytmu serca i przewodzenia. 
Autoprzeciwciała matczyne, należące do immuno‑
globulin klasy G (IgG), są transportowane przez ło‑
żysko do krążenia płodu, dlatego potencjalnie mogą 
mieć bezpośredni wpływ na płód i noworodka. Przy‑
kładem takiej choroby jest rzadko występująca po‑
stać sercowa tocznia rumieniowatego noworodków 
(NLE – neonatal lupus erythematosus), w której za‑
chodzi zjawisko biernie nabytej autoimmunizacji2. 
Powstające pod wpływem zaburzeń układu immu‑
nologicznego matki autoprzeciwciała matczyne są 
skierowane przeciwko rozpuszczalnym (SS – soluble 
substance) antygenom jądrowym występującym 
w tkankach serca płodu, w tym: antygenowi SS‑A, 
czyli Ro (antygen Robert) oraz SS‑B, czyli La (anty‑
gen Lane). Antygen utworzony jest przez kompleksy 
ryboprotein (52kDa i 60 kDa SSA/Ro i/lub 50 kDa 
i 48kDa SSB/La) z kwasem hY1‑RNA. Przeciwcia‑
ła, uszkadzając tkanki układu przewodzącego serca 
płodu, mogą spowodować bradykardię lub wrodzony 
blok przedsionkowo‑komorowy (p‑k), zwykle III stop‑
nia (szczególnie przeciwciała anty‑SSA/Ro‑52‑kDa)3. 
W  badaniach anatomopatologicznych w  sercach 
zmarłych płodów i noworodków z tym typem bloku 
potwierdzono obecność depozytów złożonych z mat‑
czynych autoprzeciwciał oraz dopełniacza. Autoprze‑
ciwciała działają, kiedy serce płodu jest już w pełni 
ukształtowane (16/18. a  22/24. tyg. ciąży), dlatego 
blokowi p‑k nie towarzyszy wrodzona wada serca. 
Chociaż już w 1977 roku opisano związek między 
występowaniem wrodzonego całkowitego bloku p‑k 
a chorobą tkanki łącznej u matki, patogeneza tego 
zjawiska nie została nadal w pełni wyjaśniona. Bez 
odpowiedzi pozostaje pytanie, dlaczego w przypadku 
60–98% matek mających autoprzeciwciała nie wy‑
stępuje blok p‑k i na początku nie mają one objawów 
kolagenozy. Ryzyko wystąpienia u płodu wrodzonego 
bloku p‑k jest najwyższe u seropozytywnych matek, 
które już urodziły dziecko z jakimikolwiek objawami 
NLE (postacią sercową lub skórną). Tylko 1–7,5% ma‑
tek seropozytywnych z przeciwciałami anty‑SSA/Ro 
z pierwszej ciąży rodzi dzieci z wrodzonym blokiem 

p‑k (częściej gdy matka ma antygen zgodności tkan‑
kowej DR2 lub DR3), natomiast 15–20% matek rodzi 
dzieci z blokiem p‑k z kolejnych ciąż. Najczęściej 
matka noworodków z wrodzonym blokiem p‑k jest 
chora na SLE, ale może mieć inną chorobę tkanki 
łącznej, np. zespół Sjogrena. Prawie 50% matek nie 
ma objawów klinicznych choroby, gdy rodzi dziecko 
z blokiem p‑k (większość z nich ma przeciwciała anty 
Ro/SSA, La/SSB). Istnieje bardzo duże prawdopo‑
dobieństwo, że wiele z tych bezobjawowych matek 
zachoruje na SLE lub inne choroby tkanki łącznej. 

Nie ustalono ostatecznie, w jakim procesie we‑
wnątrzkomórkowe antygeny płodowe zostają zidenty‑
fikowane przez zewnątrzkomórkowe autoprzeciwcia‑
ła matczyne. Patomechanizm jest wieloczynnikowy 
i wieloetapowy, autoprzeciwciała są tylko markerem 
choroby i konieczny jest udział czynnika płodowe‑
go. W  wyniku fizjologicznej apoptozy związanej 
z  naturalnym procesem dojrzewania tkanek pło‑
du następuje translokacja antygenów jądrowych 
na powierzchnię komórki, gdzie stają się dostępne 
dla autoprzeciwciał. Sama apoptoza nie wywołuje 
stanu zapalnego, dlatego sugerowana jest też poten‑
cjalna rola wewnątrzłonowego zakażenia w inicjacji 
miejscowego odczynu zapalnego. Apoptoza i reakcja 
antygenu z przeciwciałem (opsonizacja) powoduje na‑
pływ limfocytów. W sposób niezamierzony prowoku‑
je to w sąsiedztwie zapalną aktywację makrofagów, 
której kolejnymi fazami są: uszkodzenie komórek 
przez cytokiny, fagocytozę komórek i  naprawcze 
włóknienie. Nieodwracalnemu uszkodzeniu ulega 
przede wszystkim układ przewodzący, szczególnie 
węzeł p‑k, który ma bardzo małą zdolność regene‑
racji. Według innej koncepcji, opartej o badania eks‑
perymentalne, autoprzeciwciała anty‑52kDa‑SSA/Ro 
mogą bezpośrednio uszkadzać niedojrzałe kanały 
wapniowe (Ca‑L) błony komórkowej węzła p‑k, wę‑
zła zatokowego oraz miocytów, powodując różnego 
stopnia zaburzenia przewodzenia, przemijającą bra‑
dykardię, jak również zaburzenia kurczliwości. Inną 
hipotezą występowania zaburzeń przewodzenia jest 
bezpośrednie działanie arytmogenne przeciwciał 
antyRo/SSA. 

U płodów z całkowitym blokiem p‑k częstość ryt‑
mu komór serca wynosi 40–90/min. W około 14–35% 
przypadków znaczna bradykardia, asynchroniczny 
skurcz komór i przedsionków, w połączeniu z ograni‑
czoną rezerwą kurczliwości płodowego miokardium, 
jest przyczyną pojawienia się płynów w jamach ciała 
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i pełnoobjawowego nieimmunologicznego obrzęku 
płodu, który stanowi poważne zagrożenie i  może 
doprowadzić do jego wewnątrzłonowego obumarcia. 
Śmiertelność w NLE wynosi 19%, przy czym 27% 
w okresie płodowym, 45% w pierwszych 3 m.ż. Czyn‑
ność serca poniżej 55/min. stanowi istotne ryzyko 
zgonu. Czynniki złego rokowania to obrzęk płodu, 
wolna akcja serca u płodu i noworodka, niska masa 
urodzeniowa, płeć męska, wcześniactwo, nasilone, 
inne objawy tocznia rumieniowatego. W celu zapo‑
biegania wystąpieniu wrodzonego bloku p‑k podej‑
mowano próby obniżania stężenia przechodzących 
przez łożysko autoprzeciwciał poprzez podawanie 
prednizonu, deksametazonu, azatiopryny lub za‑
stosowanie plazmaferezy u seropozytywnych ma‑
tek z grupy ryzyka na 3 miesiące przed planowaną 
ciążą i/lub w pierwszych tygodniach ciąży. Nie udo‑
wodniono profilaktycznej skuteczności tych metod. 
U płodów z udokumentowanym całkowitym blokiem 
p‑k zastosowanie u matki deksametazonu jedynie 
zmniejszało objawy nieimmunologicznego obrzęku. 
Próby farmakologicznego przyśpieszenia często‑
ści rytmu powodują głównie tachykardię zatokową 
u matki. Nie powiodły się również próby stosowania 
wewnątrzłonowej stymulacji serca płodu. W ośrod‑
kach amerykańskich przeprowadzono randomizowa‑
ne badanie PRIDE (PR Interval and Dexamethasone 
Evaluation) polegające na cotygodniowej echokardio‑
graficznej ocenie płodów matek seropozytywnych, 
między 16. a 30. tyg. ciąży w celu wykrycia u nich 
bloku p‑k I stopnia, ustalenia, czy jest on markerem 
bloku całkowitego, oraz oceny wpływu deksametazo‑
nu podawanego matce w odwracaniu świeżo rozpo‑
znanego bloku p‑k I stopnia. Płodowa echokardiogra‑
fia pozwala na prenatalne rozpoznanie całkowitego 
bloku p‑k i objawów obrzęku płodu oraz podjęcie 
decyzji o ewentualnym przyspieszeniu terminu po‑
rodu w przypadkach objawowych4. Śmiertelność no‑
worodków z wrodzonym blokiem p‑k wynosi około 
20–25%. Bezpośrednio po urodzeniu dzieci te na ogół 
wymagają leków moczopędnych, inotropowo dodat‑
nich i chronotropowo dodatnich, w części przypad‑
ków konieczna jest czasowa stymulacja zewnętrzna. 
Noworodki z objawowym blokiem p‑k III stopnia 
wymagają wszczepienia układu stymulującego już 
w pierwszych dniach życia. U wszystkich noworod‑
ków z wrodzonym całkowitym blokiem p‑k oraz ich 
matek należy ocenić obecność przeciwciał anty‑SSA/
Ro i anty‑SSB/La. Ostatnio zwrócono też uwagę, że 

u części asymptomatycznych niemowląt z autoprze‑
ciwciałami SS‑A/Ro i  bez wrodzonego bloku p‑k 
w wieku kilku tygodni pojawiało się trwałe wydłu‑
żenie czasu QT/QTc i konieczność stosowania β blo‑
kerów. Mechanizm tego zjawiska nie został jeszcze 
wyjaśniony. Badanie EKG powinno się wykonywać 
u wszystkich noworodków, u których matek stwier‑
dza się przeciwciała anty‑SSA/Ro i anty‑SSB/La.

Zapalenie mięśnia sercowego w toczniu 
rumieniowatym układowym
Częstość występowania zapalenia mięśnia sercowe‑
go w toczniu rumieniowatym układowym określono 
w badaniach klinicznych na 9%, w badaniach au‑
topsyjnych przeprowadzonych w latach 1950–1960 
na 57%, w badaniach autopsyjnych po wprowadzeniu 
kortykosteroidoterapii na 7%, a w badaniach echo‑
kardiograficznych (hipokineza uogólniona) na 6%. 
W większości przypadków proces zapalny w mięśniu 
sercowym przebiega bezobjawowo. Do najczęstszych 
objawów klinicznych należą: gorączka, duszność, nie‑
miarowe bicie serca, ból w klatce piersiowej, posze‑
rzenie żył szyjnych, spoczynkowa tachykardia, rytm 
cwałowy, szmer w sercu, kardiomegalia, obrzęki ob‑
wodowe. W zapisie EKG stwierdzane są niespecy‑
ficzne zmiany odcinka ST i załamka T, zaburzenia 
przewodzenia p‑k, pobudzenia dodatkowe komorowe 
i nadkomorowe, częstoskurcze nadkomorowe i ko‑
morowe. W badaniu radiologicznym klatki piersiowej 
występuje powiększenie sylwetki serca. W badaniach 
laboratoryjnych krwi stwierdzana jest podwyższona 
wartość enzymów sercowych. Ostateczne rozpozna‑
nie jest możliwe po wykonaniu biopsji mięśnia ser‑
cowego z oceną immunohistochemiczną wycinków 
mięśnia sercowego. Zapalenie mięśnia sercowego 
w SLE może współistnieć z zapaleniem osierdzia 
i wsierdzia oraz z zapaleniem mięśni szkieletowych. 
Proces zapalny w mięśniu sercowym może być pierw‑
szym objawem SLE. Leczenie zapalenia mięśnia 
sercowego w przebiegu SLE obejmuje leżenie, pulsy 
metylprednizolonu 1000 mg/dobę dożylnie, predni‑
zon doustnie 1 mg/kg/dobę przez 1–2 tygodnie, tera‑
pię immunosupresyjną (azatiopryna, cyklofosfamid) 
oraz immunoglobuliny dożylnie. Zalecane jest lecze‑
nie objawowe niewydolności serca – ograniczenie 
soli, diuretyki, inhibitory enzymu konwertującego 
angiotensynę, β blokery, digoksyna, leczenie arytmii, 
implantacja wspomagania komór oraz kardiowerte‑
ra‑defibrylatora.
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Zapalenie osierdzia w chorobach tkanki 
łącznej
Kortykosteroidy nie wpłynęły na częstość wystę‑
powania zapalenia osierdzia w chorobach tkanki 
łącznej. Infekcyjne zapalenie osierdzia występuje 
rzadko, zazwyczaj nie ma klinicznych konsekwen‑
cji. Wysiękowe zapalenie osierdzia u pacjentów z za‑
palnymi chorobami układowymi występuje często, 
najczęściej rozpoznawane jest u dzieci z toczniem 
rumieniowatym układowym i  twardziną uogól‑
nioną. Objawy kliniczne wysiękowego zapalenia 
osierdzia występują u około 40% pacjentów z SLE, 
natomiast wysięk w osierdziu w badaniu echokar‑
diograficznym stwierdzany jest aż u około 75% pa‑
cjentów z SLE. W leczeniu stosowane są NSLP oraz 
kortykosterydy. W nielicznych przypadkach proces 
wysiękowego zapalenia osierdzia może doprowadzić 
do tamponady serca, wymagającej natychmiastowe‑
go leczenia chirurgicznego (drenaż worka osierdzio‑
wego). Wysiękowe zapalenie osierdzia stwierdzane 
jest u około 50% pacjentów z twardziną układową 
(wyniki badania echokardiograficznego). Istotne 
znaczenie diagnostyczne w wysiękowym zapaleniu 
osierdzia ma badanie płynu uzyskanego z worka 
osierdziowego, jego prawidłowe pobranie, zabezpie‑
czenie do czasu analizy oraz prawidłowa interpreta‑
cja wyniku badania. 

Uwzględnienie zapalnych układowych chorób 
tkanki łącznej jest niezwykle istotne w diagnostyce 
różnicowej płynu z worka osierdziowego u pacjentów 
z wysiękowym zapaleniem osierdzia (Tabela 1.�). 

Zapalenie wsierdzia Libman‑Sacks 
w toczniu rumieniowatym układowym 
Wegetacje Libman‑Sacksa są nieinfekcyjnymi, bro‑
dawkowatymi tworami, głównie na zastawce dwu‑
dzielnej, ale mogą też występować na  innych za‑

stawkach, niciach ścięgnistych i wsierdziu. Często 
występują na kilku zastawkach serca. Zmiany te opi‑
sane zostały po raz pierwszy w 1924 roku. Wegetacje 
Libman‑Sacksa występują u 1 na 10 pacjentów z SLE. 
Najczęściej stwierdzane są na zastawce dwudzielnej 
i aortalnej, towarzyszą im objawy niedomykalności 
zastawek. W czasie obserwacji dochodzi do progresji 
zmian zastawkowych, zwłaszcza zastawki aortalnej. 
Dłuższy czas trwania choroby to jej większa aktyw‑
ność, występowanie dodatnich przeciwciał antykar‑
diolipinowych oraz objawy zespołu antyfosfolipido‑
wego. W chorobie tej stwierdzane jest zwiększone 
ryzyko incydentów zakrzepowych, w  tym udaru 
mózgowego i przejściowego niedokrwienia. Częstość 
występowania choroby jest taka sama w erze przed 
kortykosteroidami, jak i  teraz. Kortykosteroidy 
„goją” zmiany takie, jak zwłóknienie i pogrubienie 
zastawki dwudzielnej i aortalnej. Mechanizm dys‑
funkcji zastawek to: 

nn „gojenie” wegetacji – włóknienie, zwapnienie, 
skrócenie nici ścięgnistych zastawki dwudziel‑
nej, skrócenie i usztywnienie płatków zastawki 
aortalnej; 

nn duże wegetacje utrudniają przepływ i powodują 
brak koaptacji płatków; 

nn infekcyjne zapalenie występuje rzadko (około 1% 
pacjentów); 

nn pęknięcie nici ścięgnistych; 
nn dysfunkcja mięśni brodawkowatych, zawał mięś‑

nia sercowego – zwężenie tętnicy wieńcowej; 
nn towarzyszące wypadanie płatków (kobiety 20–40 

lat). 
Najczęściej choroba przebiega bez objawów kli‑

nicznych lub powoduje nieduże zaburzenia, najczęś‑
ciej niedomykalność zastawki mitralnej i aortalnej, 
czasami mogące wymagać leczenia operacyjnego – 
wymiany zastawki.

Tabela 1. �Diagnostyka różnicowa płynu z worka osierdziowego u pacjentów z wysiękowym zapaleniem osierdzia.

Diagnostyka płynu z worka osierdziowego Ocena biochemiczna płynu

nn mikroskopowa ocena osadu 
nn biochemiczne badanie płynu 
nn posiewy płynu
nn badania serologiczne
nn PCR
nn badania wirusologiczne
nn badania immunologiczne (ANA, ANCA, RF, prze-
ciwciała antykardiolipinowe)

nn określa barwę płynu, pH płynu, ciężar właściwy, cytozę, zawartość białka, 
glukozy, aktywność LDH, amylazy

nn różnicowanie charakteru płynu (przesięk/wysięk) 

Badania w kierunku ustalenia specyficznej przyczyny schorzenia

nn zakażenia (bakteryjne, wirusowe, grzybicze, gruźlicze)
nn zapalne choroby układowe tkanki łącznej  
nn choroby autoimmunologiczne 
nn choroby nowotworowe
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Tętnicze nadciśnienie płucne w przebiegu 
chorób tkanki łącznej
Tętnicze nadciśnienie płucne jest znanym powikła‑
niem chorób tkanki łącznej – sklerodermii, tocznia 
rumieniowatego układowego, mieszanej choroby 
tkanki łącznej i w mniejszym stopniu reumatoi‑
dalnego zapalenia stawów, zapalenia skórno‑mięś‑
niowego i  zespołu Sjogrena. Tętnicze nadciśnie‑
nie płucne w przebiegu chorób tkanki łącznej jest 
drugą – po idiopatycznym tętniczym nadciśnieniu 
płucnym (IPAH)5 – co do częstości występowania 
postacią tętniczego nadciśnienia płucnego (PAH). 
Sklerodermia, zwłaszcza jej ograniczony wariant 
(zespół CREST), jest główną chorobą tkanki łącznej 
kojarzącą się z PAH. Rozpowszechnienie udoku‑
mentowanego hemodynamicznie PAH w dużych ba‑
daniach chorych ze sklerodermią układową waha 
się od 7 do 12%6. U takich chorych PAH może roz‑
winąć się na podłożu włóknienia śródmiąższowego 
płuc lub w wyniku izolowanej arteriopatii płucnej. 
Może też występować żylne nadciśnienie płucne 
związane z zajęciem lewego serca. Zmiany histopa‑
tologiczne w PAH w przebiegu chorób tkanki łącz‑
nej z reguły są nie do odróżnienia od stwierdzanych 
w klasycznym IPAH, choć częściej obserwuje się 
zajęcie żył płucnych. Nadal nie znane są patome‑
chanizmy prowadzące do rozwoju PAH u chorych 
z chorobami tkanki łącznej. Obecność przeciwciał 
przeciwjądrowych, czynnika reumatoidalnego, 
zwiększone stężenie immunoglobuliny G i  złogi 
składowych dopełniacza w naczyniach płucnych 
sugerują istotną rolę mechanizmu immunologiczne‑
go. W porównaniu z IPAH, na tętnicze nadciśnienie 
płucne w przebiegu chorób tkanki łącznej zapadają 
częściej kobiety (stosunek kobiet do mężczyzn 4:1), 
w starszym wieku (średni wiek w chwili rozpozna‑
nia wynosi 66 lat). Mogą też mieć inne współistnie‑
jące nieprawidłowości (zwłóknienie płuc, choroba 
lewego serca) i krótszy okres przeżycia. Obraz kli‑
niczny jest bardzo podobny do IPAH i u niektórych 
chorych z rozpoznaniem IPAH można ostatecznie 
rozpoznać współistniejącą chorobę tkanki łącznej, 
wykonując przesiewowe testy immunologiczne. 
Współistnienie śródmiąższowej choroby płuc można 
zdiagnozować za pomocą tomografii komputerowej 
o wysokiej rozdzielczości. Izolowane zmniejszenie 
pojemności dyfuzyjnej płuc dla tlenku węgla jest 
częstą nieprawidłowością w PAH w przebiegu skle‑
rodermii. Zalecono coroczne przesiewowe badania 

echokardiograficzne u chorych bez objawów, u któ‑
rych stwierdza się chorobę z kręgu sklerodermii, 
natomiast w odniesieniu do innych chorób tkan‑
ki łącznej – tylko wówczas, gdy występują objawy. 
Podobnie jak w  innych postaciach PAH, zaleca 
się przeprowadzenie cewnikowania prawego ser‑
ca we wszystkich przypadkach podejrzenia PAH 
w przebiegu chorób tkanki łącznej, aby potwierdzić 
rozpoznanie, określić ciężkość choroby i wykluczyć 
wadę wrodzoną zastawki aortalnej, dysfunkcję 
skurczową lewej komory serca. Odsetek chorych 
reagujących dodatnio w ostrym teście wazoreak‑
tywności jest mniejszy niż w IPAH.

Leczenie PAH w przebiegu chorób tkanki łącznej 
jest bardziej złożone niż w IPAH. Leczenie immuno‑
supresyjne, obejmujące glikokortykoidy i cyklofosfa‑
mid, może przynieść poprawę kliniczną u chorych 
z PAH w przebiegu tocznia trzewnego lub mieszanej 
choroby tkanki łącznej7. Długoterminową korzyst‑
ną odpowiedź na blokery kanału wapniowego u cho‑
rych z zachowaną reaktywnością naczyń obserwuje 
się rzadziej niż w IPAH. Analizy podgrup chorych 
ze sklerodermią włączanych do badań klinicznych, 
w których podawano bosentan, sitaksentan, silde‑
nafil i treprostinil w postaci podskórnej, wykazały 
korzystny wpływ tych leków. Analizy retrospektyw‑
ne wykazują jednak, że wpływ dożylnego podania 
epoprostenolu na przeżywalność chorych z IPAH jest 
najprawdopodobniej większy niż u chorych ze skle‑
rodermią. Obecność chorób tkanki łącznej nie jest 
przeciwwskazaniem per se do przeszczepu płuc, gdy 
leczenie zachowawcze jest nieskuteczne. 

Choroba wieńcowa u pacjentów z toczniem 
rumieniowatym układowym 
Objawy mogą być wynikiem miażdżycy, zapalenia 
tętnic, zakrzepicy, zatorowości, skurczu naczyń. 
Przedwczesna miażdżyca nie była opisywana przed 
erą kortykosteroidów. U większości pacjentów opisy‑
wano poprawę po podaniu leków z tej grupy.

Miażdżyca tętnic przez wiele lat była uznawana 
za proces degeneracyjny ściany naczyń, nierozerwal‑
nie związany ze „starzeniem się” organizmu. Wyniki 
badań z ostatnich lat udowodniły, że zmiany miaż‑
dżycowe są wynikiem procesu zapalno‑immunolo‑
gicznego, uszkadzającego komórki śródbłonka, a po‑
jawiającego się w ścianie naczyń m.in. w odpowiedzi 
na takie czynniki, jak np. niedotlenienie, wolne rod‑
niki generowane podczas procesu zapalnego, homo‑
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cysteinemię, zmodyfikowane lipoproteiny (głównie 
LDL), glikowane białka czy zwiększenie „sił ścinają‑
cych” w nadciśnieniu tętniczym. Utrata prawidłowej 
funkcji komórek śródbłonka naczyń jest momentem 
inicjującym rozwój blaszki miażdżycowej w ścianie 
naczynia. Chemotaksja komórek odpowiedzi immu‑
nologicznej jest zapoczątkowana ekspresją na błonie 
monocytów, limfocytów, płytek krwi oraz na błonie 
komórek śródbłonka specjalnego rodzaju białek: 
selektyn (P, E, L) i ich receptorów, które kotwiczą 
komórki odpowiedzi zapalnej przy ścianie naczy‑
nia. Podkreśla się również rolę nasilonej ekspresji 
cząsteczek adhezyjnych – ICAM, VCAM – w rozwoju 
procesu miażdżycowego. Główną rolą selektyn jest 
udział w przyciąganiu leukocytów do ściany naczy‑
nia i pierwsze, luźne wiązanie ich ze śródbłonkiem 
naczyń, a więc udział w najwcześniejszym etapie 
procesu miażdżycowego. 

Mechanizmy rozwoju choroby wieńcowej w SLE 
to: zapalenie tętnic wieńcowych, aktywny proces 
chorobowy, krótki czas trwania choroby, zapalenie 
naczyń w innych narządach. Incydenty zatorowo‑
‑zakrzepowe spowodowane są obecnością przeciw‑
ciał antyfosfolipidowych i/lub zmian na zastawkach. 
Miażdżyca częściej występuje u starszych pacjentów 
oraz w dłużej trwającej chorobie. Czynniki ryzyka 
miażdżycy w toczniu rumieniowatym układowym 
to hiperlipidemia, cukrzyca, palenie tytoniu, oty‑
łość, nadciśnienie tętnicze, dodatni wywiad rodzin‑
ny, brak aktywności fizycznej oraz czynniki zależne 
od choroby lub leczenia – kortykosteroidy, podwyż‑
szony poziom homocysteiny, choroby nerek. Brane 
są również pod uwagę czynniki immunologiczno‑
‑zapalne, takie jak: ekspresja śródbłonkowych czą‑
steczek adhezyjnych stymulowana przez kompleksy 
immunologiczne, przeciwciała fosfolipidowe oraz cy‑
tokiny prozapalne.

Podsumowanie
Zmiany w układzie krążenia są częstym objawem w prze-
biegu zapalnych układowych chorób tkanki łącznej.

Zaburzenia rytmu serca i przewodzenia przedsionko-
wo-komorowego, zapalenie osierdzia, wsierdzia, zapa-
lenie mięśnia sercowego, zmiany na zastawkach serca, 
zapalenie naczyń, choroba naczyń wieńcowych, przed-
wczesny rozwój miażdżycy, nadciśnienie płucne oraz 
kardiomiopatie i niewydolność serca są częstą manife-
stacją zmian w układzie krążenia w przebiegu zapalnych 
chorób układowych.

 Mechanizm zmian w układzie krążenia jest praw-
dopodobnie złożony – istotną rolę odgrywa włóknienie 
mięśnia sercowego i układu przewodzącego przez bez-
pośrednie działanie procesu zapalnego oraz poprzez za-
burzenia krążenia wieńcowego (miażdżyca).

 Istotny udział mechanizmów autoimmunizacyjnych 
w patogenezie zmian w układzie krążenia. n
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Lekarz XXI wieku: 
Rozwiązywanie  
problemów 
pediatrycznych  
w praktyce  
lekarskiej

CZĘŚĆ PIERWSZA
Sesja pierwsza: Diagnostyka i leczenie niedokrwistości 

i zaburzeń krzepnięcia u dzieci. Interpretacja badań  

laboratoryjnych  –  prof. Michał Matysiak i dr Paweł Łaguna

 �Profilaktyka, leczenie; prezentacja opisu przypadku 

wraz z dyskusją

Sesja druga:  Choroby zakaźne XXI wieku. Współczesne 

wyzwania przed wakcynologią – doc. Leszek Szenborn, 

prof. Jacek Wysocki

 �Choroby infekcyjne, ewentualne powikłania chorobowe 

dzieci nieszczepionych, szczepienia; prezentacja opisu 

przypadku wraz z dyskusją

koordynator merytoryczny: 
prof. Jerzy Socha
prof. Piotr Socha

Dwuczęściowe spotkania (zima/wiosna oraz  
jesień/zima) w czterech miastach Polski: 

 Warszawa 	  Kraków 
 Gdańsk	  Poznań

5
punktów

edukacyjnych



CZĘŚĆ DRUGA
Sesja pierwsza: Najczęstsze infekcje u dzieci. 

Antybiotykoterapia empiryczna i celowana  

– doc. Katarzyna Dzierżanowska-Fangrat, prof. Andrzej 

Radzikowski, prof. Mieczysław Litwin

 �Antybiotykoterapia empiryczna (spojrzenie 

mikrobiologa i klinicysty)

 ZUM (zakażenie układu moczowego)

 Zakażenie górnych dróg oddechowych

Sesja druga: Alergia pokarmowa – spojrzenie 

pediatry i dietetyka (wytyczne, ustawienie diety  

w alergii, żywienie dzieci z alergią, dieta eliminacyjna) 

– prof. Hanna Szajewska, doc. Halina Weker

Kontrowersje w alergii pokarmowej

Diagnostyka alergii pokarmowej

Diagnostyka i podział ról lekarzy

Sesja trzecia: Ocena rozwoju fizycznego 

i psycho-ruchowego dziecka  – wczesna diagnostyka 

chorób  –  prof. Marian Krawczyński, prof. Mieczysław 

Litwin, dr Zbigniew Kułaga

 Rozwój ogólny (psychoruchowy)

 Niskorosłość (siatki centylowe)

 Wyniki badania OLAF

 �Wczesne wykrywanie chorób (zaburzeń) np. otyłość, 

prewencja pierwotna

 Problemy karmienia

Sesja trzecia: Niedobory żywieniowe u niemowląt 

i małych dzieci. Właściwa suplementacja kobiet  

ciężarnych, karmiących i niemowląt  – prof. Jerzy Socha, 

doc. Halina Weker

� Żywienie i suplementowanie kobiety w ciąży

� Żywienie i suplementowanie kobiety karmiącej

 �Wpływ niedoboru składników na rozwój 

i zdrowie dziecka

Medius Sp. z o.o.
ul. Okrężna 49A, 
02-925 Warszawa
tel. 22 642 09 40, 22 642 11 14
fax 22 642 19 96, 22 651 71 15
e-mail: szkolenia@standardy.pl
www.imed.pl

pod patronatem medialnym


