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BEVEZETO

A szisztémas szklerozis (SSc) egy kronikus, kotészoveti
betegség, melyet testszerte kialakuld vaszkularis 1€zi6 és
fibrozis jellemez. A betegség megjelenése €s prognozisa
széles hatarok kozott valtozik. A legtobb esetben a bor
megvastagodasa ¢észlelhetd ¢és ehhez a belsd szervek
kiilonbozé kiterjedésti és foku érintettsége tarsul.
Fokozott figyelmet igényel a szervi érintettség abban az
estben, ha a tidordl, a szivizomzatrol, illetve a vesérol
van sz6. A kotdszoveti betegségek koziil a szisztémas
szkler6zishoz kapcsolodik a legmagasabb moralitas. Az
orvosi  gyakorlatban kiilondsen problematikus a
lappango, gyakran szubklinikus kardialis érintettség. A
szivizomzat érintettsége mar kordn, a betegség kezdetén
jelen van, évekkel megelézi a tiinetek kialakulasat.
Amennyiben a miokardium érintettségének klinikai jelei
mar egyértelmliek, €z a prognozis szempontjabol

meghatdroz6, kedvezétlen faktor. A sziv minden



struktaraja  érintett  lehet, mely  potencialisan
szivelégtelenséghez  vezethet. A  sziv  elsddleges
érintettsége a tidd és vese érintettségétdl fliggetleniil is
kialakulhat, jelezve a betegség szovédményeinek eltérd
patofiziologiai mechanizmusat. A kialakuld vaszkularis
karosodas és fibrozis a koszoruserek mikrocirkulaciojat
rontja, ezaltal a miokardium funkcidja kdrosodik. A tiidd
érintettsége  szintén meghataroz6 szovodménye a
szklerodermanak ¢és sokkal gyakoribb, mint mas
kotoszoveti betegségekben. Alapvetden két megjelenési
forma kiilonithetd el, az intersticidlis tiidObetegség ¢€s a
pulmonalis hipertonia. A tiidéerek izolalt érintettsége,
valamint az intersticidlis tlidObetegség a pulmonalis
hipertonia leggyakoribb oka, azonban kialakuldsdban
szerepe van a bal kamra diasztolés funkci6zavaranak is.
A pulmonalis hiperténia, mint sulyos vaszkularis
komplikaci6  alapvetden meghatdrozza a betegség

lefolyasat, prognozisat, ugyanakkor ez az egyik



leggyakoribb  mortalitasi  tényez6. A  pulmonalis
hipertdnia rossz progndzisat a tarsbetegségeken kiviil a
kés6i diagnozis o0kozza, mivel a tiinetek nem
specifikusak és sokszor nem tulajdonitunk nekik
megfeleld figyelmet. A diagnozis gyakran késon sziiletik
meg, amikor mar sulyos struktiralis elvéltozas van a tiidé
érrendszerében és a folyamat irreverzibilis. A fentiekben
emlitett tények miatt az elmult években a kutatasok a
pulmondlis hipertonia korai diagnozisdnak lehetséges

modszereire iranyulnak.



METODUS

2007. majus és 2010. januar kozott 220 szklerodermaban
szenved6 beteget vontunk be a multicentrikus
tanulmanyba. EbboOl 42 betegnél vizsgaltuk a sziv
érintettségét, 0Osszehasonlitva 42 ¢életkor, nem ¢és
tarsbetegségek  szempontjabol megegyez6  kontroll

csoporttal.
Kardialis manifesztacio vizsgalata

Minden paciens részletes echocardiographias vizsgalaton
vett részt. A bal pitvar funkcidjanak vizsgalatara a
hagyomanyos echocardiographias technikak (pulzatilis
Doppler és szoveti Doppler) mellett speckle tracking
alapt strain technikat alkalmaztunk.

Analizislink soran a bal pitvar harom alapvetd funkciojat
vizsgaltuk. Amennyiben EKG kapuzas mellett a QRS
komplexum kezdetétél mértiink, a strain gorbék a pozitiv

cstics longitudindlis strain (€ pos peak) €rtékét mutattak,



mely a bal pitvar rezervoar funkciojat tikkrozte. A p
hullam kezdetét6l mért értékek a negativ longitudinalis (e
neg peak) €s @ masodik pozitiv longitudinalis strain (sec & pos
peak) €rtékét szemléltették. A negativ strain érték a bal
pitvar pumpa funkciojat, a masodik pozitiv strain érték

pedig a konduit funkciot abrazolta.

Fekvokerékparos terheléses echocardiographia

Stressz echocardiographiat fekvokerékparos terheléssel
végeztink. A terhelés teljes ideje alatt szimultan
echocardiographias vizsgalatot folytattunk. A terhelés
csucsan, amikor a beteg még tekerte az ergométert, a
jobb kamrai kifolyotraktus pulzatilis Doppler gorbéjét,
valamint a trikuszpidalis regurgitacio folyamatos
Dopplerrel mért sebességét rogzitettiik.  Abban a
pillanatban, amikor a beteg abbahagyta a tekerést, a bal
kamra kifolyotraktusanak Doppler profiljat, valamint a

jobb ¢és bal kamrai szisztolés és diasztolés paramétereket



rogzitettiik. A méréseket igyekeztiink a terhelés cstcsan
végezni, mivel a pihend fazisban a becsiilt pulmonalis
nyomas ¢és a verOtérfogat gyors csOkkenésnek indul, igy
méréseinknek kisebb relevanciaja lett volna. A becsiilt
pulmonalis szisztolés nyomas emelkedésében az
50Hgmm feletti cut-off  értéket  tekintettiik
szignifikansnak, mig a terhelés cstucsan a 3 Wood egység
felett mért pulmonalis vaszkularis rezisztencia jelentette

a szignifikans emelkedést.

Utankovetéses vizsgalatok a terheléses

echocardiographias csoportban

21 £ 12 honappal késdbb azokban a betegekben, ahol
korabban a terheléses echocardiographia soran 40Hgmm
feletti pulmonalis nyomdast mértiink, ismételten stressz
echocardiographids  vizsgalatot  végeztiink  azonos

protokoll szerint. Nem keriilt sor terhelésre abban az



esetben ahol mar nyugalomban 40 Hgmm feletti

pulmonalis nyomast mértiink.



A TEZIS ELSODLEGES CELKITUZESEI

. Annak felmérése, hogy a szklerodermas populacidban
speckle tracking alapu strain vizsgalattal a bal pitvar
funkcidjaban milyen korai eltérések mutathatéak Ki,
melyek megeldzik a szimptomas kardidlis manifesztaciot.
. Felmérni, hogy nagy létszami  szklerodermas
betegpopulacion milyen echocardiographids paraméterek
prediktiv jelentOséglick a stressz indukalta pulmondlis
hipertonia kialakulasaban.

. Valaszt kapni arra, hogy a stressz indukalta pulmonalis
hipertonia a késébbiekben prediszponalja-e a nyugalmi

pulmonalis hipertonia kialakulasat.



EREDMENYEK

. A szklerodermas betegpopulaci6 nem  mutatott
szignifikans kiilonbséget a bal pitvar térfogataban (SSc =
24.9 + 5.3 ml/m?vs. kontroll csoport = 24.7 +4.4 ml/m?, p
= .8), ugyanakkor szignifikansan kiilonb6z6é bal kamrali
diasztolés ¢€s bal pitvari strain paramétereket mértiink. Az
E/e’ hanyados magasabb volt a szisztémas szklerozisban
szenvedd betegpopulacioban (SSc = 7.6+2.4 vs. kontroll
csoport = 6.5+1.7, p<.05,) €s az & pos peak €S SEC € pos peak
szignifikansan alacsonyabb értékeket mutatott. (SSc =
31.3 + 4.2% vs. kontroll csoport = 35.0 + 7.6%, p < .01 és
SSc = 18.4 + 4 % vs. kontroll csoport = 21.4 + 7.6%, p <
.05). Erdekességként korrelaciot talaltunk az € pos peak €S
az életkor kozott, azonban ez a kontroll csoportban volt
megfigyelhetd (R = -59, p < .001) a szklerodermas
betegpopulacioban nem (R =-.09, p = .57).

. A terheléses echocardiographids protokollban szerepld

csoportban 164 Dbetegb6l 69 betegnél igazoltunk



szignifikdns stressz indukélta pulmondlis hipertoniat
(50Hgmm feletti pulmonalis nyomas). Az univarians
analizis igazolta, hogy a stressz indukalta, 50Hgmm
feletti pulmonalis nyomas kialakulasaban az ¢letkornak,
az intersticidlis tiidobetegség jelenlétének, a nyugalmi
pulmonalis nyomésnak, valamint a jobb és bal kamra
diasztolés paramétereinek van szerepe. Megfigyeléseink
szerint a terhelésre jelentkezd pulmonalis
nyomasemelkedés mértéke nagyobb az 50 ¢év feletti
korosztalyban (52 £ 14 Hgmm vs. 43 + 8 Hgmm, p<
.001), és magasabb emelkedett bal kamrai t6ltonyomas-
E/e’ >8 (59 = 17 Hgmm vs. 48 £ 13 Hgmm, p< .01)
esetén. Ezenkivil nagyobb mértékli pulmonalis
nyomasemelkedéssel jar a jobb kamra diasztolés
diszfunkcio, E'/A' <0.8 (52 £ 11 Hgmm vs. 44 + 9
Hgmm, p< .001), és az intersticialis tiiddbetegség
jelenléte (54 £ 14 Hgmm vs. 48 = 12 Hgmm, p<.05). 89

beteg esetében noninvaziv hemodinamikai paramétereket



is rogzitettiink (pulmonalis vaszkularis rezisztencia és
perctérfogat). A terhelés cstcsan mért 3 Wood értéknél
magasabb vaszkularis rezisztencia a betegek 11%-nal
jelentkezett, ehhez minden esetben 50HgmMm feletti
pulmonalis nyomas tarsult, ilyen jellegli eltérés a
populacié 5%-at érintette. Az univarians analizis nem
mutatott olyan paramétert, mely prediktora lenne a
terhelésre jelentkezé 3 Wood egység feletti pulmonalis
vaszkularis rezisztencianak.

Az utankoOvetéses vizsgalat atlagosan 21 + 12 honappal
az els6 terheléses echocardiographids vizsgalat utan
tortént. A fenti iddintervallum alatt két halalesetet
regisztraltunk, 7 beteg esetében nyugalomban is
igazolhatd pulmonalis hipertonia alakult ki, ez a
betegpopulacio 19% tette Ki. Ez a megfigyelés arra enged
kovetkeztetni, hogy a kordbbi stressz indukalta
pulmonalis hipertonia megelézte a késébbi nyugalmi

pulmonalis hipertonia kialakulasat. 24 betegnél (65%) a



korabbi terheléses echocardiographids vizsgalathoz
hasonloan stressz indukalta pulmonalis hipertonia alakult
Ki, 4 beteg esetében a terhelés hatdsara nem tortént

pulmonalis nyoméasemelkedés.



UJ MEGFIGYELESEINK

. A kétdimenzioés speckle tracking echocardiographia egy
megfeleléen szenzitiv modszer arra, hogy a bal pitvar
funkcidjanak korai valtozasaira ramutasson olyan
stadiumban, amikor a bal pitvar mérete, térfogata még
nem mutat koros eltérést, ezzel a korai miokardialis
érintettségre enged kovetkeztetni.

Stressz indukalta pulmonalis hipertonia a szisztémas
szklerozisban  szenvedd  betegek  kozel felében
megfigyelhetd. A terhelés hatasara kialakuld pulmonalis
hipertoniat a beteg életkora, az intersticialis tiidObetegség
jelenléte, valamint a jobb és bal kamra diasztolés
funkcidja hatdrozza meg. A betegek csupan 5%-nal
emelkedett a pulmonalis vaszkularis rezisztencia koros
értékre. A megfigyelések alapjan arra kovetkeztethetiink,

hogy a terhelés indukalta pulmondlis hipertonia



mechanizmusa heterogén és kialakulasat szamos faktor
befolyasolja.

A terheléses echocardiographia egy megfeleld, konnyen
alkalmazhat6 eljaras arra, hogy a pulmonalis hipertonia
kialakulasara magas kockéazattal rendelkezo
betegpopulacioban nyomon kovessik a pulmonalis
keringés jellemzOit. A terhelés indukalta pulmonalis
hipertonia gyakran kedvezdtlen prognézissal jar, ¢és
kovetkezményként sok esetben kialakul a nyugalmi

pulmonalis hipertonia.
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