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A szerz6k Doppler echocardiografiaval vizsgaltak a jobb
és a bal kamra funkcioéit kevert kotoszoveti betegségben
(MCTD) szenvedé betegekben. Doppler echocardiogra-
fiaval és szoveti Doppler alkalmazasaval végzett felmé-
rés MCTD-s betegekben még nem tortént.

Az 51 MCTD-s betegbdl 20 esetében a vizsgalatot meg-
el6z6 2 évvel pulmonalis artérias hypertensio (PAH)
zajlott le. Az 51 MCTD-s betegben és 30 kontroll egyén-
ben (atlagos életkor: MCTD: 54,8 *+6,2 év, kontroll:
54,2+8,8 év) meghataroztak a bal és a jobb kamra at-
mérdgjét, a szisztolés és a diasztolés nyomast. A globalis
kamrafunkciok megitélésére a Tei altal leirt myocardia-
lis performance indexet (MPI) hasznaltak, ami az izovo-
lumetrias kontrakcios + relaxacios id6k (ICT+IVRT)
osszegének aranya az ejectio idejéhez képest. A PAH-al
szovodott 20 MCTD-s beteg pulzus kortikoszteroid (KS)
kezelés mellett egy éven at szedett cyclophosphamidot. A
31 PAH nélkiili MCTD-s betegbdl 12 beteg sulphasala-
zint, 8 beteg KS és methotrexat kombinaciét és 11 nem
steroid gyulladasgatlot kapott.

Az 51 MCTD-s betegben (20 MCTD-PAH és 31 MCTD
PAH nélkiil) bal kamrai diasztolés funkciézavart mutat-
tak ki: a lateralis mitralis anulus diasztolés Ee/Aa sebes-
ség hanyados csokkent (p< 0,01), és a deceleratios id6
(DT) megnyilt (p< 0,001) a kontroll csoport értékeihez
viszonyitva. A Tei index a globalis bal kamra funkcié
karosodasat mutatta. A jobb kamrai Tei index a PAH-
al szovodott MCTD-s betegekben globalis jobb kam-
ra funkci6é csokkenést jelzett (Tei index: MCTD-PAH:
0,36x+0,07, MCTD-PAH nélkiil: 0,28+0,04, p<0,001). A
PAH nélkiili MCTD-s csoportban a jobb kamrafunkcio
nem kiilonbozott a kontroll csoporttol.

Az MCTD-s betegekben bal kamra diasztolés funkcio-
zavar jeleit észlelték. Az eredményeik azt mutatjak, hogy
a globalis bal kamrai funkciézavar nem a kezelés, ha-
nem az alapbetegség, az MCTD kovetkezménye. A PAH-
al szovodott MCTD-s betegekben a korabban tartésan
fennall6 jobb kamrai nyomasfokozodas kovetkezménye-
it jelzi a jobb kamrai funkciozavar, melynek jelei tarto-
san megmaradnak. A szoveti Doppler technika alkalmas
arra, hogy a még tiinetmentes allapotban 1évd, de a myo-
cardium karosodas jeleit mutato betegeket Kisziirje.

KULCSSZAVAK: kevert kotoszoveti betegség, pulmona-
lis artérias hypertensio, diasztolés funkciézavar, szoveti
doppler
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DOPPLER ECHOCARDIOGRAPHY
CONNECTIVE TISSUE DISEASE

IN MIXED

The authors examined the function of the right and the
left ventricle in mixed connective tissue disease by Dopp-
ler echocardiography. Earlier, temporary pulmonary ar-
terial hypertension was proved in 20 out of 51 patients.
No survey has yet been performed in MCTD patients
with the application of Doppler echocardiography and
tissue Doppler technique.

In 20 cases out of the 51 MCTD patients, pulmonary
arterial hypertension (PAH) occurred in the past two
years. Diameters of the right and left ventricle, systo-
lic and diastolic blood pressure were measured both in
the 51 MCTD patients and in the 30 control subjects
(mean age: 54.8+6.2 years in MCTD and 54.2+8.8 years
in control subjects). For judging the global ventricle
functions, the myocardial performance index (MPI) was
used, according to Tei’s description which means the
ratio of the sum of the isovolumetric contraction and
relaxation time and the ejection time (ET). Beside the
pulse corticosteroid (KS), the 20 patients with MCTD
and PAH took cyclophosphamide for one year. Out of the
31 patients with MCTD but without PAH 12 was treated
with sulphasalazin, 5 with the combination of KS and
methotrexate and 14 received non-steroid anti-inflam-
matory drugs.

In the 51 MCTD patients (20 MCTD and PAH, 31 MCTD
without PAH), diastolic function disorder was detected
in the left ventricle: the diastolic Ee/Aa velocity quotient
of the lateral mitral annulus decreased (p<0.01) and the
deceleration time lengthened (p<0.001), compared with
the values of the control group. Tei index showed the
damage of the global ventricle function.

Tei index for the right ventricle indicated global right
function loss in MCTD patients complicated with PAH
(Tei index: 0.36+0.07 in MCTD with PAH and 0.28+0.04
in MCTDy without PAH, respectively, p<0.001). In the
group of patients with MCTD without PAH the right
ventricle function did not differ from that of the control
group.

Signs of left ventricle diastolic function disorder were
observed in patients with MCTD. Results suggest that
global left ventricle function loss is the consequence of
the disease itself and not that of the treatment. In pa-
tients with MCTD complicated with PAH, signs of right
ventricle function loss remained permanently.

KEY-WORDS: Mixed connective tissue disease, Pulmo-
nary arterial hypertension, Diastolic function disorder,
Tissue Doppler technique
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Bevezetés:

A kevert kotSszoveti betegség (MCTD) tobb szerv
karosodasat okoz6 kronikus gyulladassal jar6 autoim-
mun koérkép [1, 2]. Cardialis érintettsége az MCTD-s
betegek 20-30%-anak van [3-7]. Langley és mtsai [4]
pericarditist az MCTD-s betegek 30%-aban észleltek,
Alpert és munkacsoportja [5] mitralis prolapsus szind-
romat 26%-ban, Rebollar és mtsai [6] 113 MCTD-s be-
teget vizsgalva 20%-ban talalt vezetési zavart. A pleu-
ralis folyadék megjelenése MCTD-ben viszonylag
ritka, a Mayo Klinika 81 MCTD-s betegébdl 6%-ban
észlelték [7]. A pleuralis folyadék megjelenése gyak-
ran az alapbetegség, az arthritis, myositis fellangola-
sat kiséri [7].

Az MCTD legsulyosabb cardiopulmonalis szévd-
ménye a pulmonalis artérids hypertensio (PAH), ami
tricuspidalis billentyd elégtelenséggel, jobb kamrai
nyomasfokozddassal jar, €s a betegek kozel felében
haldlos kimenetd [7-14].

Az MCTD patomorfoldgiai sajatossdga az obliterativ
vasculopathia. MCTD-ben meghalt betegek korszo-
vettani feldolgozasa és a biopszids mintak vizsgélata
soran tobb munkacsoport, kozottiik Alpert-, Sullivan-,
Burdt-, Suzuki és mtsai is észlelték a valamennyi szer-
vet érint§ endothel sejt proliferaciot, intima hyperpla-
siat és media hypertrophiat. A folyamat a pulmonalis
erekben, illetve a coronaria artéridkban volt a legki-
fejezettebb, emellett a myocardiumban és perivascu-
larisan leukocita infiltraciot mutattak ki [5, 8, 9, 10,
14, 15].

A tiid6 kis és kozépnagy artéridiban végbemend val-
tozdsok kovetkeztében a pulmonalis artérids nyomas
megemelkedik, melynek mérése kordbban jobb sziv-
fél katéterezéssel tortént.

Az elmult 5 évben mind szélesebb korben alkalmaz-
zak a Doppler echocardiografiat és igazoljak az echo-
cardiografids vizsgalat sordn mért nyomdsértékek
megbizhatdsagat [16, 17].

A Doppler echocardiographia érzékeny és nem inva-
ziv mddszer, azonban a pre- és az afterload valtozasai,
ritmuszavar korldtozza a kamrai szisztolés és diasz-
tolés funkcié karosodas megitélését. Ezért a Dopp-
ler echocardiographia mellett jelenleg mind széle-
sebb korben a szoveti Doppler mddszert hasznaljak,
melynek alapja nem a vérdram, hanem a myocardium
mozgadsi sebességének vizsgdlata. Haszndlatdval a szeg-
mentalis és a globdlis kamrafunkcio is értékelheto [18,
19, 21]. A globalis kamrafunkcié megitélésére jol al-
kalmazhat6 a Tei altal leirt myocardial performace
index (MPI), ami fiiggetlen a preload és az afterload
véltozasaitdl és a szivfrekvenciatdl [20]. Ez a pulzati-
lis Doppler technikdval mért kamrai be- és kidramlasi
adatokbol kalkuldlt mutato a szisztolés €s a diaszto-
1€s funkcio egyiittes jellemzésére hasznalatos, €s nagy
elénye, hogy az esetleges szegmentalis falmozgasza-
varok kevéssé befolyasoljak [20, 21].

Munkankban szoveti Doppler technikaval vizsgaltuk
51 MCTD-s betegben a jobb és a bal kamra globa-

lis funkcidjat. A betegeknek klinikailag sem kardidlis
decompensatiora, sem egyéb kardidlis betegségre utalo
panaszuk nem volt. Arra kerestiink vélaszt, hogy az
MCTD mint kronikus betegség hogyan befolydsolja a
myocardium funkciét. A 20, el6zetesen pulmonalis
artérids hypertensidval sz6védott MCTD-s betegben
arra voltunk kivancsiak, hogy a pulmonalis artérias
nyomasfokozddds utan milyen mértékd karosodas
maradt vissza a jobb szivfélben.

Betegek és modszerek:

A vizsgalatban a Debreceni Egyetem, Orvos- ¢és
Egészségtudomanyi Centrum (DEOEC) III. sz.
Belgyogyaszati Klinikdn gondozott, az autoimmun szak-
rendelésén jarobetegként megjelent 51 MCTD-s beteg
(2 férfi és 49 n6) és 30 korban és nemben azonos (27 nd,
3 férfi) egészséges kontroll egyén adatai szerepelnek. A
kontroll csoportot a DEOEC III. Belgydgyaszati Klinika
ambulancidjan megjelent azon betegek koziil valasztot-
tuk ki, akiknek csupdn mozgdsszervi panaszai voltak, és a
vizsgalatok spondylosist igazoltak. Egyéb mas panaszuk,
betegségiik nem volt.

Az MCTD-t Alarcon-Segovia és Villareal kritériumtiinetei
alapjan diagnosztizaltuk [23]. Minden beteg megfelelt az
MCTD kritériumainak.

Az MCTD-s betegek korel6zményében szisztémads artérids
hypertensio, diabetes mellitus, primer cardiomyopathia,
velesziiletett szivbetegség, pulmonalis fibrosis, ritmuszavar
nem szerepelt. A Raynaud jelenség kezelésére alkalmazott
Ca csatorna blokkol6 szereket a betegek a vizsgalatot meg-
el6z6 honapban elhagytdk. Interstitialis tiidébetegséget
minden beteg esetében kizartunk.

Az 51 MCTD-s betegbdl 31 esetében pulmonalis érintett-
ség nem szerepelt a korlefolyas soran (MCTD PAH nél-
kiil), és 20 beteg esetében korabban pulmondlis artérids
hypertensio lezajlasat észleltiik, 38-100 Hgmm kozotti jobb
kamrai nyomdssal. Mind a 20 beteg megfelelt a WHO altal
megfogalmazott diagnosztikus kritériumoknak [24].

Az echocardiographias vizsgalatokat 2004. januar 1. és
2005. janius 30. kozott végeztik el. Ezen 18 hénap alatt
a bevalasztott betegeket egy alkalommal vizsgaltuk, az
MCTD-s betegek vizsgélata az esedékes kontroll alkalma-
val tortént. Az MCTD-PAH-os betegek esetében legaldbb
egy ¢év eltelt a PAH lezajlasa és az echocardiographids vizs-
galat kozott (atlag: 21+8.2 honap).

A 20 PAH-al tarsult MCTD-s beteg a PAH kialakuldsakor
pulzus steroid kezelést kapott: 3 egymast kovet§ napon
500 mg/nap methylprednisolont kaptak infaziéban, és két
honap alatt fokozatosan csokkentettiik a kortikosteroid
(KS) adagjat a fenntarté napi 16 mg adagra. A pulzus ste-
roid adasaval egyidejlleg inditottunk 15 mg/tskg cyclo-
phosphamidot infaziéban, amit 4 hetente ismételtiink 6
alkalommal. A kezelés legalabb egy évvel a vizsgalat elStt
befejezddott, és a felmérést megeldzd évben a betegek cyc-
lophosphamidot €s mas tipusi immunszuppressziv szert
nem szedtek. A KS adagjat fokozatosan csokkentettiik, és
a vizsgélatkor 14 beteg napi 8 mg methylprednisolont, és 6
beteg nem steroid tipust gyulladasgatlét (NSAID) kapott.
A 31 PAH nélkiilli MCTD-s betegbdl 12 beteg esetében
alkalmaztunk sulphasalazin kezelést, 8 beteg KS és methot-
rexat kombindacion volt, és 11 beteg allapota NSAID adésa-
val egyenstlyban volt.
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1. abra. A) A tricuspidalis regurgitatio kimutatasa color
Dopplerrel, a lathaté jet III foka regurgitationak felel meg
B) A jobb kamrai nyomas mérése a jet segitségével

Szoveti Doppler echocardiographia

A betegeket Hewlett Packard, Sonos 5500 tipusu szivultra-
hang késziilékkel, S4 transducerrel, standard bal oldalfekvs
helyzetben vizsgaltuk, a nemzetkozileg elfogadott para-
sternalis hossz- és harantmetszeteket, illetve a csudcsi
négyliregi metszetet hasznaltuk [25, 26]. A méréseket
2-2 szivceiklus soran elvégeztiik, majd a kapott értékeket
atlagoltuk. Meghataroztuk a bal kamrai ejekcids frakciot
[25]. Csticsi négyiiregi metszetben a jobb kamra kozépsG
harmadaban megmértiik a harantatmérd nagysagit, pul-
zatilis Doppler technikéval a tricuspidalis regurgitacios jet
sebességébdl a jobb kamrai szisztolés nyomast (1. dbra).
Parasternalis harantmetszetben a pulmonalis regurgitacids
jet sebességébll meghataroztuk diasztolés jobb kamrai
nyomast, majd kiszamoltuk a jobb kamrai k6zépnyomast.
Mind a bal, mind a jobb kamra tekintetében meghataroztuk
a Tei index-et, ami az izovolumetrids relaxacids id6 (IVRT)
és az izovolumetrids kontrakciés id6 (IVCT) osszegének, és
az ejekcids idének (ET) a hanyadosa [(IVRT+IVCT)/ET]
[20, 21]. Ezt a mutat6t Poulsen és mtsa munkéja [27] alapjan
egyszeriibben is meghatarozhatjuk, az (X-ET)/ET hanya-
dos képzésével, ahol ET az ejekcios id6t, X pedig a kamrai
bearamlasi Doppler spektrumon az A hullam végétdl a
kovetkez6 E hullam kezdetéig terjedd idGtartamot jelenti,
ami az IVCT, az ET és az IVRT 0sszegének felel meg
(2. dbra).

A diasztolés funkcid vizsgédlatat szintén a csucsi négyliregi
metszetben végeztiik, a kurzort a mitralis €s tricuspidalis
anulusok lateralis végpontjara helyezve. Paraméterként
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kamrai bearamlasi gérbe
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a szoveti pulzatilis Doppler technikaval meghatarozott
mitralis és tricuspidalis anulusok korai (Ee) és késG (Aa)
diasztolés sebességeit, az ebbdl képzett Ee/Aa hdnyadost,
illetve a deceleracids id6t (DT) hasznaltuk.

A vizsgalatok sordn mért értékeket atlag és szordsérték
meghatdrozasaval, kétmintds T probaval és korrelacid
analizis alkalmazaséval értékeltiik.

Eredmények:

A vizsgélt személyek demogréfiai adatait, klinikai és
laborparamétereit az 1. tdbldzat mutatja. A nyugal-
mi szivfrekvencia, szisztolés és diasztolés vérnyomas-
érték, a BMI, a szérum 0Osszkoleszterin, triglicerid és
éhomi glucose értékek tekintetében nem volt szigni-

MCTD-PAH MCTD PAH Kontroll
(n=20) NELKUL (30)
(n=31)

Férfi/né arany 19/1 30/1 27/3
Atlagéletkor a vizs- | 57,9 +10,2 53 =7 54,2+ 88
galatkor (¢évek) (40-75) (42-71) (41-69)
Eletkor az MCTD 36,8%8,5 39,189
diagnosztizalasakor
(évek)
Kovetési id6 (évek) | 12,4 =57 13,2 5,1

(6-19) (7-23)
BMI (kg/m?) 22,3+ 2,1 23,2+ 19 22,8+3,1

(18-25) (20-28) (18-28)
Frekvencia (iités/ 72+14 74= 10 7212
min) (54-98) (62-89) (60-88)
Szisztolés vérnyo- 132+ 14 126= 10 126+ 12
mas (Hgmm) (105-148) (110-145) (110-150)
Diasztolés vérnyo- 84+ 8 82+ 8 85=10
mas (Hgmm) (72-100) (68-90) (70-95)
Szérum kolesz- 5,2+ 1,4 5,210 5113
terin (mmol/l, (3,8-7,1) (3,6-6,9) (3,6-6,7)
n<5,2mmol/l)
Szérum triglicerid 2,4+0,8 1,7%+0,8 1,612
(mmol/l, n<1,7 (1,1-3,8) (0,9-3,2) (0,8-3,4)
mmol/l)
Ehomi glucose 4,6+0,8 4,8+1,2 49+1,1
(mmol/l, n<6,0 (3,8-5,8) (3,6-6,1) (3,5-6,1)
mmol/l)

1. tablazat. Az MCTD-PAH-os és nem PAH-os betegek, és
a kontroll személyek demografiai adatai, klinikai és labor-
paraméterei

roviditések:

S=kamrai kidramlasi gorbe (szisztolés hul-
A lam)
E=kamrai bedramlasi/diastolés gorbe elsé
hulldma
A=kamrai bedramlési/diastolés gorbe
masodik hullama, a pitvari kontrakci6 miatt
DT=deceleraciés idé
AT=accelericios id6
IVRT=izovolumetrias kontrakcids id6
IVCT=izovolumetrias relaxatios id§
X=IVCT+ET+IVRT= a kamrai bedram-
lasi Doppler spektrumon az A hullam
végétdl a kovetkez$ E hullam kezdetéig
terjedd idGtartam
ET=ejectios id§

2. abra. A kamrai be- és kiaramlasai gorbék, és azok szakaszai
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2. tablazat. A bal kamra funkci6 echocardiographias paraméterei

A vizsgalt paraméter | MCTD-PAH | MCTD PAH NELKUL | KONTROLL |p<1-2] p<13 |p<2-3
(n=20) (n=31) (n=30)
EF (%) 61,6+3,09 61,634+3,93 62+2,53 n.s. n.s. n.s
(58-68) (50-69) (58-66)
TDI M anulus Ee 10,9+1,91 13,6+1,51 14,2421 0,007 0,002 n.s
(cm/sec?) (8,2-14,2) (11,4-16,3) (10,2-18,2)
TDI M anulus Aa 18,02+3,3 19,6+5,37 14,6+1,48 n.s. 0,007 0,008
(cm/sec?) (12,9-24,6) (15,2-30) (12,2-16,3)
TDI M anulus Ee¢/Aa 0,62+0,17 0,73+0,21 0,97+0,14 n.s. 0,00001 0,01
(cm/sec?) (0,41-0,95) (0,46-1,0) (0,78-1,28)
BK DT (msec) 261,54+49.9 245,75+57,98 185,32+32,9 n.s 0,00002 | 0,002 o
(190-360) (150-370) (145-240) roviditések:
M anulus = mitralis anulus
BK X (msec) 387,2+31,01 368,75+23,12 380,9+19,21 0,07 n.s n.s TDI = tissue Doppler
(330-440) (310-402) (350-410) imaging (szoveti Doppler)
BK ET (msec) 256,23+20,8 267,87+21,08 286,81420,52 | n.s 0,01 0,02 feeg = koradiasztolés sebes-
(240-310) (240-308) (260-320) Aa = késddiasztolés sebes-
BK IVCT (msec) 53+8,08 40,42+7,15 3827+8,11 | 0,008 | 0,008 | ns. | ség o
(42-60) (26-52) (25-50) DT = dgcebrac.los id6
ET = ejekcids id6
BK IVRT (msec) 82+5,29 63,66+7,31 56,72+9,47 0,006 0,0009 n.s IVCT = izovolumetrias
(78-88) (54-72) (40-70) kontrakcios id6
BK Tei 0,46+0,08 0,37+0,08 0,32+0,04 | 0,009 | 0,0001 | 0,039 zil;;é;z%vglumetnas
(X-ET)/ET 0,34-0,58) (0,23-0,52) (0,27-0,42) X SVOT + IVRT + ET

fikans kiillonbség a vizsgalt csoportok kozott. Az at-
lagéletkor, és a két MCTD-s betegcsoport esetében a
kovetési idS szintén nem kiillonbozott.

Az echocardiographias vizsgdlatok sordn kapott bal
kamrafunkcids értékeket a 2. tdbldzat mutatja. Min-
den vizsgalt személy esetében megtartott, jo sziszto-
1és bal kamra funkciét (EF) észleltiink (EF: MCTD-
PAH: 61,6+3,09; MCTD-PAH nélkiil: 61,63+3,93;
kontroll: 62+2,53).

A bal kamra diasztolés funkcidjanak jellemzésé-
re hasznélatos lateralis mitralis anulus diasztolés
Ee/Aa sebességhanyados és a deceleracios id6 (DT)
minden csoportban (az egészséges kontroll sze-
mélyek csoportjaban is), diasztolés funkcidzavart
igazolt. (Ee/Aa: MCTD-PAH: 0,62+0,17; MCTD-
PAH nélkiil:0,73+0,21; kontroll: 0,91+0,14) (DT:
MCTD-PAH: 261,54%+49.4; MCTD- PAH nél-
kiil:245,75+57,98; kontroll:185,32+32,9). Az Ee/Aa
hanyados csokkenése és a deceleracids id6 megnyu-
lasa mindkét MCTD-s betegcsoportban szignifikan-
san nagyobb mértékd volt mint a kontroll csoportban
(Ee/Aa: MCTD-PAH szemben kontroll p<0,0001;
MCTD- PAH nélkiil szemben kontroll p=0,01) (DT:
MCTD-PAH szemben kontroll p<0,0001; MCTD-
PAH nélkiil szemben kontroll p<0,001).

Mindkét MCTD-s betegcsoportban megnyult izo-
volumetrids kontrakcids és relaxdcids idGt észlel-
tink (IVCT: MCTD-PAH: 53%8,08; MCTD- PAH
nélkil: 40,42+7,15) (IVRT: MCTD-PAH: 82+5,29;
MCTD- PAH nélkiil: 63,66+7,31) azonban a kont-
rollcsoporthoz képest csak az MCTD-PAH-os cso-
portban volt a megnytlds mértéke szignifikdns
(MCTD-PAH szemben kontroll: IVCT: p<0,001;
IVRT: p<0,001). Az MCTD-PAH-os csoport értékei
a PAH nélkiilli MCTD-s betegek értékeihez képest

is szignifikdnsan nagyobbak voltak (IVCT p<0,001;
IVRT p<0,001).

A bal kamrai Tei index a kontroll csoporthoz képest
mindkét MCTD-s betegcsoportban szignifikans emel-
kedést mutatott (MCTD-PAH p<0,001; MCTD- PAH
nélkil p<0,01), és a PAH-os csoport értékei a PAH
nélkili MCTD-s betegek értékeihez képest is szignifi-
kans magasabbak voltak (p<0,001).

Az echocardiographids vizsgalatok soran kapott jobb
kamrafunkcios értékeket a 3. tdblizat mutatja. Az
MCTD-PAH-os betegcsoportban a jobb kamra méret,
és a jobb kamrai nyomasértékek szignifikdns emelke-
dését észleltik (JK: MCTD-PAH szemben MCTD-
PAH nélkiil p<0,001; MCTD-PAH szemben kontroll
p<0,001) (JK szisztolés nyomas: MCTD-PAH szem-
ben MCTD- PAH nélkiil p<0,01; MCTD-PAH szem-
ben kontroll p<0,01). A lateralis tricuspidalis anulus
Ee/Aa sebességhdnyadosa és a deceleracios id6 (DT)
az MCTD-PAH-os betegcsoport szignifikins jobb
kamrai diasztolés funkciézavarat mutatta mindkét
masik csoporthoz képest (Ee/Aa: MCTD-PAH szem-
ben MCTD- PAH nélkiil p<0,001; MCTD-PAH szem-
ben kontroll p<0,001) (DT: MCTD-PAH szemben
MCTD- PAH nélkiil p<0,017; MCTD-PAH szemben
kontroll p<0,001). A PAH nélkiili MCTD-s betegek
esetében is észleltiink enyhe jobb kamrai diasztolés
funkcidzavart, de az eltérés mértéke a kontrollcsoport
értékeihez képest nem volt szignifikans.

A jobb kamrai izovolumetrias kontrakcids id6k tekin-
tetében nem észleltiink szignifikans eltérést a vizsgélt
csoportok kozott. Az izovolumetrids relaxacids id6
megnyulasa és a globalis jobb kamra funkcié karoso-
dasat mutat6 Tei index emelkedése az MCTD-PAH-
os csoportban szignifikdns volt mindkét masik cso-
port értékeihez mérten (IVRT: MCTD-PAH szemben
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A vizsgélt paraméter MCTD-PAH | MCTD-PAH NELKUL | KONTROLL |p<1-2|p<1-3 [p<2-3
(n=20) (n=31) (n=30)
JK (mm) 25,69+3,96 21,18+3,08 20,09+2,74 | 0,0001 | 0,0007 | n.s
(20-32) (15-28) (16-25)
Szisztolés JK-i nyomds | 28,07+15,7 18,84+4,13 16,7+1,79 0,02 | 0,027 | ns
(Hgmm) (16-60) 13-28) (15-20)
Diasztolés JK-i nyomas 20,3+12,3 12+0,94 11,81+1,25 0,04 0,03 n.s
(Hgmm) (10-46) (11-14) (10-14)
JK-i kozépnyomas 24,3+14,1 15,0442,3 10,7+1,19 0,03 | 0,005 | ns
(Hgmm) (13-53) (12-20) 9-13,5)
TDI -T anulus Ee 14,25+2,54 16,93+2,81 16,99+2,87 0,04 | 0,03 n.s
(cm/sec?) (10,4-18,8) (12,2-21,3) (13-22,8)
TDI T anulus Aa 21,92+13 17,95+4,24 15,9743,28 0,01 | 0,0001 | ns
(cm/sec?) (20,2-24,6) (10,2-24,2) (10,2-21,3)
TDI T anulus Ee/Aa 0,640,092 0,97+0,25 1,09+0,27 0,001 | 0,0001 | ns
(cm/sec?) (0,51-0,76) (0,74-1,62) (0,76-1,62) roviditések:
JK DT (msec) 244,92+35.9 207,87+53,72 194,1+31,21 | 0,027 | 0,001 | ns. | JK=jobbkamra
(170-290) (100-370) (150-250) T arllulus = tricuspidalis
anulus
JK X (l’l‘lSGC) 380,76+23,61 375,83+19,28 377,7+36,1 n.s 0,8 n.s TDI = tissue Dopp]er ima-
(340-420) (340-400) (325-440) ging (széveti Doppler)
JK ET (msec) 280,15+19,7 294,5+18,72 29545+2,07 | 0,07 | 0,08 | ns SE:’g = koradiasztolés sebes-
(250-312) (260-320) (260-330) Aa = késddiasztolés sebes-
JK IVCT (msec) 42,66+4,31 40,9+2,88 39,27+10,94 n.s n.s ns. | Ség o
(36-48) (36-46) (25-65) DT = de}cel;rac'los idé
ET = ejekcios id6
JK IVRT (msec) 51,38+7,22 42,4145 31 40,2749,6 0,001 | 0,003 | ns. | IVCT = izovolumetrids
(42-62) (34-50) (25-55) kontrakci6s id6
JK Tei 0,36:0,07 0,28+0,04 0,260,05 | 0,009 | 0,001 | ns zfxgcféfﬁivglumemas
(X-ET)/ET (0,25-0,52) (0,22-0,38) (0,2-0,4) X = IVCT + IVRT + ET

3. tablazat. A jobb kamra funkcioé echocardiographias paraméterei

MCTD-PAH nélkil p<0,001; MCTD-PAH szem-
ben kontroll p<0,001) (Tei: MCTD-PAH szemben
MCTD-PAH nélkiil p<0,001; MCTD-PAH szemben
kontroll p<0,001).

Megbeszélés:

Az MCTD-s betegek hosszu tava kovetése igazolta,
hogy a kérlefolyas nem olyan kedvez§, mint azt a kez-
deti leirasok soran feltételezték [1], és hogy a bete-
gek életkilatasait a 1égzGszervi eltérések és azok kar-
dialis szovédményei hatarozzdk meg [7, 9]. Az egyéb
poliszisztémds autoimmun betegségekhez hasonléan
az MCTD-ben is el6fordul pericardialis/pleurélis fo-
lyadék, pericarditis, vezetési zavarok, valvulopathidk,
myocarditis, de Iényegesen ritkdbban mint egyéb poli-
szisztémas autoimmun korképekben [4, 5, 6, 15, 22].
Leung és mtsai 17 MCTD-s beteget pulsatilis Doppler
technikaval vizsgalva a bal kamra csokkent diasztolés
tel6dését észlelték [22]. Alpastan és mtsai a 'Tei index
meghatarozasaval mutattdk ki a bal kamrai diaszto-
1és diszfunkcidt rheumatoid arthritises betegeknél. A
jobb kamra diasztolés funkcidja a rheumatoid arthri-
tises és a kontroll személyek csoportjadban nem muta-
tott szignifikdns eltérést [28].

Az éaltalunk vizsgalt MCTD-s betegekben (MCTD-
PAH ¢és MCTD-kontroll) mi is kimutattuk a bal sziv-
fél diasztolés funkciézavarat, a szisztolés funkcid
megtartott volt.
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A PAH-al szovédott MCTD-s betegekben a jobb
szivfél diasztolés funkcidjanak karosodédsa szintén
jelentds volt, a tiidGérintettséggel nem bird, kontroll
MCTD-s betegek csoportjaban azonban nem érte el a
szignifikans mértéket.

A globalis kamrafunkciét mutaté Tei index mindkét
MCTD-s betegcsoportban a bal kamra funkciokéaro-
soddsat mutatta, de az MCTD-PAH-os csoportban a
kérosodas mértéke a kontroll MCTD-s betegekhez
képest is jelentds volt.

A jobb kamrai Tei index az MCTD-PAH-os csoport
globadlis jobb kamra funkcid csokkenését jelezte, a tii-
déérintettséggel nem bir6 MCTD-s betegek esetében
globalis jobb kamra funkciét megtartottnak talaltuk.
A nagydozisa cyclophosphamid kezelés cardiotoxicus
hatdsa ismert, de ez is korai és dtmeneti hatés [29]. Az
altalunk alkalmazott dézisban (15 mg/ttkg/hd) azon-
ban ilyen jellegli mellékhatds nem ismeretes, és pulsus
steroid, illetve sulphasalazin kezelés esetén sem kell
ezzel szamolni [30]. Igy az MCTD-PAH-os betegcso-
portnal kimutatott mindkét szivfelet érints diasztolés
diszfunkcio, és a kontroll MCTD-s betegeknél ész-
lelt szignifikéns bal kamrai, és a jobb szivfelet érint§
enyhe (a szignifikdns mértéket el nem érd) diasztolés
funkciézavar az alapbetegség kovetkezményének te-
kinthetd.

Az észlelt globalis bal és jobb kamrai funkcidzavar
azt jelzi, hogy a krénikus gyulladasos folyamat vala-
mennyi szervet, igy a myocardiumot is érinti, annak
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ellenére, hogy a betegek klinikailag panaszmentesek.
A PAH-al sz6v6dott MCTD-s betegekben a korabban
tartésan fennallo jobb kamrai nyomésfokozddas ko-
vetkezményeit jelzi a jobb kamrai funkciézavar.

A szoveti Doppler technika alkalmas arra, hogy a még
tinetmentes dllapotban 1év4, de a myocardium kéro-
sodas jeleit mar mutato betegeket kisziirje. Az id6ben
kezdett terapidval a myocardium funkcidjat javitani
lehet.

A mindkét szivfelet érint6 kéarosodds héatterében
komplex folyamatok tételezhetSk fel, melyek kozott
az MCTD-re jellemz§ obliterativ vasculopathia je-
lentSs szerepet jatszhat. Ezen folyamat a pulmona-
lis artérids hypertensioban elhunyt MCTD-s betegek
autopsids mintdinak, illetve a pulmonalis hypertoniés
krizisen atesett, és sikeresen kezelt betegek biopszi-
as mintainak szovettani feldolgozasakor valt ismertté.
Germain és mtsai [13], Suzuki és mtsai [10] az autop-
sids mintdkban a tiid§ kisartéridkban koncentrikus
fibroelasztikus intima proliferaciét €s plexiform 1€zi-
Ot talaltak, az excentrikus intima proliferacié mellett
szerviilt thrombusok jelenlétével. Az észlelt vasculo-
pathia érintette a myocardiumot €s a vese ereit is. Mi-
kami és mtsai [14] MCTD-s betegekben, a pulmonalis
hypertensio fennallasatdl fiiggetleniil kimutattdk az
intima megvastagodasat. Sullivan és mtsai [8] MCTD-
ben meghalt betegeik korboncoldsa sordn szintén ész-
lelték a pulmonalis erek obliterativ vasculopathidjat,
akiknél kordbban a pulmonalis hypertensio klinikai
tiinetei is fennélltak. Proliferativ vascularis elvaltozast
talaltak a vesék, a mellékvesék, a 1ép és a sziv koszo-
ruserein egyarant.

Az érobliteracio a szervezet egészét, valamennyi szerv
ereit, igy a tiidd, a vese a sziv koszorusereit egyarant
érinti, de a klinikai kép és a prognodzis tekintetében
elsGsorban a tiid§ ereiben végbemend valtozdsok a
meghatarozdak. A pulmonalis artéridk vasculopat-
hidja végiil pulmonalis hypertensio és a kiillonbozd
kardidlis szovédmények kialakuldsahoz vezet. Az
MCTD-vel kapcsolatos halédlesetek dont§ tobbségé-
nek hétterében a pulmonalis hypertensio és annak
kardiopulmonalis kovetkezményei allnak [7-14]. Az
észlelt eltérések azonban reversibilisek, az éroblitera-
ci6 folyamata idGben alkalmazott kezeléssel visszafor-
dithatd, de a tartdsan fennalld vasculopathia a késGb-
biek soran is kimutathaté maradandé elvéltozasokat
okozhat.

Konkluzio:

Vizsgélataink alapjan tigy gondoljuk, hogy a PAH-on
atesett MCTD-s betegek jelentds jobb és bal kamrai
diasztolés funkci6 karosodast szenvednek, mely a ké-
sGbbi inaktiv szakban is megmarad, €s a tiinetmentes
betegekben szdveti Doppler technikaval kimutatha-
t6. Azon MCTD-s betegeknél, akik esetében tiidS-
érintettség nem alakult ki, ugyancsak szignifikans bal
kamrai diasztolés diszfunkci6 észlelhetd, ami az alap-
betegség kovetkezménye. Mindezen megfigyelések

alapjan az MCTD-s betegek rendszeres kardioldgiai,
echocardiographias ellendrzése feltétleniil indokolt,
kilonos tekintettel azon betegekre, akik esetében a
korlefolyas soran pulmonalis artérids hypertensio ki-
alakulésat észleljik.
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