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A szerzők Doppler echocardiográfiával vizsgálták a jobb 
és a bal kamra funkcióit kevert kötőszöveti betegségben 
(MCTD) szenvedő betegekben. Doppler echocardiográ-
fiával és szöveti Doppler alkalmazásával végzett felmé-
rés MCTD-s betegekben még nem történt. 
Az 51 MCTD-s betegből 20 esetében a vizsgálatot meg-
előző 2 évvel pulmonalis artériás hypertensio (PAH) 
zajlott le. Az 51 MCTD-s betegben és 30 kontroll egyén-
ben (átlagos életkor: MCTD: 54,8 ±6,2 év, kontroll: 
54,2±8,8 év) meghatározták a bal és a jobb kamra át-
mérőjét, a szisztolés és a diasztolés nyomást. A globális 
kamrafunkciók megítélésére a Tei által leírt myocardia-
lis performance indexet (MPI) használták, ami az izovo-
lumetriás kontrakciós + relaxációs idők (ICT+IVRT) 
összegének aránya az ejectió idejéhez képest. A PAH-al 
szövődött 20 MCTD-s beteg pulzus kortikoszteroid (KS) 
kezelés mellett egy éven át szedett cyclophosphamidot. A 
31 PAH nélküli MCTD-s betegből 12 beteg sulphasala-
zint, 8 beteg KS és methotrexát kombinációt és 11 nem 
steroid gyulladásgátlót kapott.  
Az 51 MCTD-s betegben (20 MCTD-PAH és 31 MCTD 
PAH nélkül) bal kamrai diasztolés funkciózavart mutat-
tak ki: a laterális mitralis anulus diasztolés Ee/Aa sebes-
ség hányados csökkent (p< 0,01), és a deceleratios idő 
(DT) megnyúlt (p< 0,001) a kontroll csoport értékeihez 
viszonyítva. A Tei index a globális bal kamra funkció 
károsodását mutatta. A jobb kamrai Tei index a PAH-
al szövődött MCTD-s betegekben globális jobb kam-
ra funkció csökkenést jelzett (Tei index: MCTD-PAH: 
0,36±0,07, MCTD-PAH nélkül: 0,28±0,04, p<0,001). A 
PAH nélküli MCTD-s csoportban a jobb kamrafunkció 
nem különbözött a kontroll csoporttól. 
Az MCTD-s betegekben bal kamra diasztolés funkció-
zavar jeleit észlelték. Az eredményeik azt mutatják, hogy 
a globális bal kamrai funkciózavar nem a kezelés, ha-
nem az alapbetegség, az MCTD következménye. A PAH-
al szövődött MCTD-s betegekben a korábban tartósan 
fennálló jobb kamrai nyomásfokozódás következménye-
it jelzi a jobb kamrai funkciózavar, melynek jelei tartó-
san megmaradnak. A szöveti Doppler technika alkalmas 
arra, hogy a még tünetmentes állapotban lévő, de a myo-
cardium károsodás jeleit mutató betegeket kiszűrje. 
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DOPPLER ECHOCARDIOGRAPHY IN MIXED 
 CONNECTIVE TISSUE DISEASE

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 kötőszöveti betegség (MCTD) több szerv 
károsodását okozó krónikus gyulladással járó autoim-
mun kórkép [1, 2]. Cardialis érintettsége az MCTD-s 
betegek 20-30%-ának van [3-7]. Langley és mtsai [4] 
pericarditist az MCTD-s betegek 30%-ában észleltek, 
Alpert és munkacsoportja [5] mitralis prolapsus szind-
rómát 26%-ban, Rebollar és mtsai [6] 113 MCTD-s be-
teget vizsgálva 20%-ban talált vezetési zavart. A pleu-
ralis folyadék megjelenése MCTD-ben viszonylag 
ritka, a Mayo Klinika 81 MCTD-s betegéből 6%-ban 
észlelték [7]. A pleuralis folyadék megjelenése gyak-
ran az alapbetegség, az arthritis, myositis fellángolá-
sát kíséri [7]. 
Az MCTD legsúlyosabb cardiopulmonalis szövőd-
ménye a pulmonalis artériás hypertensio (PAH), ami 
tricuspidalis billentyű elégtelenséggel, jobb kamrai 
nyomásfokozódással jár, és a betegek közel felében 
halálos kimenetű [7-14]. 
Az MCTD patomorfológiai sajátossága az obliteratív 
vasculopathia. MCTD-ben meghalt betegek kórszö-
vettani feldolgozása és a biopsziás minták vizsgálata 
során több munkacsoport, közöttük Alpert-, Sullivan-, 
Burdt-, Suzuki és mtsai is észlelték a valamennyi szer-
vet érintő endothel sejt proliferációt, intima hyperpla-
siát és media hypertrophiát. A folyamat a pulmonalis 
erekben, illetve a coronaria artériákban volt a legki-
fejezettebb, emellett a myocardiumban és perivascu-
larisan leukocita infiltrációt mutattak ki [5, 8, 9, 10, 
14, 15]. 
A tüdő kis és középnagy artériáiban végbemenő vál-
tozások következtében a pulmonalis artériás nyomás 
megemelkedik, melynek mérése korábban jobb szív-
fél katéterezéssel történt. 
Az elmúlt 5 évben mind szélesebb körben alkalmaz-
zák a Doppler echocardiográfiát és igazolják az echo-
cardiográfiás vizsgálat során mért nyomásértékek 
megbízhatóságát [16, 17].
A Doppler echocardiographia érzékeny és nem inva-
zív módszer, azonban a pre- és az afterload változásai, 
ritmuszavar korlátozza a kamrai szisztolés és diasz-
tolés funkció károsodás megítélését. Ezért a Dopp-
ler echocardiographia mellett jelenleg mind széle-
sebb körben a szöveti Doppler módszert használják, 
melynek alapja nem a véráram, hanem a myocardium 
mozgási sebességének vizsgálata. Használatával a szeg-
mentalis és a globális kamrafunkció is értékelhető [18, 
19, 21]. A globális kamrafunkció megítélésére jól al-
kalmazható a Tei által leírt myocardial performace 
index (MPI), ami független a preload és az afterload 
változásaitól és a szívfrekvenciától [20]. Ez a pulzati-
lis Doppler technikával mért kamrai be- és kiáramlási 
adatokból kalkulált mutató a szisztolés és a diaszto-
lés funkció együttes jellemzésére használatos, és nagy 
előnye, hogy az esetleges szegmentális falmozgásza-
varok kevéssé befolyásolják [20, 21].
Munkánkban szöveti Doppler technikával vizsgáltuk 
51 MCTD-s betegben a jobb és a bal kamra globá-

lis funkcióját. A betegeknek klinikailag sem kardiális 
decompensatiora, sem egyéb kardiális betegségre utaló 
panaszuk nem volt. Arra kerestünk választ, hogy az 
MCTD mint krónikus betegség hogyan befolyásolja a 
myocardium funkciót. A 20, előzetesen pulmonalis 
artériás hypertensióval szövődött MCTD-s betegben 
arra voltunk kíváncsiak, hogy a pulmonalis artériás 
nyomásfokozódás után milyen mértékű károsodás 
maradt vissza a jobb szívfélben.

Betegek és módszerek:

A vizsgálatban a Debreceni Egyetem, Orvos- és 
Egészségtudományi Centrum (DEOEC) III. sz. 
Belgyógyászati Klinikán gondozott, az autoimmun szak-
rendelésén járóbetegként megjelent 51 MCTD-s beteg 
(2 férfi és 49 nő) és 30 korban és nemben azonos (27 nő, 
3 férfi) egészséges kontroll egyén adatai szerepelnek. A 
kontroll csoportot a DEOEC III. Belgyógyászati Klinika 
ambulanciáján megjelent azon betegek közül választot-
tuk ki, akiknek csupán mozgásszervi panaszai voltak, és a 
vizsgálatok spondylosist igazoltak. Egyéb más panaszuk, 
betegségük nem volt. 
Az MCTD-t Alarcon-Segovia és Villareal kritériumtünetei 
alapján diagnosztizáltuk [23]. Minden beteg megfelelt az 
MCTD kritériumainak. 
Az MCTD-s betegek kórelőzményében szisztémás artériás 
hypertensio, diabetes mellitus, primer cardiomyopathia, 
veleszületett szívbetegség, pulmonalis fibrosis, ritmuszavar 
nem szerepelt. A Raynaud jelenség kezelésére alkalmazott 
Ca csatorna blokkoló szereket a betegek a  vizsgálatot meg-
előző hónapban elhagyták. Interstitialis tüdőbetegséget 
minden beteg esetében kizártunk. 
Az 51 MCTD-s betegből 31 esetében pulmonalis érintett-
ség nem szerepelt a kórlefolyás során (MCTD PAH nél-
kül), és 20 beteg esetében korábban pulmonális artériás 
hypertensio lezajlását észleltük, 38-100 Hgmm közötti jobb 
kamrai nyomással. Mind a 20 beteg megfelelt a WHO által 
megfogalmazott diagnosztikus kritériumoknak [24].
Az echocardiographiás vizsgálatokat 2004. január 1. és 
2005. június 30. között végeztük el. Ezen 18 hónap alatt 
a beválasztott betegeket egy alkalommal vizsgáltuk, az 
MCTD-s betegek vizsgálata az esedékes kontroll alkalmá-
val történt. Az MCTD-PAH-os betegek esetében legalább 
egy év eltelt a PAH lezajlása és az echocardiographiás vizs-
gálat között (átlag: 21±8.2 hónap).
A 20 PAH-al társult MCTD-s beteg a PAH kialakulásakor  
pulzus steroid kezelést kapott: 3 egymást követő napon 
500 mg/nap methylprednisolont kaptak infúzióban, és két 
hónap alatt fokozatosan csökkentettük a kortikosteroid 
(KS) adagját a fenntartó napi 16 mg adagra. A pulzus ste-
roid adásával egyidejűleg indítottunk 15 mg/tskg cyclo-
phosphamidot infúzióban, amit 4 hetente ismételtünk 6 
alkalommal. A kezelés legalább egy évvel a vizsgálat előtt 
befejeződött, és a felmérést megelőző évben a betegek cyc-
lophosphamidot és más típusú immunszuppressziv szert 
nem szedtek. A KS adagját fokozatosan csökkentettük, és 
a vizsgálatkor 14 beteg napi 8 mg methylprednisolont, és 6 
beteg nem steroid típusú gyulladásgátlót (NSAID) kapott. 
A 31 PAH nélküli MCTD-s betegből 12 beteg esetében 
alkalmaztunk sulphasalazin kezelést, 8 beteg KS és methot-
rexát kombináción volt, és 11 beteg állapota NSAID adásá-
val egyensúlyban volt. 
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Szöveti Doppler echocardiographia
A betegeket Hewlett Packard, Sonos 5500 típusú szívultra-
hang készülékkel, S4 transducerrel, standard bal oldalfekvő 
helyzetben vizsgáltuk, a nemzetközileg elfogadott para-
sternalis hossz- és harántmetszeteket, illetve a csúcsi 
négyüregi metszetet használtuk [25, 26]. A méréseket 
2-2 szívciklus során elvégeztük, majd a kapott értékeket 
átlagoltuk. Meghatároztuk a bal kamrai ejekciós frakciót 
[25]. Csúcsi négyüregi metszetben a jobb kamra középső 
harmadában megmértük a harántátmérő nagyságát, pul-
zatilis Doppler technikával a tricuspidalis regurgitációs jet 
sebességéből a jobb kamrai szisztolés nyomást (1. ábra). 
Parasternalis harántmetszetben a pulmonalis regurgitációs 
jet sebességéből meghatároztuk diasztolés jobb kamrai 
nyomást, majd kiszámoltuk a jobb kamrai középnyomást. 
Mind a bal, mind a jobb kamra tekintetében meghatároztuk 
a Tei index-et, ami az izovolumetriás relaxációs idő (IVRT) 
és az izovolumetriás kontrakciós idő (IVCT) összegének, és 
az ejekciós időnek (ET) a hányadosa [(IVRT+IVCT)/ET] 
[20, 21]. Ezt a mutatót Poulsen és mtsa munkája [27] alapján 
egyszerűbben is meghatározhatjuk, az (X-ET)/ET hánya-
dos képzésével, ahol ET az ejekciós időt, X pedig a kamrai 
beáramlási Doppler spektrumon az A hullám végétől a 
következő E hullám kezdetéig terjedő időtartamot jelenti, 
ami az IVCT, az ET és az IVRT összegének felel meg 
(2. ábra).
A diasztolés funkció vizsgálatát szintén a csúcsi négyüregi 
metszetben végeztük, a kurzort a mitralis és tricuspidalis 
anulusok lateralis végpontjára helyezve. Paraméterként 

a szöveti pulzatilis Doppler technikával meghatározott 
mitralis és tricuspidalis anulusok korai (Ee) és késő (Aa) 
diasztolés sebességeit, az ebből képzett Ee/Aa hányadost, 
illetve a decelerációs időt (DT) használtuk.
A vizsgálatok során mért értékeket átlag és szórásérték 
meghatározásával, kétmintás T próbával és korreláció 
analízis alkalmazásával értékeltük.

Eredmények:

A vizsgált személyek demográfiai adatait, klinikai és 
laborparamétereit az 1. táblázat mutatja. A nyugal-
mi szívfrekvencia, szisztolés és diasztolés vérnyomás-
érték, a BMI, a szérum összkoleszterin, triglicerid és 
éhomi glucose értékek tekintetében nem volt szigni-1. ábra. A) A tricuspidalis regurgitatio kimutatása color 

Dopplerrel, a látható jet III fokú regurgitationak felel meg
B) A jobb kamrai nyomás mérése a jet segítségével

2. ábra. A kamrai be- és kiáramlásai görbék, és azok szakaszai

rövidítések:
S=kamrai kiáramlási görbe (szisztolés hul-
lám)
E=kamrai beáramlási/diastolés görbe első 
hulláma
A=kamrai beáramlási/diastolés görbe 
második hulláma, a pitvari kontrakció miatt
DT=decelerációs idő
AT=accelerációs idő
IVRT=izovolumetriás  kontrakciós idő
IVCT=izovolumetriás relaxatiós idő
X= IVCT+ET+IVRT= a kamrai beáram-
lási Doppler spektrumon az A hullám 
végétől a következő E hullám kezdetéig 
terjedő időtartam
ET=ejectios idő

MCTD-PAH 
(n=20)

MCTD PAH 
NÉLKÜL   

(n=31)

Kontroll
(30)

Férfi/nő arány 19/1 30/1 27/3

Átlagéletkor a vizs-
gálatkor (évek)

57, 9 ±10, 2
(40-75)

53 ±7
(42-71)

54, 2± 8,8
(41-69)

Életkor az MCTD 
diagnosztizálásakor 
(évek)

36,8±8,5 39,1±8,9

Követési idő (évek) 12, 4 ±5,7
(6-19)

13, 2 ±5,1
(7-23)

BMI (kg/m2) 22, 3± 2,1
(18-25)

23, 2± 1,9
(20-28)

22, 8±3,1
(18-28)

Frekvencia (ütés/
min)

72±14
(54-98)

74± 10
(62-89)

72 ± 12
(60-88)

Szisztolés vérnyo-
más (Hgmm)

132± 14
(105-148)

126± 10
(110-145)

126± 12
(110-150)

Diasztolés vérnyo-
más (Hgmm)

84± 8
(72-100)

82± 8
(68-90)

85±10
(70-95)

Szérum kolesz-
terin (mmol/l, 
n<5,2mmol/l)

5, 2± 1, 4
(3, 8-7,1)

5, 2 ±1,0
(3,6-6,9)

5,1±1,3
(3,6-6,7)

Szérum triglicerid
(mmol/l, n<1,7 
mmol/l)

2,4±0,8
(1,1-3,8)

1,7±0,8
(0,9-3,2)

1,6±1,2
(0,8-3,4)

Éhomi glucose 
(mmol/l, n<6,0 
mmol/l)

4,6±0,8
(3,8-5,8)

4,8±1,2
(3,6-6,1)

4,9±1,1
(3,5-6,1)

1. táblázat. Az MCTD-PAH-os és nem PAH-os betegek, és 
a kontroll személyek demográfiai adatai, klinikai és labor-

paraméterei
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fikáns különbség a vizsgált csoportok között. Az át-
lagéletkor, és a két MCTD-s betegcsoport esetében a 
követési idő szintén nem különbözött. 
Az echocardiographiás vizsgálatok során kapott bal 
kamrafunkciós értékeket a 2. táblázat mutatja. Min-
den vizsgált személy esetében megtartott, jó sziszto-
lés bal kamra funkciót (EF) észleltünk (EF: MCTD-
PAH: 61,6±3,09; MCTD-PAH nélkül: 61,63±3,93; 
kontroll: 62±2,53). 
A bal kamra diasztolés funkciójának jellemzésé-
re használatos laterális mitralis anulus diasztolés 
Ee/Aa sebességhányados és a decelerációs idő (DT) 
minden csoportban (az egészséges kontroll sze-
mélyek csoportjában is), diasztolés funkciózavart 
igazolt. (Ee/Aa: MCTD-PAH: 0,62±0,17; MCTD- 
PAH nélkül:0,73±0,21; kontroll: 0,91±0,14) (DT: 
MCTD-PAH: 261,54±49,4; MCTD- PAH nél-
kül:245,75±57,98; kontroll:185,32±32,9). Az Ee/Aa 
hányados csökkenése és a decelerációs idő megnyú-
lása mindkét MCTD-s betegcsoportban szignifikán-
san nagyobb mértékű volt mint a kontroll csoportban 
(Ee/Aa: MCTD-PAH szemben kontroll p<0,0001; 
MCTD- PAH nélkül szemben kontroll p=0,01) (DT: 
MCTD-PAH szemben kontroll p<0,0001; MCTD- 
PAH nélkül szemben kontroll p<0,001).
Mindkét MCTD-s betegcsoportban megnyúlt izo-
volumetriás kontrakciós és relaxációs időt észlel-
tünk (IVCT: MCTD-PAH: 53±8,08; MCTD- PAH 
nélkül: 40,42±7,15) (IVRT: MCTD-PAH: 82±5,29; 
MCTD- PAH nélkül: 63,66±7,31) azonban a kont-
rollcsoporthoz képest csak az MCTD-PAH-os cso-
portban volt a megnyúlás mértéke szignifikáns 
(MCTD-PAH szemben kontroll: IVCT: p<0,001; 
IVRT: p<0,001). Az MCTD-PAH-os csoport értékei 
a PAH nélküli MCTD-s betegek értékeihez képest 

is szignifikánsan nagyobbak voltak (IVCT p<0,001; 
IVRT p<0,001).
A bal kamrai Tei index a kontroll csoporthoz képest 
mindkét MCTD-s betegcsoportban szignifikáns emel-
kedést mutatott (MCTD-PAH p<0,001; MCTD- PAH 
nélkül p<0,01), és a PAH-os csoport értékei a PAH 
nélküli MCTD-s betegek értékeihez képest is szignifi-
káns magasabbak voltak (p<0,001).
Az echocardiographiás vizsgálatok során kapott jobb 
kamrafunkciós értékeket a 3. táblázat mutatja. Az 
MCTD-PAH-os betegcsoportban a jobb kamra méret, 
és a jobb kamrai nyomásértékek szignifikáns emelke-
dését észleltük (JK: MCTD-PAH szemben MCTD- 
PAH nélkül p<0,001; MCTD-PAH szemben kontroll 
p<0,001) (JK szisztolés nyomás: MCTD-PAH  szem-
ben MCTD- PAH nélkül p<0,01; MCTD-PAH szem-
ben kontroll p<0,01). A laterális tricuspidalis anulus 
Ee/Aa sebességhányadosa és a decelerációs idő (DT) 
az MCTD-PAH-os betegcsoport szignifikáns jobb 
kamrai diasztolés funkciózavarát mutatta mindkét 
másik csoporthoz képest (Ee/Aa: MCTD-PAH szem-
ben MCTD- PAH nélkül p<0,001; MCTD-PAH szem-
ben kontroll p<0,001) (DT: MCTD-PAH szemben 
MCTD- PAH nélkül p<0,017; MCTD-PAH szemben 
kontroll p<0,001). A PAH nélküli MCTD-s betegek 
esetében is észleltünk enyhe jobb kamrai diasztolés 
funkciózavart, de az eltérés mértéke a kontrollcsoport 
értékeihez képest nem volt szignifikáns.
A jobb kamrai izovolumetriás kontrakciós idők tekin-
tetében nem észleltünk szignifikáns eltérést a vizsgált 
csoportok között. Az izovolumetriás relaxációs idő 
megnyúlása és a globalis jobb kamra funkció károso-
dását mutató Tei index emelkedése az MCTD-PAH-
os csoportban szignifikáns volt mindkét másik cso-
port értékeihez mérten (IVRT: MCTD-PAH szemben 

A vizsgált paraméter MCTD-PAH
(n=20)

MCTD PAH NÉLKÜL   
(n=31)

KONTROLL
(n=30)

p < 1-2 p < 1-3 p < 2-3

EF (%) 61,6±3,09
(58-68)

61,63±3,93
(50-69)

62±2,53
(58-66)

n.s. n.s. n.s.

TDI M anulus Ee 
(cm/sec2)

10,9±1,91
(8,2-14,2)

13,6±1,51
(11,4-16,3)

14,2±2,1
(10,2-18,2)

0,007 0,002 n.s.

TDI M anulus Aa 
(cm/sec2)

18,02±3,3
(12,9-24,6)

19,6±5,37
(15,2-30)

14,6±1,48
(12,2-16,3)

n.s. 0,007 0,008

TDI M anulus Ee/Aa 
(cm/sec2)

0,62±0,17
(0,41-0,95)

0,73±0,21
(0,46-1,0)

0,97±0,14
(0,78-1,28)

n.s. 0,00001 0,01

BK DT (msec) 261,54±49,9
(190-360)

245,75±57,98
(150-370)

185,32±32,9
(145-240)

n.s. 0,00002 0,002

BK X (msec) 387,2±31,01
(330-440)

368,75±23,12
(310-402)

380,9±19,21
(350-410)

0,07 n.s. n.s.

BK ET (msec) 256,23±20,8
(240-310)

267,87±21,08
(240-308)

286,81±20,52
(260-320)

n.s. 0,01 0,02

BK IVCT (msec) 53±8,08
(42-60)

40,42±7,15
(26-52)

38,27±8,11
(25-50)

0,008 0,008 n.s.

BK IVRT (msec) 82±5,29
(78-88)

63,66±7,31
(54-72)

56,72±9,47
(40-70)

0,006 0,0009 n.s.

BK Tei 
(X-ET)/ET

0,46±0,08
0,34-0,58)

0,37±0,08
(0,23-0,52)

0,32±0,04
(0,27-0,42)

0,009 0,0001 0,039

2. táblázat. A bal kamra funkció echocardiographiás paraméterei 

rövidítések:
M anulus = mitralis anulus
TDI = tissue Doppler 
imaging (szöveti Doppler)
Ee = koradiasztolés sebes-
ség
Aa = késődiasztolés sebes-
ség
DT = decelerációs idő
ET  = ejekciós idő
IVCT = izovolumetriás 
kontrakciós idő 
IVRT = izovolumetriás 
relaxációs idő
X = IVCT + IVRT + ET
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A vizsgált paraméter MCTD-PAH
(n=20)

MCTD-PAH NÉLKÜL 
(n=31)

KONTROLL
(n=30)

p < 1-2 p < 1-3 p < 2-3

JK (mm) 25,69±3,96
(20-32)

21,18±3,08
(15-28)

20,09±2,74
(16-25)

0,0001 0,0007 n.s.

Szisztolés JK-i nyomás
(Hgmm)

28,07±15,7
(16-60)

18,84±4,13
13-28)

16,7±1,79
(15-20)

0,02 0,027 n.s.

Diasztolés JK-i nyomás
(Hgmm)

20,3±12,3
(10-46)

12±0,94
(11-14)

11,81±1,25
(10-14)

0,04 0,03 n.s.

JK-i középnyomás
(Hgmm)

24,3±14,1
(13-53)

15,04±2,3
(12-20)

10,7±1,19
(9-13,5)

0,03 0,005 n.s.

TDI -T anulus Ee 
(cm/sec2)

14,25±2,54
(10,4-18,8)

16,93±2,81
(12,2-21,3)

16,99±2,87
(13-22,8)

0,04 0,03 n.s.

TDI T anulus Aa
(cm/sec2)

21,92±1,3
(20,2-24,6)

17,95±4,24
(10,2-24,2)

15,97±3,28
(10,2-21,3)

0,01 0,0001 n.s.

TDI T anulus Ee/Aa
(cm/sec2)

0,64±0,092
(0,51-0,76)

0,97±0,25
(0,74-1,62)

1,09±0,27
(0,76-1,62)

0,001 0,0001 n.s.

JK DT (msec) 244,92±35,9
(170-290)

207,87±53,72
(100-370)

194,1±31,21
(150-250)

0,027 0,001 n.s.

JK X (msec) 380,76±23,61
(340-420)

375,83±19,28
(340-400)

377,7±36,1
(325-440)

n.s. 0,8 n.s.

JK ET (msec) 280,15±19,7
(250-312)

294,5±18,72
(260-320)

295,45±2,07
(260-330)

0,07 0,08 n.s.

JK IVCT (msec) 42,66±4,31
(36-48)

40,9±2,88
(36-46)

39,27±10,94
(25-65)

n.s. n.s. n.s.

JK IVRT (msec) 51,38±7,22
(42-62)

42,41±5,31
(34-50)

40,27±9,6
(25-55)

0,001 0,003 n.s.

JK Tei 
(X-ET)/ET

0,36±0,07
(0,25-0,52)

0,28±0,04
(0,22-0,38)

0,26±0,05
(0,2-0,4)

0,009 0,001 n.s.

3. táblázat. A jobb kamra funkció echocardiographiás paraméterei

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

Megbeszélés:

Az MCTD-s betegek hosszú távú követése igazolta, 
hogy a kórlefolyás nem olyan kedvező, mint azt a kez-
deti leírások során feltételezték [1], és hogy a bete-
gek életkilátásait a légzőszervi eltérések és azok kar-
diális szövődményei határozzák meg [7, 9]. Az egyéb 
poliszisztémás autoimmun betegségekhez hasonlóan 
az MCTD-ben is előfordul pericardialis/pleurális fo-
lyadék, pericarditis, vezetési zavarok, valvulopathiák, 
myocarditis, de lényegesen ritkábban mint egyéb poli-
szisztémás autoimmun kórképekben [4, 5, 6, 15, 22]. 
Leung és mtsai 17 MCTD-s beteget pulsatilis Doppler 
technikával vizsgálva a bal kamra csökkent diasztolés 
telődését észlelték [22]. Alpastan és mtsai a Tei index 
meghatározásával mutatták ki a bal kamrai diaszto-
lés diszfunkciót rheumatoid arthritises betegeknél. A 
jobb kamra diasztolés funkciója a rheumatoid arthri-
tises és a kontroll személyek csoportjában nem muta-
tott szignifikáns eltérést [28]. 
Az általunk vizsgált MCTD-s betegekben (MCTD-
PAH és MCTD-kontroll) mi is kimutattuk a bal szív-
fél diasztolés funkciózavarát, a szisztolés funkció 
megtartott volt. 

A PAH-al szövődött MCTD-s betegekben a jobb 
szívfél diasztolés funkciójának károsodása szintén 
jelentős volt, a tüdőérintettséggel nem bíró, kontroll 
MCTD-s betegek csoportjában azonban nem érte el a 
szignifikáns mértéket. 
A globalis kamrafunkciót mutató Tei index mindkét 
MCTD-s betegcsoportban a bal kamra funkciókáro-
sodását mutatta, de az MCTD-PAH-os csoportban a 
károsodás mértéke a kontroll MCTD-s betegekhez 
képest is jelentős volt. 
A jobb kamrai Tei index az MCTD-PAH-os csoport 
globális jobb kamra funkció csökkenését jelezte, a tü-
dőérintettséggel nem bíró MCTD-s betegek esetében 
globális jobb kamra funkciót megtartottnak találtuk.
A nagydózisú cyclophosphamid kezelés cardiotoxicus 
hatása ismert, de ez is korai és átmeneti hatás [29]. Az 
általunk alkalmazott dózisban (15 mg/ttkg/hó) azon-
ban ilyen jellegű mellékhatás nem ismeretes, és pulsus 
steroid, illetve sulphasalazin kezelés esetén sem kell 
ezzel számolni [30]. Így az MCTD-PAH-os betegcso-
portnál kimutatott mindkét szívfelet érintő diasztolés 
diszfunkció, és a kontroll MCTD-s betegeknél ész-
lelt szignifikáns bal kamrai, és a jobb szívfelet érintő 
enyhe (a szignifikáns mértéket el nem érő) diasztolés 
funkciózavar az alapbetegség következményének te-
kinthető. 
Az észlelt globális bal és jobb kamrai funkciózavar 
azt jelzi, hogy a krónikus gyulladásos folyamat vala-
mennyi szervet, így a myocardiumot is érinti, annak 

rövidítések:
JK = jobb kamra
T anulus = tricuspidalis 
anulus
TDI = tissue Doppler ima-
ging (szöveti Doppler)
Ee = koradiasztolés sebes-
ség
Aa = késődiasztolés sebes-
ség
DT = decelerációs idő
ET  = ejekciós idő
IVCT = izovolumetriás 
kontrakciós idő 
IVRT = izovolumetriás 
relaxációs idő
X = IVCT + IVRT + ET
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ellenére, hogy a betegek klinikailag panaszmentesek. 
A PAH-al szövődött MCTD-s betegekben a korábban 
tartósan fennálló jobb kamrai nyomásfokozódás kö-
vetkezményeit jelzi a jobb kamrai funkciózavar. 
A szöveti Doppler technika alkalmas arra, hogy a még 
tünetmentes állapotban lévő, de a myocardium káro-
sodás jeleit már mutató betegeket kiszűrje. Az időben 
kezdett terápiával a myocardium funkcióját javítani 
lehet. 
A mindkét szívfelet érintő károsodás hátterében 
komplex folyamatok tételezhetők fel, melyek között 
az MCTD-re jellemző obliteratív vasculopathia je-
lentős szerepet játszhat. Ezen folyamat a pulmona-
lis artériás hypertensióban elhunyt MCTD-s betegek 
autopsiás mintáinak, illetve a pulmonalis hypertoniás 
krízisen átesett, és sikeresen kezelt betegek biopszi-
ás mintáinak szövettani feldolgozásakor vált ismertté. 
Germain és mtsai [13], Suzuki és mtsai [10] az autop-
siás mintákban a tüdő kisartériákban koncentrikus 
fibroelasztikus intima proliferációt és plexiform lézi-
ót találtak, az excentrikus intima proliferáció mellett 
szervült thrombusok jelenlétével. Az észlelt vasculo-
pathia érintette a myocardiumot és a vese ereit is. Mi-
kami és mtsai [14] MCTD-s betegekben, a pulmonalis 
hypertensio fennállásától függetlenül kimutatták az 
intima megvastagodását. Sullivan és mtsai [8] MCTD-
ben meghalt betegeik kórboncolása során szintén ész-
lelték a pulmonalis erek obliteratív vasculopathiáját, 
akiknél korábban a pulmonalis hypertensio klinikai 
tünetei is fennálltak. Proliferatív vascularis elváltozást 
találták a vesék, a mellékvesék, a lép és a szív koszo-
rúserein egyaránt. 
Az érobliteráció a szervezet egészét, valamennyi szerv 
ereit, így a tüdő, a vese a szív koszorúsereit egyaránt 
érinti, de a klinikai kép és a prognózis tekintetében 
elsősorban a tüdő ereiben végbemenő változások a 
meghatározóak. A pulmonalis artériák vasculopat-
hiája végül pulmonalis hypertensio és a különböző 
kardiális szövődmények kialakulásához vezet. Az 
MCTD-vel kapcsolatos halálesetek döntő többségé-
nek hátterében a pulmonalis hypertensio és annak 
kardiopulmonalis következményei állnak [7-14]. Az 
észlelt eltérések azonban reversibilisek, az érobliterá-
ció folyamata időben alkalmazott kezeléssel visszafor-
dítható, de a tartósan fennálló vasculopathia a későb-
biek során is kimutatható maradandó elváltozásokat 
okozhat.

Konklúzió: 

Vizsgálataink alapján úgy gondoljuk, hogy a PAH-on 
átesett MCTD-s betegek jelentős jobb és bal kamrai 
diasztolés funkció károsodást szenvednek, mely a ké-
sőbbi inaktív szakban is megmarad, és a tünetmentes 
betegekben szöveti Doppler technikával kimutatha-
tó. Azon MCTD-s betegeknél, akik esetében tüdő-
érintettség nem alakult ki, ugyancsak szignifikáns bal 
kamrai diasztolés diszfunkció észlelhető, ami az alap-
betegség következménye. Mindezen megfigyelések 

alapján az MCTD-s betegek rendszeres kardiológiai, 
echocardiographiás ellenőrzése feltétlenül indokolt, 
különös tekintettel azon betegekre, akik esetében a 
kórlefolyás során pulmonalis artériás hypertensio ki-
alakulását észleljük. 
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„Amit érdemes csinálni,
azt érdemes jól csinálni.”

    Lord Chesterfield




