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Streszczenie

Wstep: Zmiany chorobowe w przebiegu uktadowych choréb tkan-
ki tacznej dotycza wielu narzadéw. W uktadzie oddechowym pro-
wadza do nadcisnienia ptucnego, objawiajacego sie obnizeniem
tolerancji wysitku, suchym kaszlem i dusznoscia.

Cel pracy: Préba oceny zmian wybranych parametréw czynnoscio-
wych uktadu oddechowego w przebiegu twardziny uktadowe;j.
Materiat i metody: Do badania zakwalifikowano 39 pacjentéw
spetniajacych kryteria rozpoznania twardziny uktadowej. Czas
obserwacji wynosit 2-44 miesiecy. W tym czasie przynajmniej
dwukrotnie przeprowadzano u chorych badania czynnosciowe
uktadu oddechowego. Do analizy wybrano tylko niektére parame-
try czynnosciowe, takie jak: catkowita pojemnos¢ ptuc — TLC, nate-
zona pojemnosc zyciowa — FVC, natezona pojemnos¢ wydechowa
pierwszosekundowa — FEV,, i zdolnos¢ dyfuzyjna ptuc dla tlenku
wegla mierzona metoda pojedynczego oddechu — DLCOc — skory-
gowana do aktualnej wartosci hemoglobiny.

Wyniki: Najwieksze zmiany sposréd wszystkich ocenianych para-
metréw zarejestrowano w zakresie DLCOc. Byt to parametr, ktory
istotnie statystycznie zmieniat sie w trakcie obserwacji. Juz na
poczatku obserwacji u wiekszosci badanych DLCO byta obnizona
ponizej dolnej granicy normy, co $wiadczyto o stopniu zaawanso-
wania choroby.

Whioski: Powtarzana ocena DLCO umozliwia okreslenie zaawan-
sowania i postepu choroby. Inne oceniane parametry majg mniej-
sze znaczenie praktyczne.

Summary

Background: Connective tissue disease effect many organs. In the
respiratory system they may cause numerous symptoms as: dry
cough, dyspnea and fatigue.

Aim of the study: The purpose of this study was to evaluate
changes in pulmonary functional tests in course of the systemic
sclerosis.

Material and methods: Study was conducted in the group of 39
patients with systemic sclerosis. Patients were observed in the
period from 2 to 44 months. In this time pulmonary functional
tests and lung diffusion capacity were measured at least twice.
The following indicies were evaluated: DLCOc, FVC, FEV, and TLC.
Results: The most significant changes in the course of systemic
sclerosis were observed in DLCOc. In most of studied patients this
parameter was already depressed at the beginning of the study
and significantly changed during the observation.

Conclusions: Repetitive measurements of DLCOc allows to evalu-
ate the advance and progress of systemic sclerosis. The other
evaluated parameters are less relevant clinically.
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Wstep

Zmiany chorobowe w przebiegu uktadowych choréb
tkanki tgcznej dotycza wielu narzadéw. Ze strony uktadu
oddechowego obejmuja m.in. suchy kaszel, dusznos¢
i gorsza tolerancje wysitku. Zazwyczaj zdjecie przeglado-
we klatki piersiowej nie wykazuje zmian, gdyz moga by¢
one zlokalizowane w naczyniach ptucnych. W przebiegu
twardziny uktadowej nasilenie zmian w skérze nie kore-
luje ze zmianami wystepujacymi w uktadzie oddecho-
wym. Niekiedy zmiany w ptucach sa wykrywane przed
postawieniem diagnozy uktadowej choroby tkanki tacz-
nej. Zazwyczaj tomografia komputerowa wysokiej roz-
dzielczosci pozwala oceni¢ stan morfologiczny tkanki
ptucnej [1-3]. Do oceny funkcji uktadu oddechowego nie-
zbedne s3 testy czynnosciowe, takie jak spirometria, ple-
tyzmografia i ocena zdolnosci dyfuzyjnej ptuc (DLCO).
Spirometria pozwala rozpoznawac obturacje, pletyzmo-
grafia restrykcje, a DLCO posrednio ocenia stan bariery
pecherzykowo-wtosniczkowej. Obnizenie DLCO stwier-
dzane jest w chorobach przebiegajacych z ogranicze-
niem czynnej powierzchni wymiany gazowej oraz uszko-
dzeniem naczyn wtosowatych ptuc [4].

Celem pracy byta préba oceny zmian w czasie wybra-
nych parametréow czynnosciowych uktadu oddechowego
u chorych na twardzine uktadowa. Oceniano stopien
uposledzenia dyfuzji w stosunku do wartosci naleznych
oraz dynamike zmian wybranych parametréw w ciagu
jednego roku.

Materiat i metody

Do badania zakwalifikowano 39 pacjentéw spetniaja-
cych kryteria rozpoznania twardziny uktadowej wg ACR
71980 r. Byty to osoby w wieku 26-80 lat (38 kobiet i 1 mez-
czyzna), chorujace na twardzine uktadowa od 2 do 30 lat
(Srednio 7,42 +9,6 roku). Czas obserwacji chorych miescit
sie w zakresie 2—44 miesiecy. W tym okresie przynajmniej
dwukrotnie przeprowadzono badania czynnosciowe ukta-
du oddechowego. Do badania wykorzystano pletyzmograf
z przystawka spirometryczng i mozliwoscig pomiaru DLCO
metoda pojedynczego oddechu (Master Screen Body firmy

Jaeger). Badania czynnosciowe uktadu oddechowego
wykonywano zgodnie z zaleceniami ATS/ERS z 2005 r. [5].
Analizowano tylko niektére parametry czynnosciowe, takie
jak: catkowita pojemnosc ptuc (total lung capacity — TLC),
natezona pojemnosc zyciowa (forced vital capacity — FVC),
natezona pojemnos¢ wydechowa pierwszosekundowa
(forced expiratory volume in one second — FEV,) oraz zdol-
nos¢ dyfuzyjna ptuc dla tlenku wegla, mierzona metoda
pojedynczego oddechu — DLCOsb (diffusing lung capacity
for carbon monoxide single breath) i DLCOc (corrected) —
skorygowana do aktualnej wartosci hemoglobiny. Skory-
gowane wartosci DLCOc wyliczano, korzystajac z réznych
wzoréw dla mezczyzn i kobiet [4, 6, 7]:
» DLCO skorygowana dla mezczyzn = zmierzona DLCOsb
x (10,22 + Hb)/(1,7 Hb) ml CO/min x mm Hg [4];
* DLCO skorygowana dla kobiet = zmierzona DLCOsb
x (9,38 + Hb)/(1,7 Hb) ml CO/min x mm Hg [4].

Wskaznik rocznych zmian poszczegélnych parame-
trow (tab. I) liczono wg wzoru:

[warto$¢ parametru na koncu obserwacji — wartosé
parametru na poczatku obserwacji]/[liczba miesiecy
obserwacji] x 12 miesiecy.

Z uwagi na réznorodnos¢ grupy i rézny czas obserwa-
¢ji znamiennos¢ statystyczna réznic ocenianych parame-
trow byta liczona nieparametrycznym testem znakow.

Wyniki

1. Wartosci FEV1 nie zmienity sie istotnie statystycznie
w trakcie catej obserwacji (ryc. 1).

2. Mediany z obu pomiaréw FVC pozostawaty w grani-
cach wartosci prawidtowych, chociaz obnizenie tego
wskaznika byto znamienne statystycznie (ryc. 2).

3. Catkowita pojemnos¢ ptuc ulegta niewielkiej zmianie,
znamiennej statystycznie (ryc. 3).

4. Najwieksze zmiany sposréd wszystkich ocenianych
parametrow zarejestrowano w zakresie DLCOc. Jest to
parametr, ktéry istotnie statystycznie zmieniat sie
w trakcie obserwacji. Juz na jej poczatku u wiekszosci
badanych DLCO byta obnizona ponizej dolnej granicy
normy (ryc. 4).

Tabela I. Roczne spadki wybranych parametréw w badanej grupie
Table I. The annual decline of selected parameters in the study group

Badane parametry N Mediana 25. percentyl 75. percentyl Min. Maks.
DLCOc 39 -4,43077 -11,4000 -1,30435 -64,800 2,2800
FEV, 39 -1,57895 —-6,0444 1,33333 -111,000 20,7818
FVC 39 —4,33043 -7,8800 0,15652 -127,200 19,8000
TLC 39 -2,19130 —7,2000 2,55000 -42,600 193,8000

Reumatologia 2010; 48/6



Piotr Siergiejko, Grzegorz Siergiejko, Justyna Fryc, Zenon Siergiejko, Maciej Kaczmarski,

404 Stanistaw Sierakowski, Ewa Gindzienska-Sieskiewicz
zmiana FEV; w przebiegu twardziny uktadowej zmiana FVC w przebiegu twardziny uktadowej
]-40 T T T T 150 T T T T
130 140
120 130
120
110
— — 110
£ 100 g
x = 100
- o
g% Z 90
80 30
70 70
60 60
1 1 1 1 50 1 1 1 1
>0 poczatek koniec poczatek koniec
obserwacji  obserwacji obserwacji  obserwagji
o mediana o mediana **p < 0,006
C 25-75% [C25-75%
T min—maks. T min—maks.
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Ryc. 3. Poréwnanie wartosci TLC na poczatku
i na koAcu obserwacji.

Fig. 3. Comparison of TLC value at the beginning
and the end of observation.
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Ryc. 4. Pordwnanie wartosci DLCOc na poczatku
i na kofcu obserwacji.

Fig. 4. Comparison of DLCOc at the beginning
and the end of observation.
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Dyskusja

Twardzina uktadowa nalezy do choréb o przebiegu
progresywnym. Wraz z uptywem czasu pogarsza sie
wydolnos¢ fizyczna pacjentéw. Dobrym miernikiem
aktywnosci choroby w uktadzie oddechowym wydaje sie
DLCOc. W miare postepu twardziny uktadowe]j dochodzi
do pogrubienia bariery pecherzykowo-wtosniczkowej.
Wartos¢ DLCO zalezy od odlegtosci miedzy Swiattem
naczynia wtosowatego a wnetrzem pecherzyka ptucne-
go, od powierzchni wymiany gazowej, szybkosci przepty-
wu krwi, stezenia hemoglobiny we krwi [4]. JeZeli war-
tos¢ DLCOc obniza sie ponizej 40% wartosci naleznej, to
prognoza przezycia pacjentdw znacznie sie pogarsza.
Zazwyczaj mniej niz 10% chorych przezywa kolejne 5 lat
[3, 8, 9]. Niektdérzy autorzy podajg nieco inne wartosci
tego progu — 30-45% wartosci naleznej [10]. Obnizenie
wartosci DLCOc < 45% wartosci naleznej zazwyczaj wig-
ze sie z rozwojem nadcisnienia ptucnego [10]. Roczne
obnizenie wartosci DLCO > 20% jest réwniez waznym
wskaznikiem prognostycznym dalszego przezycia cho-
rych [11]. Wedtug danych literaturowych wiekszos¢
pacjentéw badanych ostatniraz przed trzema laty z wyli-
czonym rocznym wskaznikiem obnizenia DLCOc > 20%
juz nie zyje. Potwierdza to wartos¢ predykcyjna tego
wskaznika.

Inne parametry czynnosciowe oceniane pojedynczo
maja znacznie mniejsze znaczenie prognostyczne [11, 12].
Istnieja doniesienia, ze obnizenie TLC < 78% wartosci
naleznej lub FVC < 83% wartosci naleznej takze swiadczy
0 pogarszaniu rokowania [12]. Inni autorzy analizowali
wptyw wielu innych czynnikéw na rokowanie u chorych
na twardzine uktadowa. Analiza wieloczynnikowa wska-
zuje, ze na dalsze przezycie tych chorych wptyw maja:
wiek, wartosci FEV,, FVC, DLCO, cisnienia parcjalnego tle-
nu w krwi tetniczej (Pa0,), saturacji tlenu (Sa0,), a takze
wartos¢ wskaznika wtdknienia (HRCT) [10, 13, 14].

Whnioski

1. Powtarzana ocena DLCO pozwala oceni¢ zaawanso-
wanie i postep choroby.

2. Inne oceniane parametry maja mniejsze znaczenie
praktyczne.
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