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Ιατρική Σχολή Πανεπιστημίου Αθηνών

Η Συστηματική Σκληροδερμία 
(ΣΣκ) είναι μια χρόνια νόσος 
αγνώστου αιτιολογίας, η οποία 

χαρακτηρίζεται από προσβολή των μικρών 
αιμοφόρων αγγείων καθώς επίσης υπερβο-
λική σύνθεση και άθροιση εξωκυττάριων 
πρωτεϊνών (κολλαγόνου, γλυκοζαμινογλυ-
κανών και φιμπρονεκτίνης), που έχουν σαν 
αποτέλεσμα την ίνωση και την απόφραξη 
του αυλού των αγγείων και την ισχαιμία 
των ιστών.1 Η προσβολή του μυοκαρδίου 
αποτελεί σημαντική αιτία αυξημένης θνη-
τότητας και θνησιμότητας στη ΣΣκ.2,3 Ενώ 
το ποσοστό θανάτων εξαιτίας της νεφρι-
κής κρίσης και της προσβολής των πνευμό-
νων έχει μεταβληθεί σημαντικά, οι θάνατοι 
που οφείλονται στην προσβολή της καρ-
διάς έχουν παραμείνει αμετάβλητοι τις τε-
λευταίες 3 δεκαετίες, περίπου στο 15% των 
συνολικών θανάτων στη ΣΣκ.2 Η προσβολή 
του μυοκαρδίου μπορεί να είναι είτε πρω-
τοπαθής λόγω της μυοκαρδιακής ίνωσης εί-
τε δευτεροπαθής λόγω της προσβολής των 
πνευμόνων (ίνωση, πνευμονική υπέρταση) 
και των νεφρών.4-7 Τα δεδομένα σχετικά 
με την υπολογιζόμενη θνησιμότητα στις πε-
ρισσότερες μελέτες βασίζονται σε πρωτο-
παθείς αιτίες θανάτου (ίνωση) και όχι σε 
δευτερογενείς αιτίες. Στην παρούσα ανα-
σκόπηση θα επικεντρώσουμε το ενδιαφέ-
ρον μας στην πρωτοπαθή προσβολή της 
καρδιάς, δίδοντας ιδιαίτερη έμφαση στις 
νεότερες διαγνωστικές τεχνικές ανίχνευ-
σης της μυοκαρδιακής ίνωσης.

Συχνότητα Εμφάνισης Καρδιακής 
Δυσλειτουργίας στη Σσκ - Θνητότητα και 
Θνησιμότητα

Η επιδημιολογία της προσβολής της καρ-
διάς στη ΣΣκ αποτέλεσε αντικείμενο εν-
διαφέροντος σε πολλές πρόσφατες με-
λέτες.1,8-10 Πιο εκτενώς περιγράφηκε η 
συχνότητα εμφάνισης συστολικής δυ-
σλειτουργίας της αριστερής κοιλίας και 
οι σχετιζόμενοι παράγοντες κινδύνου. 
Ασθενείς με διάχυτη ΣΣκ εμφανίζονται 
πιο συχνά με άμεση προσβολή της καρ-
διάς.11 Στη δική μας πρόσφατη μελέτη 
με τη χρήση Μαγνητικής Τομογραφίας 
(MRI) Καρδιάς σε ένα μεικτό πληθυσμό 
ασθενών με ΣΣκ, η ανάλυση για τον υπό-
τυπο του σκληροδέρματος δεν έδειξε δι-
αφορές στο βαθμό της ίνωσης μεταξύ δι-
άχυτου και περιορισμένου σκληροδέρ-
ματος.12 Σε αυτή τη μελέτη,12 σε αντίθεση 
με την προηγηθείσα αναφερόμενη συχνό-
τητα εμφάνισης προσβολής του μυοκαρ-
δίου στη ΣΣκ (~20%), ένα ποσοστό περί 
το 60% είχαν ευρήματα καθυστερημένης 
ενίσχυσης της έντασης του σήματος στην 
MRI καρδιάς, ενδεικτικά της παρουσί-
ας ίνωσης. Θεωρείται πιθανό ότι τα δια-
φορετικά αυτά ευρήματα οφείλονται στις 
μεθοδολογικές διαφορές μεταξύ των με-
λετών και στην ετερογένεια των πληθυ-
σμών που μετείχαν στην ανάλυση.

Σε μια μελέτη, μόνο 2 μεταβλητές 
προέβλεπαν ανεξάρτητα τη θνητότητα, ο 
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αριστερός άξονας και η μεγάλη περικαρδιακή συλ-
λογή.13 Κλινική συμπτωματολογία προσβολής της 
καρδιάς εκ της νόσου παρατηρήθηκε στο 15% 953 
ασθενών με διάχυτη νόσο: σε 10 έτη παρακολούθη-
σης, η προσβολή της καρδιάς αιτιολογούσε το 20% 
των θανάτων από τη νόσο, με το μεγαλύτερο ποσο-
στό να εμφανίζεται εντός των 5 πρώτων ετών.8 Πιο 
πρόσφατα, η επιβίωση υπολογίσθηκε σε 3 μεγάλες 
σειρές ασθενών με ΣΣκ. Σε μια μελέτη 1012 Ιταλών 
ασθενών με ΣΣκ, το 35% είχε συμπτώματα προσβο-
λής καρδιάς ή αρρυθμία, ενώ οι οφειλόμενοι θάνα-
τοι σε καρδιοπνευμονικά αίτια υπολογίσθηκαν στο 
70% της θνητότητας με την προσβολή της καρδιάς 
να εξηγεί το 36% των θανάτων.10 Σε 309 Γαλλο-Κα-
ναδούς ασθενείς, το 11,4% των θανάτων οφείλονταν 
στην καρδιακή συμμετοχή.14 Σε μια διεθνή μετα-ανά-
λυση 11.526 ασθενών2 υπολογίσθηκε η προσβολή της 
καρδιάς στο 10% των ασθενών κατά μέσο όρο σε 
οποιαδήποτε χρονική στιγμή της φυσικής πορείας 
της νόσου (8-28% αναλόγως της σειράς ασθενών). 
Οι συχνότητες θνητότητας (Standardized mortality 
ratios) ποικίλουν μεταξύ των πληθυσμών (1,5-7,2). 
Σε πολυπαραγοντικές αναλύσεις προσαρμοσμένες 
για την ηλικία και το φύλο, η νεφρική (hazard ratio 
[HR] = 1,9; 95% confidence interval [CI]: 1,4-2,5), 
καρδιακή (HR = 2,8; 95% CI: 2,1-3,8), και πνευμονι-
κή (HR = 1,6; 95% CI: 1,3-2,2) προσβολή καθώς και 
η παρουσία αντισώματος έναντι τοποϊσομεράσης Ι 
(HR = 1,3; 95% CI: 1,0-1,6), ήταν σημαντικοί παρά-
γοντες αύξησης της θνητότητας. Η προσβολή των νε-
φρών, της καρδιάς και των πνευμόνων συνήθως εμ-
φανίζονται ταυτόχρονα (p<0,001). Για ασθενείς που 
δεν έχουν δυσμενείς προγνωστικούς παράγοντες για 
3 έτη μετά την ένταξή τους στην ανάλυση, ο κίνδυνος 
θανάτου δεν διέφερε σημαντικά από εκείνον του γε-
νικού πληθυσμού. Παρά την ύπαρξη διαφορών με-
ταξύ των μελετών, το κοινό συμπέρασμα είναι ότι η 
θνητότητα και η θνησιμότητα ασθενών με ΣΣκ εξαρ-
τάται κυρίως από την έκταση και τη σοβαρότητα της 
προσβολής των εσωτερικών οργάνων και ιδιαίτερα 
των νεφρών, των πνευμόνων και της καρδιάς.

Μυοκαρδιακή Ίνωση

Ιστολογική εικόνα

Η παρουσία ίνωσης του μυοκαρδίου αναγνωρίστηκε 
για πρώτη φορά πριν από 2 αιώνες, οπότε και ανα-
φέρεται σε μελέτες αυτοψίας η παρουσία ινώδους 
ιστού στο μυοκάρδιο ασθενών με σκληροδερμία. 
Υπολογίζεται παρουσία ίνωσης στο μυοκάρδιο πε-

ρισσότερων του 50% των ασθενών με ΣΣκ σε νεκρο-
τομικές μελέτες.11,15,16

Μέχρι το 1969 η πλειονότητα των μελετών αυτο-
ψίας βασίστηκε σε μικρές σειρές και όχι καλά χαρα-
κτηρισμένους πληθυσμούς ασθενών και για το λόγο 
αυτό η συχνότητα εμφάνισης ίνωσης στο μυοκάρδιο 
εμφανίζεται μικρότερη.15,16 Με τις νεότερες όμως 
απεικονιστικές τεχνικές, όπως η MRI καρδιάς με σή-
μα καθυστερημένης ενίσχυσης, ένα ποσοστό μεγα-
λύτερο του 60% των ασθενών με ΣΣκ είχε ευρήμα-
τα μυοκαρδιακής ίνωσης άλλοτε άλλου βαθμού τόσο 
στον περιορισμένο όσο και στο διάχυτο υπότυπο της 
νόσου.12

Η πρώτη μελέτη αυτοψίας ενός μεγάλου αριθ-
μού καλά χαρακτηρισμένων ασθενών με σκληρόδερ-
μα έγινε το 1969 από τους D’Angelo καις συν16 Στη 
μελέτη αυτή ανευρέθη μυοκαρδιακή ίνωση στο 81% 
των ασθενών συγκριτικά με το 55% των υγιών μαρ-
τύρων. Βλάβη του περικαρδίου βρέθηκε συχνότερα 
στους ασθενείς με σκληροδερμία, ενώ δεν υπήρχαν 
διαφορές στη συχνότητα εμφάνισης βαλβιδοπαθει-
ών. Πιο πρόσφατα στη μελέτη των Murata και συν17 
έγινε βιοψία μυοκαρδίου σε 6 ασθενείς που απεβίω-
σαν κατά τη διάρκεια της παρακολούθησης. Τα ευ-
ρήματα, αν και ο αριθμός των ασθενών που επιλέ-
χθησαν για βιοψία μυοκαρδίου, ήταν συγκρίσιμα με 
εκείνα της μελέτης των D’Angelo και συν,16 χαρα-
κτηρίζονταν κυρίως από υπερτροφία της αριστερής 
κοιλίας και μυοκαρδιακή και ενδομυοκαρδιακή στι-
κτή ίνωση στους θηλοειδείς μύες, στον κολποκοιλια-
κό κόμβο και στην περιοχή του αριστερού δεματίου.

Στη μελέτη των Bulkley και συν,15 μετά από αυ-
τοψία 52 ασθενών, η προσβολή του μυοκαρδίου μορ-
φολογικά χαρακτηρίζονταν από λεπτές ζώνες νέ-
κρωσης και αντικατάστασης από ινώδη συνδετικό 
ιστό και αποδόθηκε σε διαλείποντα σπασμό των μι-
κρών στεφανιαίων αρτηριών, που ονομάστηκε φαι-
νόμενο Raynaud του μυοκαρδίου. Στη σημαντική αυ-
τή μελέτη, ίνωση ανευρέθη στο 50% των ασθενών, 
τυχαία κατανεμημένη στο μυοκάρδιο της δεξιάς και 
της αριστερής κοιλίας και συχνά εντοπιζόμενη στο 
ενδοκάρδιο.

Παθογένεια της μυοκαρδιακής ίνωσης - Αγγειόσπασμος 
των μικρών στεφανιαίων αρτηριών - Ο ρόλος της 
αγγειοδιαστολής στη μυοκαρδιακή δυσλειτουργία

Η ακριβής παθογένεια της μυοκαρδιακής ίνωσης εί-
ναι άγνωστη.18 Θεωρείται ότι παρόμοιοι μηχανισμοί 
που ενέχονται στην εναπόθεση κολλαγόνου στο δέρ-
μα, είναι πιθανό να σχετίζονται με τη μυοκαρδιακή 
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βλάβη. Εν προκειμένω, βλάβη στο επίπεδο της μι-
κροκυκλοφορίας και επακόλουθη ενεργοποίηση του 
ενδοθηλίου αποτελούν πρώιμα και σημαντικά γεγο-
νότα, που προηγούνται όλων των παθολογικών με-
ταβολών. Τα παρεγχυματικά κύτταρα καταστρέφο-
νται από την ισχαιμία των αγγείων της μικροκυκλο-
φορίας.19 Η φλεγμονή και διεργασίες αυτοανοσίας 
που πυροδοτούνται από την καταστροφή των κυττά-
ρων, προκαλούν την ενεργοποίηση των ινοβλαστών 
και την επακόλουθη διαφοροποίηση των μυοϊνοβλα-
στών. Η παραγωγή τελικά κολλαγόνου θα οδηγήσει 
τελικά στην ίνωση του μυοκαρδίου.20

Η πρωτοπαθής προσβολή του μυοκαρδίου θεω-
ρείται πιθανά το αποτέλεσμα γενικευμένου αγγειό-
σπασμου, ο οποίος παίζει σημαντικό παθογενετικό 
ρόλο για την εξέλιξη της νόσου. Ο σπασμός των μι-
κρών στεφανιαίων αρτηριών ή αρτηριολίων επηρε-
άζει αρχικά την αιμάτωση και τη λειτουργικότητα 
αναστρέψιμα. Αυτό θα οδηγήσει περαιτέρω σε μη 
αναστρέψιμες δομικές βλάβες των στεφανιαίων αρ-
τηριολίων. Πρώιμη θεραπεία με αγγειοδιασταλτικά, 
όπως οι αποκλειστές διαύλων ασβεστίου και οι ανα-
στολείς του μετατρεπτικού ενζύμου της αγγειοτεν-
σίνης, είναι αποτελεσματική στην αιμάτωση και στη 
λειτουργικότητα του μυοκαρδίου, γεγονός που δύνα-
ται να εμποδίσει την εξέλιξη της νόσου.

Η επηρεασμένη μικροκυκλοφορία είναι χαρα-
κτηριστικό εύρημα στη ΣΣκ. Η στεφανιαία εφεδρεία 
μετά αγγειοδιαστολή σε καθετηριασμό, μελετήθηκε 
σε ασθενείς με διάχυτη ΣΣκ:21 στην ηρεμία η μέση 
στεφανιαία ροή δεν διέφερε σημαντικά συγκριτικά 
με τους μάρτυρες εν αντιθέσει με τη σημαντική της 
μείωση μετά μέγιστη αγγειοδιαστολή που επιτεύ-
χθη με ενδοφλέβια χορήγηση διπυριδαμόλης. Όλοι 
οι ασθενείς είχαν ευρήματα μυοκαρδιακής προσβο-
λής σε μη επεμβατικές διαγνωστικές μεθόδους, ενώ 
οι στεφανιογραφικοί τους έλεγχοι ήταν φυσιολογι-
κοί. Η ενδομυοκαρδιακή βιοψία ανέδειξε ινωτικό 
ιστό και τυπική αγγειακή βλάβη για τη ΣΣκ με συ-
γκεντρική υπερτροφία του έσω χιτώνα. Έτσι παρά 
τις φυσιολογικές στεφανιαίες αρτηρίες, οι δομικές 
ανωμαλίες των αγγείων της μικροκυκλοφορίας εξη-
γούν επαρκώς την ελαττωμένη στεφανιαία εφεδρεία. 
Πρόσφατες μελέτες διαθωρακικής υπερηχογραφίας 
καρδιάς με τη χρήση σκιαγραφικού αντίθεσης προ 
και μετά την έγχυση αδενοσίνης, επιβεβαίωσαν αυ-
τά τα αποτελέσματα: 52% από τους 27 ασθενείς με 
ΣΣκ22 και 55% από τους 44 ασθενείς με ΣΣκ, 23 χω-
ρίς κλινικά ευρήματα προσβολής της καρδιάς, είχαν 
επηρεασμένη στεφανιαία εφεδρεία. Επιπροσθέτως, 
ο σπασμός των αγγείων της μικροκυκλοφορίας παί-

ζει σημαντικό ρόλο στην πρώιμη εμφάνιση μυοκαρ-
διακής δυσλειτουργίας στη ΣΣκ. Το σπινθηρογρά-
φημα με θάλιο-201 επιτρέπει την εκτίμηση της μυ-
οκαρδιακής αιμάτωσης και αναδεικνύει ευρήματα 
αναστρέψιμης ισχαιμίας. Έτερες μελέτες ανέδειξαν 
την αγγεισύσπαση της μικροκυκλοφορίας κατόπιν 
δοκιμασιών ψύχους,24,25 ενώ σε άλλες μελέτες επιβε-
βαιώθηκε η ευεργετική δράση των αγγειοδιασταλτι-
κών στην αιμάτωση του μυοκαρδίου. Μετά από εν-
δοφλέβια χορήγηση διπυριδαμόλης26 καθώς επίσης 
μετά από θεραπεία με νιφεδιπίνη,27 νικαρδιπίνη28 ή 
καπτοπρίλη,29 βελτιώθηκε η μυοκαρδιακή αιμάτωση, 
αποτελέσματα που επιβεβαιώθηκαν μετά από διε-
νέργεια σπινθηρογραφήματος με θάλιο-201. Σε όλες 
αυτές τις μελέτες μερικά ελλείμματα αιμάτωσης του 
μυοκαρδίου ήταν αναστρέψιμα, ενώ άλλα παρέμει-
ναν σταθερά, ευρήματα που βασίζονται στην υπόθε-
ση της συνύπαρξης ισχαιμικών βλαβών αναστρέψι-
μων μετά από επαναιμάτωση και μη αναστρέψιμων, 
όπως η οργανική αγγειακή νόσος ή η μυοκαρδιακή 
ίνωση.

Με τη χρήση σπινθηρογραφήματος κοπώσεως 
με θάλιο-201, ελαττωμένη αιμάτωση του μυοκαρδί-
ου ανευρέθη στο 82% των ασθενών με ΣΣκ.30 Η συ-
χνότητα εμφάνισης αναστρέψιμων και μη ελλειμμά-
των και αναστρέψιμης επανακατανομής, ήταν ση-
μαντικά μεγαλύτερη σε συμπτωματικούς ασθενείς. 
Η ευεργετική δράση της νιφεδιπίνης στην αιμάτωση 
και στο μεταβολισμό του μυοκαρδίου αναδείχτηκε 
με την εφαρμογή τομογραφίας εκπομπής ποζιτρονί-
ων.31 Η λήψη νιφεδιπίνης (20 mg, 3 φορές ημερησί-
ως για μια εβδομάδα) προκαλεί σημαντική αύξηση 
της 38Κ πρόσληψης, σημαντική ελάττωση στην πρό-
σληψη της 18FDG και σημαντική αύξηση του λό-
γου 38K/18FDG, ενδεικτική της βελτίωσης της μυο-
καρδιακής αιμάτωσης και του μεταβολισμού. Η λή-
ψη νικαρδιπίνης βελτιώνει τάχιστα το ολικό κλάσμα 
εξώθησης της αριστερής κοιλίας και τις τμηματικές 
διαταραχές της τοιχωματικής κινητικότητας.26 Βελ-
τίωση στο κλάσμα εξώθησης της αριστερής και της 
δεξιάς κοιλίας μετά από τους τόματος αγωγή με νι-
καρδιπίνη (40 mg) και συσχέτιση μεταξύ της βελτί-
ωσης της συσταλτικότητας της αριστερής κοιλίας με 
εκείνη της δεξιάς κοιλίας έχουν επίσης επιβεβαιω-
θεί. Τα ευρήματα αυτά αναδεικνύουν περαιτέρω το 
ρόλο του αναστρέψιμου αγγειόσπασμου της μικρο-
κυκλοφορίας στην τμηματική και ολική μυοκαρδια-
κή δυσλειτουργία. Η ιστική υπερηχογραφία είναι μια 
σύγχρονη υπερηχογραφική μέθοδος που επιτρέπει 
την απευθείας μέτρηση των μυοκαρδιακών ταχυτή-
των και της παραμόρφωσης. Σε μια πρόσφατη μελέ-
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τη ασθενών με ΣΣκ, φυσιολογική πίεση πνευμονικής 
και φυσιολογικό κλάσμα εξώθησης αριστερής κοιλί-
ας στη ραδιοϊσοτοπική κοιλιογραφία, αναδείχθηκαν 
χαμηλότερες τιμές του ρυθμού διαστολικής και συ-
στολικής παραμόρφωσης του μυοκαρδίου, συγκρι-
τικά με τους υγιείς μάρτυρες.32 Σε μια μελέτη όπου 
χρησιμοποιήθηκε η ίδια ευαίσθητη μέθοδος απεδεί-
χθη ότι η χορήγηση νιφεδιπίνης (60 mg/ημερησίως 
για 14 ημέρες) αύξησε σημαντικά της τμηματική συ-
στολική και διαστολική παραμόρφωση του μυοκαρ-
δίου.33

Ο ρόλος της αναδιαμόρφωσης της μικροκυκλο-
φορίας στην παθογένεια της μυοκαρδιακής ίνωσης 
στη ΣΣκ υποστηρίζεται επίσης από νεκροτομικά ευ-
ρήματα υπερτροφίας του έσω αγγειακού χιτώνα 
των μικρών αρτηριών και απουσίας αρτηριοσλήρυν-
σης.17,34 Οι πρώιμες νεκροτομικές μελέτες ανέδειξαν 
διαφορές στην ποσότητα του καλλαγόνου που ενα-
ποτίθεται στην καρδιά, η οποία δεν μπορεί να εξη-
γηθεί από την πάχυνση του τοιχώματος των μικρών 
αρτηριών.15

Τύπος και κατανομή μυοκαρδιακής ίνωσης

Η πρώτη μελέτη αυτοψίας που έδειξε ότι η μυοκαρ-
διακή ίνωση στους ασθενείς με ΣΣκ είναι στικτή και 
γραμμοειδής και αφορά και στις δύο κοιλίες, έγινε 
από τους Fernades και συν.5 Λόγω του μικρού αριθ-
μού των ασθενών που μελετήθηκαν, οι πληροφορί-
ες που ελήφθησαν από τη μελέτη αυτή είναι περιο-
ρισμένες.35 Λεπτομερής περιγραφή του τύπου και 
της κατανομής της μυοκαρδιακής ίνωσης δόθηκε για 
πρώτη φορά στη βιβλιογραφία στην πρόσφατη MRI 
μελέτη βιωσιμότητας του μυοκαρδίου σε 36 ασθενείς 
με ΣΣκ.12 Ο κυρίαρχος τύπος ίνωσης ήταν ο γραμ-
μικός, με προσβολή κυρίως μεσο-μυοκαρδιακά της 
αριστερής κοιλίας και σε μη αγγειακές περιοχές. 
Επιπροσθέτως της γραμμικής ινωτικής προσβολής, 
μερικοί ασθενείς εμφάνιζαν σήμα καθυστερημένης 
ενίσχυσης στα ανώτερα και κατώτερα σημεία εισό-
δου της δεξιάς κοιλίας, που δεν σχετίζονταν πάντα 
με την παρουσία πνευμονικής αρτηριακής υπέρτασης 
(Εικόνα 1).

Μυοκαρδιακή ίνωση και υπότυποι της νόσου

Υποστηρίζεται ότι η προσβολή του μυοκαρδίου είναι 
πιο σημαντική στη διάχυτη ΣΣκ συγκριτικά με τον 
περιορισμένο υπότυπο της νόσου.11,17,36-38 Η υπόθε-
ση αυτή δεν υποστηρίζεται από δεδομένα μελετών 
ιστολογικού υλικού, που έδειξαν συγκρίσιμη δυσλει-

τουργία του μυοκαρδίου μεταξύ ασθενών με περι-
ορισμένη και διάχυτη ΣΣκ. Ο Fernandez και συν35 
μελετώντας ασθενείς με ΣΣκ με ενδομυοκαρδιακή 
βιοψία, αναφέρουν παρόμοιες ποσότητες διάμεσης 
ίνωσης και στους δύο υποτύπους ΣΣκ. Ο Follansbee 
και συν39 δεν βρήκαν επίσης διαφορές στο βαθμό της 
ίνωσης που ανευρέθη και στον υπότυπο του σκληρο-
δέρματος. Η σοβαρότητα των λειτουργικών διατα-
ραχών δεν φαίνεται επίσης να διαφέρει μεταξύ της 
περιορισμένης και της διάχυτης ΣΣκ. Η διαστολική 
δυσλειτουργία, που προκαλείται από τη μυοκαρδια-
κή ίνωση, αναφέρθηκε στον ίδιο βαθμό σε ασθενείς 
και των δύο τύπων ΣΣκ στην υπερηχογραφική μελέ-
τη των Maionne και συν.40 Αντίστοιχα, μελέτες που 
χρησιμοποίησαν διαγνωστικά μέσα της πυρηνικής 
ιατρικής δεν ανέφεραν διαφορές στα ελλείμματα της 
κατανομής του θαλίου-201 μεταξύ ασθενών με πε-
ριορισμένη και διάχυτη ΣΣκ. 32,41 Στη δική μας πρό-
σφατη MRI μελέτη ενός μεικτού πληθυσμού ασθε-
νών με ΣΣκ, η ανάλυση για τον υπότυπο της ΣΣκ δεν 
έδειξε διαφορές στο βαθμό της ίνωσης μεταξύ του 
διάχυτου και περιορισμένου τύπου της νόσου.12 Επι-
προσθέτως, ασθενείς με μακρά διάρκεια φαινομέ-
νου Raynaud παρουσίαζαν μεγαλύτερο αριθμό τμη-
μάτων με ενίσχυση του σήματος στην MRI καρδιάς 
μετά από χορήγηση παραμαγνητικής ουσίας γαδολι-
νίου, που αντιπροσώπευαν περιοχές μυοκαρδίου με 
ίνωση, συγκριτικά με εκείνους που είχαν φαινόμενο 
Raynaud για λιγότερο από 15 έτη.

Κλινικές Εκδηλώσεις Μυοκαρδιακής Ίνωσης

Οι συχνότερες εκδηλώσεις της προσβολής της καρ-
διάς συνοψίζονται στον πίνακα 1. Η θεωρία ότι η 
εμφάνιση μυοκαρδιακής ίνωσης γίνεται προοδευ-
τικά με την εξέλιξη της νόσου και έτσι οι επιπλοκές 
από το καρδιαγγειακό εμφανίζονται σε ασθενείς με 
μακρά διάρκεια νόσου αμφισβητείται πλέον έντονα 
Αν και η υπόθεση αυτή μπορεί να ισχύει για τη δι-
αταραχή της συστολικής λειτουργίας της αριστερής 
κοιλίας, ωστόσο άλλες κλινικές εκδηλώσεις, όπως 
αιφνίδιος θάνατος και καρδιακές αρρυθμίες, μπο-
ρεί να εμφανιστούν σε πρώιμα στάδια της νόσου. 
Μελέτες αυτοψιών ασθενών που απεβίωσαν από 
καρδιαγγειακά αίτια έδειξαν την παρουσία εκτετα-
μένης ίνωσης κατά τον πρώτο χρόνο από την έναρ-
ξη του φαινομένου Raunaud ή από την εμφάνιση 
δερματικών εκδηλώσεων.15 Στην MRI μελέτη, εκτε-
ταμένη ίνωση και αρρυθμίες ανευρέθησαν σε ασθε-
νείς με σχετικά μακρά διάρκεια δερματικής προ-
σβολής.12
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Δυσλειτουργία αριστερής κοιλίας

Συστολική δυσλειτουργία

Συμφορητική καρδιακή ανεπάρκεια σχετιζόμενη με 
την παρουσία μυοκαρδιακής ίνωσης μπορεί να εμ-
φανισθεί κατά την κλινική πορεία των ασθενών με 
ΣΣκ.42,43 Η συχνότητα εμφάνισής της ωστόσο είναι 
σχετικά μικρή. Χρησιμοποιώντας την υπερηχογρα-
φία- Doppler σε μια μεγάλη πολυκεντρική μελέτη, 
συστολική δυσλειτουργία της αριστερής κοιλίας εκτι-
μήθηκε σε ποσοστό μικρότερο του 2% των ασθενών 
της κοορτής.44 Σε πρώιμα στάδια της ΣΣκ η έγκαιρη 
διάγνωση της συστολικής δυσλειτουργίας μπορεί να 

καθυστερήσει. Όπως έδειξαν οι μετρήσεις μετά από 
διενέργεια MRI καρδιάς, παρά την εκτεταμένη μυο-
καρδιακή ίνωση, η συστολική λειτουργία της αριστε-
ρής κοιλίας είναι καλά διατηρημένη σε αυτούς τους 
ασθενείς.12 Η στεφανιαία νόσος, η αρτηριακή υπέρ-
ταση και η οξεία μυοκαρδίτιδα αποτελούν τις πιο συ-
χνές αιτίες διαταραχής της συστολικής λειτουργίας 
της αριστερής κοιλίας.32,45,46 Οξεία μυοκαρδίτιδα πε-
ριγράφηκε σε πρώιμα στάδια της νόσου σε ασθενείς 
που έχουν ταυτόχρονα περιφερική μυοσίτιδα και αυ-
ξημένα μυϊκά ένζυμα και οι οποίοι έλαβαν αγωγή 
με κορτικοστεροειδή και ανοσοκατασταλτικά.47-50 
Η MRI καρδιάς φαίνεται ότι είναι ένα χρήσιμο δια-
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Εικόνα 1. Αντιπροσωπευτικές MRI εικόνες σε έναν ασθενή με συστηματική σκληροδερμία. A: εικόνα 4-κοιλοτήτων με γραμμική ενίσχυ-
ση του σήματος μεσομυοκαρδιακά (βέλη) στα βασικά τμήματα του μεσοκοιλιακού διαφράγματος και του ελευθέρου τοιχώματος, καθώς 
επίσης εστίες πιο λεπτής ενίσχυσης στα κορυφαία τμήματα του μεσοκοιλιακού διαφράγματος. B: Εικόνα κατά το μακρό άξονα, με γραμ-
μική μεσομυοκαρδική ενίσχυση (βέλη) στα βασικά τμήματα του κατώτερου τοιχώματος της αριστερής κοιλίας. Γ: Εικόνα κατά το βραχύ 
άξονα, με έντονη στικτή ενίσχυση στα κατώτερα σημεία εισόδου της δεξιάς κοιλίας (βέλη). RV: Δεξιά κοιλία, LV: Αριστερή κοιλία.
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γνωστικό εργαλείο για τη διαφορική διάγνωση μετα-
ξύ μυοκαρδίτιδας και ινωτικής μυοκαρδιοπάθειας σε 
ασθενείς με ΣΣκ (Εικόνα 2).51 Η απουσία ενίσχυσης 
των Τ2 ακολουθιών στην MRI καρδιάς αποκλείει 
τη διάγνωση μυοκαρδίτιδας σε αυτή την ομάδα των 
ασθενών.51

Διαστολική δυσλειτουργία

Είναι το αποτέλεσμα πρωτοπαθούς προσβολής του 
μυοκαρδίου στη ΣΣκ ή δευτεροπαθής άλλων εκδη-
λώσεων, όπως η αρτηριακή υπέρταση, η πνευμονι-
κή υπέρταση, οι βαλβιδοπάθειες ή η νόσος του περι-
καρδίου.52 Αντίθετα από τη διαταραχή της συσταλ-
τικότητας, η διαστολική δυσλειτουργία είναι πολύ 
συχνή στους ασθενείς με ΣΣκ. Η συχνότητα εμφάνι-
σής της, όπως εκτιμήθηκε σε υπερηχογραφικές με-
λέτες, ποικίλει μεταξύ 27-60%. Οι μεγάλες διαφο-
ρές στην εκτιμούμενη συχνότητα εμφάνισης διαστο-
λικής δυσλειτουργίας της αριστερής κοιλίας μεταξύ 
των μελετών, οφείλονται στη μέθοδο εκτίμησης και 
στην ετερογένεια των υπό μελέτη πληθυσμών.46,53 Σε 
ασθενείς που δεν είχαν ιστορικό αρτηριακής υπερ-
τάσεως ούτε ευρήματα υπερτροφίας των τοιχωμάτων 
της αριστερής κοιλίας ή άλλους συγχυτικούς παρά-
γοντες, η διαστολική δυσλειτουργία που σχετίζονταν 
με την παρουσία μυοκαρδιακής ίνωσης ή ισχαιμία 
της μικροκυκλοφορίας εκτιμήθηκε σε ένα ποσοστό 
38% των ασθενών.40,54 Σε ασθενείς με τέτοια χαρα-

κτηριστικά, η διαστολική δυσλειτουργία σχετίζονταν 
με τη διάρκεια του φαινομένου Raynaud.55 Η απου-
σία υπερηχογραφικών ευρημάτων διαστολικής δυ-
σλειτουργίας της αριστερής κοιλίας, δεν αποκλείει 
κατ’ ανάγκη την παρουσία ίνωσης του μυοκαρδίου. 
Η κλινική σημασία της διαστολικής δυσλειτουργί-
ας σε ασθενείς με ΣΣκ, όπως αυτή εκτιμάται με μη 
επεμβατικές τεχνικές, δεν έχει μελετηθεί με λεπτο-
μέρεια. Η σοβαρού βαθμού διαστολική δυσλειτουρ-
γία από την αύξηση των μετα-τριχοειδικών πνευμο-
νικών πιέσεων ειδικά κατά την άσκηση, μπορεί να 
εκδηλωθεί με δύσπνοια, γεγονός που προκαλεί δια-
γνωστικά και θεραπευτικά προβλήματα, ιδιαιτέρως 
σε ασθενείς με πνευμονική υπέρταση. Η χρήση του 
ιστικού Doppler (TDI) είναι σαφώς πιο ευαίσθητη 
για την εκτίμηση της διαστολικής δυσλειτουργίας συ-
γκριτικά με το συμβατικό Doppler.56

Δυσλειτουργία της δεξιάς κοιλίας

Η δυσλειτουργία της δεξιάς κοιλίας στους ασθενείς 
με ΣΣκ μπορεί να είναι το αποτέλεσμα των αυξημέ-
νων πιέσεων της δεξιάς κοιλίας λόγω της πνευμο-
νικής υπέρτασης ή να εμφανίζεται ανεξάρτητα της 
πνευμονικής υπέρτασης λόγω της παρουσίας μυο-
καρδιακής ίνωσης και της παθολογίας της μικροκυ-
κλοφορίας.57-62 Ωστόσο υπάρχει μια έλλειψη δεδο-
μένων σχετικά με την προσβολή της δεξιάς κοιλί-
ας, εξαιτίας της πολύπλοκης γεωμετρίας της και της 

Πίνακας 1. Κλινικές εκδηλώσεις της προσβολής της καρδιάς στη συστηματική σκληροδερμία.

Προσβολή της 
καρδιάς

Παθοφυσιολογία Συχνότητα Κλινικές εκδηλώσεις Διαγνωστικά εργαλεία Θεραπεία

Αρρυθμίες Μηχανισμός 
επανεισόδου ή 
φλεγμονή

Αβέβαιη Αίσθημα παλμών, 
συγκοπή

ΗΚΓ, Holter ρυθμού, 
δοκιμασία κοπώσεως, 
ηλεκτροφυσιολογική 
μελέτη

Αντιαρρυθμική αγωγή σε 
αιμοδυναμική επιδείνωση 
αξιολογώντας πάντα τη 
συμπαρομαρτούσα παθολογία

Διαταραχές 
αγωγιμότητας

Τοπική ίνωση 10% Συγκοπή ΗΚΓ Μπορεί να χρειαστεί τοποθέτηση 
βηματοδότη

Νόσος 
περικαρδίου

Φλεγμονή ή 
συλλογή υγρού

10% κλινική, 
30% σε 
αυτοψία

Προκάρδιο άλγος, 
δύσπνοια

ΗΚΓ, υπερηχογράφημα ΜΣΑΦ, κορτικοστεροειδή

Συμμετοχή του 
μυοκαρδίου

Μυοκαρδίτιδα Σπάνια Συμφορητική 
καρδιακή 
ανεπάρκεια, 
αρρυθμίες

ΗΚΓ, υπερηχογράφημα, 
MRI καρδιάς

Αντιμετώπιση καρδιακής 
ανεπάρκειας, κορτικοστεροειδή/
ανοσοκατασταλτικά

Ίνωση μυοκαρδίου 30-50% Περιοριστική 
μυοκαρδιοπάθεια, 
αρρυθμίες

Αντι-ινωτική αγωγή (Bosentan), 
ανταγωνιστές της αλδοστερόνης

ΗΚΓ: Ηλεκτροκαρδιογράφημα, ΜΣΑΦ: Μη στερινοειδή αντιφλεγμονώδη φάρμακα, MRI: Μαγνητική τομογραφία
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απουσίας αντικειμενικών ευαίσθητων μεθόδων εκτί-
μησης της λειτουργίας της.

Συστολική δυσλειτουργία

Συστολική δυσλειτουργία της δεξιάς κοιλίας στη 
ΣΣκ μπορεί να συμβεί δευτεροπαθώς στην πνευμο-
νική αρτηριακή υπέρταση ή ανεξάρτητα πνευμονι-
κής υπέρτασης οφειλόμενη στην παρουσία μυοκαρ-
διακής ίνωσης.57 Ο Bewely και συν.63 περιέγραψαν 
την πρωτοπαθή αμιγή προσβολή της συσταλτικότη-
τας της δεξιάς κοιλίας. Εφαρμογή του ιστικού Dop-
pler για τη μέτρηση της μέγιστης ταχύτητας πλαγίως 

στο ύψος του τριγλωχινικού δακτυλίου και εφαρμογή 
του M-Mode για τη μέτρηση του δείκτη TAPSE της 
συσταλτικότητας της δεξιάς κοιλίας (tricuspid annu-
lar plane systolic excursion), χρησιμοποιούνται ευρέ-
ως σε αρκετές μελέτες.42,64 Στη μελέτη του Hsiao και 
συν,59 η υποκλινική προσβολή της συστολικής λει-
τουργίας της δεξιάς κοιλίας ήταν περισσότερο συχνή 
απ’ ότι αρχικά νομίζαμε, ακόμα και μετά από τη ρύθ-
μιση για συγχυτικούς παράγοντες, όπως η ηλικία, το 
φύλο, η καρδιακή συχνότητα, η ζωτική χωρητικότη-
τα (FVC) και η διαχυτική ικανότητα των πνευμόνων 
(DLCO). Η λειτουργικότητα της δεξιάς κοιλίας και η 
συσχέτισή της με κλινικά χαρακτηριστικά της νόσου 

A

B Γ

Εικόνα 2. Κινηματικές MRI εικόνες της δεξιάς κοιλίας κατά το μακρό άξονα στην τελοδιαστολή (A) και στην τελοσυστολή (B). Επιση-
μαίνεται το ακανόνιστο σχήμα του ελευθέρου τοιχώματος της δεξιάς κοιλίας (μαύρο και σκούρο γκρι βέλος), με ανευρύσματα (βέλη) 
κατά τη διαστολή και τη συστολή. Αυξημένη ενίσχυση του σήματος στο βραχύ άξονα (λευκά και ελαφρώς γκρι βέλη) του μυοκαρδίου της 
δεξιάς κοιλίας (βέλη) και του μεσοκοιλιακού διαφράγματος (βέλος) λόγω της μυοκαρδιακής ίνωσης (Γ).
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παραμένει να μελετηθεί λεπτομερώς με νεότερες 
διαγνωστικές τεχνικές όπως η MRI καρδιάς και οι 
αναλύσεις speckle-tracking-derived strain και strain-
rate (τεχνικές μελέτης της παραμόρφωσης του μυο-
καρδίου).65-67 Σε μια πρόσφατη αναφορά ενός περι-
στατικού ασθενούς με ΣΣκ η MRI καρδιάς ανέδειξε 
την παρουσία πολλαπλών ανευρυσμάτων στο ελεύ-
θερο τοίχωμα της δεξιάς κοιλίας (Εικόνα 2).51 Τα 
ανευρύσματα αυτά κατανέμονταν σε μη-αγγειακές 
περιοχές και αντιστοιχούσαν σε περιοχές υπερενί-
σχυσης του μαγνητικού σήματος, ενδεικτικές της πα-
ρουσίας μυοκαρδιακής ίνωσης. Σε αυτή την ιδιαίτε-
ρη ομάδα ασθενών, η MRI μελέτη της βιωσιμότητας 
του μυοκαρδίου μπορεί να αποδεχτεί μια χρήσιμη 
μέθοδο ανίχνευσης της ίνωσης και παρακολούθησης 
τόσο της εξέλιξής της όσο και της αποτελεσματικότη-
τας της χορηγούμενης θεραπείας.

Διαστολική δυσλειτουργία

Στην πλειονότητα των μελετών βρέθηκε να σχετίζε-
ται με την παρουσία πνευμονικής υπερτάσεως και δι-
αστολικής δυσλειτουργίας της αριστερής κοιλίας.57,58 
Με την ευρεία χρησιμοποίηση του ιστικού Doppler για 
την εκτίμηση της περιοχικής και της ολικής διαστολικής 
λειτουργίας, απεδείχθη ότι η διαστολική δυσλειτουργία 
της δεξιάς κοιλίας σε ασθενείς με ΣΣκ δεν σχετίζονταν 
με τη συστολική και διαστολική λειτουργία της αριστε-
ρής κοιλίας. Τα δεδομένα αυτά δημιουργούν αρκετά 
ερωτηματικά σχετικά με τις μεθόδους επιλογής και με-
λέτης των ασθενών σε προηγούμενες αναλύσεις.

Στην πρόσφατη μελέτη των Giunta και συν57 βρέ-
θηκε υπερηχογραφικά διαστολική δυσλειτουργία της 
δεξιάς κοιλίας στο 40% των ασθενών με διάχυτη και 
περιορισμένη ΣΣκ, ανεξάρτητη της ηλικίας, του φύ-
λου, της διάρκειας νόσου, της έκτασης της δερματι-
κής προσβολής και της παρουσίας πνευμονικής ίνω-
σης. Σε μια πολυκεντρική προοπτική μελέτη των de 
Groote και συν,44 η διαστολική δυσλειτουργία της 
δεξιάς κοιλίας ανευρέθη στο 17,7% των ασθενών. Οι 
διαφορές μεταξύ των μελετών οφείλονταν στο μέγε-
θος των υπό μελέτη πληθυσμών και στη μέθοδο εκτί-
μησης της διαστολικής δυσλειτουργίας που χρησι-
μοποιήθηκε. Η γενική εντύπωση που αποκομίζουμε 
από τις προηγούμενες μελέτες εκτίμησης της διαστο-
λικής δυσλειτουργίας στη ΣΣκ είναι ότι η χρησιμο-
ποίηση του ιστικού Doppler με τη σύγχρονη εφαρμο-
γή άλλων ευαίσθητων διαγνωστικών τεχνικών όπως 
η μελέτη της μυοκαρδιακής παραμόρφωσης, μπορεί 
να βοηθήσει αποφασιστικά στην ανίχνευση προσβο-
λής της καρδιάς στη ΣΣκ.68

Προσβολή του Περικαρδίου στη Σσκ

Η συχνότητα εμφάνισης και τα χαρακτηριστικά της 
προσβολής του περικαρδίου έχουν περιγραφεί σε 
παλαιότερες μελέτες. Συνήθως απαντάται η ινοποιός 
περικαρδίτιδα, η χρόνια ινώδης περικαρδίτιδα, πε-
ρικαρδιακές συλλογές και συμφύσεις του περικαρ-
δίου.5 Νεκροτομικές μελέτες αναφέρουν συχνότητα 
περικαρδιακής νόσου στο 33-72% των περιπτώσεων, 
ενώ συμπτωματολογία περικαρδίτιδας σε ποσοστό 
μόνο 7%-20% των ασθενών.15,69,70

Η προσβολή του περικαρδίου μπορεί να είναι 
πρωτοπαθής είτε δευτεροπαθής στην ουραιμία σε 
ασθενείς με τελικά στάδια της νόσου. Αντίθετα, στη 
μελέτη των Byers και συν71 απεδείχθη και ιστολογι-
κά ότι η περικαρδιακή νόσος στη ΣΣκ είναι πρωτο-
παθής παρά δευτεροπαθής στην ουραιμία. Τα χα-
ρακτηριστικά της φλεγμονής του περικαρδίου ήταν 
η χρονιότητα (77,5% των ασθενών) και η σημαντική 
αύξηση του ινώδους ιστού, ενώ οξεία φλεγμονή ου-
ραιμικής περικαρδίτιδας παρατηρήθηκε στο 4,5% 
των ασθενών.

Περικαρδιακός επιπωματισμός είναι εξαιρετι-
κά σπάνιος στη ΣΣκ και η θεραπεία επιλογής συνή-
θως είναι η περικαρδιοκέντηση.72-75 Η πλειονότη-
τα των αναφερόμενων περιστατικών περικαρδιακού 
επιπωματισμού έχουν πτωχή πρόγνωση εξαιτίας της 
σοβαρής πνευμονικής υπέρτασης, της νεφρικής ή της 
καρδιακής ανεπάρκειας, με ελάχιστες εξαιρέσεις.73 
Περικαρδιακός επιπωματισμός έχει αναφερθεί σε 2 
γυναίκες κατά τη διάρκεια της εγκυμοσύνης, περι-
γράφοντας λεπτομερώς τη φυσιολογία του επιπωμα-
τισμού και τη θεραπευτική προσέγγιση σε αυτή την 
ιδιαίτερη ομάδα ασθενών (Εικόνα 3).76-78

Στεφανιαία Νόσος

Οι επικαρδιακές στεφανιαίες αρτηρίες σε ασθενείς 
με ΣΣκ συνήθως είναι ελεύθερες νόσου, αν και οι 
μελέτες περιελάμβαναν μικρό αριθμό ασθενών.15,79 
Ελλείμματα αιμάτωσης του μυοκαρδίου μελετήθη-
καν με μη επεμβατικές τεχνικές, ωστόσο οι μελέτες 
αυτές είχαν χαμηλή προγνωστική ακρίβεια περί το 
30%.80-84 Στη ΣΣκ ψευδώς θετική συχνότητα δεν εί-
ναι γνωστή διότι δεν έχουν πραγματοποιηθεί μεγά-
λες μελέτες εκτίμησης των ελλειμμάτων αιμάτωσης 
και της στεφανιαίας ανατομίας με διενέργεια στεφα-
νιογραφίας. Η υπερηχοκαρδιογραφία- Doppler ανέ-
δειξε επηρεασμένη στεφανιαία ροή σε ασθενείς με 
ΣΣκ με ή χωρίς σχετική συμπτωματολογία. 22,23,32,85 
Η πρώτη μεγάλη μελέτη ασθενών με ΣΣκ με τη διε-
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νέργεια στεφανιογραφίας για τον προσδιορισμό της 
συχνότητας εμφάνισης στεφανιαίας νόσου και τη συ-
σχέτισή της με κλινικές παραμέτρους της νόσου, έγι-
νε πρόσφατα από τους Akram και συν86 Στεφανιαία 
νόσος ανευρέθη σε ένα ποσοστό 22% παρόμοιο με 
εκείνο του γενικού πληθυσμού. Το ποσοστό εμφά-
νισης εμφράγματος του μυοκαρδίου σε ασθενείς με 
ΣΣκ υπολογίσθηκε περίπου στο 1,09%, με την πλει-
ονότητα των ασθενών να εμφανίζουν φυσιολογικό 
στεφανιαίο δίκτυο στο στεφανιογραφικό έλεγχο. Οι 
συχνότερες αλλοιώσεις των στεφανιαίων που έχουν 
περιγραφεί σε μελέτες με στεφανιογραφικό έλεγ-
χο ασθενών με ΣΣκ είναι οι διακλαδώσεις (50%), οι 
ασβεστώσεις (33%), στενώσεις (20%), εκτασίες και 
βραδεία ροή (20%), και ο σπασμός (<10%). Έμ-
φραγμα του μυοκαρδίου σε ασθενείς με ΣΣκ ανα-
φέρθηκε με συχνότητα περίπου 1,09%.87 Αν και η 
συχνότητα εμφάνισης στεφανιαίας νόσου στη ΣΣκ 
είναι χαμηλή, υποκλινική αθηροσκλήρυνση των στε-
φανιαίων αγγείων ανιχνεύεται στην πλειονότητα των 
ασθενών με ΣΣκ με τη χρήση αξονικής τομογραφί-
ας (multi-detector), συγκριτικά με υγιείς μάρτυρες.88

Διαταραχές Αγωγιμότητας και Αρρυθμίες

Κολπικές και κοιλιακές αρρυθμίες εμφανίζονται πο-
λύ συχνά στη ΣΣκ σαν αποτέλεσμα τοπικής ίνωσης 
ή ισχαιμίας του συστήματος αγωγιμότητας και εί-
ναι ένα σημείο πτωχής πρόγνωσης των ασθενών αυ-
τών.15,89-91 Κυριότερα απαντώνται οι κοιλιακές έκτα-
κτες συστολές (67%) με τη μορφή μονόμορφων κοι-
λιακών εκτάκτων συστολών ή σπανιότερα σαν διδυ-

μία, τριδυμία ή ανά ζεύγη.90 Κολπική μαρμαρυγή, 
κολπικός πτερυγισμός ή παροξυσμική υπερκοιλιακή 
ταχυκαρδία έχει αναφερθεί στο 20-30% των ασθε-
νών. Μη εμμένουσα κοιλιακή ταχυκαρδία έχει ανα-
φερθεί στο 7-13% των ασθενών και μάλιστα χωρίς 
να σχετίζεται με τον υπότυπο του σκληροδέρματος 
ούτε με κλινικές παραμέτρους της νόσου.92 Διαταρα-
χές αγωγιμότητας στη ΣΣκ λόγω της παρουσίας ίνω-
σης του μυοκαρδίου στον κολποκοιλιακό κόμβο, εμ-
φανίζονται σαν σκελικός ή δεσμιδικός αποκλεισμός 
στο 25-75% των ασθενών με ΣΣκ. Αιφνίδιος θάνα-
τος έχει αναφερθεί σε διάφορες μελέτες σε ποσο-
στό 5-21% και η μεγαλύτερη επίπτωση σε ασθενείς 
με προσβολή του μυοκαρδίου και των σκελετικών 
μυών.15,49 Στην πρόσφατη MRI μελέτη 36 ασθενών 
με ΣΣκ συχνότερα αναφέρθηκε η κοιλιακή εκτοπία 
και η κοιλιακή ταχυκαρδία, ευρήματα που ήταν πα-
ρόμοια με εκείνα προηγούμενων μελετών.12,49,90,93 
Σε αντίθεση με προηγούμενες αναφορές, δεν υπήρ-
χε συσχέτιση μεταξύ αρρυθμιών και της διάρκειας 
της νόσου ή άλλων παραμέτρων, όπως η έκταση της 
δερματικής προσβολής, η διάρκεια του φαινομένου 
Raynaud ή ο υπότυπος του σκληροδέρματος. Σε ηλε-
κτροφυσιολογικές και παθολογοανατομικές μελέ-
τες94,95 που έγιναν προ δεκαετιών, έγινε κατανοητό 
ότι η ίνωση του συστήματος αγωγιμότητας τόσο στην 
περιοχή του κολποκοιλιακού κόμβου όσο και στο δε-
μάτιο του His, ήταν το κύριο αίτιο εκδήλωσης αρρυθ-
μιών και διαταραχών της αγωγιμότητας. 96-98 Έχει 
επίσης εκτενώς αναφερθεί ότι οι μηχανισμοί αρρυθ-
μιογένεσης σχετίζονται με ιδιαίτερες ομάδες ασθε-
νών με ΣΣκ και διάφορα στάδια της νόσου.

Εικόνα 3. Υπερηχογραφικές εικόνες (A, παραστερνικός μακρός άξονας και B, 4-κοιλοτήτων) δείχνουν ήπια έως μέσης βαρύτητας πε-
ρικαρδιακή συλλογή. Διαστολικό collapse του ελευθέρου τοιχώματος της δεξιάς κοιλίας (A, βέλη) και παράδοξη κίνηση του ελευθέρου 
τοιχώματος του δεξιού κόλπου (B, βέλη).
RV: Δεξιά κοιλία, LV: Αριστερή κοιλία, LA: Αριστερός κόλπος, RA: Δεξιός κόλπος, MV: Μιτροειδής βαλβίδα, AV: Αορτική βαλβίδα.
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Οι διαταραχές αγωγιμότητας στη ΣΣκ οφείλο-
νται στην παρουσία ίνωσης του κολποκοιλιακού κόμ-
βου και αναγνωρίζονται στο ΗΚΓ των ασθενών ως 
αποκλεισμοί σκελών στο 25-75%. Δεύτερου και τρί-
του βαθμού κολποκοιλιακός αποκλεισμός εμφανίζο-
νται σπάνια (<2%).41

Το κλασσικό ΗΚΓ και η 24ωρη περιπατητική ΗΚ-
Γφική καταγραφή (Holter) είναι οι πιο συχνά χρησι-
μοποιούμενες διαγνωστικές μέθοδοι για την εκτίμηση 
ασθενών με ΣΣκ και αρρυθμίες/διαταραχές αγωγιμό-
τητας και πρέπει να εφαρμόζονται τακτικά τουλάχι-
στον μια φορά ετησίως. Το ΗΚΓ συγκερασμού μπο-
ρεί να αναγνωρίσει ομάδες ασθενών με κακοήθεις 
αρρυθμίες που χρήζουν περαιτέρω ηλεκτροφυσιο-
λογικό έλεγχο.99 Επεμβατικές ηλεκτροφυσιολογικές 
μελέτες ενδείκνυνται επί εμφανίσεως σοβαρής εμμέ-
νουσας αρρυθμίας και συχνά συνδυάζονται με θερα-
πεία κατάλυσης.100-102

Η προγνωστική σπουδαιότητα των καρδιακών 
αρρυθμιών στη ΣΣκ έχει αναγνωρισθεί σε προηγού-
μενες μελέτες.90 Οι ασθενείς με καρδιακές αρρυθμί-
ες σε 24ωρη ΗΚΓφική καταγραφή έχουν μεγαλύτερη 
θνητότητα συγκριτικά με εκείνους που έχουν φυσιο-
λογική καταγραφή. Στην πλειονότητα των ασθενών, 
η μακρά διάρκεια της νόσου, ο υπότυπος του σκλη-
ροδέρματος, η παρουσία αυτοαντισώματος έναντι 
τοποϊσομεράσης I και η προσβολή άλλων εσωτερι-
κών οργάνων (κυρίως πνευμόνων και νεφρών), ελατ-
τώνουν δραματικά την επιβίωση.19

Το πιο σημαντικό που πρέπει να γνωρίζουμε για 
την αντιμετώπιση των καρδιακών αρρυθμιών είναι 
η αιτιοπαθογένεσή τους και οι συνοσηρότητες που 
σχετίζονται με τη ΣΣκ. Τα αντιαρρυθμικά φάρμα-
κα αποτελούν τον ακρογωνιαίο λίθο της θεραπείας, 
ωστόσο πρέπει να επιλέγονται σύμφωνα με τις ηλε-
κτροφυσιολογικές τους επιπτώσεις, τον τύπο της αρ-
ρυθμίας και την προσβολή άλλων εσωτερικών ορ-
γάνων. Τυχαιοποιημένες ελεγχόμενες μελέτες δεν 
υπάρχουν, με αποτέλεσμα η επιλογή του φαρμάκου 
να εξατομικεύεται ανάλογα με τα χαρακτηριστι-
κά του εκάστοτε ασθενούς. Η βεραπαμίλη από τους 
αποκλειστές διαύλων ασβεστίου είναι η προτιμητέα 
επιλογή για τις υπερκοιλιακές αρρυθμίες, ενώ η δι-
γοξίνη χρησιμοποιείται για τον έλεγχο της καρδια-
κής συχνότητας επί εμφανίσεως κολπικής μαρμα-
ρυγής με σεβασμό πάντα στη νεφρική λειτουργία. 
Οι κλασσικοί β-αποκλειστές και η αμιωδαρόνη δεν 
προτείνονται θεραπευτικά, εξαιτίας της παρουσίας 
του φαινομένου Raynaud και συχνά της πνευμονικής 
ινώσεως, αντιστοίχως. Κοιλιακή ταχυκαρδία απειλη-
τική για τη ζωή αποτελεί ένδειξη για εμφύτευση απι-

νιδιστή. Θεραπεία κατάλυσης είναι μια εναλλακτική 
θεραπευτική επιλογή σε ασθενείς με δυσανεξία ένα-
ντι φαρμάκων ή/και ανθεκτική ταχυκαρδία με υψη-
λά ποσοστά επιτυχίας.101 Εμφύτευση βηματοδότη εί-
ναι η μέθοδος εκλογής για την αντιμετώπιση σοβα-
ρών διαταραχών αγωγιμότητας. Η πρώιμη ανίχνευση 
και ποσοτικοποίηση της μυοκαρδιακής ίνωσης με την 
εφαρμογή MRI καρδιάς θα βοηθούσε στην αναγνώ-
ριση μιας ομάδας ασθενών με ΣΣκ υψηλού κινδύνου 
για την εμφάνιση απειλητικών για τη ζωή αρρυθμι-
ών.12

Συμπεράσματα και Μελλοντικές Προοπτικές

Η προσβολή της καρδιάς αποτελεί μέγιστο κομμάτι 
της φυσικής ιστορίας του σκληροδέρματος και σχε-
τίζεται με αυξημένη θνητότητα. Οι ινωτικές αλλαγές 
του μυοκαρδίου είναι η συχνότερη αιτία κλινικών εκ-
δηλώσεων συμμετοχής της καρδιάς. Τα συμπτώματα 
συνήθως εμφανίζονται αργά και είναι μη ειδικά με 
αποτέλεσμα συχνά να διαλάθουν. 103 Έτσι η πρώι-
μη αναγνώριση της μυοκαρδιακής προσβολής και η 
έναρξη κατάλληλης θεραπείας παραμένει εξαιρετι-
κά δυσχερής.

Η έρευνα έχει επικεντρωθεί στην ανίχνευση 
της μυοκαρδιακής ίνωσης με την εφαρμογή των νέ-
ων μη επεμβατικών διαγνωστικών τεχνικών και την 
αναγνώριση υποκλινικής προσβολής της καρδιάς. 
Μελέτες της πυρηνικής ιατρικής και νέες υπερη-
χογραφικές τεχνικές εφαρμόζονται σε πρόσφατες 
αναφορές με σκοπό την πρώιμη ανίχνευση της μυ-
οκαρδιακής ίνωσης, την καλύτερη κατανόηση της 
φύσης της και τη συσχέτισή της με κλινικά και ερ-
γαστηριακά χαρακτηριστικά της νόσου. Παρόλο 
που οι μη επεμβατικές αυτές τεχνικές αναδεικνύουν 
δυσλειτουργία αμφοτέρων των κοιλιών,12 οι μετρή-
σεις αυτές είναι μη ειδικές για την παρουσία μυο-
καρδιακής ίνωσης. Η επανάσταση στην απεικόνι-
ση της καρδιάς ασφαλώς και προσφέρει σημαντικά 
στην καλύτερη μελέτη της μυοκαρδιακής λειτουρ-
γίας. Ειδικότερα, η MRI καρδιάς αποδεικνύεται 
ένα ακριβές διαγνωστικό εργαλείο για την πρώι-
μη ανίχνευση μυοκαρδιακής ίνωσης σε ασθενείς με 
ΣΣκ.4,12,51,65,104,105,107 Το ιστικό Doppler με τις σύγ-
χρονες εφαρμογές της μελέτης της μυοκαρδιακής 
παραμόρφωσης θα βοηθήσει στην εκτίμηση της πε-
ριοχικής συστολικής και διαστολικής δυσλειτουργί-
ας της αριστερής κοιλίας.33,45,68,106 Οι τεχνικές εκτί-
μησης της μυοκαρδιακής παραμόρφωσης βοηθούν 
σημαντικά στη μελέτη της συσταλτικότητας της δε-
ξιάς και της αριστερής κοιλίας χάρη στην ικανότη-
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τά τους να ακολουθούν μια συγκεκριμένη περιο-
χή του μυοκαρδίου, ανεξάρτητα από τη θέση ή τη 
γωνία της δέσμης των υπερήχων.67 Η εκτίμηση της 
συστροφής της αριστερής κοιλίας με την εφαρμο-
γή της speckle-tracking απεικόνισης είναι άλλη μια 
τεχνική ανίχνευσης υποκλινικής συστολικής δυσλει-
τουργίας λόγω της παρουσίας μυοκαρδιακής ίνω-
σης σε ασθενείς με ΣΣκ (Εικόνα 4).

Οι νεότερες διαγνωστικές μέθοδοι107 σε διάφο-
ρα στάδια της ΣΣκ θα δώσουν περαιτέρω δεδομένα 
σχετικά με την καρδιακή φυσιολογία και την αποτε-
λεσματικότητα της χορηγούμενης θεραπείας.
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