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Sarkoidoza je multisystémové granulomatdzni onemocnéni neznamé etiologie, které obvykle postihuje jedince stfedniho a starsiho véku,
nejcasteji Zeny starsi 40 let. Pfiznaky, se kterymi se muze setkat lékar prvniho kontaktu, mohou byt velmi nespecifické. Nejtypicté;jsi potize se
objevuji u akutni formy nemoci, tzv. Lofgrenova syndromu s typickou bilateralni hilovou lymfadenopatii zjisStovanou na skiagramu hrudniku,
s negativnim tuberkulinovym testem, s vysevem nodd6zniho erytému na bércich, casto provazeném oboustrannou artritidou talokruralniho
skloubeni. Lofgrentiv syndrom ma obvykle dobrou prognézu, ve vétsiné pripadu nastava spontanni remise onemocnéni. Pfi podezieni na toto
onemocneéni je indikovano doplnéni skiagramu hrudniku a pfi patologickém nalezu je vhodné odeslat nemocného k pneumologovi.

Klicova slova: sarkoiddza plicni, mimoplicni postizeni, diagnostika, [é¢ba.
Recognizing and treating sarcoidosis

Sarcoidosis is a multisystem granulomatous disease of unknown aetiology that typically affects middle-aged and elderly individuals, most
commonly women over 40 years of age. The symptoms that a primary care physician may encounter can be very non-specific. The most
characteristic complaints occur in the acute form of the disease, Lofgren syndrome, presenting with a typical bilateral hilar lymphadenopathy
detected on chest skiagram, a negative tuberculin test, and an eruption of erythema nodosum in the crural region, often accompanied by bi-
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lateral arthritis of the talocrural joint. Lofgren syndrome is usually associated with a good prognosis, with most cases developing spontaneous
remission of the disease. When this disease is suspected, an additional chest skiagram is indicated and, in the case of a pathological finding,

it is advisable to refer the patient to a pulmonologist.

Key words: pulmonary sarcoidosis, extrapulmonary involvement, diagnosis, treatment.

Uvod

Sarkoiddza je systémové onemocnéni neznamé etiologie, které je
charakterizovano pfitomnosti granulomatdzniho zanétu v postizenych
tkanich (1, 2, 3). Projevuje se typicky nitrohrudnim postizenim s bilateralni
hilovou lymfadenopatii a/nebo plicnimi infiltraty (4, 5, 6). O¢ni a kozni
|éze jsou nejcastéjsim projevem mimoplicni formy sarkoiddzy, ale mize
se objevit postizeni lymfatickych uzlin, pohybového systému a jater.
Vzacnéji mohou byt postizeny slezina, slinné zlazy, srdce, nervovy systém,
ale i jiné organy (1). Sarkoiddza je diagnostikovana obvykle ve stfednim
a starSim veku, nejcastégji jsou postizeny zeny starsi 40 let (7). Familidrni
vyskyt je popsan u 4 % pfipadl (5). Prevalence sarkoiddzy kolisd mezi
6-213/100 000 obyvatel a je zavisla na rase a pohlavi, pficemz afroame-
ri¢ané jsou postizeni ¢ast&ji. V Ceské republice je uvédéna incidence dle
Udaji UZIS 8,5/100 000 a prevalence pies 70/100 000 obyvatel.

Klinické priznaky vedouci do ordinace lIékare

Sarkoiddza muze asi u tfetiny nemocnych probihat asymptomaticky:.
Hilova lymfadenopatie byva ndhodnym ndlezem pfi zhotoveni skiagramu
hrudniku z jiné indikace. V souc¢asné dobé pfevazuji formy symptomaticke.
Mimoplicni [éze byvaji ¢asto asymptomatické a lze je prokazat cilenym
vysetfenim, nebo jde o ndhodny nalez granuloma v materialu ziskaného
pfi odbéru tkané z jiného dlvodu.

www.praktickelekarenstvi.cz

Nespecifické projevy

Hlavnim projevem sarkoiddzy mohou byt nespecifické projevy, jako je
Unava, malatnost, subfebrilie a Ubytek hmotnosti. Zvysena télesna teplota
je nejCastéji v pasmu subfebrilii, ale mohou se objevit i horecky az 39-40
°C. Chronicka unava je lécebné tézko ovlivnitelna, objevit se mohou také
kognitivni poruchy. Klasicky obraz akutni formy sarkoidézy, tzv. Lofgrentv
syndrom, je charakteristicky nalezem bilateralni hilové lymfadenopatie na
skiagramu hrudniku, projevy noddzniho erytému na pfedni strane bércy,
artritidou v oblasti kotnikd, s celkovymi pfiznaky — unavnost, malatnost
a febrilie. Typicky je negativni kozni tuberkulinovy test. Lofgrentv syndrom
ma dobrou progndzu, se spontanni remisi onemocnéni, vzacnéji maze
prejit do nékteré z chronickych forem sarkoidézy.

Laboratorni vysetieni

Vzhledem k tomu, Ze se jedna o zanétlivé onemocnéni, byvaji v akutnim
stadiu zpravidla pfftomny laboratorni markery zanétu — zvysena sedimentace
erytrocytt a CRP.Zmény v krevnim obraze jsou Casté, avsak nikoliv specifické.
Sekundarni anémie se vyskytuje u 4-20 % pacientd, ma charakter anémie chro-
nickych chorob, hemolyticka anémie je vzacna. Leukopenie je Casta, byva asi
u 40 % pacientt a souvisi s redistribuci T-lymfocytd do mist aktivniho zanétu.
Leukopenie pfi absenci splenomegalie mize byt znamkou postizeni kostni
drené. Z dalsich zmeén v krevnim obraze byly zcela ojedinéle popsany leuke-
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moidni reakce, eozinofilie a trombocytopenie. Pri biochemickém vysetreni se
mUze vyskytnout zvyseni hladin sérové alkalické fosfatazy, hyperurikemie, pf
postizeni svall byva vyssi kreatinkindza. Nekontrolovana konverze 25-hydroxy-
cholekalciferolu na 1,25-dihydroxycholekalciferol (kalcitriol — aktivni vitamin
D3) v epiteloidnich burkach granulomu zplsobuje zmény kalciového meta-
bolismu a vede k hyperkalcemii a hyperkalciurii, ktera je ¢astéjsi. Endogenni
tvorba vitaminu D (expozice slunci v letnim obdobi), nebo suplementace

/////

[écba glukokortikoidy vede k normalizaci techto abnormalit (17). Enzym kon-
vertujici angiotenzin je produkovan epiteloidnimi burikami, které jsou soucasti
granulomu. Sérova koncentrace tohoto enzymu (SACE) mUze byt pouzita jako
ukazatel aktivity onemocnéni, senzitivita vysetreni je vsak celkem nizka, kolem
50%. Hladina SACE je ovlivnéna polymorfismem genu pro tento enzym a je
ovlivnéna prilécbé ACE inhibitory. Sérova koncentrace solubilniho receptoru
pro interleukin 2 (sIL-2R) je sice velmi senzitivni, ale méné specificky ukazatel
aktivity monocyto-makrofdgového systému. Spolu se sérovou hladinou
neopterinu patfi k doporu¢ovanym testim u sarkoiddzy a ukazuje i rozsah
onemocneni a uspésnost terapie. Amyloid A je novéjSim ukazatelem aktivity,
ktery reguluje sekreci Il-10, IL-18 a dalsich Th1 cytokinC v plicni tkani. Je zfejmé
jednim z mediatort chronické nemoci. Senzitivita a specificita pro diagndzu
sarkoiddzy jesSté nejsou presné znamy. S mensi spolehlivosti a malym klinic-
kym vyznamem Ize vyuzit i stanoveni sérové hladiny tumor nekrotizujiciho
faktoru (TNFa), hladiny interferonu gama (IFN-y), hladiny adenozin deamina-
zy a daldich imunitnich parametrd. Zmény v elektroforze sérovych bilkovin,
predevsim hypergamaglobulinemie, je pravidelnym nalezem, podobné jako
zvyseni hodnot imunoglobulinu IgG, IgA i IgM bez monoklonalni gamapatie.
Cirkulujict imunokomplexy (CIK) byvaji zvyseny u akutni formy. Snizena hod-
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nota CH50 sveddi pro aktivaci komplementu. Pomeér CD4+/CD8+ T-lymfocytd
(imunoregulacniindex) v krvi dosahuje hodnot 0,8 az 1,0, a je tedy zrcadlovym
obrazem situace v tkanich (BALTe — bronchoalveolarni tekuting).

Zobrazovaci metody

Skiagram hrudniku je zakladnim vySetfenim nejen pro stanoveni dia-
gnozy, ale predevsim pro urceni stadia onemocnéni. Nékdy se tak odhali
jinak klinicky asymptomatické onemocneni. Podle nélezl na skiagramu
hrudniku rozliSujeme pét stadii sarkoiddzy: Stadium 0: Na skiagramu
hrudniku je zcela normalni nalez. Pacient mdze mit mimoplicni formu
sarkoiddzy. Stadium I: Bilateralni hilova lymfadenopatie (BHL) spociva
v symetrickém polycyklickém zvétdeni hilovych lymfatickych uzlin (obrazek
1). Obvykle byvaji zvétseny viechny mediastinadlni uzliny, z nichz jsou na
skiagramu patrné uzliny paratrachealni. Pfi pfechodu do chronické formy
se mohou objevovat ve stinu uzlin kalcifikace, které mohou mit az skofap-
kovity charakter. Asymetrické nebo jednostranné postizeni lymfatickych
uzlin je méné casté. Stadium Il: Na skiagramu hrudniku trva bilateralni
hilova lymfadenopatie, avsak dochazi i k postizenf plicniho parenchymu
(obrazek 2). Obvykle se jedna o retikulonodulace pfedevsim perihilézné ve
stfednich a hornich plicnich polich. Rozsev mize byt milidrni, ale mohou
byt pfitomny i mensi infiltraty nebo uzly nad 5 mm (nodularni sarkoiddza),
byvaji patrné i opacity charakteru mlécného skla (ground-glass). Nekdy Ize
sledovat prechod z prvniho do druhého stadia, kdyz se postupné zvetsené
lymfatické uzliny zmen3uji, a naopak se zvyraziuji zmény v plicnim paren-
chymu. Hovoff se o ,utéku do plic”. Stadium lll: V tomto stadiu jsou patrné
zmeény pouze v plicnim parenchymu bez zvéetseni nitrohrudnich uzlin,
prevlada retikulonodulace bez vyraznégjsich fibréznich zmeén (obrazek 3).
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Stadium IV: Zmény v plicnim parenchymu maji charakter plicni fibrézy,
dochazi k rozsifeni mediastina, tvorbé bul, defigurace cév, bronchiektazif
a splyvavych zastinénf (obrazek 4). Pomérné vzacnym obrazem je vosti-
novitd plice. Kromé popsanych, typickych zmén, se mohou vyskytnout
velké az tumoriformni uzly, atelektaza, migrujici infiltraty nebo dutinové
Utvary. Spise vyjimecné byva postizena pohrudnice s tvorbou vypotku.
Vypocetni tomografie s vysokou rozliSovaci schopnosti (high resolution
computed tomography, HRCT) (obrazek 5) pfedstavuje v soucasné dobé
jedno z rozhodujicich vysetfeni pfi plicni lokalizaci sarkoiddzy, protoze
zasadné upresiuje posouzeni aktivity a predevsim rozliseni stadif Ill a IV.
Prestoze je HRCT presnéjsi nez skiagrafie, radiologické stadium se nadale
posuzuje podle skiagramu hrudniku. Magneticka rezonance (MR) ma
v soucasnosti vyznam pfi podezieni na neurosarkoidézu (mozek, micha,
opticky nerv) a umoznuje presngjsi posouzeni sarkoiddzy pohybového
ustroji (kosti, klouby). MR je vyuzivana pfi diagnostice sarkoidozy srdce, kde
nahradila dfive pouZivanou thaliovou scintigrafii. Sonografické vysetfeni
byva vyuzivano predevsim pfi vysetfeni bricha (hepatosplenomegalie,
postizeni parenchymu ledvin sarkoidézou, nefrolitidza apod.). Na krku
byva sonografické vysetfeni pouzivano k posouzeni kréni lymfadenopatie.
Pozitronova emisni tomografie (PET/CT vySetfeni) s fluorodeoxyglukézou
se pouziva pfi posuzovani rozsahu mimoplicniho postizeni a stanoveni
aktivity nemoci. Fluorodeoxyglukédza se vychytava v jednotlivych loka-
lizacich s aktivnim zanétem. Vyznamné je pouziti PET/CT vySetieni pfi
vySetfeni srdce, mimoplicnich uzlin a u stadia IV, kde mdze prokazat per-
zistujict aktivitu procesu. Dfive pouzivanou galiovou scintigrafii vyuzivajici
akumulace 67Ga-citratu v aktivnich loziscich sarkoiddzy v soucasné dobé
zcela nahradila PET/CT.
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Funkéni vysetreni plic

Porucha plicnich funkci je pfiftomna asi u 20-30 % pacientl ve stadiu
| a az u 80% pacientl s vyssim stadiem onemocnéni. Vysetfeni difuzni kapa-
city plic (DLCO) je nejcitlivejsi klinicky vyuzivanou vysetfovaci metodou pro
posouzeni funkéniho postizeni u sarkoiddzy. Snizeni plicni difuze se nachazi
az u 60 % pacient(, a to véetné stadia | (zde asi u 30% nemocnych). Vysetren|
plicni ventilace ukaze restrik¢ni poruchu se snizenim vitalni kapacity (VO),
avsak i pfi pomeéerne rozsahlém radiologickém nalezu nemusi ke snizeni VC
dojit. U stadia I byva vitaIni kapacita prakticky vzdy normalini. U stadif Il, Il a IV

Obr. 1. Skiagram hrudniku — stac__//'um / (arch/\( autora)
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byva snizena az v 70 % pfipadd. Pomeérne Casto byva pfitomna i porucha

vvvvv

s restrikci (az u 50 % pacient(). MUze jit o postizent perifernich dychacich cest
(small airway disease) a bronchidlni hyperreaktivitu. Obstrukeni ventilacni
poruchu lze vysveétlit fibrézou bronchidlni stény a pfitomnosti granulom(
v peribronchiu perifernich bronchd a bronchiolt. Méné &asto jde o Utlak
zvétsenymi uzlinami. Vyznamneé byva snizena také plicni poddajnost (compli-
ance). VySetfeni krevnich plynd prokazuje hypoxemii po namaze u pacient
s vyznamnou alterac plicnich funkc.

Bronchoskopie a bronchoalveolarni lavaz

Endoskopicky nalez na sliznicich mze byt u nékterych pacientl i zcela
normalni, ale ¢asto se predevsim v hlavnich bronsich nachazeji nazloutlé
uzliky na bronchialni sliznici — granulomy (8, 9, 10). Bronchialni sliznice byva
hyperemicka, trachedlni karina i kariny hilové mohou byt otupeny z divo-
dd Utlaku zveétsenymi uzlinami (obrazek 6). Bronchoalveolarni lavaz (BAL)
se provadi nejCastéji ze stiedniho laloku nebo linguly. Bronchoalveolarni
tekutina (BALTe) je materidlem pro analyzu bunécného obsahu alveold,
vySetfeni nebunécnych slozek ma pouze vyzkumny vyznam.V BALTe na-
chazime obvykle 20-40% lymfocytd, pfevazuji aktivované tzv. pomocné
(helper) CD4+ T lymfocyty nad cytotoxickymi CD8+ T lymfocyty. Pomeér
CD4+/CD8+ T lymfocytd v BALTe je vyrazné zvysen a mize dosahovat
hodnot 6,0-10,0, zvySeni nad 3,5 se povazuje za nalez podporujici dia-
gnodzu sarkoiddzy (8, 9, 10, 11). Normalni nebo nizsi pomér CD4+/CD8+ T
lymfocytl vsak diagndzu sarkoiddzy nevylucuje. V cytologickém obraze
muzeme vidét cetngjsi vicejaderné a mnohojaderné bunky, typickym
nalezem jsou epiteloidni buriky. Diagnéza sarkoiddzy by méla byt pod-
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Obr. 2. Skiagram hrudniku — stad
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pofena histopatologickym vysetfenim (obrazek 7). V souladu s klinickym
obrazem volime misto odbéru bioptického vzorku. Pfi postizeni plicniho
parenchymu je preferovana transbronchidlni biopsie (TBB) provadéna
endoskopickou cestou. Vytéznost tohoto vysSetfeni se pohybuje mezi
40 a 60 % a je zavisla na zkuSenostech bronchologa. Riziko komplikaci
vykonu je nizké. Pozitivni vysledky byvajf i u stadia I. Metoda kryobiopsie
je u sarkoiddzy vhodna v pozdnich stadiich onemocnéni a v diferencialni
diagnostice hypersenzitivni pneumonie nebo idiopatickych intersticialnich
pneumonii. M4 sice o néco vyssi diagnostickou vytéznost, ale i vyssi vyskyt
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komplikaci. Granulom maze byt zachycen i v biopsii bronchialni sliznice,
i pfi normalnim endoskopickém nalezu.

Videoasistovana torakoskopicka biopsie (VATS) je indikovana az pfi
neuspéchu bronchoskopickych metod. PFi nadlezu hilové lymfadenopatie
v kontextu celkovych projevu je vetSinou dostacujici zhodnotit vyznam
cytologického prikazu epiteloidnich bunék z pertrachedlniho ¢i perbron-
chidlniho punktatu uzlin pod kontrolou endobronchidlniho ultrazvuku
(EBUS). Granulom Ize vyjimecné nalézt pfi zpracovani punktatu metodou
cytobloku. Mediastinoskopie se provadi jen pfi diferencidlné diagnos-
tickych pochybnostech, zda se nejedna o lymfom nebo jiné postizeni
mediastinalnich uzlin. Biopticky materidl Ize ziskat i z jinych postizenych
mist, pfedevsim z perifernich uzlin, kiize, bukalni sliznice nebo spojivky.
Vyznamny piinos muze mit biopsie z jizvy zbytnélé pfi granulomatdznim
zanéetu. Sarkoid v jizvé je v podstate diagnostickym projevem sarkoidézy.
Odbér vzorku z noddzniho erytému naopak doporucovan neni, nebot
zde granulomy zastizeny nejsou a nalez je nespecificky.

Histopatologicky prikaz onemocnéni neni vzdy mozny. Klinika a/nebo
typické radiologické nalezy mohou byt diagnostické u pacientt s I. stadiem
(989%) nebo Il. stadiem (89 %), avsak u pacientt ve lli. stadiu je specificita radio-
logického nalezu jen u 52 %. U pacienta s Lofgrenovym syndromem, bilateralni
hilovou lymfadenopatii, noddznim erytémem, s teplotami a artralgiemi, nenf
histologické ovéfeni diagndzy vyzadovano, pokud dochazi k spontannimu
ustupu zmen.

Diagnostika sarkoidézy
Diagnozu sarkoiddzy Ize postavit na typickém klinickém obrazu, his-
tologickém prakazu nekazeifikujicich granulomd a soucasném vylouceni
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Obr. 3. Skiagram hrudniku — stadium lll (archiv autora)
3 1& =

jinych onemocnéni s obdobnym klinickym a histologickym obrazem.
Optimalni diagnosticko-terapeuticka Uvaha zahrnuje: potvrzeni diagnézy,
stanoveni rozsahu a tize organového postizeni a posouzeni aktivity one-
mocneéni (neaktivni, stabilizované, progredujici).

Priznaky postizeni jednotlivych organt

Plice jsou postizeny u vice nez 90 % pacientd se sarkoidozou. Dusnost,
suchy kasel a bolesti na hrudniku jsou pfitomny u jedné tfetiny az jedné
poloviny pacientl. Hemoptyza je neobvykla, palickovité prsty a posle-
chovy ndlez krepitu jsou vzacnym nalezem. Z dalSich manifestaci je
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mozny pleurdlni vypotek, chylotorax, pneumotorax, ztlusténf pleury

s kalcifikacemi, kalcifikace uzlin a dutinové formace. Za akutni projev
sarkoiddzy se také povazuje tzv. sarkoid v jizve (zCervenani a zdureni
starych jizev). Pribéh nemoci je pozvolny, postupné a nendpadné na-
stupuji respiracnf i jiné organové priznaky. Onemocneéni s postizenim
plic Castéji vyzaduje lécbu a jeho progndza je horsi. Za chronické se
onemocnéni vetsinou povazuje, trva-li aspon dva roky.

Prehled mimoplicniho postizeni

Horni dychaci cesty
Jedna se o postizeni nosu, vedlejsSich nosnich dutin, tonzil, laryngu.

Sarkoidéza kiize

Kozni postizeni je pozorovano zhruba u 25 % pacientd. Akutni sar-
koiddza nebo vzacnéji i recidivy onemocnéni jsou asociovany s erythema
nodosum (EN). Charakteristickym projevem EN jsou zpravidla symetricka,
indurovana palpacneé bolestiva loziska, lokalizovana obvykle na bércich,
méne Casto na predloktich a rukou. Chronicka sarkoiddza muze mit pestré
kozni projevy. Mezi nejcastéjsi patfi subkutanni uzly, nebo cervenohnédé
papuly, tzv. malouzlova nebo velkouzlova kozni forma sarkoidodzy, k jejichz
vysevu dochdzi nejcastéji v obli¢eji, na pazich nebo trupu. Dalsim proje-
vem chronické formy sarkoiddzy muze byt tzv. lupus pernio (obrazek 8).

O¢ni postizeni
Ocni postizeni pfi sarkoiddze byva udavano u 10-80 % pacientt. Mdze byt

postizena jakakoliv Cast oka i orbity, nejbéznéjsi je vsak uveitida a konjunktiviti-
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da. Chronicka uveitida muze vést k adhezim mezi duhovkou a ¢ockou, mize
byt komplikovano kataraktou, glaukomem nebo atrofif optického nervu, které
mohou vést az ke slepote.

Sarkoidoza lymfatickych uzlin a sleziny

Periferni lymfatické uzliny byvaji postizeny relativné ¢asto (az u 30
% nemocnych). Jedna se zpravidla o kréni, axilarni, epitrochlearni nebo
inguinalni uzliny. Lymfadenopatii obvykle doprovazi i splenomegalie
zjistitelnd sonografickym vysetfenim.

Sarkoid6za nervové soustavy

Klinicky manifestni postizeni nervové soustavy je patrné u méne nez
10% pfipadd. Granulomatdzni proces mize vzacné postihovat struktury
centraIn{i periferni nervové soustavy, opakované bylo popsano postizeni
mozku nebo michy. Nejcastejsi porucha je obrna oblicejového nervu.

Sarkoidéza srdce

Klinické zndmky postizenf srdce jsou pfitomny asi u 5% pacientl se
sarkoiddézou. NejcastéjSim projevem jsou arytmie od benignich extrasystol,
pres atrioventrikularni blokady vyssiho stupné az po nahlé umrti. Plicni hy-
pertenze (PH) u sarkoiddzy je potencialné zivot ohrozujici komplikaci, ktera
vyrazné ovliviuje strategii [é¢by i dalsi prognézu onemocnéni. Frekvence
PH u sarkoidozy je v rozmezi 1-28 %.

Sarkoidodza jater
Pli cileném bioptickém vysSetfeni Ize prokazat granulomy v jatrech az
u 50-80%, zatimco pii fyzikalnim vysetieni Ize Zjistit hepatomegalii pouze
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Obr. 5. HRCT ndlezy jednotlivych stadii sarkoidozy (archiv autora)

Stadium I. Stadium II.

Stadium IV.

Stadium III.

u méné nez 20 % nemocnych. Jaterni selhdvani nebo zvyseni mortality v dd-
sledku jaterni dysfunkce jsou vzacnou komplikaci sarkoiddzy, rovnéz portalni
hypertenze se vyskytuje velmi vzacne.

Sarkoid6za pohybového ustroji

Asi ve 25-39 % vznika kloubni postizeni, deformuijici artritida je vsak vzac-
na. NejCasteji jsou postizena kolena, kotniky, loketni klouby, zapésti a drobné
klouby rukou a nohou. Postizeni byva akutni, pfechodné, ale i chronické
perzistujici. Symptomaticka myopatie v ramci sarkoidézy neni obvykla.

www.praktickelekarenstvi.cz
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Sarkoidéza gastrointestinalniho traktu (GIT)
Incidence postizeni GIT je nizsi nez 1 % pripadu. Relativne nejcastéjije
postizen zaludek, méné pak jicen, apendix, rektum a pankreas.

Postizeni priusni zlazy

Kombinace teploty, zvétseni priusni zlazy, obrny tvare a predni uveiti-
dy tvofi tzv. Heerfordtlv syndrom. Unilateralni nebo bilateralni parotitida
s otokem a bolestivym zdurenim Zlazy se vyskytuje u méné nez 6 % paci-
entd. Asi u 40 % pacientl potize a zvétSeni priusni ZIazy spontanné odezni.

Sarkoid6za pohlavniho a mocového ustroji

Asymptomatické granulomy se mohou vyskytovat ve vsech pohlavnich
organech u zen, vCetné prsu. Sarkoidéza délohy predstavuje extrémne vzac-
nou lokalizaci, byva popisovan u méne jak 1% pfipadt. Muzské pohlavni
Ustroji nebyva bézné postizeno a obvykle imituje testikularni malignitu.
Postizeni mocového méechyre nebylo popsano. Pochybuije se i o sarkoiddze
penisu. Granulomatdzni proces v ledvinach jen zridka vyusti v intersticialni
nefritidu. Mnohem Castégji se setkdvame s potizemi souvisejicimi s nefroliti-
azou, kterd se u téchto pacientd vzhledem k hyperkalcemii a hyperkalciurii
vyskytuje asi desetkrat Castéjsi nez v bezné populaci. Vzacné byva renalni
selhdnf v rdmci nefrokalcindzy.

Sarkoiddza zlaz s vnitrni sekreci

Velmi vzacné maze byt postizen hypotalamus s naslednym hypotala-
mickym syndromem, pfi postizeni hypofyzy vznika diabetes insipidus. MUze
byt také postizena $titna Zlaza s hypofunkci & hyperfunkci a pfistitna téliska.
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Obr. 6. Endoskopicky ndlez — uzaver laterdiniho segmentu stfedniho lobdrniho
bronchu zvétsenymi uzlinami (archiv autora)

Lécba sarkoidozy

Pfi rozhodovani o [é¢bé sarkoiddzy je nutno prihlédnout k tomu, ze
etiologie nemoci je neznama, takze kauzalni lécba neexistuje, a dale k to-
mu, Ze onemocnéni ¢asto ustupuje spontanné (3, 12, 13). Vzdy je potreba
individualné posoudit rozsah nemoci, zavaznost symptomu a riziko pro-
grese, ale takeé riziko moznych vedlejsich ucinkd [é¢by. V praxi je lé¢eno asi
40-60% nemocnych, redlnad potfeba Iécby je vsak ziejmé mensi. Panuje
vSeobecna shoda, ze asymptomatické pfipady stadia O a | neni tfeba [é-
Cit. Za jednoznacnou indikaci k é¢bé se povazuji symptomatické formy
(dusnost, kasel, bolesti na hrudniku) stadif Il, Il a IV. Z dalSich indikaci je to

www.praktickelekarenstvi.cz
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Obr. 7. Histologie — epiteloidni granulom v plici (archiv autora)
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plicni hypertenze, perzistujici hyperkalcemie a hyperkalciurie, postizeni
oka, srdce, neurosarkoiddza, deformuijici sarkoidéza klze a jiné zavazné
organové zmeény. Terapeutickym problémem zUstavaji celkova slabost
a chronicka Unava. V mnoha pfipadech se doporucuje se zahdjenim
léCby vyckat a sledovat aktivitu onemocnéni a ovlivnéni kvality zivota.
Perzistujici a progredujici symptomaticka plicni sarkoiddza s poruchami
funkci a mimoplicni aktivni 1éze jsou indikaci k |é¢bé. Perordlni gluko-
kortikoidy zUstavaji Iékem prvni volby. Dle mezindrodnich doporuceni
je inicidlni davka 20-40 mg prednisonu denneé (3, 12, 13). Pocate¢ni efekt
|éCby Ize ocekdvat behem prvnich 6 tydnd a vyhodnocuje se obvykle
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po 3-6 mesicich. Pfi pozitivni [éCebné odezve se davka prednisonu po-
malu snizuje na 5-10 mg denng, celkova doba podavani se pohybuje
mezi 9-12 mésici. Vysazovani lécby by mélo byt velmi pomalé. Lokdlni
terapie glukokortikoidy je indikovana u kozni formy (lupus pernio, no-
dozni erytém), pfedni a zadni uveitidy a neuritidy optiku (zde spolec¢né
se systémovymi kortikoidy), pfi lé¢bé nosnich polypU nebo pfi postizeni
dychacich cest. Inhalacni glukokortikoidy jsou alternativou pfi lehkém
plicnim postizeni s izolovanym snizenim difuzni plicni kapacity nebo pfi
vyrazném kasli. Intravendézni pulzni poddni glukokortikoidu je indiko-
vano u tézkych progredujicich forem nebo u neurosarkoiddzy. Pokud
neni mozné udrzeni remise davkami prednisonu nizSimi nez 10 mg/den,
je indikovano podani glukokortikoidy Setfici leky Il. linie. Methotrexat je
podavan jedenkrat tydnée v davce 10-15 mg soucasné s kyselinou listovou
5-10 mg 1x tydné, ta je podavana nasledujici den po podani methotrexatu
(14). Hydroxychlorochin je antimalarikum s imunomodulacnim efektem.
Je pouzivan zvldsté u pacientl s hyperkalcemii, koznim a neurologickym

postizenim. Azatioprin, leflunomid nebo mykofenoldt mofetil jsou
dalsimiimunosupresivy, které Ize vyuzit v IéCbé chronickych a multiorga-
novych forem onemocneéeni. Leflunomid je doporucovan pfi intoleranci
methotrexatu. Ojedinélé jsou zkusenosti s cyklosporinem A a takrolimem.
Cyklofosfamid |ze pouzit ve formé intravendzniho pulzniho podani v 1é¢-
bé neurosarkoiddzy. Biologicka [écba — [é¢bal lll. linie je vhodna pfi selhani
lékd druhé linie, nebo jejich intoleranci, nebo pfi refrakterni formeé nemodi.
Infliximab ma klinicky efekt pfi [é¢bé lupus pernio a jeho podani vede
ke zlepSenf plicnich funkci (15, 16). Byl efektni u vaznych forem neurosar-
koiddzy, refrakternich k podani cyklofosfamidu. DalSim zkousenym lékem
je abatacept, fuzni protein, ktery ovliviiuje prostfednictvim CTLA-4 snizen(
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Obr. 8. Kozni postizeni u sarkoiddzy (zdroj: http.//www.writeopinions.com/
ulcerative-sarcoidosis)

produkce Th 1 cytokinl (TNFa, -2, IL-6 a INFy). Antifibrotika (pirfenidon)
jsou zkousena pfi prechodu do plicni fibrézy (17).

Zaver

Sarkoiddza i v 21. stoleti pfedstavuje mysteriézni problém soucasné
mediciny. Nejde vSak o onemocnéni raritni a je tfeba na néj myslet i v ka-
zdodenni praxi. Znalost mnohotvarnych projevd sarkoiddzy presahuje
moznosti jednoho oboru, proto se jevi optimalni mezioborova spoluprace.
Mnoho tvaii sarkoiddzy je vyzvou pro dalsi generace genetikd, imuno-
logu, patologl a biologU, aby zkoumali vztahy pficiny a nasledkd vzniku
granulomu. Po objasnéni priciny bude redlna nejen personalizovana lécba,
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kterd zabrani progresi, ale i prevence nemoci (18). Optimalni diagnosticko-

-terapeuticka Uvaha zahrnuje: potvrzeni diagnézy, stanoveni rozsahu a tize
organového postizenia posouzeni aktivity onemocnéni (neaktivni, stabi-
lizované, progreduijici). Skiagram hrudniku zdstava zakladnim vysetfenim
a je potfeba jej provadét i pfi mimoplicnich a systémovych nespecifickych
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