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Sarkoidéza je systémové granulomatozni onemocnéni, které postihuje plice a lymfaticky systém. Casto se projevuje jako bilateralni
hilova adenopatie, plicni infiltrace, o¢ni a kozni Iéze. Mohou byt také postizeny jatra, slezina, lymfatické uzliny, srdce, nervovy systém,
svaly, kosti a jiné organy. Je diskutovan klinicky pribéh, diagnostika a lé¢ba generalizované sarkoiddzy.
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Sarcoidosis is a systemic granulomatous disease that primarily affects the lung and lymphatic systems of the body. Frequently presents
with bilateral hilar lypfadenopathy, pulmonary infiltration, and ocular and skin lessions. The liver, spleen, lymphnodes, salivary glands,
heart, nervous system, muscle, bones and other organs may also be involed. The clinical course, diagnostic and therapy of generalised

form of sarcoidosis is discussed.
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Sarkoidéza je mnohoorgdnové granulo-
matdzni onemocnéni nezndmé etiologie, které
obvykle postihuje jedince mladsiho a stfedniho
veku, castéji Zeny. Projevuje se nejcastéji nitro-
hrudnim postizenim s bilateraIni hilovou lymfa-
denopatif a/nebo plicnimi infiltraty. Z mimoplic-
nich postizenf jsou nej¢astéjsi ocni a kozni Iéze,
mohou byt postizeny také jatra, slezina, lymfa-
tické uzliny, slinné Zlazy, srdce, nervovy systém,
svaly a kosti, vzacnéji i jiné orgdny. Sarkoidoza
se vyskytuje celosvétové: postihuje obé pohlavi,
viechny rasy a vékové skupiny obyvatelstva.
Onemocneéni postihuje nejcastéji dospélé zeny
mladsi 40 let, vrchol je patrny mezi 20 aZ 58
lety Zivota. K familidrnimu vyskytu dochédzi asi
u 4 % pfipadd. V Ceské republice je incidence
3,1/100000 a prevalence pres 70/100000 oby-
vatel (1).

PrestoZe se hovoti o systémovém onemoc-
néni, velmi ¢asto se sarkoiddza projevuje ve for-
mé klinicky limitované pouze na plice. Postizeni
plicijinych orgdnd muze zdstat klinicky némé.
Lze jej dolozit napf. ndlezem asymptomatické
lymfocytarni alveolitidy, zvysenymi hodnota-
mi jaternich testd, vychytavanim radiofarmak
ve slinnych Zlazach a v nosnf sliznici nebo na-
hodnymi nalezy granulomi pfi biopsiich rliz-
nych organd. V literatufe byva definovéano gene-
ralizované onemocnénf (extensive disease) jako
klinicky vyznamné postizeni dvou a vice organd
mimo postizeni extratorakalnich lymfatickych

uzlin a noddézniho erytému (2). Mlze jit o posti-
Zeni plic (hrudniku) a jiného organu nebo o po-
stizenf pouze mimoplicni. Mimoplicni sarkoido-
za mUze byt hlavni manifestaci onemocnént
a pfilezitostné mize byt Zivot ohrozujici nemo-
ci. Prevalence mimoplicniho postizeni se rlizni
mezi jednotlivymi populacemi. Bylo doloZeno,
7e vice mimoplicniho postizeni se vyskytuje
v afroamerické populaci nez u kavkazské rasy
(2). Kavkazska rasa ma castéjsi vyskyt poruch kal-
ciového metabolizmu. Mimoplicni postizenf je
¢astéjsi u zen. Bylo potvrzeno, ze zeny maji vyssi
prevalenci o¢niho postizeni, erythema nodo-
sum a neurosarkoiddzy nez muzi (3). Muzi maji
zato vyssi zastoupeni poruch kalciového meta-
bolizmu nez Zeny (3). Je jen malo dat tykajicich
se prevalence mimoplicni sarkoidézy ve vztahu
k véku. Postizenf perifernich uzlin bylo ¢astéjsi
u nemocnych mladsich 40 let a poruchy me-
tabolizmu véapniku byly ¢astéjsi u nemocnych
ve véku 40 let ¢i starsich (3). Plice jsou postizeny
u vice nez 90 % pacientl se sarkoidézou. Kromé
postizeni parenchymu mohou byt postizeny
i dychaci cesty (larynx, trachea a bronchy), coz
mUzZe vést ke vzniku obstrukce a bronchiektazif.
Hyperreaktivita dychacich cest byva pfftomna
u vice nez 20% pacientl. Z dalsich manifes-
tacf je mozny pleurdini vypotek, chylotorax,
pneumotorax, ztlusténi pleury s kalcifikacemi,
kalcifikace uzlin a dutinové formace. Periferni
lymfatické uzliny byvaji postizeny relativné cas-
to (@z u 30% nemocnych). Jednd se zpravidla
o kr¢ni, axilarni, epitrochledrni nebo inguinal-
ni uzliny. Zvétseni lymfatickych uzlin obvykle
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Obrdzek 1. Thaliovy sken se zobrazenim perfuznich
defektl stény septa u nemocného se sarkoidézou

doprovazi i zvétsena slezina, velmi ¢asto jen
diskrétné a asymptomaticky, pouze v nékterych
pfipadech mze dojit ke vzniku anémie, leu-
kopenie ¢i trombocytopenie. Klinické zndmky
postizeni srdce se popisuji az u 5% pacientd
se sarkoiddzou (4). Pokud by byla provedena
biopsie srde¢niho svalu, pak by procento posti-
Zenf myokardu bylo samoziejmeé vyssi —az 25 %
nebot ¢ast probihd klinicky inaparentné (5).
Nejcastéjsim projevem jsou arytmie od benig-
nich extrasystol pfes atrioventrikuldrni blokady
vy$3iho stupné az po ndhlé umrti. Jednorazové
EKG vysetfeni je ¢asto normalni, proto je do-
porucovano 24hodinové monitorovani EKG
podle Holtera. Z daldich vysetfovacich metod
je pfinosné echokardiografické vysetreni (zjis-
ténf diastolické dysfunkce, postizeni chlopni).
V nékterych pfipadech se granulomatézni in-
filtrace myokardu zobrazi jako mnohocetné
defekty pfi thaliové scintigrafii srdce, ktera je
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Obrdzek 2. CT obraz hepatomegalie s nélezem
mnohocetnych hypodenznich noduld u nemoc-
ného se sarkoidézou jater

gF

v posledni dobé nahrazovana v indikaci po-
dezfeni na sarkoiddzu myokardu magnetickou
rezonanci. Jistou diagndzu sarkoidézy srdce
potvrdi endomyokardidlni biopsie s prikazem
granulomd.

Obrdzek 3. Formy kozniho postizeni

lupus pernio

erytéma
nodosum

Pii cileném bioptickém vysetieni Ize pro-
kdzat granulomy v jatrech az u 50-65% (6),
zatimco pfi fyzikdInim vysetrenf Ize zjistit hepa-
tomegalii pouze u méné nez 20% nemocnych
se sarkoiddzou. Jaterni selhdvani nebo zvyse-
ni mortality v disledku jaterni dysfunkce jsou
ztidkavym jevem, rovnéz portélni hypertenze
se vyskytuje velmi vzacné.

Incidence postizeni GIT je nizsi nez 1% pfi-
padU. Relativné nejcastéji je postizen Zaludek,
méné pak jicen, apendix, rektum a pankreas.
Diferencidlné diagnosticky je nutné predevsim
vyloucit Crohnovu chorobu, tuberkuldzu, my-
kotickou infekci nebo tumor pankreatu. Kozni
postizeni je pozorovano zhruba u 25 % pacientd.
Je rozdélovano do dvou kategorif — specifické
a nespecifické 1éze. Do prvni skupiny patfi na-
lez granulomu pfi kozni biopsii. Druhd skupina
zmén predstavuje reaktivni zanétlivou odpovéd
klize bez nalezu granulomd. Sem patfi erythe-
ma nodosum (EN) (7) charakterizované zpravi-
dla bolestivymi makuléznimi formacemi, které
se obvykle objevuji symetricky, na obou bércich,
méné casto na rukou. Jejich barva je zpocatku
nardzovéld az vinové cervend, pozdéji prechazi
v lividni az nahnédlé zbarveni. Viyskyt EN jako
znédmky akutni formy sarkoiddzy je v Evropé
bézny (8).V nasi populaci dochazi k témto proje-
viim aZ u 30% pacientl. Pro bioptické vysetfeni
neni charakteristicky prikaz granulom, byva
vaskulitida a panikulitida. EN se ¢asto spoju-
je s Lofgrenovym syndromem a predstavuje
akutni formu sarkoiddzy. EN se maze vyskytovat
i u nékterych infekci (tuberkuléza, toxoplazmo-
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nodularni kozni
sarkoidoza

73, lepra, streptokokové, chlamydiové a myko-
plazmové infekce), u hypersenzitivnich reakcf
po podani celé fady Iékl (sulfonamidy, néktera
nesteroidni antirevmatika) nebo pfi Crohnove
nemoci. Mezi zvlastni formy koznf sarkoidézy
patii tvorba nacervenalych plosnych infiltratd
ve starych jizvach (tzv. sarkoid v jizvé), ktery je
pokladéan za projev akutné vzniklé sarkoiddzy
a ma dobrou progndzu. V ramci chronické sar-
koiddézy se mlzeme setkat s pestrymi koznimi
projevy.

Mezi nejcastéjsi patif subkutanni, malouzlo-
va nebo velkouzlové sarkoiddza, s uzly priiméru
az 5cm, kjejichz vysevu dochazi nejcastéji v ob-
liceji, na pazich a trupu. Jde obvykle o Cerveno-
hnédé papuly. Dalsim projevem chronické formy
sarkoidézy mUzZe byt tzv. lupus pernio. Jedna
se o indurované plaky nej¢astéji postihujici nos,
Celo a boltce. V nasi populaci se téméf nevy-
skytuje, je vsak bézny u zen v Africe a Americe.
Jedna se o destruujici chronicky projev, jehoz
pfitomnost je spojovéna s mimoplicnim posti-
Zenim (kostnf cysty) plicni fibrézou. Navic zhor-
Suje progndzu onemocnéni, spontanni remise
jsou zfidkavé. O¢ni postizent pfi sarkoiddze byva
popisovano u 10-80% pacientl. Mlze byt po-
stizena jakdkoliv ¢ast oka i orbity (9), nejbéznéjsi
je vSak uveitida a konjunktivitida (10). Akutnf
predni uveitida ustupuje spontanné nebo pfi lo-
kéIni terapii kortikoidy. Chronickd uveitida mdze
vést k adhezim mezi duhovkou a ¢ockou, mize
se rozvinout katarakta, glaukom nebo atrofie
optického nervu, které mohou vést az ke slepo-
té. U nemocnych se sarkoidézou je nutné vzdy



provést oftamologické vysetient. Pfi podezieni
na zadnf uveitidu ¢i postizeni sitnice by se mé-
la provést fluorescen¢ni angiografie. Z dalsich
oc¢nich |ézi Ize jmenovat infiltraci slznych Zlaz,
suchou keratokonjunktivitdu, dakryocystitidu
Ci retindIni vaskulitidu.

Klinicky rozpoznatelné postizeni nervové
soustavy je patrné v 5-15% pfipadud (11, 12).
Granulomatodzni proces maze vzacné posti-
hovat struktury centrdlni i periferni nervové
soustavy, opakované bylo popséno postizeni
mozku nebo michy. Béznéjsi je postizeni hlavo-
vych nervd, napr n. facialis (13), které se nékdy
kombinuje s uveitidou a s infiltraci pfedevsim
priusnich zlaz (,febris uveoparotidea” popsana
Heerfordtem). S postizenim centraini nervové
soustavy souvisi i atrofie optického nervu s na-
slednou moznou amaurézou nebo se pfi hy-
pofyzéarnflokalizaci mze vyskytnout diabetes
insipidus. Popisuje se neuropatie malych vidken
(,small fibre neuropathy”), kterd mize byt pfici-
nou chronické Unavy, ale také srdec¢nich arytmi.
Celkova slabost a Unava jsou u nékterych ne-
mocnych tézko fesitelnym problémem. Periferni
neuropatie se mdze kombinovat se svalovym
postizenim. Ze zobrazovacich metod se pfi po-
stizeni centrdIni nervové soustavy uplatnuje
magnetickd rezonance (MR), elektromyografie
(EMG) a vysetteni evokovanych potenciald, kte-
ré mohou potvrdit diagnézu neurosarkoidézy.
Pfinosné muze byt i vysetfeni cerebrospinalniho
likvoru, ve kterém se zjistuje zvysend bunécnost
podminénd lymfocyty. Pfi imunofenotypizaci
lymfocytl z likvoru je charakteristické zvyseni
imunoregula¢niho indexu, v likvoru byvajii vys-
$i hladiny lyzozymu a enzymu konvertujicicho
angiotenzin.

U 14-38% nemocnych se sarkoidézou
pohybového Ustroji se vyskytuje artritida (14).
Nejcasteji jsou postizena kolena, kotniky, loketnf
klouby, zépésti a drobné klouby rukou a nohou.
Postizeni byva akutni, pfechodné, ale i chronické
perzistujici. Postizeni svall provazené symp-
tomy byva jen zfidkakdy. Chronickd myopatie
se vyskytuje ¢astéji u Zen a ¢asto byva i jedinym
projevem onemocnéni. Vzdy je nutné vyloucit
kortikoidy indukovanou myopatii. Postizeni je
mozné prokézat prikazem nekazeifikujicich gra-
nulom pfi biopsii fascie ¢i svalu. Polyartralgie,
event. polyartriticky syndrom s postizenim hle-
zennych kloubU, jsou soucasti akutnf sarkoidézy
(Lofgrentv syndrom). Hematologické abnormali-
ty — postizeni cervené i bilé fady krvinek je casté,
avsak nikoliv diagnostické. Anémie se vyskytuje
u 4-20% pacientt, hemolytickd anémie byva
vyjimkou. Leukopenie byva asi u 40 9% pacientd.

PYi absenci splenomegalie mze byt zndmkou
postizeni kostni dfené, ackoliv nejbéznéjsim me-
chanizmem je redistribuce krevnich T-lymfocytl
do mist aktivniho zanétu. Zcela ojedinéle byla
popsana leukemoidni reakce, eozinofilie a trom-
bocytopenie. Kombinace teploty, zvétseni pfius-
ni ZIazy, obrny tvafe a pfednf uveitidy tvofi tzv.
Heerfordtlv syndrom. Unilateralni nebo bilate-
ralnf parotitida s otokem a bolestivym zdufenim
Zlazy se vyskytuje u méné nez 6% pacientU. Asi
u 40% pacientl zvétseni pfiusni Zlazy spon-
tdnné odezni. Porucha metabolizmu vapniku
(hyperkalcemie a hyperkalciurie) pfi sarkoiddze
se vyskytuje asi u 2-10% pacientd a je podmi-
néna nekontrolovanou konverzi 25-cholekalci-
ferolu na 1,25-dihydroxycholekalciferol (kalci-
triol — aktivni vitamin D3). Ke konverzi dochézi
v epiteloidnich bunkach granulomu, a proto
se hladina vapniku normalizuje pfi terapii korti-
kosteroidy. Nezjisténa, perzistujici hyperkalcemie
a hyperkalciurie mtze byt pficinou nefrokal-
cindzy, rendinich kamend a rendiniho selhani.
Velmi vzacné mize byt postizen hypotalamus
s naslednym hypotalamickym syndromem, pfi
postizeni hypofyzy vznikd diabetes insipidus.
MU0Ze byt také postizena stitna Zlaza s hypo-
funkci & hyperfunkci, pankreas a pfistitna téliska.
Sarkoiddza mize vzacné postihovat i mocové
a pohlavni Ustroji. Asymptomatické granulomy
se mohou vyskytovat ve vsech pohlavnich or-
ganech u Zen, v¢etné prsu. Nejcastéji je posti-
Zena déloha. Muzské pohlavni Ustroji nebyva
bézné postizeno, pokud je pfitomno, obvykle
imituje testikuldrni malignitu. Postizeni mocové-
ho méchyre nebylo popséno. Granulomatdzni
proces v ledvinach jen zfidka vyusti v intersti-
cidlni nefritidu. Mnohem castéji se setkdvame
s potizemi souvisejicimi s nefrolitidzou, ktera
se u téchto pacientl vzhledem k hyperkalcemii
a hyperkalciurii vyskytuje asi desetkrat ¢astéjsi
nez v bézné populaci. Vzacné byva rendin se-
lhani v rdmci nefrokalcindzy.

Diagndza generalizované sarkoidozy je za-
lozena na syntéze klinickych dat, histologickém
prikazu nekaseifikujiciho granulomu a soucas-
ném vylouceni jinych onemocnéni's podobnym
klinickym prlibéhem a histologickym nélezem
(15). Jasnou indikaci k 1é¢bé systémovymi korti-
koidy u plicnf sarkoiddzy je vyznamna porucha
plicnich funkci, jde vétsinou o snizeni vitalni
kapacity nebo i o obstrukenf ventilacni poru-
chu. Selektivni porucha plicni difuze mze byt
lé¢ena inhalacnimi kortikoidy. Dalsi indikacf
k 1é¢bé mohou byt subjektivni potiZe jako ka-
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Obrdzek 5. Leptomeningedlni poskozeni, a paren-
chymové postizeni CNS

Sel, dusnost, subfebrilie nebo vahovy Ubytek. Pri

progredujicim postizenf je tfeba pouZit dalsich
lékd nebo jejich kombinaci. Bylo jiz provedeno
velké mnozstvi transplantaci plic pfi fibrotické
prestavbé plicniho parenchymu. Indikaci k lé¢bé
systémovymi kortikoidy ve vyssich davkach jsou
klinicky zavazné mimoplicni léze pfedstavované
sarkoidézou CNS. U intrakranidlnich 1ézf s kom-
presi okolnich struktur a vyvojem hydrocefalu
je mozné provést ventrikuloperitonedini shunt.
Existuje i moznost radioterapie CNS. Pfi pro-
kdzaném postizeni srdce sarkoiddzou byly jiz
provedeny transplantace. Zcela vyjimecné jsou
pozorovany recidivy sarkoiddézy v transplantova-
ném srdci podobné jako je tomu u transplantaci
jinych organd (16). U sarkoiddzy ledvin jsou korti-
koidy podavany jako prevence rendiniho selhani
a taktéz jsou provadény transplantace ledvin.
U sarkoidozy jater je chronické cholestaza nerea-
gujici na lé¢bu kortikoidy indikacf k transplantaci
jater. Kortikoidy jsou podavany dale pfi perzistu-
jici hyperkalciurii a hyperkalcemii. LéCi se téméf
viechny mimoplicniléze, u nékterych viak staci
lokdInf lé¢ba kortikoidy (pfedni o¢ni segment),
nékteré formy koznf sarkoidézy. Noddzni erytém
se |é¢i nesteroidnimi antiflogistiky, je li nutné,
pfidavajf se kortikosteroidy v inicidlnf ddvce max.
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30 mg Prednisonu denné. U vysoce aktivnich fo-
rem sarkoidézy ohrozujicich potencidlné i Zivot
Ize zahdjit pulsni terapii, kdy se podava 1000 mg
metylprednisonu denné. Dale je mozno uzit
v indikovanych pfipadech azatioprin, cyklofos-
famid, metotrexat. Nové |éc¢ebné trendy repre-
zentuje infliximab, leflunomid nebo mykofenolat
mofetil.

Klinicky manifestni generalizovand sar-
koiddza pronikd podle dominantnich znakd
do rlznych oblasti mediciny a pneumolog
se s nf setkd jako konsilidl na oddélenf inter-
nim, o¢nfim, neurologickém, revmatologickém,
koznim a jiném, vyzaduje proto mezioborovou
spolupraci.
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