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Uvod

Sarkoidoza je systéemové onemocneni neznamé etiologie, které je charak-
terizovano pritomnosti granulomatozniho zanetu v postizenych tkanich.
Projevuje se nejcasteji nitrohrudnim postizenim s bilateralni hilovou lymfa-
denopatii a/nebo plicnimi infiltraty. Z mimoplicnich postizeni jsou nejcasteji
ocni a kozni léze, dale postizeni pohybového Ustroji, jater a vzacneji mohou
byt zasazeny slinné zlazy, slezina, srdce, nervovy systém a dalsi organy.

Sarkoidoza se vyskytuje celosvéetove, u vsech ras a vekovych skupin.
Onemocneni postihuje casteji zeny nez muze, zeny kolem 50. roku, muzi
byvaji mladsi, mezi 35-40 lety. Incidence se v ruznych populacich lisi mezi
svetadily v zavislosti na rase a zemepisne sirce. Jedna se o nejcastejsi inter-
sticialni plicni onemocnéni. V Ceské republice je podle Gdaja UZIS (Ustav
zdravotnickych informaci a statistiky CR) incidence 8,5/100 000 a preva-
lence pres 70/100 000.

Pricina vzniku sarkoidozy neni stale objasnéna. Predpoklada se pusobeni
neznamé noxy u geneticky predisponovaného jedince na podklade oli-
goklonalni bunécné odpovédi s typickou akumulaci CD4+ Thl lymfocytu
a aktivovanych makrofagl. Soucasné poznatky poukazuji na zasadni vy-
znam Th1l7 bunek v rozvoji granulomatozni faze onemocnéni a progresi
k fibroze, stejné tak je zminovana role T-regulacnich (T-reg) bunek. Jako
potencialni plvodce sarkoidozy se v literature diskutuji nejcasteji netuber-
kuldzni nebo tuberkulézni mykobakterie, Propionibacterium acnes, které
také muze vyvolavat tvorbu granulomu, podobné se uvazuje o Borrelia
burgdoferi, méne Chlamydophila pneumoniae, Mycoplasma pneumoniae
a Rickettsia helvetica, dikazy vsak chybi. V souvislosti s potencialnim my-
kotickym agens je mozné uveést zcela ojedinélé nalezy hub typu nokardii,
rhodokoku nebo kryptokoku. V posledni dobé je zvazovana hypersen-
zitivni imunitni reakce na nekteré kovy (beryllium, nikl, hlinik), talek, pyl
borovic, jil nebo skrob, ale i polychlorované bifenyly, dioxiny, azbest, po-
lycyklické aromatické uhlovodiky, synteticka skelna vlakna a dalsi. V Uvahu
pripada také autoimunitni proces s tim, ze specifické autoprotilatky nejsou
identifikovany.

Ze stran genetické predispozice je u pacientt se sarkoidozou
popsan vyssi vyskyt HLA antigenut 1. tfidy (AL, B8, B13 a B27), ale i 2. tfidy
(HLA DR3 nebo Glu69+ alel HLA-DPB1). S dobrou progndzou se asociuje
HLA-DRB1*0301/DQB1*0201, s mimoplicni lokalizaci HLA-DRB 1*11 a s pro-
gresi nemoci s HLA-DRB1*1501.

Cil prace
Rekapitulace aktualnich znalosti o sarkoidoze se zameérenim na mimoplic-
ni postizeni na prikladu nazorné kazuistiky z klinické praxe.
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RTG hrudniku- polycyklického rozsireni
obou plicnich hild.

ZapUjceno se souhlasem Radiologického
pracovisté Nemocnice Ceské Budéjovice

Kazuistika

48leta pacientka podstoupila vysetreni v imunologicke ambulanci na do-
poruceni ORL lékare na jare 2021. Duvodem byl recidivujici pravostranny
jednostranny otok priusni zlazy od unora 2021. Pri podrobngjsi anamnese
pacientka trpela na recidivujici iridocyklitidy a pri objeveni se otoku priusni
zlazy nekolik dni trvajici horecky.

Z anamnestick{ch udaju:

m Vv dospéelosti migréna (hormonalneé dependentni), syndrom zmrzlého
ramene vpravo

m z alergické anamnesy - po bodnuti vosou/vcelou vetsi lokalni otok, bez
systéemovych projevu (stupen 0); z IéCiv netolerovala Amoclen (amoxici-
lin, ATB penicilinové rady) s projevy horniho dyspeptického syndromu,
jednalo se o nezadouci ucinek typ A (augmented)

m gynekologicka anamnesa: 5x gestace, 1. gravidita koncici foetus mortus
ve 38. tydnu, 2. gravidita uspesna, nasledne 3 zamlklé potraty koncici
kolem 12. tydne s nutnosti revizi dutiny delozni

m bydli v rodinném dome, chova kocky, pracuje jako IT specialista, neku-
racka, alkohol sporadicky; rodinna anamnesa bez zateze

Somatické vysetreni
m bez patrné patologie az na mirny otok v oblasti pravé priusni zlazy

Z dosavadnich provedenych vysetreni

= infekcni konsilium neprokazalo infekcni etiologii, ze serologickych testU
patrné anamnestické protilatky proti toxoplazmaoze a herpetickym virdm
(EBV, CMV); HIV, lues a tularémie s negativitou

m usg priusnich zlaz s nalezem cystoidnich lozisek v obou pfriusnich zla-
zach benigniho charakteru (okolo 10 mm), ojedinélé uzle (5-7 mm),
lymfatickeé uzliny v okoli nezvétseny

m oftalmologické vysetreni - Schirmerlv test (I), pravé oko bez snize-
né tvorby slz (27mm/5min.), vlevo deficit slz (7/mm/5min.), norma >
10mm/5min.

Z laboratornich a dalsich vysetreni
m diskrétni elevace ALP 2,14 ukat/I; (0,65-1,80 ukat/I)

m zvysena hladina sérového angiotenzin konvertujiciho enzymu sACE
80,6 U/I; (18-55 U/I)

m Vv odstupu cca 1 mesice provedena kontrola hladiny sACE s pretrvavajici
zvysenou koncentraci 66 U/I; (18-55 U/I)

m kontrolni usg krku - v parenchymu obou priusnich zlaz a v jejich tées-
ném okoli patrné vicecetné solidni hyperechogenni léze velikosti do
8 mm, v differencialni diagnostice na prvnim misté by se mohlo jednat
o zmnozene lymfatické uzliny

= sialometrie (SkachGv test) odpovidal normalni slinné sekreci (klidova
slina 15 minut 2,5 ml, stimulovana slina 15 minut 16,5 ml), norma >
8-10 ml slin za dvakrat 15 minut

m az na hranicni pozitivitu ANA IgG NIF do titru 1:80 bez dalsi evidence
autoprotilatek proti klinicky relevantnim antigenum, bez znamek hype-
rreaktivity imunitniho systému (tj. markery zanéetu nizké, bez cytopénie,
bez aktivace komplementu a prfitomnosti hypergamaglobulinémie
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CT plic a mediastina- bilateralni hilova a mediastinalni lymfadenopatie.
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V centru jsou patrné dva na sebe naléhajici epiteloidni granulomy bez nekrotizace s denznim arteficialné

zhmozdénym lymfocytarnim lemem pfi jejich povrchu.

Metoda: Histologicky rez tloustky 4 um formalinem fixovaného a do paraplastu zalitého vzorku

Barveni: Hematoxylin- eosin
Zvétseni: 400x
Mikroskop: Zeiss Axio Scope Al
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U pacientky bylo pomysleno o autoimunité zprostredkovaném nebo imu-
nologicky podminéném onemocnéni a vzhledem k opakovane zvysené
hodnote sACE bylo nutno uvazovat o granulomatéznim procesu, jako na-
priklad sarkoidoza s klinickou symptomatologii pri postizeni oci a prius-
nich zlaz.

Doplnénd vysetreni

m RTG hrudniku - polycyklické rozsireni obou plicnich hild, v plicnich pa-
renchymu bez lozisek nebo infiltraci, srdce nezvetsené. Obrazek cislo 1.

m spirometrické vysetreni bez ventilacnich poruchy, krfivka objem/pratok

bez znamek obstrukce, snizena difuze (transferfaktor TLCO/SB 62% NH,
transferkoeficient TLCO/VA 66% NH, parametr VC%/DLCO% 1,69)

m HRCT plic s nalezem bilateralni hilové a mediastinalni lymfadenopatie,
v CT obraze na prvnim misté pomyslet o sarkoidoze. Obrazek cislo 2,3.

m sbéer moci za 24 hodin na odpad vapniku bez zvysené kalciurie 3,98
mmol/d; (norma 1,2-7,2 mmol/d).

Bronchoskopie
m endobronchialne bez znamek granulaci

m Vv bronchoalveoloarni lavazi (BAL)- prevaha aktivovanych CD4+ T-lym-
focytu s vyraznym posunem imunoregulacniho indexu (CD4+/CD8+)=7,
nalez byva asociovan se sarkoidozou

m cytologicke vysetreni BAL - 64% alveolarnich makrofagu a 36% lymfo-
cytu

m v mikroskopickém obraze pritomny lymfoidni elementy s rlznym stup-
nem vyzravani s histiocytézou a antrakdzou. Zastizeny epiteloidni bun-
ky a drobné epiteloidni granulomy bez nekrotizace. Nalez v daném ma-
terialu nevylucuje klinickou diagnézu granulomatozniho procesu typu
sarkoidozy. Obrazek cislo 4.

Zaver

U pacientky s granulomatoznim procesem charakteru sarkoidozy byly
pravdepodobne prvni klinické projevy v podobeé recidivujicich iridocyklitid
s naslednym postizenim priusni zlazy. Ze stran plicniho systéemu byla kli-
nicky zcela asymptomaticka. Kombinace zvysenych teplot, zdureni priusni
zlazy a predni uveitidy tvori tzv. Heerfordtav syndrom. Vzhledem k tomu,
ze sarkoidoza je systémovym onemocnénim, muze imitovat prakticky ja-
kékoliv systemovée nebo organove lokalizované onemocnéni, a proto je
nutno s ni pocitat v siroke differencialni diagnostice. Ocni postizeni se
vyskytuje u 20-50 % pacientd, zatimco priusnich zlach u méné nez 5 %.
U pacientky zvolena strategie watch and wait.



