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Pripad sarkoidozy s neobvyklou klinickou

manifestaci
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Sarkoiddza postihujici klouby a svaly neni pfilis ¢asta. Autorka popisuje pfipad pacientky, kde inicialné nespecifické kloubni obtize
postupné vyustily do sarkoidézy s projevy koznimi i plicnimi.
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Atypical case of sarcoidosis

Sarcoidosis involving joints and muscles is rare. The authors describe case of patient with initially atypical affection of joints, which later

developed to involvement of skin and lungs.
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Uvod

Sarkoiddza, poprvé popsana v r. 1877
Hutchinsonem, a pozdéji Besnierem (1890),
Boeckem (1899) a Schaumannem (1917), je
multiorgdnové granulomatdzni onemocnéni
nejasné etiologie, histologicky charakterizo-
vané tvorbou nekaseifikujicich granulom. Je
rozsifena na celém svété, v Evropé s nejvys-
i incidenci ve Skandinavii a severni Evropé
(50:100000 obyvatel) (1, 2, 3, 5). Cast&ji je
diagnostikovadna u Zen do 50 let véku. Jeji ¢as-
né stadium miva benigni prabéh s tendenci
ke spontanni regresi a projevuje se obvykle
koznim ndlezem noddzniho erytému, k né-
muz se pfidava postiZzeni hilovych uzlin a plic.
Onemocnénijinych orgdnl je vzacnéjsi, byvaji
to oci, CNS a periferni nervy, ledviny, klouby,
kosti a jen vyjimecné svaly.

Terapeuticky se u izolovanych koznich fo-
rem aplikuji predevsim kortikoidni externa, je
mozna i intralezionalni aplikace triamcinolonu
(u nas off-label indikace) nebo lokalni takrolimus
(2 — u nds také off-label). Pfi prolongovaném prd-
béhu s orgdnovym postizenim jsou lékem prv-
ni volby systémové kortikosteroidy, z ostatnich
|é¢ebnych moznostf se uplatiuji nesteroidnf
antiflogistika, methotrexat, hydroxychlorochin,
tetracykliny a v literatufe také uvadény infliximab
a cyklofosfamid (2, 3).

Popis pripadu

Jednalo se o Zenu, ve véku 55 let, v rodinné
anamnéze jsme zjistili diabetes u matky, karci-
nom prostaty u otce, atopicky ekzém a astma
u jednoho syna, atopicky ekzém a Crohnovu
chorobu u druhého syna. Pacientka sama se Ié-
Cila pro latentnf tetanii, poruchu glukézové tole-
rance, eufunke¢ni strumu a Gilbertovu chorobu.

UZfvala pouze magnézium lacticum, alergolo-
gickd anamnéza byla negativni.

V1.2001 byla pldnovana totalni endoprotéza
(TEP) levé kycle pro artrézu. V prlbéhu vykonu
na ortopedické klinice v srpnu 2001 doslo k frak-
ture levého femuru, proto byla TEP provedena
az po zhojenf fraktury a stabilizaci ortopedic-
kého nalezu v kvétnu 2002. Poté byla pacientka
bez obtiZi az do kvétna 2009, kdy se objevil otok
a bolest levého stehna. Byla opakované vyset-
fena na ortopedii, kde nebyly shledany pficiny
téchto obtizi, ortopedicky nalez v¢etné postave-
ni endoprotézy byl dobry. Pro pfetrvavani obtizi
byla ale v listopadu 2009 provedena magneticka
rezonance (MR) levé dolnf koncetiny, na niz byla
zjisténa nehomogenni ostfe ohrani¢end masa
obklopuijici femur. Byla proto provedena revize
rany, pfi které se objevila rozsahla burza kvadri-
cepsu s makroskopickymizménami na m. vastus
lateralis. Burza byla vycisténa, byla excidovana
zméneénd ¢ast svalu, provedena vyména poly-
etylenového inlaye za novy antiluxa¢nia vymeé-
néna i keramicka hlavicka endoprotézy.

V prosinci 2009 doslo pfi sedu v kifesle k luxa-
Ci TEP, byla provedena repozice a pacientka poté
rehabilitovala. V ¢ervenci 2010 se opakovala lu-
xace TEP, opét byla provedena repozice, ale pro
pretrvavajici otok stehna a bolestivost byla v zafi
2010 provedena extrakce TEP a exstirpace roz-
sahlého cystického Utvaru na pfednf a laterdln{
strané femuru. Histologicky byl v excidovaném
materialu zjistén neobvykly ndlez splyvajicich
a fibrotizujicich granulom. Pacientka byla ale
mezitim prelozena k rehabilitaci do Hrabyné,
podobnéjsi vysetieni proto neprobéhlo. V pu-
vodné klidné jizvé se béhem ledna 2011 objevilo
drobné zacervenani, které se postupné sifilo
do pribéhu celé operacnijizvy na levém stehné
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a dojejiho okolia v dolni poloviné loZiska se za-
¢aly objevovat drobné uzliky. V tnoru 2011 bylo
provedeno plicni vysetfeni klinicky a rentgeno-
logicky s fyziologickym nalezem a pacientka
byla k dalsimu feSenf pfijata na nasi kliniku.

PYi pfijeti byla na zevni plose levého steh-
na dlouha jizva po ortopedickych vykonech,
bez dehiscenci nebo pistéli, ale do celého
jejiho rozsahu a dosti Siroce do okolf zasahoval
erytém a mirnd infiltrace. V dolnf poloviné
lozZiska byly mnohocetné tuhé noduly cerve-
nolividni barvy (obrézek 1). Celkové priznaky
se po celou dobu trvani nevyskytly, pacientka
byla dlouhodobé kryta kombinaci ATB - ci-

Obrdzek 1. Kozni nélez pfi ptijeti
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Obrdzek 2. Histopatologicky nédlez — sarkoidni
granulom

e

Obrdzek 3. Kozni nélez po lécbé

profloxacinem a rifampicinem z ortopedické
indikace.

Z laboratornich nélezu: fyziologické hodno-
ty — KO+dif, biochemie, koagulace, humoralini
imunologické hodnoty, mo¢, kultivace z kdze,
reakce na lues, epikutdnnitesty, Mantoux, HRCT
plic, bronchoskopie a spirometrie.

Cytologické vysetteni prokazalo v plicich
vysoce aktivni lymfocytarni alveolitidu s pfi-
tomnosti cetnych epiteloidnich a vicejadernych
bunék.

Provedend kozni biopsie zachytila v celé
$ifi koria a podkozi intenzivni zanétlivé infiltraty
s granulomatozni slozkou véetné mnohojader-
nych bunék ¢aste¢né Langhansoidnich, ¢astec-
né typu granulomu KCT (kolem cizich téles). Byly
pfitomny sarkoidni granulomy. Materidl nevy-

kazoval aktivitu v polarizovaném svétle, nebyla
prokazana birefrigence. Obraz byl slucitelny s re-
aktivnimi zménami na cizorody materidl typu
cementu, event. zirkoniumdioxidu. Preferovana
byla diagndza granulomu KCT.

U pacientky jsme zavedli zevn protizanét-
livou |é¢bu kortikoidnimi externy (triamcinolon
acetonid, betametazon dipropionat) a celkove
antihistaminiky (desloratadin) s ¢aste¢nym efek-
tem. V bfeznu 2011 doslo k oziveni erytému,
bolesti levého stehna, proto byla jesté empiricky
prelécena cefuroximem s prechodnou ulevou.
Pro progredujici bolesti ve stehné byla v kvétnu
2011 provedena MR, na niz bylo popsano cizf
téleso — kov na rozhrani proximalni a strednf
tretiny levého stehna, otok kvadricepsu a diafy-
zy. Zena byla v ¢ervnu 2011 piijata na ortopedii
k extrakci kovového materialu. Pfi vykonu byly
v kycli zjistény trsy granulacni tkdné a hematom
v dutiné. Byla provedena excize granulaci, eva-
kuovan granulom a soucasné provedena Siroka
excize klze do relativné zdravé tkané.

Histologicky byl z granulacijiz jednozna¢né
prokazan sarkoidni granulom, stejny nalez byl
i v podkoZi (obrazek 2). V koznf biopsii ale spe-
cifické zmény svédcici pro sarkoidézu nebyly
zachyceny.

Pfi pneumologické kontrole byla v srpnu 2011
provedena nova bronchoskopie, nyni jiz i zde
s ndlezem granulomatézni tkdné. Na doporuceni
pneumologa byla zahajena Ié¢ba prednisonem
v davce 35mg pro die v kombinaci s hydroxychlo-
rochinem 2x200mg, déle byl podavan omepra-
zol, kalium chloratum a analgetika. Po dvou mési-
cich byl prednison snizen na 20mg pro die a po-
stupné byla davka déle snizovana. Nejprve doslo
k Upravé ndlezu na plicich, pozvolna ik regresi
koZnich projevd. Pacientka dochézela na kontroly
na nase pracoviste, zevné byl aplikovan beta-
metazon dipropionat a 2% ichtamol. Az do kon-
ce r. 2012 dochézelo k obcasnym vysevim jiz
jen ojedinélych papul a drobnych nodulkl bez
subjektivnich obtfZi. Postupné byl zcela vysazen
hydroxychlorochin a snizovéna davka prednisonu
aZ na udrzovaci davku 5mg pro die.

Levé stehno je zhojeno jizvou a pozanétlivy-
mi pigmentacemi bez jinych zmén, laboratorné je
nélez stale fyziologicky (obrazek 3). U nemocné
nyn{ dominujf bolesti hornich koncetin a dru-
hostranné dolni koncetiny zpUsobené trvalym
pretéZzovanim. Celkovy stav je ale natolik dobry,
Ze je na duben 2014 pldnovana nové aplikace TEP.

PFicina sarkoiddzy je nezndma. Uplatriujf se 3
hlavni faktory — dlouhodobé vystaveni antigen-
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né pusobicimu zevnimu vlivy, ziskand imunitnf
reakce namifena proti zatim blize nezjisténému
antigenu zprostfedkovana antigen-prezentujici-
mi bunkami a antigen-specifickymi T-lymfocyty
a pfitomnost efektorovych bunék, které zpro-
stredkuji nespecifickou zanétlivou odpovéd (2, 5).
U nasi pacientky mohl byt onim dlouhodobé
pUsobicim antigenem chronicky zanét v kycelnim
kloubu, event. samotny materidl endoprotézy.

Koznim projevem sarkoiddzy je nejcastéji
noddzni erytém, projevujici se jako bolestivé za-
nétlivé uzly pfedevsim na bércich, Casto spojeny
s hilovou lymfadenopatif (Lofgrentv syndrom).
Chronicky probihajici angiolupoid nachdzime
predevsim u Zzen v oblasti nosu jako mékka lo-
Ziska hnédavé barvy. Malouzlova diseminova-
né forma se projevuje tvorbou papul velikosti
Spendlikové hlavicky az hrasku, disperzné nebo
ve shlucich v obliceji a na extenzorovych plo-
chéch koncetin. Velkouzlova forma je tvofena
vetsimi uzliky a loZisky tuhé konzistence na nose,
tvarich a usnich lalGccich (2, 3).

Nejcastéjsi plicni postizeni ma 4 stadia podle
nélezu na rtg - bilaterdIni hilova lymfadenopatie,
bilaterdIni hilova lymfadenopatie s pocinajici pa-
renchymalni infiltraci, parenchymalni infiltrace,
fibréza a emfyzém (5, 6).

U 15-20% nemocnych, pfedevsim mladych
Zen, se sarkoidéza manifestuje o¢nim postizenim.
Nejcastéji se jedna o granulomatdzni uveitidu.

U 10% pacient( dochazi k postizeni perifer-
nich nervl obrnou, kterd je pfechodna a mé-
né zavazna. Zmény na CNS probihajf vétsinou
pod obrazem encefalitidy, meningitidy nebo
ptimo difuzné vznikajicich granulomd s horsi
prognézou.

Makrofagy v sarkoidnich granulomech
produkujf 1,25-dihydroxy vitamin D, a to vede
k hypekalcemii a hyperkalcinurii zpsobujici po-
skozeni ledvin, na jejichz postizeni se mohou
uplatnit i pfimo v nich vznikajici granulomy.

Asi U 5% nemocnych mohou byt zmé-
ny na kostech, pfedeviim na ¢lancich prsta.
Destrukce kostf je zplsobena jednak analogy
vitaminu D, jednak sarkoidnimi granulomy (7).

AZ 40% pacientd mivé zasazeny klouby,
obvykle ve spojeni’ s noddznim erytémem a hi-
lovou lymfadenopatif. Postizeni svall je vzacné.

Diagndézu potvrdf histologicky nélez gra-
nulomU z epiteloidnich bunék bez kaseifika¢ni
nekrézy a dalsi vysetfeni (laboratorni, rentge-
nologické atd.).

Autorka prezentuje neobvykle probihajici
formu sarkoiddézy. Pribéh onemocnéni byl zcela



netypicky, proto také interval ke stanoven/ dia-
gndzy a zahajeni 1é¢by byl velmi dlouhy. Lécba
se viak presto jevi UspéSnou a pacientku se diky
mezioborové spolupraci ortoped — dermato-
log — pneumolog snad podafi vratit do bézného
Zivota.
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