Anna WOJAS-PELC
Malgorzata SETKOWICZ
Sylwia LIPKO-GODLEWSKA

Kiinika Dermatologil Collegium Medicum
Niwersytetu Jagielloriskiego w Krakowie
lerownik Katedry i Kliniki:

Prof. dr habil. med.

Qdwiga Bogdaszewska-Czabanowska

Dodatkowe stowa kluczowe:
Sarkoidoza

Zmiany skérne

Zmiany narzadowe

Crapia

Additional key words:
Sarcoidosis

Skin lesions

Mnerorgan changes
terapy

R’f Cfn_y 2amieszczone w artykule pochodza z archiwum
"iki Dermatologii CM UJ w Krakowie.

gsres do korespondencji:
Ki rTEd. Anna Wojas-Pelc
n,'ka Dermatologii Collegium Medicum
3 'Wersytetu Jagiellonskiego w Krakowie
*S01 Krakéw, ul. Kopernika 19

P,
r"eglqd Lekorski 2000/57/ 11

Sarkoidoza — problem diagnostyczny

| terapeutyczny

Sarcoidosis — diagnostic and therapuetic problem

Sarkoidoza jest ukladowg choroba
ziarniniakowg o nieznanej etiologii. W
20-35% zmiany skorne towarzysza
zmianom narzadowym, ale moga row-
niez pojawiac sie jako jedyna forma
manifestacji tej choroby. Diagnostyka
opiera sie na obecnosci nieserowa-
ciejacej ziarniny w wycinkach skory.
Leczenie i prognoza sarkoidozy skor-
nej zalezy przede wszystkim od stop-
nia zajecia narzadow wewnetrznych.

Mimo postepu wiedzy medycznej sarko-
idoza pozostaje nadal niejasna jednostka
chorobowg [2,30]. Pierwszy przypadek tej
choroby zostat opisany przeszio sto lattemu
(1877 r. — Jonathan Hutchinson) [2,27], ale
dopiero w 1961 r. uznano jq za jednostke
wielonarzadowa [2].

Pomimo uptywu 40-u lat intensywnych,
wieloosrodkowych badan nad sarkoidoza,
podanie pelneji jednoznacznej definicji jest
nadal trudne lub wrecz niemozliwe [8]. Przy-
czyna tego sa: niepewna etiologia i patoge-
neza, bezobjawowy lub polimorficzny obraz
kliniczny, a takze brak pewnych kryteriéw
rozpoznawczych [8].

Definicja

Sarkoidoza jest chorobg ukiadowa o nie-
jasnej etiologii, charakteryzujaca sie wyste-
powaniem ziarniny nablonkowatokomorko-
wej bez cech serowacenia, o ostrym lub
przewlektym samoograniczajacym sie prze-
biegu [2,8,15).

Epidemiologia

W ciagu ostatnich 40 lat, odnotowano
w Europie zachodniej wzrost zachorowalno-
$ci na sarkoidoze [8] z 10 do 80 oséb na
100000 [21). Podobnga tendencje obserwu-
jemy w Europie $rodkowo-wschodniej [21].
Odnotowano réwniez zwigkszong liczbe
skoérnej sarkoidozy — w ciagu ostatnich 10
lat z 5 do 50% przypadkéw [15], przy czym
w 20-35% zmianom skérnym towarzysza
zmiany narzadowe [8,30].

Zauwaza sie wyrazna predyspozycje do
zachorowan wsrdéd Anglosasow [2,8], Afro-
amerykanoéw [8], natomiast nie chorujq In-
dianie [2] i Aborygeni [19].

Srednia wieku ksztattuje sie miedzy 30-
40 rokiem 2ycia [2,5), a w przypadku
Zespotu Léfgrena — 20-30 r.2. [2,5]). Zmiany
skérne w 80% dotycza oséb ponizej45r. 2.
[2,8], czesciej kobiet niz mezczyzn [2,8).
Rzadko wystepuje u dzieci [8,27].

Sarcoidosis is a multi-organ granu-
lomatous disorder of an unknown
cause. Skin sarcoidosis occurs in
about 20-35% of patients with systemic
disease and may also arise in isolation.
A wide range of clinical presentations
of cutaneous sarcoidosis is recog-
nised. The diagnosis rests on the pres-
ence of non-caseating granulomas on
skin biopsy. Treatment and overall
prognosis of cutaneous sarcoidosis is
primarily dependent on the degree of
systemic involvement.

Etiopatogeneza

W tej sprawie nie ma jednoznacznego
stanowiska [8]. Podnoszona jest rola: pre-
dyspozycji genetycznej [8), zaburzer doty-
czacych uktadu immunologicznego (8] (cho-
roba z autoagresji) oraz przyczyny infekcyj-
ne [8], alergiczne [21], chemiczne [21], w
tym réwniez leki [21].

Czynniki genetyczne i rodzinne

Ostatnie badania przeprowadzone w
Japonii na 63 pacjentach z sarkoidoza wy-
kazaly zwigzek z HLA-DRB1 [8], a wg in-
nych autoréw z antygenem klasy | HLA-A1 i
B8 i klasy || HLA-DR3 [1]. Analogiczne ba-
dania przeprowadzone w USA na ludnosci
rasy czarnej wykazaly zwigzek z HLA-BW15
(podobnie jak gruzlica) [8], a w Londynie na
ludnosci rasy biatej z HLA-B8 (podobnie jak
arthritis lub erythema nodosum) [8].

Podejmowano préby oceny czestosci
zachorowarn wsrdd rodzernstwa — odnotowa-
no pojedyncze przypadki zachorowan wéréd
rodzerstwa tej samej pici, a takze u bliznigt
jednojajowych. Wydaje sie, 2e podstawowe
znaczenie ma w tych przypadkach wspdine
dziecinstwo, a tym samym narazenie na
podobne czynniki zewnetrzne [2,8].

Prowadzone w réznych osrodkach pra-
ce wykazaly, ze typ HLA ma prawdopodob-
nie wptyw na posta¢, a nie na samo wysta-
pienie choroby [2].

Predyspozycje genetyczne (indywidual-
ne) mogq prowadzi¢ do zaburzonej odpo-
wiedzi immunologicznej z rozwinieciem ziar-
niny zapalnej i nastepczego widknienia [2,
27,30).

Czynniki infekcyjne

W 1969 roku Mitchell i Rees opisali
obecnos$¢ niezidentyfikowanego czynnika
sarkoidalnego przeniesionego z ludzkiej
tkanki sarkoidalnej na myszy [20,22].

Opisywano przypadki przejscia sarko-
idozy w gruzlice, ktére czasami zdarzajq si¢
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przy leczeniu sarkoidozy steroidami (20%
przypadkéw!!) [2]. Potem zarzucono te kon-
cepcje. Teraz wydaje sie ona znowu bardzo
aktualna. Wieloo$rodkowe badania wykaza-
ty, przy uzyciu metody PCR, obecno$¢ DNA
M. tuberculosis [8,18), M. avium [10,18,20],
M.cansai [18] lub ich zmutowanych form [8]
w surowicy lub zmianach skérnych
[5,8,18,20]. Najbardziej przekonywujace
wydajq sie doniesienia z Boston University
School of Medicine (1999 r.) gdzie przy uzy-
ciu metody PCR badano poptuczyny po
bronchofiberoskopii, bioptaty tkanki ptucne;,
krew u 20 pacjentéw z aktywna sarkoidozg
[18]. W zmianach skérnych 80% chorych
wykazano DNA pratkéw (M.tuberculosis,
M.avium, M.cansai) [18]. Badania serolo-
giczne surowicy pacjentéw z aktywng sar-
koidoza wykazaly podwyzszony poziomu
przeciwciat przeciw M.paratuberculosis
[8,18].

Histoplazmoza i inne grzyby moga po-
wodowac¢ powstawanie ziarniny imitujacej
sarkoidalng, ale zarzucono koncepcije etio-
logicznej roli tych czynnikéw [8).

By¢ moze jaki$ nieznany wirus moze
zapoczatkowywad reakcje immunologicznag,
ale jak dotychczas pozostaje to w sferze
przypuszczen [8]. Ostatnie doniesienia wy-
kazaty sekwencje HSV 8 (przy uzyciu PCR)
w wielu tkankach sarkoidalnych — wlacza-
jac w to skére — ale przyczynowy zwigzek
nie zostat wykazany [30].

Nie wiadomo co jest mechanizmem za-
poczatkowujacym reakcje immunologiczna,
by¢ moze ktéry$ z wyzej wymienionych
czynnikéw. Zaburzenie uktadu immunolo-
gicznego (dziedziczne lub nabyte) jest bez-
sporne [2,27]. Cechg znamienng jest obni-
zenie odczynowosci komdrkowej (ujemny
odczyn tuberkulinowy w 2/3 przypadkéw,
ujemne inne bakteryjne odczyny skérne,
obnizenie transformaciji limfocytow po wply-
wem nieswoistych mitogenéw). We krwi
obwodowej stwierdza si¢ wyrazng przewa-
ge limfocytéw T supresorowych (CD4/CD8:
0,8/1,0 wobec normy 1,8/1,0), podobnie na
obwodzie ziarniny, natomiast w samej ziar-
ninie wykazano przewage limfocytow T po-
mocniczych [13,15].

Mechanizmy regulujace tworzenie sie i
przebieg ziarniny (utrzymywanie sig aktyw-
nej, przewleklej, samo ograniczajacej sie
reakcji zapalnej) nie sa dobrze zrozumiale
[2,27]). Postulowana jest zaburzona funkcja
makrofagéw w zakresie prezentacji antyge-
nu, a takze ich wptyw na tworzenie ziarniny
i widknienie [2,8,30].

Obraz kliniczny

Sarkoidoza moze mie¢ przebieg ostry
lub przewlekty [2]. W pierwszym przypadku
— charakteryzujacym sie naglym poczat-
kiem, rumieniem guzowatym, bélem i obrze-
kiem stawéw, goraczka — chory szuka po-
mocy lekarskiej. Wy2ej wymienione objawy
utatwiaja postawienie wtasciwej diagnozy, a
takze sg korzystne rokowniczo dla pacjenta
[12,30).

Niecharakterystyczny, a nawet asymp-
tomatyczny poczatek przewleklej postaci
oddala w wiekszosci przypadkéw moment
zgloszenia sie pacjenta do lekarza. Cze$¢
przypadkéw sarkoidozy konczy sie to samo-
wyleczeniem (60-80% wszystkich przypad-

660

koéw sarkoidozy) [7,12]. Analizujac sarkoido-
ze plucna, samoistna remisja choroby zda-
rza sie w 55-90% przypadkéw w stadium |,
w 40-70% przypadkéw w stadium Il, w 10-
20% w stadium lll i nie wystepuje w stadium
IV [1,13] Sarkoidoza przewlekia ma w pierw-
szym okresie wspotczynnik samowylecze-
nia 70% [12], polowa samoistnych remisji
obserwowana jest w okresach wczesnych
Z zajeciem gtéwnie skoéry lub wnek ptucnych
[15]. U 20% chorych czynno$¢ ptuc ulega
stalemu pogorszeniu, aw ok. 10% przypad-
kéw dochodzi do zwidknienia pluc z nieko-
rzystnym rokowaniem (serce ptucne) [8,12].
W czesci przypadkéw podstepny przebieg
choroby (duza progresja zmian bez uchwyt-
nych objawéw klinicznych) prowadzi do po-
waznego kalectwa: destrukcja kosci i sta-
wow [8,25], zmiany oczne prowadzace do
$lepoty [8,16,27]. Smiertelnoé¢ wynosi ok.
5% [8,12)].

Pierwsze objawy choroby takie jak: nie-
che¢ do wysilku fizycznego, ostabienie sity
miesniowej [27], bdle kostno-stawowe
[8,27], poty nocne [2,27] pacjent czesto ba-
gatelizuje wigzac je z przemeczeniem lub z
przezigbieniem [2,27]. Jezeli dotaczy sie
dusznos¢ [8,27], przewlekly suchy kaszel
[8,27] lub pacjent ma wykonane zdjecie
przegladowe klatki piersiowej trafia do le-
karza pulmonologa [2].

Zmiany skorne
Istnienie wylacznie skérnej sarkoidozy
jest dyskusyjne, chociaz wg niektorych au-
toréw moze dotyczy¢ 30% przypadkdw [20].
Zmiany skérne sarkoidalne dzielimy na:
» specyficzne — z utkaniem
sarkoidalnym [30];
* niespecyficzne - bez
charakterystycznej ziarniny
sarkoidalnej [30].

Postacie specyficzne sarkoidozy

skérnej

Charakterystyczna cechq tych zmian
jest utkanie sarkoidalne. Zmiany skorne
cechuje duzy polimorfizm [13,23].

Wykwitem pierwotnym moga by¢: grud-
ki, guzki, guzy, ptaskie nacieki [15,24],
o barwie od czerwono-brunatnej [2] do czer-
wono-blekitnej [2,8]. Guzki majq ksztatt okra-
gly lub owalny, do$¢ duza spoistos¢. Cha-
rakterystyczny jest dodatni objaw diaskopii
[8,15], ustgpowanie (nawet samoistne) bez
pozostawienia $ladu lub czesciej z pozosta-
wieniem powierzchownej blizny [8,15]). Na
ogdl nie tworza sie owrzodzenia (kazuistycz-
ne doniesienia) [15]. Czeste jest petzako-
wate szerzenie sie wykwitow z czynnymi
Zmianami na obwodzie i zanikiem w cze$ci
$rodkowej [15]. W ten sposéb tworzg sie
wykwity obraczkowate, festonowate [8]. Po-
wierzchnia zmian jest gtadka, niekiedy z lek-
ko zaznaczonym ziuszczaniem i siateczkq
rozszerzonych naczyn krwiono$nych [8].

Zmiany skérne moga umiejscawiaé sie
wszedzie: na tutowiu, konczynach, twarzy.
Takze w obrebie blony $luzowej jamy ustnej
i nosa wystepuja niekiedy zmiany guzkowe
(podobnie jak na skérze) bez tendencji do
rozpadu i owrzodzenia [6,26)].

Zmianom skdérnym najczesciej towarzy-
szq: powiekszenie wezldw chtonnych, kto-
re sa twarde, sprezyste, niebolesne, nie ule-
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gajq przebiciu, zmiany kostne (czesto po-
krywajace sie ze zmianami skérnymi co do
umiejscowienia) [25].

W zaleznosci od charakteru wykwit!
pierwotnego, umiejscowienia i ewolud]!
zmian, mozemy wyréznic:

1. Rozsiang posta¢ drobnoguzkowd
(sarcoidosis miliaris, benign miliary lupoid)
(rycina 2).

Najczesciej zajmuje: twarz, wyprostné
powierzchnie konczyn, natomiast rzadko:
tutéw, blone $luzowa [2). Charakteryzuije si€'
rozsianymi, a cze$ciowo zgrupowanym
grudkami lub matymi guzkami (1-3 mm) (2}
Bardzo wyrazny jest tu obraz diaskopii, przy
czym mniej wyrazny niz w gruzlicy tocznio
wej (2,9].

Ta postad jest prognostycznie korzyst
na [2].

2. Posta¢ drobnoguzkowa o uktadzié
obraczkowym (sarcoidosis circinata) (ryc”
na 3).

Pierwotne guzki zlewajq sie ze soba ¥
wynioste wykwity naciekowe o ukladzie ob”
raczkowatym (2].

W diagnostyce réznicowej nalezy brat
pod uwage wymieniong wczes$niej formé
obraczkowata sarkoidozy, a takze necrobi0”
sis lipoidica [2].

3. Posta¢ wielkoguzkowa (large nodV’
lar type) (rycina 4).

Charakterystyczne sa tu twarde guzy
$rednicy kilku centymetréw o typowym z&
barwieniu, ktére w czeéci centralnej ust¢’
puja pozostawiajac teleangiektazje [2.3]'
Predylekcja umiejscowienia to: grzbiet nos?
policzki, wargi, a szczegoinie platek uch?
(jako masywny obrzek o czerwono-niebié’
skim zabarwieniu) [2].

Zmiany nalezy réznicowat z lupus pé’
nio [2]. W tej odmianie wplyw zimna je®.
prawdopodobnie znaczacy w patogenezie'
tendencji do powstawania owrzodzen (in?”
czej niz w pozostalych odmianach sarkoid®
zy) [2].

Czesto wspdlistnieja zmiany narzadow?
[2], a zwtaszcza zmiany kostne (osteitis ¢/’
stoides multiplex Jiingling) [2].

4. Posta¢ naczyniowa, angiolupO’d'
zwany inaczej zespolem Brocq-Pautrier.

Jest to przewlekla postaé sarkoido?y
skérnej [2] najczesciej dotyczaca kobi€
(w $rednim i starszym wieku) [2,8] zajmui?
catwarz, a w szczegdélnosci miejsca prZY"?'
gania okularéw do nosa [2,8]. Wystepui?
pojedyncze ogniska owalne lub okrad
z teleangiektazjami na powierzchni, o Dar:
wie sinawo-brunatnej lub czerwono-bruﬂa,
nej o migkkiej konsystenciji [2,8], dajace do
datni objawy w diaskopii [2]. ;.

Bardzo rzadko obserwuije sig samois'
na regresje [2,8], natomiast dosé czQs“?
wznowy (nawet po miejscowej terapii ster’
idami) [2].

Zmiany narzadowe wystepujq rzadk?:

5. Posta¢ odmrozinowa, lupus perm’

Ta postaé wystepuje zwykle u paclé |
téw starszych, a w szczegélnosci kobi®
[4,6,7,8,26,27]. Najczesciej dotyczy twafzb'
uszu, rak [8,27]. Sa to blekitno-czerwoné W
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Sine plaskie nacieki z przeswiecajacymi,
fo2szerzonymi naczyniami krwiono$nymi [8).
Jako posta¢ przewlekla czesto wystepuje
ACznie ze zmianami w plucach, gruczole
*ZOWym i kosciach [8]. Czesto spotykane jest
Wspélistnienie osteoporozy (typowej dla sar-
Oidozy ko$ci nosowych i zatok przynoso-
Wych) [8,27).

Ze wzgledu na lokalizacje daje bardzo
C2gsto defekt kosmetyczny.

6. Posta¢ podskoérnych guzow, zespot
ariera-Roussy.

. Skdra nad wykwitami jest normalna lub

Nieznacznie podrazniona [2]. Palpacyjnie

Wtkance podskérnej wyczuwa sie guzy [2].

7. Sarkoidoza w bliznie (rycina 5).
Opisano przypadki, w ktorych rozwija-
laca sig reakcja zapalna w bliznie doprowa-
2a do ziarniny sarkoidalnej [2]. Takie przej-
s‘-f'e jest mozliwe: po biopsji skéry [27], w
liznach chirurgicznych [27], w tatuazach.
Blizny stajq sie nacieczone, zmienione
4palnie i przybieraja kolor fiolkowy [2,27).
Ostaci tej moga towarzyszyé zmiany na-
adowe ale moze wystepowaé tylko zaje-
Cle skéry [8].

Niespecyficzne postacie sarkoidozy
skérnej

1. Rumien guzowaty (rycina 1).

Jest to typowy rodzaj wykwitéw skornych
¥ postaci ostrej i podostrej [2,30], wczesne-
90 stadium sarkoidozy [8] i jest obserwo-
Wana 5-30% chorych na sarkoidoze [2,12].

f2ewaznie dotyczy mlodych kobiet [2,8,30]
Migdzy 20-30 rokiem 2ycia [2,20]. Wykwity
' Charakterze guzéw zapalnych lokalizujg
'? najczesciej na przedniej i przednio-bocz-
se, Powierzchni podudzi w bardziej zaawan-
Owanych przypadkach takze na przedra-
Mionach i ramionach [4,20].

Jezeli zmianom o charakterze rumienia
gL,’Zowatego towarzyszg: obustronne po-
Wigkszenie wnek plucnych (lub tylko powiek-

2enie samych weziéw chionnych przytcha-
'C2ych) i zmiany zapalne naczyniéwki oka,
[g Okreslamy to jako zespél Léfgrena
4,8,20).
k Zmianom skérnym towarzyszy goracz-
0?) [27]. czasem béle kostno-stawowe [8,27],
r2ek stawodw — zwlaszcza stawow skoko-
ie ch (wg niektérych autoréw moze to by¢
dyny objaw kliniczny zamiast rumienia
Wzowatego), ostabienie sity migsniowe;.
Okowanie w tej postaci jest bardzo korzyst-
is?' Przewaznie nastepuje stopniowa samo-
i Na remisja [27], w 20% przejicie w sta-
UM przewlekte.

h Inne mniej czeste objawy niespecyficz-
St [27):
2. Rumien wysigkowy wielopostaciowy.
3. Wapnica skdry.
4. Swierzbigczka.

Zmiany atypowe
bbrsarkoidoza moze przybiera¢ nietypowy
4z morologiczny, co w duzej mierze
dnia i opdznia postawienie diagnozy.
$3 to postacie sarkoidozy typu:
- twardziny ograniczonej [8],
2. tradzika rézowatego,

Utry,
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3. lysienia z bliznowaceniem [8],
4. imitujacej raka podstawno-
komdrkowego,
5 tuszczycy [8],
4. uogdinionego stanu zapalnego
skory [8].
Wyijatkowo rzadko wystepuje posta¢ z
przebarwieniem lub nasladujaca rybig tu-
ske [8].

Zmiany narzadowe

Zmiany sarkoidalne mogq dotyczy¢
wszystkich narzaddéw.

W rzadkich przypadkach mogq by¢ za-
jete: serce, miesnie szkieletowe, CSN, ner-
ki, $linianki.

Rozpoznanie zmian skérnych sarkoidal-
nych zmusza nas do petnej diagnostyki
zmian narzadowych, co ma podstawowe
znaczenie nie tylko dla postawienia rozpo-
znania, ale takze przy wyborze metody i
dawki leczenia [25,30].

Diagnostyka

1. Badania dodatkowe (wazne, $wiad-
cza o aktywnosci i masywnosci procesu)
[27,30].

Surowica

PodwyZszony poziom enzymu konwer-
tazy angiotenzyny (ACE) w 60-70% [27]
przypadkéw zwlaszcza w postaciach z za-
jeciem wnek pluc [8,21,27,30].

PodwyZzszone stezenie rozpuszczalne-
go receptoradla IL-2 (sIL-2R) [17,21,28,31].

Te parametry powinno podawac sie tacz-
nie, poniewaz majq wtedy wieksze znacze-
nie prognostyczne. Stuza réwniez do moni-
torowania leczenia [21,31].

Proteinogram — niewielkiego stopnia hi-
pergammaglobulinemia [2].

Hiperkalcemia (zwiekszone wchlanianie
Ca z jelita spowodowane nadprodukcjq
endogenna 1,25-(OH),D,).

Mocz — kalcuria [8].

2, Préba RT23

W 2/3 przypadkéw ujemna, ale nie ma
korelacji z aktywnoscia choroby. Defekt
utrzymuje sie takze w czasie remisji choro-
by [2,15,27].

3. Test Kveima

Odczyn z antygenem wyodrebnionym z
ognisk sarkoidalnych, wprowadzonym $réd-
skoérnie [8]. Po uplywie ok. dwéch tygodni
powstaje guzek rozwijajacy si¢ w ciaqgu
dwdch miesiecy. Odczyn ten ma utkanie sar-
koidalne [8,27].

Test ma znaczenie historyczne, ze
wzgledu na brak standaryzowanego anty-
genu [2,8].

4. Badania obrazowe

RTG klatki piersiowej przednio-tylne (P-
A) i boczne (istotne takze w monitorowaniu
leczenia).

Ma podstawowe znaczenie we wstep-
nym rozpoznaniu. Dzieki temu badaniu
wzrosta wykrywalno$¢ sarkoidozy [8]. W za-
leznosci od zaawansowania zmian w piu-
cach, wyr6zniamy [8,13,27]:

Typ O - obraz prawidiowy w rzadko wy-
stepujacej odosobnionej sarkoidozie narza-
doéw pozaplucnych [27] — 5-10% pacjentéw
z sarkoidoza [8].

Typ I - limfadenopatia obu wnek: poli-
cykliczne, ograniczone powigkszenie wnek
(postac¢ odwracalna) [27] — 35-45% pacjen-
téw z sarkoidoza [8).

Typ Il - limfadenopatia obu wnek z za-
jeciem tkanki plucnej (rysunek siateczkowo-
guzkowy pluc) [8,27].

Typ lll - zajecie pluc bez limfadenopatii
[8,27).

Typ IV — zwidknienie pluc z nieodwra-
calnym uposledzeniem ich czynnosci [27)].

Przy niejednoznacznym obrazie mozna
wykona¢ badanie HRCT. Wstepna diagno-
za postawiona w oparciu 0 RTG klatki pier-
siowej powinna by¢ potwierdzona badaniem
ilosciowym i jakosciowym BAL i histopato-
logicznym wycinka transbronchialnego wy-
konanymi w czasie bronchofiberoskopii
[12,27].

RTG dtoni i stép (rycina 7)

Stwierdza sie tu torbielowate zwyrodnie-
nie paliczkéw (Syndroma Jiingling) [25,27).
Zmiany mogq pozosta¢ asymptomatyczne
[25] lub klinicznie przedstawia¢ sie jako bo-
lesny obrzek tkanek miekkich [2,25]. Naj-
czesciej dotycza rak [25] ale moga réwniez
dotyczy¢ czaszki (podniebienie twarde) [25],
kregostupa [25], zeber [25], kosci dlugich
[25] w formie torbielowatych ognisk osteoli-
zy [2] lub zageszczen tkanki kostnej [25].

Mimo leczenia obraz RTG nigdy nie wra-
cado normy [25]. Obecno$¢ zmian kostnych
w przebiegu sarkoidozy zwieksza $miertel-
nos$¢ 4-o krotnie [25).

USG jamy brzusznej— hepatosplenome-
galia [8,27].

Scyntygrafia catego ciata Ga-67 [20,27]-
badanie jest przydatne w uwidocznieniu
wnek, gruczotéw tzowych, Slinianek. Jednak
koszt badania i ekspozycja pacjenta na pro-
mieniowanie ogranicza jego zastosowanie.

5. Badania podstawowe, ktére nie dajaq
pewnych podstaw diagnostycznych i pro-
gnostycznych [27]:

OB - nieznacznie podwyzszone u 2/3
przypadkéw (dwucyfrowe) [27].

Morfologia — eozynofilia u 24% chorych
[27]). Anemia niewielkiego stopnia (Hb-
11g%) w 5% przypadkéw [27], leukopenia
dos¢ czesta [27], trombocytopenia [8,27].

Bialaczka lub policytemia [27] — kazu-
istyczne przypadki.

6. Konsultacje kliniczne

W zwigzku z wielonarzadowym charak-
terem sarkoidozy przypadki tego typu wy-
magajq zazwyczaj konsultacji specjalistow
z réznych dziedzin medycyny, przede
wszystkim pulmonologéw i okulistéw (moz-
liwo$¢ wystapienia zapalenia teczéwki, na-
czyniéwki, ztogi wapnia w spojéwce i rogéw-
ce 5-10% sarkoidozy [2,8,27]). Nieco rza-
dziej (w 5%) sarkoidoza zajmuje CSN (po-
razenie nerwu twarzowego, ziarniniakowe
zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych (2,
8]) i wymaga badan neurologicznych. La-
ryngolog moze rozpoznac zapalenie $linia-
nek, a internista zmiany narzadowe dotycza-
ce miesnia secowego, nerek, watroby (2,8,
27).

W monitorowaniu aktywnosci procesu
chorobowego najwieksze zastosowanie ma
ocena: dynamiki zmian skémych, RTG klatki
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Rycina 4
Sarkoidoza - posta¢ wieloguzkowa.
Large nodular type.

Rycina 1
Rumien guzowaty. Erythema nodosum.

Rycina 2
Sarkoidoza - rozsiana posta¢ drobnoguzkowa.
Sarcoidosis miliaris. Benign miliary lupoid.

Rycina 5
Sarkoidoza w bliznie.
Scar sarcodiosis.

Rycina 3
Sarkoidoza - posta¢ drobnoguzkowa o uktadzie obraczkowanym.
Sarcoidosis circinata. Circinate sarcoidosis.
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Rycina 6

Obraz RTG dtoni: torbielowate rozrzedzenie substan-
cji kostnej. Zespo6t Junglinga.

Osteitis cystica Jungling. Jungling syndrom. Osteitis
tuberculosa multiplex cystica.

Rycina 7

Obraz RTG stop: torbielowate rozrzedzenie substan-
cji kostnej. Zespo6t Junglinga.

Osteitis cystica Jungling. Jingling syndrom. Osteitis
tuberculosa multiplex cystica.

Rycina 8

Badanie histopatologi-
czne skory.
Histopathological examina-
tion.
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piersiowej, badanie czynno$ciowe ukiadu
oddechowego, aktywnosci ACE [1].

Badanle histopatologiczne wycinka

skory (rycina 8)

Ma znaczenie rozstrzygajace [2,8,27].
Obraz mikroskopowy wykazuje pewne roz-
nice (w zaleznosci od postaci klinicznej).
Jednak zasadnicze zmiany to: nacieki na-
blonkowato-komérkowe zawierajace nie-
wielkg liczbe komérek olbrzymich typu Lan-
ghansa lub ciat obcych otoczone waskim
watem limfocytébw. Nacieki te sq wyraZznie
odgraniczone przez tkanke taczng witkni-
sta. Nie wykazuja objawéw serowacenia.
Naskoérek nie wykazuje zmian. Obraz histo-
patologiczny rumienia guzowatego w prze-
biegu sarkoidozy nie rézni sie od takich sa-
mych zmian w postaci idiopatycznej erythe-
ma nodosum [2,8,27].

Sarkoidoza pozostaje do dzi$ ,diagno-
2a 2 wykluczenia” [30]. Swiatowe Stowarzy-
szenie Sarkoidozy na konferencji w Kyoto
ustalito kryteria diagnostyczne [21]:

1. Identyfikacja typowego obrazu kli-
nicznego i/lub RTG klatki piersiowej [21,27].

2. Wykazanie nieserowaciejacej ziar-
niny w badaniu histo-patologicznym [21,27].

3. Wylaczenie innych podobnych do
sarkoidozy jednostek chorobowych (gruzli-
ca, trad, leishmanioza, odczyn sarkoidalny)
[21]).

Terapia

W postaciach o tagodnym przebiegu
.nieleczenie jest najlepszym leczeniem",
poniewaz choroba prawdopodobnie bedzie
spontanicznie ustepowac [2].

Ograniczona skérna posta¢ nie wyma-
ga leczenia og6lnego. Zaleca sig stosowa-
nie miejscowo silnych steroidéw w postaci
masci lub iniekcji $rédskérnych. W przetrwa-
tych i opornych zmianach skérnych moga
by¢ pomocne metody chirurgiczne i radio-
terapia [30]. Jednak ich zastosowanie jest
dla nas kontrowersyjne.

Pacjenci z ostrym poczatkiem choroby
lub z przebiegiem przewleklym, ale z zaje-
ciem narzadéw wewnetrznych (ptuca w
stopniu Il'i Ill, zapalenie teczéwki, zmiany
neurologiczne, zajecie serca, z hyiperkalce-
mig) wymagajq leczenia immunosupresyj-
nego. Podobnie w przypadkach, gdy zmia-
ny skérne sg bardzo nasilone [2,30].
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Doustne steroidy np. Prednizon, Encor-
ton, pozostaja gléwnym leczeniem [2,27,30].
Dawka musi by¢ dobierana indywidualnie i
stosowana przez 6-12 tygodni. Nastepnie
dawke stopniowo obnizamy zgodnie z od-
powiedzia kliniczna. Leczenie trwa 6-12 mie-
siecy. Nawrét moze wymagad ponownej lub
diuzszej steroidoterapii [30].

W wybranych przypadkach (przebieg
atypowy lub bez odpowiedzi na steroid) al-

ternatywaq sa:

— Cyklosporyna [2,27],

— Metotreksat [2,27,30] moze by¢ za-
stosowany w sarkoidozie skory i uklado-
wej w dawkach 7,5-25 mg/tydzier przy do-
brej toleranciji, terapia 6-12 miesiecy [30],

— Arechina [2,27],

- PUVA[2)],

— Fonoforeza [9],

— Allopurinol [3].

W dawkach uzaleznionych od stanu kli-
nicznego, uwzgledniajaqc typowe objawy
uboczne zwigzane z zastosowaniem okre-
$lonej grupy lekéw.
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