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Sarkoiddza je vzacné systémové zanétlivé onemocnéni nejasné etiologie, s multiorgdnovym postizenim. Nej-
Castéjsi lokalizaci onemocnéni jsou plice, kiize a lymfatické uzliny. Extrapulmondlni postizeni je vzacnéjsi.
Specialné kardialni sarkoiddza (CS) se mGze klinicky manifestovat variabilné, zejména v podobé srde¢niho
selhani (HF), arytmii a postizeni perikardu. Jeji diagnostika vyZzaduje slozitéjsi zobrazovaci metody, jako je
magneticka rezonance myokardu (CMR) a pozitronova emisni tomografie/vypocetni tomografie (PET/CT).
Kromé standardnich kardiologickych pfistupl v terapii je nutno zvézit i lécbu kortikoidy nebo jinou formu
imunoterapie.

© 2021, CKS.

ABSTRACT

Sarcoidosis is a rare systemic inflammatory disease, with multiorgan involvement and the exact cause of sar-
coidosis is unknown. The most commonly affected are lungs, skin or lymph nodes. Extrapulmonary involve-
ment is less common. Especially cardiac sarcoidosis (CS) has variable clinical manifestations, causing heart
failure (HF), arrhythmias, and involvement of pericardium. Diagnosis of cardiac sarcoidosis depends on more
complex imaging methods such as myocardial magnetic resonance imaging (CMR) and positron emission
tomography (PET/CT). In addition to standard cardiology procedures, corticosteroid therapy or other immu-
notherapy should be considered.

Uvod

Sarkoiddza je onemocnéni se specifickou tvorbou epite-
loidnich granulomu, jez netvofi kaze6zni nekrézu v posti-
Zenych tkanich. Ukazuje se, Ze jisty vliv maji pravdépodob-
né genetické a imunologické faktory a muze také souviset
s raznymi infekénimi (Borrelia burgdorferi, Mycobacte-
rium, Mycoplasma) i neinfek¢nimi agens (environmen-
talni vlivy)." Incidence onemocnéni je 21,6/100 000 u Zen
a 15,3/100 000 u muzu.? Mezi pacienty je patrna vyrazna
etnickd a rasovd heterogenita prezentace onemocnéni.
Nejvétsi zastoupeni ma u obyvatel severni Evropy a u Af-
roameric¢anl. Obecné je v populaci vrchol vyskytu mezi 35
a 45 lety. U Zen zaznamendvame jesté druhy vrchol vysky-
tu, a to po 50 letech.3*

Ackoli klinicky jde o heterogenni postizeni rliznych or-
ganu, obvyklou lokalizaci jsou plice, kGze a nitrohrudni
lymfatické uzliny, pficemz mulze postihovat jakykoliv or-
gdnovy systém, vCetné srdce. Mezi klinické projevy kardial-
ni sarkoiddzy patfi srdecni selhani (HF), postizeni myokar-
du a perikardu, supraventrikularni a komorové arytmie,
poruchy atrioventrikularniho vedeni a nahla srde¢ni smrt.
Odhaduje se, ze priblizné 5 % pacientd se systémovou
sarkoidézou ma klinicky manifestni postizeni srdce, i kdyz
pitva a rdzné zobrazovaci studie naznacuji vyznamné vys-
$i prevalenci kardidlniho postizeni u sarkoidézy a néktefi
autofi udavaji az 27 %.°

Dosavadni studie zkoumajici pohlavni rozdily pfi sar-
koidéze a prubéh kardialniho postizeni u téchto nemoc-
nych ukazuji castéjsi kardialni postizeni v muzské popu-
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laci, nicméné Zenské pohlavi ma vétsi symptomatologii,
pfiznaky se u nich objevuji ve vyssim véku a pfi jejich pre-
zentaci maji zpravidla vyssi prdmérnou hodnotu ejek¢ni
frakce levé komory (EF LK) oproti muzské populaci. Prd-
mérnd hodnota EF LK u Zen je kolem 48 %.’

Mimoplicni forma sarkoidézy zahrnuje kromé zminé-
ného kardidlniho postizeni i postizeni o¢i, nervd, jater,
pohybového apardtu, endokrinniho systému, ledvin, gas-
trointestinalniho traktu, pfiusni zlazy a reproduk¢nich or-
ganul. Dale maze byt sarkoidéza pfi¢inou poruch metabo-
lismu (hyperkalcemie, hyperkalciurie) i hematologickych
abnormalit. AZ 20 % pacientt se sarkoidézou méa pfidru-
zené autoimunitni onemocnéni, napr. hypotyreézu, Gra-
vesovu-Basedowovu chorobu.?

Klinickd manifestace je tedy opravdu rozmanita. A jeji
kardialni forma se nejcastéji manifestuje srde¢nim selha-
nim pod obrazem dilata¢ni nebo restriktivni kardiomyo-
patie a také arytmiemi.?

Ve finské studii publikované v roce 2014, kterd sledo-
vala kardidlni postizeni u nemocnych s diagnostikovanou
sarkoidézou, se 44 % nemocnych prezentovalo atrioven-
trikuldrni (AV) blokddou 2.-3.stupné, 33 % komorovymi
tachykardiemi nebo fibrilaci sini a 18 % srde¢nim selha-
nim. Pfiblizné 37 % pacientd mélo na elektrokardiogra-
mu (EKG) blokddu pravého Tawarova raménka a 21 %
blokadu levého Tawarova raménka. Stejnd studie hodno-
tila kromé EKG také echokardiografické nalezy magne-
tické rezonance myokardu (CMR) a pozitronové emisni
tomografie (PET), dale vysledky lécby téchto pacientd
a jejich mortalitu. Echokardiograficky byla kromé snizené
EF LK u pfiblizné poloviny pacientd pfitomna i dilatace
levé komory a hypertrofie mezikomorového septa. V né-
kterych pripadech byly popsadny i nalezy aneurysmatu
pravé komory.°

Nezastupitelnou soucasti v diagnostice CS je CMR, kde
nalézame typicky obraz pozdniho syceni v subepikardial-
ni nebo mid-myokardialni vrstvé s pfimym sifenim od ba-
zaIni ¢asti mezikomorového septa postupujicim do c¢asti
pravé komory (tzv. znak haku). Tato metoda méa poten-
cidlné vyssi negativni prediktivni hodnotu, nicméné neni
vhodna pro sledovani aktivity onemocnéni. Proto ma byt
doplnéna o PET/CT s vyuzitim znaceni fluorodeoxygluké-
zou ("®F-FDG). Samotné PET/CT ma dobrou senzitivitu, a to
v 89 %, nicméné specificita tohoto vysetfeni je pouhych
33,3 %. Z tohoto davodu je vyuziti PET/CT vhodnéjsi pro
sledovani aktivity onemocnéni nez pro jeho samotnou
diagnostiku.' Je ale nutno pfipomenout, Ze obé meto-
dy slouzi pouze jako doplrikové, a hlavni diagnostickou
metodou zUstava biopsie z postizené tkané.

Popis pFipadu

V pfipadu jde o jednasedesatiletou pacientku s maniode-
presivnim syndromem a s chronickou rendlni insuficienci
(kreatinin 269 mmol/l), ktera byla jiZ nékolik let sledovana
pneumologem pro sarkoidézu Il. stupné a dispenzarizo-
vana hematologem pro monoklonalni gamapatii. Uvede-
na pacientka byla pfivezena na spadovou akutni kardio-
logickou ambulanci. Vy3etfovéna byla pro tyden trvajici,
nové vzniklou namahovou dusnost pfi chlzi do schodd,
tedy ve tfidé dle New York Heart Association (NYHA) Il

Anamnesticky uddvala také epizodické atypické bolesti
na hrudi a obcasné palpitace. K dalSimu vysetfeni byla
pfijata na kardiologickou kliniku. Jiz na inicialnim EKG
byla zachycena atrioventrikularni (AV) blokada vyssiho
stupné, s pohotovym junkénim rytmem, s frekvenci 39
pulsti za minutu. Hypersenzitivni troponin byl opakované
v Sedé zoné. Transtorakalni echokardiografii byla ovére-
na normalni systolicka funkce obou komor, bez prikazu
lokalizované poruchy kinetiky ¢i hypertrofie. Srde¢ni od-
dily nebyly dilatovany a nebyla nalezena zadné chlopenni
vada. Pro anamnézu bolesti na hrudi, nalez na EKG a ne
zcela negativni troponin byla provedena diagnosticka
selektivni koronarografie s normalnim nalezem na vénci-
tych tepnach. Z davodu udavani kousnuti klistétem bylo
pomysleno na moznost lymeské karditidy jako pficiny
nové zjisténé prevodni poruchy srde¢niho rytmu. Proto
byl doplnén i odbér na borreliézu, jehoz vysledek byl ne-
gativni. V prabéhu monitorace byly také zachyceny epi-
zody nesetrvalé polymorfni komorové tachykardie, prav-
dépodobné indukované bradykardii pfi junkénim rytmu.
Mineralogram méla pacientka v normé. Pro poruchu ve-
deni AV uzlem bylo indikovdno zajisténi trvalym kardio-
stimuldtorem. Nicméné jiz pfed implantaci bylo vysloveno
podezieni na kardialni postizeni sarkoidézou. Z uvedené-
ho dlvodu byla pred implantaci doplnéna magneticka
rezonance myokardu. Tato specifickd metoda, jez je vyu-
zivana v diagnostickém algoritmu kardiomyopatii, zjistila
loZiskové zmény signalu s pozdnim sycenim a zndmkami
edému v myokardu levé komory. Tyto zmény byly lokali-
zovany v oblasti interventrikuldrniho septa a predni sté-
ny, specificky v bazalnich a mensi mife i ve stfednich seg-
mentech. Dalsi loziska byla zjiSténa v apikalni ¢asti predni
stény a v bazalnich a stfednich segmentech pravé komory.
Vyse uvedeny obraz korespondoval s postizenim myokar-
du sarkoidézou (obr. 1 http://www.cksonline.cz/coretva-
sa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=153&pid=1611&-
file=1103). Pacientce byl poté implantovan dvoudutinovy
kardiostimulator (obr. 2 http://www.cksonline.cz/coretva-
sa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=153&pid=1611&-
file=1094) a cely vykon probéhl bez komplikaci. Vzhle-
dem k rozvoji CS byla pneumologem doporucena pulsni
kortikoterapie. Pacientka byla ddle hemodynamicky sta-
bilni a propusténa do ambulantni péce dispenzarizujicich

Obr. 1- MR srdce. (A) T2 STIR sekvence (T2 vazena sekvence s potla-
¢enim tuku) v kratké ose bazalné, kde je patrné zesileni predni sté-
ny a predniho septa s vyssi intenzitou signalu odpovidajici edému
myokardu (Sipka). (B) Vyrazné pozdni nasyceni ve stejné lokalizaci
postihujici subepikardialni a midmyokardialni vrstvy bez postizeni
subendokardialni oblasti (Sipky), mensi okrsek pozdniho nasyceni
pffi zadni inzerci pravé komory (hvézdicka). Zdroj: Klinika zobrazo-
vacich metod, 2. LF UK a FN v Motole.
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Obr. 2 - Pacientce byl implantovan trvaly dvoudutinovy
kardiostimulator.

specialistl. Pfi ambulantnich kontrolach dale probihala
postupna detrakce davek kortikoidd. Po Sesti mésicich pa-
cientka absolvovala kontrolni PET/CT, které jednozna¢né
potvrdilo regresi myokardialni léze (obr. 3 http:/www.
cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detai-
|&id=153&pid=1611&file=1095, http://www.cksonline.
cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=153&-
pid=1611&file=1097, http://www.cksonline.cz/coretvasa-ca-
se-reports/clanky.php?p=detail&id=153&pid=1611&fi-
le=1098, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/
clanky.php?p=detail&id=153&pid=1611&file=1099). Po-
stizeni nadale pretrvavalo v bazalni ¢asti predni stény
levé komory srdecni. Kromé pfiznivého ndlezu regrese CS
nebyly dale pfitomny zndmky mediastinalni lymfadeno-
patie, které byly patrny na starsich nalezech CT plic (obr.
4 http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail&id=153&pid=1611&file=1102). Holterovské

VS " o~

Obr. 3 - PET/CT myokardu a plic (A, B, C, D), pfetrvavajici okrsek vyssi metabolické aktivity (Sipka) v oblasti bazalni po-
loviny predni stény levé komory. Laskavé zapujcila MUDr. M. Jardskova, ONM - PET centrum, Nemocnice Na Homolce.

Obr. 4 - CT hrudniku pfed zahajenim kortikoterapie. (A) Hilova a mediastinalni lymfadeno-
patie (Sipky). (B) Mnohocetné plicni uzliky oboustranné. Zdroj: Klinika zobrazovacich metod,

2. LF UK a FN v Motole.
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A. Podskupiny délené
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[ Implantace kardioverteru-defibrilatoru misto trvalého kardiostimulatoru by méla byt zvazena )

Obr. 5 - Algoritmus pro implantaci kardioverteru-defibrilatoru u pacientd s CS (n = 325), u kterych byla zaznamenana AV blo-
kada vyssiho stupné (n = 143) nebo komorové tachykardie a s procentudlnim vyjadfenim rizika nahlé smrti. EF - ejek¢ni frakce;

VT - ventrikularni (komorova) tachykardie.

monitorovani prokazalo obnoveni AV prevodu s pretrva-
vajicim sinusovym rytmem. Pacientka doposud podstupu-
je pravidelné ambulantni kontroly s vyhledem ukonceni
Iécby prednisonem po jednom roce.

Diskuse

Klinickd manifestace CS maze byt opravdu variabilni, je
nutno na ni pomyslet vzdy pfi jiz prokazané jakékoliv for-
mé sarkoidézy biopsii. Kromé zakladni kardiologické lé¢-
by podle manifestace CS je dllezité zvazovat i dalsi for-
mu systémové |éCby. Svétova organizace pro sarkoidézu
a jina granulomatézni onemocnéni (World Association of
Sarcoidosis and other Granulomatous Disorders, WASOG)
v téchto pripadech doporucuje kortikoterapii a pfi refrak-
terni formé CS Ize uvaZzovat i o biologické lé¢bé.
Nedavno zverejnéné vysledky ddnské celostatni kohor-
tové studie vyuzivajici data z narodniho registru poukazuji
na znacné kardidlni postiZzeni u pacientt se sarkoidézou,
jejich horsi prognézu z pohledu dlouhodobého preziti,
vétsi morbiditu i mortalitu oproti kontrolni skupiné pa-
cientd s kardidlnim postizenim, ktefi neméli diagnosti-
kovanou sarkoidézu. Na castéjSim vyskytu HF u pacient(
se sarkoidézou se kromé jiz preexistujicitho onemocnéni
myokardu podili i specifickd 1é¢ba tohoto onemocnéni,
ktera ve vyssich stadiich nebo pfi mimoplicni formé zahr-
nuje kortikoidy (Iéky prvni linie) prispivajici k akceleraci
aterosklerézy a ke vzniku arteridlni hypertenze a diabe-
tu. Pro kardiotoxické ucinky je diskutabilni vyuZziti biolo-
gické lécby, Iéciva typu infliximab, mykofenolat, etaner-
cept, v€etné inhibitoru tumor nekrotizujiciho faktoru a
(TNFa), které jsou zvazovany jako lécba druhé linie.®
Znacnym problémem tedy zlstavad potenciadl uvede-
nych [éka eskalovat srdec¢ni selhani. Na toto poukazu-
ji i vysledky studie ATTACH (Anti-TNF Therapy Against
Congestive Heart Failure), kde infliximab prokazatelné
zvysil pocet hospitalizaci a mortalitu pacientd ze viech

pfi¢in. Také studie RENEWAL (Randomized Etanercept
Worldwide Evaluation) neprokdazala zadny relevantni kli-
nicky benefit pro srdecni selhani po Iécbé etanerceptem.
Pres vysledky vyse uvedenych studii neddvna kohortova
analyza u pacientl s refrakterni formou CS prokazala
vyznamné zlep3eni onemocnéni pfi 1é¢bé infliximabem,
a to bez zhorseni systolické funkce LK. Infliximab muze
byt tedy zvaZovan jako slibna Ié¢ba druhé nebo treti linie
u pacientu s refrakterni CS.'>'4

Otazkou zlstavd implantace implantabilniho kardio-
verteru-defibrilatoru (ICD) v primarni prevenci nahlé smr-
ti u pacientd s CS a presna stratifikace jejich rizika. Nase
zminénad pacientka i pres zachyt nesetrvalych komorovych
tachykardii a kompletni AV blokady pfi normalni systolic-
ké funkci levé komory dle algoritmu pro ICD systém's (obr.
5 http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail&id=153&pid=1611&file=1101), timto pfi-
strojem zajisténa nebyla. Kromé toho se pfi kontrolnich
vySetfenich prokazal benefit nasazené lécby kortikoidy.
Pro tuto pacientku otazka systému ICD do budoucna zu-
stdva porad oteviena.

Zaveéry

Pacienti se sarkoidézou maji vyssi dlouhodobé riziko vy-
skytu HF, které se vztahuje i k jejich vyssi mortalité. Proto
je potieba pravidelné sledovani téchto pacientd, k casné
diagnostice kardiadlniho postizeni a zahdjeni adekvatni
lécby. Vzhledem k nizké incidenci tohoto onemocnéni
v populaci pofdd neni dostatek relevantnich dat v této
oblasti a vétsi klinické studie s adekvatnim mnozstvim pa-
cientd zatim chybéji. V klinické praxi se neustale objevuiji
otazky, u kterych odpovédi nenachazime ani v doporuce-
nich. Ma své misto v [éCbé CS kortikoterapie nebo imuno-
terapie? Méli bychom Iécit i klinicky némé CS? Jaka bude
v budoucnu uloha CMR, PET/CT a nasledné endomyokar-
dialni biopsie (EMB) v diagnostice CS, stratifikaci jejiho
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rizika a nasledném nasazeni |é¢by? Ma smysl implanto-
vat u téchto pacientl ICD jiz pfi stredné tézké dysfunkci
levé komory? A pokud se pfistoupi ke katetriza¢ni ablaci
arytmii spojenych s CS, maji se provadét invazivni vykony
u aktivniho zdnétu? Tyto a mnohé dalsi otazky zlstava-
ji pofad velkou nezndmou. Cilem sdéleni bylo poukazat
na potirebu komplexniho pfistupu v diagnostice i terapii
u téchto pacientt a nezbytnost multioborové spoluprace.

Prohlaseni autorti o mozném stretu zajmu
Autofi nemaji Zadny stfet zajma.

Odkaz na clanek online
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail&id=153&pid=1611
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