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Sarkoidoza z zajeciem serca — doswiadczenia wiasne

Cardiac sarcoidosis — own experiences

Abstract

Cardiac involvement in sarcoidosis may be incidentally discovered without any symptoms of the disease. When undiag-
nosed and untreated it is potentially fatal. Although there is no recommended strategy for the diagnosis, the introduction of
newer technology is promising and may be useful for early diagnosis of sarcoid heart disease and for the evaluation of
response to therapy.

We present a case of 53-years old woman, with asymptomatic cardiac arrhythmias and x-ray chest picture changes without
any respiratory symptoms. Further assessment and the use of cardiac magnetic resonance imaging allowed a diagnosis of
cardiac sarcoidosis to be made.
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Streszczenie

Zajecie serca przez sarkoidoze moze przebiega¢ w sposob bezobjawowy. Brak odpowiednio wcze$nie postawionego rozpo-
znania, a co za tym idzie — wigczenia odpowiedniego leczenia, wigze si¢ z bardzo powaznym dla chorego rokowaniem.
Nowe techniki diagnostyczne wydajg sie bardzo uzyteczne we wczesnym rozpoznawaniu i monitorowaniu przebiegu zmian.
Autorzy pracy przedstawiajg przypadek 53-letniej kobiety, u ktérej rozpoznano sarkoidoze z zajgciem serca, mimo braku
jakichkolwiek odczuwalnych objawdéw choroby.

Stowa kluczowe: sarkoidoza serca, nagta Smier¢ sercowa, rezonans magnetyczny
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Wstep lizowacé sie réwniez w miejscach o krytycznym dla

zycia znaczeniu: o§rodkowym ukltadzie nerwowym

Sarkoidoza jest choroba o nieznanej etiologii, czy sercu. W takich sytuacjach kwestia wtasciwe-

charakteryzujaca sie wystepowaniem nieserowa- go rozpoznania i wlaczenia odpowiedniego lecze-

ciejacych ziarniniakéw w r6znych narzadach. Naj- nia w jak najkrotszym czasie od zaistnienia zmian

czeéciej lokalizuja sie one w ukltadzie oddecho- ma istotne znaczenie z punktu widzenia dalszego
wym. Niestety, ziarniniaki sarkoidalne moga loka- rokowania dla chorego.

Adres do korespondencji: Magdalena Martusewicz-Boros, Ill Klinika Chordb Pluc Instytutu Gruzlicy i Choréb Pluc, ul. Plocka 26, 01-138 Warszawa,
tel. kom.: 501 087 750, faks: (022) 252 17 71, e-mail: m.martusewicz@gmail.com lub m.martusewicz@igichp.edu.pl

Praca wplyneta do Redakji: 21.12.2006 r.
Copyright © 2007 Via Medica
ISSN 0867-7077

100

www.pneumonologia.viamedica.pl



Magdalena Martusewicz-Boros i wsp., Sarkoidoza z zajeciem serca — doswiadczenia wiasne

Ponizej autorzy przedstawiaja przypadek sar-
koidozy z zajeciem zar6wno pluc, jak i serca, roz-
poznanej mimo braku dolegliwosci ze strony ukla-
du krazenia.

Opis przypadku

Kobieta w wieku 53 lat, z zawodu technik eko-
nomista, niepalaca tytoniu, dotychczas zdrowa,
w ramach badan kontrolnych w zakladzie pracy
wykonata badanie RTG klatki piersiowej, w ktérym
stwierdzono poszerzenie wnek plucnych i zmiany
rozsiane w obu plucach. Jednoczesnie, w kontrol-
nym badaniu elektrokardiograficznym (EKG) zare-
jestrowano zaburzenia rytmu serca w postaci do-
datkowych, przedwczesnych pobudzen komoro-
wych, ktérych pacjentka nie odczuwata. Nigdy
wczesdniej nie skarzyla sie na dolegliwosci ze stro-
ny uktadu oddechowego ani uktadu krazenia, nie
wystepowaly takze zaburzenia Swiadomosci.

W ramach kontynuacji diagnostyki uktadu kra-
zenia ambulatoryjnie wykonano 24-godzinne bada-
nie EKG metoda Holtera, rejestrujac okresy bradykar-
dii do 52 pobudzen/min, z dodatkowymi pobudze-
niami komorowymi, okresami bigeminii, trigeminii
komorowej. W badaniu echokardiograficznym
(ECHO) wykonanym w tym okresie, poza cechami
wypadania przedniego platka zastawki mitralnej bez
istotnej hemodynamicznie fali zwrotnej, nie stwier-
dzono istotnych zaburzen. Wigczono leczenie pro-
pafenonem 2 x 150 mg i skierowano pacjentke do
Instytutu Gruzlicy i Choréb Pluc w celu dalszej dia-
gnostyki zmian w obrazie radiologicznym klatki pier-
siowe;j.

Przy przyjeciu do kliniki pacjentka byta w do-
brym stanie ogélnym, bez dolegliwosci ze strony
uktadu oddechowego, uktadu krazenia i innych.
W badaniu przedmiotowym, poza okresowo niemia-
rowa czynnoscia serca i dyskretnym szmerem skur-
czowym, nie stwierdzono istotnych odchylen. Pod-
stawowe badania laboratoryjne krwi i moczu byty
w normie; OB wynosito 10 mm/godz.; odczyn tuber-
kulinowy byt ujemny. W EKG rozpoznano blok pra-
wej odnogi peczka Hisa (RBBB, right bundle branch
block) i pojedyncze dodatkowe pobudzenia komorowe.

W badaniu RTG klatki piersiowej uwidoczniono
rozsiane zmiany guzkowe w gérnych i srodkowych
polach obu ptuc, wieksze po stronie prawej, oraz ogni-
sko nieregularnych zageszczen tgczacych sie z dolnym
zarysem prawej wneki. Serce z zaznaczong lewa ko-
morg byto nieco powiekszone, aorta za$ prawidtowa
(ryc. 1A). Ze wzgledu na podejrzenie powiekszonych
wezléw chlonnych wnek wykonano tomografie kom-
puterowa (CT, computed tomography) klatki piersio-
wej, w ktérej uwidoczniono powiekszone do 20 mm
wezly chtonne przytchawicze dolne prawe i lewe,
okna aortalno-ptucnego, podostrogowe do 25 mm oraz
wnekowe obustronnie do 15-18 mm. Wykazano obec-
nos¢ licznych guzkdéw réznej wielkosci w obu plucach.
Niektére z nich bardzo drobne, inne wigksze, najwiek-
sze w szczytach do 25 mm, czeé¢ podoplucnowych,
pojedyncze widoczne wzdtuz zrebu. Caloé¢ obrazu su-
gerowala sarkoidoze (ryc. 1B).

W kontrolnym badaniu USG jamy brzuszne;j,
poza kilkoma ztogami w pecherzyku zétciowym,
nie stwierdzono nieprawidtowosci.

W badaniu bronchoskopowym obraz drzewa
oskrzelowego nie przedstawiat uchwytnych zmian

Rycina 1A. Rozsiane zmiany guzkowe w gdrnych i srodkowych polach obu pluc, wieksze po stronie prawej, oraz ognisko nieregularnych
zageszczen faczacych sie z dolnym zarysem prawej wneki. Serce z zaznaczong lewa komorg, nieco powigkszone; B. Liczne guzki, réznej
wielko$ci w obu plucach, cze$¢ podoptucnowych, pojedyncze widoczne wzdtuz zrebu

Figure 1A. Disseminated nodular changes in upper and middle areas of the lungs. Heart enlargement; B. Widespread nodules associated with

bronchovascular bundles, partially subpleurally
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makroskopowych, jednak w badaniu histopatolo-
gicznym pobranych wycinkéw ze sluzéwki oskrze-
li i w materiale z biopsji przezoskrzelowej prawe-
go pluca znaleziono nacieki zapalne, ze skupiska-
mi komérek nablonkowatych tworzacych struktu-
re odpowiadajaca ziarniniakowi bez cech martwi-
cy. Badania w kierunku obecnoéci pratkéw kwa-
soopornych byly negatywne.

Na podstawie wynikéw przeprowadzonych
badan i obrazu klinicznego u chorej rozpoznano
sarkoidoze w stadium II.

W celu uzupelnienia diagnostyki oraz oceny
rozleglosci choroby oznaczono ponadto aktywnosé
enzymu konwertujacego angiotensyne (ACE, angio-
tensin-converting enzyme), ktéra byta w normie, nie
stwierdzono zaburzei w gospodarce wapniowo-fos-
foranowej, w kontrolnym radiogramie rak i stép
zobrazowano jedynie niespecyficzng torbielke
w kosci czworobocznej wiekszej prawej. Nie stwier-
dzono zmian sarkoidalnych w narzadzie wzroku.
W badaniach czynnosciowych uktadu oddechowego
stwierdzono cechy umiarkowanej, stabo odwracal-
nej obturacji, obnizona zdolnos¢ dyfuzji, podatnosé
statyczng na dolnej granicy normy. W 6-minutowym
tescie chodu pacjentka przechodzila odpowiedni dla
siebie dystans, bez istotnej desaturacji.

Ze wzgledu na nieprawidtowosci w zapisie
EKG, mimo braku dolegliwosci ze strony ukladu
krazenia, rozszerzono diagnostyke kardiologiczna.

W 24-godzinnym badaniu EKG metodg Holte-
ra, mimo wiaczonego ambulatoryjnie leczenia an-
tyarytmicznego, utrzymywaly sie, a nawet nasili-
ly zaburzenia rytmu serca w postaci licznych do-

datkowych skurczéw komorowych o r6znej mor-
fologii, uktadajacych sie w bigeminie (816), trige-
minie (179), kwadrigeminie (86), pary i salwy skta-
dajace sie z 3—4 pobudzen (170).

W badaniu ECHO, oprécz stwierdzanych
wczeéniej cech wypadania przedniego platka mi-
tralnego z mata/umiarkowana falg zwrotna (2/4) do
niepowiekszonego lewego przedsionka, stwierdzo-
no powiekszenie lewej komory serca z globalna
hipokinezg i graniczna gruboscig jej $cian. Frakcja
wyrzutowa lewej komory (EF, ejection fraction) wy-
nosita 43%. Ponadto w mieéniu tylnej Sciany lewej
komory, u podstawy tylnego miesnia brodawkowate-
go uwidoczniono kulistg strukture (14 X 18 mm),
r6zniaca sie echogenicznoscig od otaczajacego mie-
$nia. Zaburzona byla takze kurczliwo$é miokar-
dium w tej okolicy.

W badaniu scyntygraficznym z zastosowaniem
Ga-67 stwierdzono mato charakterystyczne groma-
dzenie znacznika w rzucie lewej komory serca.

Podejrzewajac zajecie serca przez proces sar-
koidalny, wykonano rezonans magnetyczny serca
(MRI, magnetic resonance imaging), w ktérym EF
oceniono na 38%, potwierdzono obecnosé rozstrze-
ni lewej komory, hipokineze sciany bocznej z ob-
szarem akinezy w warstwach srodkowych.

Podczas podawania gadolinowego $rodka kon-
trastowego nie stwierdzano zaburzen perfuzji mio-
kardium. Natomiast w segmentach bocznych 15-30
minut po podaniu $rodka kontrastowego uwidocz-
niono obszar p6znego wzmocnienia kontrastowego
— podwsierdziowy w obszarze akinetycznym oraz
kuliste zmiany w obszarach przyleglych (prawdo-

Rycina 2A. Sekwencja SSFP w przekroju czterojamowym. Widoczne scienczenie w segmentach srodkowych $ciany bocznej (czarna strzatka);
B. Sekwencja czarnej krwi — w tym samym obszarze widoczny obszar hiperintensywny (biata strzatka)

Figure 2A. SSFP sequence in four chamber view. Local thinning in the mid-lateral segment (black arrow); B. Black blood image in short axis
view demonstrates high signal intensity regions in the same segment (white arrow)
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Rycina 3. Obszary opdznionego wzmocnienia (15-20 min po podaniu kontrastu) w projekcjach: w osi krétkiej (A) i czterojamowej (B).

Obszary hiperintensywne w segmencie srodkowo-bocznym (strzatki)

Figure 3. Delayed enhancement images obtained 15-20 minutes after contrast agent administration in short axis (A) and four chamber (B)
views. Areas of hyperenhancement were observed in the mid-lateral segment (arrows)

podobnie ziarniniaki). Podwsierdziowe obszary
p6znego wzmocnienia kontrastowego obejmowaly
takze gtowy obu mieéni brodawkowatych (ryc. 2, 3).

U pacjentki z potwierdzong histopatologicznie
sarkoidoza ptuc, bez choroby wieficowej w wywia-
dzie, a w szczegb6lnosci bez przebytego zawalu ser-
ca, na podstawie powyzszego obrazu MRI rozpo-
znano sarkoidoze serca.

Rozpoczeto leczenie prednizonem w dawce
1 mg/kg, zmodyfikowano réwniez leczenie anty-
arytmiczne, zmieniajgc propafenon na amiodaron.

Po tygodniu leczenia w kontrolnym badaniu
EKG metoda Holtera stwierdzono zmniejszenie
liczby zaburzen rytmu serca. Doé¢ liczne byty na-
dal komorowe zaburzenia rytmu w postaci poje-
dynczych, wieloksztaltnych ekstrasystolii oraz
poburzenia komorowe ukladajace sie w pary, sal-
wy — skladajace sie z 3 pobudzen, rzadsze niz
w badaniu wyjsciowym bigeminie (816->18), tri-
geminie (179-+17) i kwadrigeminie (86—=1). W wy-
konanym po 20 dniach leczenia kontrolnym ba-
daniu ECHO stwierdzono poprawe EF (z 43% do
65%). Natomiast u podstawy tylnego miesnia bro-
dawkowego nadal widoczna byta opisywana
wczesniej struktura, ktéra powodowata akineze
srodkowego segmentu $ciany tylne;j.

W badaniu RTG klatki piersiowej wykonanym
po 2 miesigcach kortykoterapii zaobserwowano
cze$ciowa regresje zmian rozsianych w ptucach,
a takze zmniejszenie sie sylwetki serca (ryc. 4). Ce-
chy czesSciowej regresji zmian w plucach byly wy-
razniej widoczne na zdjeciach CT wykonanych
5 miesiecy po wlaczeniu leczenia.

Ze wzgledu na utrzymywanie sie komorowych
zaburzen rytmu pacjentka byla konsultowana w spe-

cjalistycznym osrodku kardiologicznym w celu kwa-
lifikacji do profilaktycznego wszczepienia kardiower-
tera-defibrylatora. Jednak do chwili obecnej nie zna-
leziono wystarczajacych wskazan do takiej formy
leczenia. Chora pozostaje pod opieka kliniki.

Omdwienie

Pierwszy opis zmian sarkoidalnych w sercu
rozpoznanych autopsyjnie opublikowal Bernstein
w 1929 r. W nastepnych latach pojawialy sie pu-
blikacje dotyczace pojedynczych, rozpoznawanych
prawie wylacznie po$miertnie przypadkéw. Dopie-
ro Gozo w 1971 r. opisal zaré6wno objawy klinicz-
ne zmian, jak i obraz patomorfologiczny [1]. Po
roku 1980, gtéwnie dzieki rozwojowi diagnostyki
obrazowej (ECHO, CT, MRI), przyzyciowe rozpo-
znawanie tej postaci choroby stato sie latwiejsze
i w zwigzku z tym czestsze. Zmiany sarkoidalne
W Ssercu przewaznie rozwijaja sie asymptomatycz-
nie — jak to mialo r6wniez miejsce w przypadku
opisanej pacjentki. Czesto$¢ wystepowania klinicz-
nie jawnej sarkoidozy serca ocenia sie zaledwie na
2-10% przypadkoéw [2-5]. Wyniki badafi autopsyj-
nych wskazuja jednak, ze lokalizacja zmian sarko-
idalnych w sercu jest czestsza niz mozna by sie tego
spodziewaé, poniewaz siega 20-78%, przy czym duzo
wyzszy odsetek dotyczy populacji japoniskiej niz Eu-
ropejczykéw i Amerykanéw (50-78%) [4, 6, 7].

Blok prawej odnogi peczka Hisa (RBBB) i ko-
morowe zaburzenia rytmu serca wystepujace
u opisanej chorej nalezg do najczestszych niepra-
widlowosci w zapisie EKG u chorych na sarkoido-
ze serca. Takie objawy wiaza sie z lokalizacja
zmian w sercu. Co prawda potencjalnie wszystkie
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Rycina 4. Badanie przed wdrozeniem leczenia (lewa strona) i po 2 miesigcach leczenia (prawa strona) — czesciowa regresja zmian

rozsianych w ptucach, a takze zmniejszenie sylwetki serca

Figure 4. Chest x-ray pictures before (left) and after (right) 2 months of treatment — partial regression of nodular changes in the lungs and

decrease of the heart figure

struktury serca moga by¢ wciagniete w proces cho-
robowy, jednak najczestsza lokalizacja zmian do-
tyczy wolnej éciany lewej komory (gdzie ziarninia-
ki stanowig substrat dla arytmii komorowych)
i przegrody miedzykomorowej w jej przypodstaw-
nej czesci (potencjalne zajecie uktadu przewodzg-
cego); duzo rzadziej ziarniniaki sa zlokalizowane
w przedsionkach i prawej komorze [4, 8].

Yazaki i wsp. ocenili czesto§¢ wystepowania
RBBB w przebiegu sarkoidozy az na 57% wsréd
chorych z udokumentowanym sarkoidalnym zaje-
ciem serca [9]. Wiekszoéé autoréw jest zgodna co
do tego, ze zaburzenia przewodzenia, w tym bloki
przedsionkowo-komorowe I-III stopnia, sg najczest-
szymi nieprawidtowoéciami w zapisie EKG u cho-
rych na sarkoidoze serca [4, 10, 11]. Caltkowity blok
przedsionkowo-komorowy nie jest rzadkoscia, ponie-
waz stwierdza sie go u 23-30% chorych z zaburze-
niami przewodzenia spowodowanymi sarkoidoza
serca, z czego az u 68% chorych z tym zaburzeniem
wystapil epizod naglej utraty swiadomosci [12].

Napadowe badZ przetrwale komorowe zabu-
rzenia rytmu sg drugim, po zaburzeniach przewo-
dzenia, objawem tej postaci choroby [13, 14]. Ta-
chyarytmie komorowe i zaburzenia przewodzenia
sa najczestsza przyczyng $mierci w przebiegu tej
postaci choroby (30-65%), jakkolwiek w wyniku
przewlekle postepujacego uszkodzenia serca (spo-

wodowanego naciekami sarkoidalnymi i wiéknie-
niem), prowadzacego do jego niewydolnosci,
$miertelno$é wynosi do 25% [14, 15].

U opisywanej chorej w badaniu MRI stwier-
dzono podwsierdziowe obszary péZznego wzmoc-
nienia kontrastowego, ktére obejmowaty miedzy
innymi glowy obu miesni brodawkowatych. Zaje-
cie mie$ni brodawkowatych prowadzgce do ich
dysfunkcji moze sie objawia¢ jako wady zastaw-
kowe o réznym nasileniu hemodynamicznym. Naj-
czesciej jest to wada zastawki mitralnej w postaci
przewleklej badZ ostrej niedomykalnosci, zajecie
pozostalych zastawek jest wyjatkowo rzadkie [16].

Wsréd objawéw zwigzanych z zajeciem serca
przez sarkoidoze nalezy wymieni¢ réwniez nadko-
morowe zaburzenia rytmu, ktére u opisywanej
pacjentki nie mialy w dotychczasowym okresie
obserwacji istotnego ilosciowo i jako$ciowo zna-
czenia. Konsekwencja rozlegtego widknienia by-
waja tetniaki lewej komory. W miare rozwoju cho-
roba moze prowadzi¢ do globalnych zaburzen
kurczliwosci, kardiomiopatii rozstrzeniowej i nie-
wydolnosci serca.

Rozpoznanie zajecia serca przez sarkoidoze
nastrecza wielu problemoéw. Lokalizacja zmian
sarkoidalnych w sercu moze wystgpi¢ na kazdym
etapie choroby; moze dotyczy¢ takze pacjentéw bez
typowych zmian w uktadzie oddechowym czy tez
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innej pozaplucnej lokalizacji choroby. Objawy za-
jecia serca nie sg swoiste dla sarkoidozy lub mogg
nie wystepowacé w ogéle. U opisywanej chorej, za-
réwno w badaniach RTG klatki piersiowej, jak
i w zapisie EKG, zmiany stwierdzono przypadko-
wo, podczas rutynowych badan kontrolnych, przy
braku jakichkolwiek dolegliwosci czy odczuwal-
nych dla chorej objawéw. W zwigzku z tym nie-
mozliwe jest ustalenie, kiedy i w jakiej kolejnosci
doszlo do zajecia poszczegdélnych narzadéw.

Spoczynkowy zapis EKG, ktéry w tym przy-
padku byl motorem do dalszej diagnostyki kardio-
logicznej, nalezy wykonaé¢ zar6wno podczas ruty-
nowej diagnostyki sarkoidozy, w celu wstepnej
oceny rozleglosci choroby, jak i przy monitorowa-
niu juz rozpoznanej choroby, nawet u bezobjawo-
wych pacjentéw. Prawidlowy zapis nie wyklucza
niestety zajecia serca [17]. Natomiast w przypad-
ku obecnosci nieprawidtowego zapisu EKG, jak to
miato miejsce u opisywanej pacjentki, konieczna
jest dalsza diagnostyka. Kolejnym krokiem diagno-
stycznym jest 24-godzinny zapis EKG metoda Hol-
tera i echokardiografia.

Badanie echokardiograficzne jest nieinwa-
zyjna metoda diagnostyczna wykazujacg zmiany
zar6wno w morfologii, jak i czynnosci serca. Nie-
prawidlowosci w badaniu ECHO opisuje sie u 14—
—77% chorych na sarkoidoze, w tym réwniez u pa-
cjentéw z prawidtowym zapisem EKG [18-20].
Charakterystycznym dla sarkoidozy znaleziskiem
jest miejscowa hipertrofia w postaci hiperechogen-
nych ognisk ukladajgcych sie w typowy obraz
»,sznura perel”. Ze wzgledu na stosunkowo tatwa
dostepnoscé, istotna wartos$¢ diagnostyczna, bada-
nie ECHO umozliwia nie tylko wczesne rozpozna-
wanie, ale i monitorowanie dynamiki zmian [21].

Wyniki obydwu wyzej wymienionych badan,
razem z histologicznym potwierdzeniem zajecia
uktadu oddechowego, byly wystarczajace do roz-
poznania sarkoidozy pluc i serca. Wéréd badan
obrazowych wykorzystywanych w diagnostyce
sarkoidozy serca wymienia sie badania radioizo-
topowe. Wykonana u opisywanej pacjentki scyn-
tygrafia z zastosowaniem Ga-67 wykazata mato
charakterystyczne gromadzenie znacznika w rzu-
cie lewej komory serca.

Badania radioizotopowe (z wykorzystaniem
talu 201, galu 67, 99m-Tc-mibi) wykazujg ubytki
perfuzji lub miejsca nadmiernego gromadzenia
znacznika, ktére co prawda nie sg swoiste dla
zmian sarkoidoidalnych, natomiast po wyklucze-
niu choroby niedokrwiennej (préba wysitkowa,
koronarografia) moga by¢ istotng diagnostycznie
wskazéwka [22, 23]. Co prawda niska swoisto§é
tych badan, jak tez duza dawka promieniowania

ograniczajg ich uzyteczno$é w monitorowaniu
choroby, a rozwdj innych technik obrazowania
usuwa je obecnie na dalszy plan.

Bardzo obiecujaca i coraz czesciej stosowana,
réwniez w opisywanym przypadku, nieinwazyjna
metoda diagnostyczng jest rezonans magnetyczny
(MRI) serca. Czulo$¢ i swoisto$¢ tej metody wydaja
sie na tyle wysokie, ze aktualnie pretenduje ona
do miana testu referencyjnego [24]. Rezonans ma-
gnetyczny serca znajduje zastosowanie zar6wno
w rozpoznawaniu, jak i p6Zniejszym monitorowa-
niu zmian [25].

Pozytronowa tomografia emisyjna (PET, posi-
tron emission tomography) i 64-rzedowa tomogra-
fia komputerowa (CT) wydaja sie réwniez uzytecz-
nymi metodami w rozpoznawaniu sarkoidozy ser-
ca, bardziej czutymi od badan radioizotopowych,
jednak niewielkie doS§wiadczenie w wykrywaniu
tej choroby, mata dostepnosé oraz wysoki koszt
ograniczaja na dzien dzisiejszy warto$¢ diagno-
styczna tych procedur [4, 26, 27].

Prawdopodobnie ze wzgledu na najwiekszy
odsetek chorych na sarkoidoze serca w populacji
japonskiej to wtasnie w tym kraju (1993 r., mo-
dyfikacja w 1999 r.) powstaly wytyczne dotycza-
ce rozpoznawania tej postaci choroby (tab. 1). Pro-
ponowane przez japonskich autoréw standardy sa
przyjete i stosowane na §wiecie, cho¢ w zwigzku
z rozwojem technik diagnostycznych wymagaja
kolejnych uaktualnien. Przedstawiona przez au-
toréw pracy pacjentka spetniata kliniczne kryte-
ria rozpoznania sarkoidozy serca rekomendowa-
ne w wyzej wymienionych wytycznych. Histopa-
tologiczne potwierdzenie rozpoznania sarkoido-
zy serca poprzez biopsje miokardium nie jest
obecnie metoda rutynowo zalecang. Wynika to ze
stosunkowo niskiej czulosci (nawet < 25%) i in-
wazyjnego charakteru badania. Bioptat zazwyczaj
(prawie zawsze) jest pobierany z prawej komory,
co w przypadku typowej lokalizacji ziarniniakéw
w $cianie lewej komory (zwiazanej z wieksza masa
mieéniowq tejze) oraz ogniskowego charakteru
zmian (utrudniajgcego ,trafienie” w zmienione
miejsce) zaniza warto$¢ diagnostyczna tego bada-
nia [28, 29].

U chorej z rozpoznang sarkoidoza pluci serca
zastosowano zalecane leczenie systemowymi gli-
kokortykosteroidami (GCS, glycocorticosteroids).
Rekomendacje takiego postepowania opierajg sie
na wynikach wielu retrospektywnych badan, kté-
re nie pozostawiajg watpliwosci co do skuteczno-
$ci GCS w grupie chorych z sarkoidalnym zajeciem
serca [14, 30-34]. Wcigz jednak otwarta jest dys-
kusja na temat wlasciwej dawki oraz optymalnego
czasu trwania leczenia. Wyjsciowo zastosowano
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Tabela 1. Kryteria rozpoznania sarkoidozy serca na podstawie zmodyfikowanych wytycznych rozpoznawania sarkoidozy serca
opartych na Study Report on Diffuse Pulmonary Diseases From the Japan Ministry of Health and Welfare, 1993 (zmo-

dyfikowane w 1999)

Table 1. Criteria of diagnosis cardiac sarcoidosis according to Modified Guidelines for Diagnosis of Cardiac Sarcoidosis
hased on the Study Report on Diffuse Pulmonary Diseases From the Japan Ministry of Health and Welfare, 1993 (mo-

dified in 1999)

Kryteria
histologiczne
Histological criteria

Endomiokardialna biopsja z obecno$cia nieserowaciejacych ziarniniakéw

Endomyocardial biopsy specimens demonstrates epithelioid granuloma without caseating granuloma

Kryteria kliniczne

Clinical criteria

Histologicznie potwierdzona pozasercowa sarkoidoza + punkt a oraz = 1 spo$réd punktéw b—e

Histological diagnosis of extracardiac sarcoidosis + item a and = 1 of items b-e are present

a) catkowity blok RBBB, LBBB, bloki A-V, VT, patologiczne zatamki Q, zmiany odcinka ST-T,
complete RBBB, LBBB, AV block, VT, abnormal Q, ST-T change

b) nieprawidtowa ruchomo$¢ $cian serca, odcinkowe scienczenie $cian lub rozszerzenie

$wiatta lewej komory (ECHO)

abnormal wall motion, regional wall thinning or dilatation of the left ventricle (on ECHO)

c) zaburzenia perfuzji (w scyntygrafii z Tl 201) lub nieprawidiowe gromadzenie znacznika
(w scyntygrafii z Ga 67 lub 99mTc-PYP)

perfusion defect by Tl 201 scintigraphy or abnormal accumulation by Ga 67 or 99mTc-PYP myocardial

scintigraphy

d) nieprawidfowe ci$nienie wewnatrzsercowe, zmniejszona pojemno$¢ minutowa, zmniejszona
frakcja wyrzutowa (w trakcie badania hemodynamicznego)

abnormal intracardiac pressure, low cardiac output or depressed ejection fraction of the left ventricle

on cardiac catheter examination

e) stwierdzenie w biopsji endomiokardialnej $rédmiazszowego wtéknienia lub nacieczenia komérkowego
powyzej stopnia umiarkowanego, nawet jesli stwierdzane zmiany sg niespecyficzne

i nterstitial fibrosis or cellular infiltration over moderate grade in myocardial biopsy even if the findings

are nonspecific

RBBB (right bundle branch block) — blok prawej odnogi peczka Hisa; LBBB (left bundle branch block) — blok lewej odnogi peczka Hisa; A-V (atrioventricular) —

przedsionkowo-komorowy; VT (ventricular tachycardia) — czgstoskurcz komorowy

prednizon w zalecanej przez wiekszo$¢ autoréw
dawce 1 mg/kg (80 mg/dz.), ktéra jest stopniowo
redukowana. Istnieja jednak doniesienia, w ktérych
nie stwierdzono istotnych statystycznie réznic
w przezyciu miedzy chorymi leczonymi wstepnie
duzg dawka (= 40 mg/dz.) a leczonymi mniejsza
dawka (< 30 mg/dz.) prednizonu [35]. Jednak zgod-
nie z wieloma obserwacjami, przy dawce ponizej
10 mg/dz. ryzyko nawrotu choroby i naglego zgonu
jest znamiennie wieksze. Wielu autoréw postuluje
koniecznoé¢ dtugoterminowego leczenia — przez
2 lata i dtuzej, jesli nie przez cate zycie [4].
Podejmowane sa tez proby wykorzystania in-
nych leké6w immunosupresyjnych, takich jak meto-
treksat, azatiopryna, hydrochlorochina, chlorochina,
cyklofosfamid, cyklosporyna A, pentoksyfilina, im-
fliksimab i talidomid. Doswiadczenia w ich zastoso-
waniu u chorych z sarkoidalnym zajeciem serca sg
dotychczas dosy¢ ograniczone. Rozwaza sie mozli-
wosé taczenia leczenia GCS z innymi lekami immu-
nosupresyjnymi w celu ograniczenia dawki tych

pierwszych, a co za tym idzie — zmniejszenia nara-
zenia na potencjalne dziatania niepozadane, co jest
istotne zwlaszcza w sytuacji koniecznosci dtugoter-
minowego kontynuowania leczenia [4, 36-39].

Ze wzgledu na obserwowane w przebiegu cho-
roby zaburzenia rytmu serca autorzy pracy wlaczy-
li leczenie amiodaronem, ktéry wydaje sie obec-
nie preferowanym lekiem, cho¢ jego skutecznosé
ocenia sie na mniejsza niz w przypadku innych
kardiomiopatii [4].

U opisywanej chorej nie obserwowano dotych-
czas objawowych bradyarytmii, ktére stanowig wska-
zanie do wszczepienia uktadu stymulujacego serce.

Do chwili obecnej nie znaleziono réwniez
wskazan do profilaktycznej implantacji kardiower-
tera-defibrylatora.

Obserwowana u pacjentki wstepna poprawa
po zastosowanym leczeniu (zwiekszenie EF serca,
zmniejszenie iloS§ciowe komorowych zaburzen ryt-
mu) pozwala mie¢ nadzieje na stosunkowo dobre
rokowanie.
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