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Jak diagnostikovat sarkoidozu srdce?
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Souhrn

Sarkoidéza je systémové granulomatdzni onemocnéni nezndmé etiologie, které muize postihnout kterykoliv organ
vcetné srdce. Klinicka manifestace srde¢niho onemocnéni je pozorovana asi u 5 % pacientd, ale histologickym vy-
Setfenim lze najit postizeni u vétsiho poc¢tu nemocnych. Dlivodem nizkého zdchytu muze byt klinicky bezpfizna-
kovy pribéh, ale i fakt, Ze se na postizeni srdce sarkoidézou nemysli. Echokardiografie, Holterovo monitorovani,
magnetickd rezonance, pozitronova emisni tomografie/vypocetni tomografie, thaliova scintigrafie a endomyokar-
didIni biopsie jsou vysetfovaci metody indikované pii podezieni na postizeni srdce sarkoidézou. Zejména magne-
ticka rezonance si ziskéva v posledni dobé na oblibé pfi diagnostice sarkoiddzy srdce.
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How to diagnose cardiac sarcoidosis?

Summary

Sarcoidosis is a systemic granulomatous disease of unknown etiology that can affect any organ including the heart.
Clinical manifestations of heart disease are seen in about 5 % of patients, but histology shows a higher rate of heart
involvement by sarcoidosis. Therefore, heart sarcoidosis is underdiagnosed because of clinically non-symptomatic
course in some patients or physicians simply do not think about this heart involvement. Echocardiography, Holter
monitoring, magnetic resonance imaging, positron emission tomography/computed tomography, thallium scinti-
graphy, and endomyocardial biopsy are methods of investigation when suspected of heart involvement by sar-
coidosis. In particular, magnetic resonance has gained importance recently in the diagnosis of cardiac sarcoidosis.
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Uvod

Sarkoiddza je systémové onemocnéni charakterizované
tvorbou granulomi v rliznych orgénovych systémech,
nejcastéji v plicich. Sarkoid6za miize postihnout jakyko-
liv organ ¢i orgédnovy systém vcetné srdce. Nase prace
se vénuje diagnostickym kritériim a vysetfovacim me-
toddm za ucelem zvyseni povédomi a zachytu postizeni
srdce sarkoid6zou.

Diagnostické postupy u sarkoidozy srdce
Sarkoidéza je systémové granulomatdzni onemocnéni
nezndmé etiologie s plicnimi a mimoplicnimi projevy.
Sarkoid6za méa obecné dobrou prognézu a nizkou le-
talitu [1,2].

Deskriptivni definice nemoci zni: sarkoiddza je sys-
témové onemocnéni neznamé pficiny. Obvykle posti-
huje dospélé pacienty mladého a stfedniho véku a ¢asto
se projevuje jako oboustranna hilova lymfadenopatie,
plicni infiltrace, ¢i ocni a kozni léze. Mohou byt také po-
stizena jatra, slezina, daldi lymfatické uzliny, slinné zlazy,

srdce, nervovy systém, svaly, kosti a jiné orgény. Diagndzu
sarkoidézy je mozno stanovit, pokud klinické a radio-
logické nalezy podpofi prikaz nekaseifikujictho granu-
lomu. Granulomy jinych znamych pficin a lokalni sarkoidni
reakce musi byt vylouceny [1].

Diagno6za sarkoidézy miize byt pravdépodobna pfi ne-
pfitomnosti histologického ovéreni, pokud klinické, radio-
logické a laboratorni ndlezy a nalezy pfi vysetieni bronc-
hoalveoldrni tekutiny koreluji s diagnézou sarkoiddzy [1].

Morfologicka definice nemoci zni: nemoc je charakte-
rizovana granulomy z epiteloidnich bunék v rliznych orga-
nech a tkanich slozenych z transformovanych makrofagt
(epiteloidni a obrovskobunécné buriky) a T-lymfocytd.
V granulomech nedochdzi ke kaseifikaci, ackoliv fibri-
noidni nekréza maze byt v jejich centru ptitomna. Granu-
lomy vedou k tGpIné rezoluci nebo k hyalinni fibréze [1].

Prvni popis sarkoidozy srdce je datovan do roku
1929 [3]. Incidence sarkoid6zy srdce neni znama a je
rlizna v zavislosti na studiich. Okolo 5 % pacientt s chro-
nickou sarkoidézou ma klinické manifestni postizeni
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srdce. Autoptickym vysetienim se obvykle prokazuje
vétsi mira postizeni [4]. Ve studii ACCESS (A Case Cont-
rol Etiologic Study of Sarcoidosis) z roku 2001 byla inci-
dence postizeni srdce u 2,3 % pacientl [5]. Srdecni po-
stizeni se vétsinou vyskytuje mezi 40.-50. rokem véku [6].
V poslednich letech dochazi k narstu prevalence tohoto
onemocnéni, coz je zpusobeno presnéjsimi diagnostic-
kymi metodami vcetné zobrazeni magnetickou rezo-
nanci (magnetic resonance imaging - MRI) srdce [7,8].
Nejcastéjsi pricinou umrti je nahla smrt a srdecni selhani.

Onemocnéni srdce se mize vyvinout jak v dobé dia-
gnozy, tak i v prdbéhu nemoci. Etiologie sarkoidézy
srdce tak jako sarkoidézy obecné neni zndma. Je zva-
zovano vice faktord, genetickd predispozice je jednou
z nich. V japonské studii byla popsana asociace mezi
HLA DQB*0601 a genovymi polymorfizmy TNFa (tumor
necrosis factor a) u pacientll se sarkoid6zou srdce [9,10].
Ungprasert et al pozorovali vyssi incidence kardiovas-
kuldrnich onemocnéni vcetné ischemické choroby

Schéma. Diagnosticky screening sarkoidézy srdce pfi

AV blok I1. a lll. stupné. Upraveno dle [18,19]

AV blok II. nebo lll. stupné nezndmé
etiologie u pacienta mladsiho a stfedniho
véku (< 60 let)

v

provedeni FDG-PET nebo MR srdce

v

pokud pozitivni vysledek FDG-PET a/nebo
MR srdce, pak provedeni HRCT hrudniku

v

biopsie extrakardidlniho postizeni
(napt. plic), nebo biopsie srdce

srdce u pacientl se sarkoidézou [11]. Za mozny spou-
stéci faktor je zvazovan chronicky zanét, protoze né-
které zanétlivé cytokiny, jako je interleukin 1 a TNFq,
mohou pfispivat k pfed¢asné aterogenezi [11]. Chro-
nicky zanét vyvolava iniciaci a Siteni koagulacni kas-
kady, potlacuje antikoagulac¢ni kaskadu a inhibuje od-
stranéni fibrinu [11-15].

Sarkoid6za se mlze manifestovat v Sirokém spek-
tru arytmii od benignich az po fatélni [16]. Nejcastéjsimi
arytmiemi jsou atrioventrikularni blok a komorova tachy-
kardie/fibrilace [17]. Dle nékterych praci az 34 % (11 z 32)
nemocnych ve véku 18-60 let a AV blokem Il. a lll. stupné
mélo dosud nediagnostikovanou sarkoidézu srdce [18].
Ve studii se 182 pacienty, ktefi podstoupili screening
na monomorfni komorovou tachykardii (monomorphic
ventricular tachycardia - MMVT) a neméli diagnézu sar-
koidézy v anamnéze, byl zachyt 4 se sarkoidézou srdce
ze viech 14 nemocnych s MMVT [19]. Algoritmus, jak po-
stupovat pfi zjisténi arytmie k vylouceni nebo potvrzeni
sarkoiddzy, ukazuje schéma.

Kromé arytmii mohou byt dal3i manifestaci onemoc-
néni myokardu (myokarditidy), perikardu (vypotky, peri-
karditidy), cév (mikroangiopatie), chlopni (nejcastéjsi je
mitraIni) a aneuryzmata. Definice myokardialniho posti-
Zeni u sarkoidézy je rlizna v zavislosti na studii. Néktefi
autofi vyzaduji pfitomnost granulom z biopsie, jini ak-
ceptuji ,pouze” ndlez fibrézy a ztlusténi stén s vylouce-
nim jinych pficin [6]. ATS/WASOG z roku 1999 doporucuje
pro diagndzu postizeni sarkoiddzy nasleduijici kritéria: kar-
didlni dysfunkce, patologicky elektrokardiogram (EKG),
thaliova scintigrafie (defekt vychytavani thalia) s nebo bez
endomyokardidlni biopsie (EMB) u pacienta se sarkoido-
zou [1,6]. Ve studii ACCESS byla kritéria srde¢niho one-
mocnéni sarkoidézou nasledujici: kardiomyopatie rea-
gujici na terapii kortikoidy, intraventrikuldrni porucha
vedeni nebo nodalni blok a pozitivni galiovy sken [5]. Pro
diagnézu pravdépodobného postizeni pouzivali thaliovy
sken. Defekt vychytavani thalia ale mize byt pfitomen
i u ischemické choroby srdce, proto muselo byt vylou-

Tab. 1. Kritéria pro diagnostiku sarkoiddézy srdce dle konsensu Svétové organizace srdecniho rytmu

(Heart Rhytm Society). Upraveno dle [7,8]

histologicka diagnéza postizeni myokardu
sarkoid6zou

Sarkoiddza srdce je stanovena pfi potvrzeni nekaseifikujiciho granulomu
z histopatologického vysetfeni myokardu pfi vylouceni jiné pficiny.

a) potvrzeni extrakardialni sarkoidézy histologicky

b) je spInéna alesporn jedna z nasledujicich podminek:

kardiomyopatie nebo blokéda pfevodu odpovidajici na Ié¢bu imunosupresivy (kortikoidy)

nevysvétlitelna redukce funkce levé komory LK (ejekéni frakce EF < 40 %)

pokud neni pfitomna histopatologicka
diagndza z tkdné myokardu - sarkoidéza
srdce je pravdépodobn, jestlize spliuje
a)ib)ic)

nevysvétlitelna setrvala ventrikularni tachykardie

atrioventrikularni (AV) blok II. stupné Mobitz II. nebo AV blok Ill. stupné

pozdni vychytavéni radiofarmaka na PET srdce

pozdni syceni gadolinia na MRI srdce

pozitivni galiovy sken

) Jiné priciny nezli sarkoidéza byly vylouceny



¢eno postizeni koronarnich tepen [5]. Doporuceni Své-
tové organizace srde¢niho rytmu (Heart Rhytm Society)
z roku 2014 shrnuje tab. 1 a poprvé se v ni objevuje MRI
jako priikaz fibrézy nebo granulomu [7,8].

Diagnoéza sarkoid6zy srdce vétsinou sestava z korelace
nékolika vysetieni [20]. Neexistuje zadny serologicky
marker, ktery by potvrdil sarkoidézu srdce. V ptipadé bo-
lesti na hrudniku odebirame troponin T a NT-proBNP
(N-termindlni fragment natriuretického peptidu B). Z dia-
gnostickych metod zacindme anamnézou, zadopiednim
snimkem hrudniku, na némz mlzeme prokazat dilataci
srde¢niho stinu. Elektrokardiografie (nejlépe 24hodino-
vé Holterovo monitorovani) ukadze nalezy arytmii typu
komorovych extrasystol, sinoatridlnich i atrioventriku-
larnich (AV) blokad, blokd Tawarovych ramének (¢astéji
pravého), bifascikularnich blokad, fibrilace komor nebo
supraventrikuldrnich tachykardii [7]. Echokardiografie
muze i u asymptomatickych pacientli prokazat dilataci
komor, systolickou a diastolickou dysfunkci, nizkou ejekéni
frakci (EF) levé komory (LK), mitralni regurgitaci, ztlusténi
mezikomorového septa, hypertrofickou kardiomyopatii
nebo perikardialni vypotky. Mehta et al ve své studii
jako screeningové vysetieni pouzili kardiologickou
anamnézu, EKG, holterovské EKG monitorovani a echo-
kardiografii. Pacienti s patologickymi nalezy podstupo-
vali MRI nebo pozitronovou emisni tomografii (PET)
[21]. Na strankdch pneumologické spole¢nosti www.
pneumologie.cz je jako screening sarkoidézy srdce do-
porucovano provedeni holterovského EKG monitorova-
ni, nebot prosté EKG byva ¢asto normalni, stejné jako
echokardiografické vysetteni [22]. Radionuklidové meto-
dy zahrnuji zejména thaliovou scintigrafii (radionuklid
thalium, 201TI). Fibrogranulomatézni postizeni je dete-
kovéano jako snizené vychytavani Tl [6]. Nevyhodou je
vizualizace patologii pravé komory. FDG-PET/CT (PET/
CT s vyuzitim fluorodeoxyglukézy) mlze vyhodnotit
rizné metabolické a anatomické postizeni vcetné sar-
koiddzy [9,23]. PET ma pro detekci [ézi myokardu pfi sar-
koidéze srdce vysokou senzitivitu srovnatelnou nebo
vyssinez MRI. Ukdzalo se viak, Ze MRI srdce ma vétsi spe-
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cifitu a negativni prediktivni hodnotu nezli PET [24,25].
Ke zvyseni specificity je pfed FDG-PET nutnd pfiprava
s protrahovanym la¢nénim s dietou bez karbohydrat(
a bohatou na tuky [17]. MRI je excelentni minimalné in-
vazivni metoda, kterd nepouziva radioaktivni zareni,
vhodna pro detekci tfidimenzionalnich morfologickych
a funk¢nich abnormalit myokardu s odlisenim aktivniho
granulomatézniho zanétu od fibrézy [23]. Vyznamnou
casti vysetieni je zhodnoceni pozdniho syceni gadolini-
em (late gadolinium enhancement - LGE), které zobra-
zuje myokardidlni nekrézu, fibrézu nebo granulomatézni
tkan. Nejvice postizené jsou bazalni ¢asti mezikomoro-
vého septa a lateraIni sténa levé komory, obr. [26]. MRI je
pomérné nova metoda, ktera dokaze zobrazit strukturu
myokardu a prokdzat i malé postizeni srde¢niho svalu.
Potvrzeni ¢i vylouceni postizeni srdce je pro dalsi terapii
a odhad vyvoje onemocnéni zésadni. Dle nalezu z MRI
je mozné lépe posoudit stadium nemoci a pfipadné upra-
vit 1é¢bu pacienta. Je to rovnéz metoda vhodna pro urceni
mista biopsie. Jedinou absolutni kontraindikaci MRl je pfi-
tomnost feromagnetického materidlu v téle, relativni kon-
traindikaci potom klaustrofobie (strach z vy3etieni v tzv.
Jtunelu”). Rychly rozvoj novych MRI metod je velkou
nadéji k posunuti celé diagnostiky srde¢ni sarkoidézy do
jesté casnéjsich stadii. Jsou zkoumany napt. techniky tzv.
parametrického mappingu, které dokdzi rozlisit difuzni
procesy v srde¢nim svalu nebo presnéjsi hodnoceni celko-
vé a regionalni srde¢nifunkce pomoci hodnoceni myokar-
didIniho strainu (deformace myokardu).

Jen u malého poc¢tu nemocnych se provadi endo-
myokardialni biopsie (EMB). Jeji nevyhodou je nedo-
stupnost odbéru vzorkid z nékterych casto postizenych
mist sarkoiddézou, napt. mezikomorového septa [6]. Ne-
kaseifikujici granulomy jsou zastizeny jen asi u 25 %
pacientl se sarkoidézou srdce [27]. Pfi histopatologic-
kém nalezu z autopsii nebo EMB jsou prokazovany gra-
nulomy, zanétliva celulizace, fibréza, hypertrofie nebo
ztlusténi stén [6]. Tyto zmény se nachazeji zejména
hloubéji v myokardu nebo perikardu nezli v endokardu,
prevazné v hornich nebo bazalnich ¢astech interventri-

Obr. Magneticka rezonance srdce nemocného se srdeéni sarkoidézou. (A) 4dutinova projekce (B) projekce na
kratkou osu levé komory. Je patrné rozsahlé transmuralni pozdni syceni gadolinia (LGE) na boéni sténé levé
komory (oranZova sipka) a drobné intramuralni syceni na mezikomorovém septu (zelena sipka).




732 ‘ Doubkova M et al. Jak diagnostikovat sarkoidézu srdce?

kuldrnich sept. Léze sarkoidézy mohou byt chybné dia-
gnostikovany jako ischemické zmény.

Lécba

Lécba sarkoidozy srdce je empirickd, sestava z korti-
koidU ¢i jinych imunosupresiv. Standardnim doporucenim
pro lécbu sarkoidézy srdce jsou systémové kortikoidy,
které byly v minulosti podavany ve vétsich pocatecnich
davkach 60-80 mg oproti plicnim indikacim v davkach
30-40 mg/den [6]. Vétsi ucinnost prednisonu v davce
=40 mg/den oproti dévce < 30 mg/den nebyla prokazana
[28]. Dle navrhovaného algoritmu lécby klinicky mani-
festni sarkoidézy srdce za¢indme davkami 0,5 mg/kg
hmotnosti a den s maximem 40 mg denné [8]. Optimalni
davce 5-15 mg prednisonu na den. Glukokortikoidy mély
efekt na obnoveni sinusového rytmu u AV-blokad [29]. Kli-
nické situace, v nichz je zvazovana lé¢ba imunosupresivy
u pacientu se sarkoid6zou srdce, ukazuje tab. 2 [7,8]. Dila-
tacni kardiomyopatie vyzaduje vedle kortikoid(l i Ié¢bu
kardialniho selhdvéni. Antiarytmicka terapie je obvykle
jako u jinych srde¢nich arytmii, u AV-blokad pak implan-
tace kardiostimulatoru. Transplantace srdce neni u sar-
koiddzy kontraindikovana. Algoritmus lécby sarkoidézy
obecné vcetné postizeni srdce dle Baughmana ukazuje
tab. 3[30].

Sarkoidéza je onemocnéni s vseobecné dobrou progné-
Zou a az u 60 % pacientli pozorujeme spontanni vyléceni
[31]. Mortalita sarkoidézy obecné je nizka a pohybuje se
mezi 3-5 % [32]. Nicméné v pripadé sarkoiddzy srdce je
progndza nepiizniva. Sarkoidéza srdce ma podil az 85 %
na umrtnosti ze sarkoiddzy [17,33]. U nemocnych s postize-
nim srdce na zékladé MRI, ale bez klinické manifestace, neni
progndéza znama [7,8].

Zavér
Na otédzku, zda je sarkoiddza srdce castd, zatim nedo-

vedeme presné odpovédét. Kazdopadné zadopredni

Tab. 2. Klinické situace, v nichz je zvaZzovana lécba

imunosupresivy u pacienti se sarkoidézou
srdce. Upraveno podle [7,8]

AV blokada Mobitzova typu Il nebo Ill a nalez zanétu myokardu

cetna komorova extrasystolie nebo nesetrvald komorova arytmie
a nalez zanétu myokardu

setrvalé komorové arytmie a nélez zanétu myokardu

dysfunkce LK a nalez zénétu myokardu

snimek hrudniku, EKG, holterovské EKG monitorovani
a echokardiografie jsou zakladni vysetieni, kterd by mél
kazdy pacient se sarkoid6zou absolvovat. Pfi podezieni
na sarkoidézu srdce pak doporucujeme provedeni MRI
nebo PET/CT.

Podporeno projektem ¢. LQ1605 z Ndrodniho programu
udrzitelnosti Il (MSMT).
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