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SOUHRN

Autori popisuji ptipad 55leté pacientky postizené sarkoidézou. Dermatologické postizeni se manifestovalo erytémem na obliceji a malo ob-
vyklymi ichtyoziformnimi projevy na bércich a loziskovou alopecii. Sou¢asné doslo k rozvoji o¢ni a plicni formy onemocnéni. Diagnéza byla pri-
marné stanovena prikazem sarkoidalnich granulomi z koznich biopsii. K vylé¢eni pacientky vedly systémové podavané kortikosteroidy.
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SUMMARY
Sarcoidosis: a Case with Less Common Clinical Manifestations

The authors describe a case of a 55-year-old patient with sarcoidosis. Skin manifestation presented as facial erythema, unusual ichtyosiform le-
sions on the shins, and alopecia areata. At the same time ocular and pulmonary symptoms developed. The diagnosis was first established by fin-
ding of sarcoidal granulomas in skin biopsies. The patient was successfully cured by systemic corticosteroids.
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UVOD

Sarkoidoza je systémové gra-
nulomatdzni onemocnéni histolo-
gicky charakterizované tvorbou
sarkoidalnich (nekaseifikujicich)
granulomt [5, 12]. Etiologie
a patogeneze sarkoidézy nejsou
plné objasnény. Predpokldda se
vliv neznamého perzistujiciho
antigenu, ktery vede k Th-1 imu-
nitn{ reakci s néslednou nespeci-
fickou zanétlivou odpovédi a tvor-
bou granulomu. Antigeny mohou
byt Mycobacterium tuberculosis,
Mycoplasma species, Corynebacte-
rium species, spirochety, atypicka
mykobakteria, kovy, pyly a mine-
rélni prach. Genetickd predispo-
zice muze mit vliv na vznik i na
prubéh onemocnéni [2, 6].

Obr. 1. Ichtyoziformni projevy na bércich, histologicky s pritkazem mirné hyperkeratézy granulo-
mu sarkoidalniho typu (HE, 200x)
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Obr. 3. Loziska alopecie histologicky s prikazem granulomu sarkoiddlniho typu (HE, 200x)

POPIS PRIPADU

Pacientka,véku 55 let byla v lednu 2011 vySetfena pro
asymptomatické, 2 mésice trvajici, plo$né projevy z Sedohné-
dych polygonalnich lamel6znich $upin na predloktich a exten-
zorovych plochédch bércu (obr. 1).

Pacientka byla lé¢ena oénimi kapkami s dexametazonem
pro pul roku recidivujici akutni uveitidu, jiné 1éky neuzivala.
V rodinné anamnéze udavala atopicky ekzém u syna, alergie
a jind onemocnéni neudavala, pracovala jako délnice. Histo-
logické vysetfeni z kiize na ventrdlni strané bérce prokazalo
subakutni superficialni dermatitidu. Pro klinicky suspektni
povrchovou mykézu byla zahdjena 1é¢ba zevnimi antimykoti-
ky. V pribéhu dalsiho mésice se ichtyoziformni projevy zvy-
raznily a nabyly vét$iho rozsahu, na levé tvari se objevil anu-
larni erytém (obr. 2) a ve ktici vznikla tfi ostfe ohranicend
mirné zarudla alopeticka loziska do velikosti 5 cm v priméru
se zachovalou kresbou vlasovych folikult (obr. 3). Pacientka
udavala tnavu, bolesti kloubt a svalovou slabost. Dalsi bio-
psie provedené z bérce (viz obr. 1), tvare a z alopetického lozis-
ka (viz obr. 3) prokazaly v koriu sarkoidalni granulomy, vyse-
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tfeni pfimou imunofluorescenci z loZiska na bérci i erytému na
tvari bylo negativni.

Krevni obraz, zdkladni biochemické vysetfeni, antinuklear-
ni protilatky, protilatky proti extrahovatelnym jadernym anti-
gentim a revmatoidni faktor byly negativni, mykologicka kulti-
vace z bércti neprokdzala mykotické postizeni. Hladina
vapniku, odpady vapniku v modi, rentgenovy snimek hrudni-
ku, spirometrie a bronchoalveoldrni lavaz byly v normé. Pato-
logické byly hodnoty laktatdehydrogenazy 4,75 pkat/l (refe-
renéni mez do 3,17 pkat/l), hladina sérového enzymu
konvertujiciho angiotensin — SACE 177 U/I (referen¢ni mez
18-65 U/1), antiboreliovych IgG protilatek 1,72 IP (referen¢ni
mez 0,8 IP), IgM protilatek 1,66 IP (referen¢ni mez 0,8 IP), ale
pozitivita nebyla metodou Western blot prokazana. Na zdkladé
histopatologickych nalezt a hodnoty SACE byla indikovana
pocitacova tomografie plic a nitrohrudnich organti, kterd
potvrdila diagndzu sarkoidézy plic IIL stupné s nalezem obou-
strannych intersticialnich loZiskovych zmén a hrani¢né zvétse-
nych lymfatickych uzlin v med iastinu
(obr. 4).

V téze dobé byla pacientka pro
zhor$eni oc¢nich potizi opakované
vySetfena oftalmologem a byl dia-
gnostikovan zanétlivy glaukom. O¢ni
nélez nebyl pro sarkoidozu charakte-
risticky, chybély uveitické uzliky na
duhovce i typické granulomy na sitni-
ci. Kozni i plicni postizeni velmi dob-
fe regredovalo po nasazeni celkové
kortikosteroidni 1é¢by Prednisonem
(prednisonum) v davce 0,8 mg/kg
hmotnosti a den s postupnou reduk-
ci davky o 0,2 mg/kg/den vidy zhru-
ba po trech tydnech. Za 3 tydny od
zahajenti této 1é¢by doslo k podstatné-
mu zlep$eni ichtyoziformnich proje-
vil, erytém na obliceji zcela regredo-
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Obr. 4. Nélez pocita¢ové tomografie — subpleurdlni loZisko sarkoiddzy
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val a béhem nékolika dal$ich tydna doslo k zartstani alope-
tickych lozisek. Soucasné doslo k poklesu SACE do normal-
nich hodnot (49 U/1). Kontrolni pocita¢ova tomografie po pul
roce byla bez patologického nélezu. P¥i poslednim o¢nim vyse-
treni K ptil roku od stanoveni diagnézy sarkoidézy, byla u pa-
cientky nové zachycena granulomatézni reakce na duhovkach,
predni a stfedni uveitida sarkoidalni etiologie. Z tohoto dtivo-
du byl prechodné navysen Prednison na 0,3 mg/kg/den a byla
znovu ordinovana lokalni lé¢ba dexamethasonem v o¢nich
kapkach a byla také indikovana terapie glaukomu - tablety se
125 mg acetazolamidu 1krat denné a lokalné kapky s timolo-
lem 0,5 % 1krat denné.

DISKUSE

Dermatologické symptomy se vyskytuji u 25-50 % pacien-
ti se sarkoidézou vnitfnich organti [5, 8]. Podle histopatolo-
gického obrazu se rozlisuji specifické nalezy s granulomy
a nespecifické kozni nalezy bez granulomtl. Nejc¢astéjsim spe-
cifickym koznim projevem jsou ¢ervenohnédé papuly v obli-
¢eji a na krku. Charakteristickym projevem je lupus pernio.
Velkouzlova (nodulérni) sarkoidéza se manifestuje mensim
poctem specifickych noduli a plo$nymi infiltrovanymi anu-
larnimi ¢i serpiginéznimi lozisky [2, 5, 8, 9]. Nespecifické zmé-
ny predstavuje pfedevsim erythema nodosum. Vzhledem
k tomu, ze kozni 1éze mohou vykazovat rtiznou morfologii, je
kozni sarkoiddza zndma jako jeden z ,,velkych napodobiteld“
v dermatologii. Konkrétni projevy mohou zahrnovat papuly,
zdutenti jizev, viedy, alopecii a ichtydzu. Ziskana ichtydza je
¢asto projevem systémového onemocnéni a je spojena s malig-
nim, endokrinnim, metabolickym a infek¢énim onemocnénim
[2, 4, 6]. Ichtyoziformni sarkoidoza je vzacnd kozni manifes-
tace, u které se v 95 % pripadu prokaze systémové onemocné-
ni, pticemz ichtyoziformni projevy predchazeji manifestaci
systémovych zmén v priméru o tfi mésice. Prvni zprava
o nélezu ichtyézy pred ur¢enim diagnézy systémové sarkoi-
dozy pochazi z roku 1970 od Bravermana [3]. Od té doby bylo
literarné zaznamendano celkem 23 prfipadu [4]. Histopatolo-
gické nalezy ichtyoziformni sarkoidézy prokazuji kombinaci
prvki ziskané ichtydzy a sarkoiddzy. V biopsii se naléza hyper-
keratdza, ztenceni nebo absence stratum granulosum, epider-
malni akantdza a sarkoidalni granulom [2, 4, 6]. Loziskovd alo-
pecie je zvlastnim projevem sarkoiddzy, pro kterou jsou
typicka atrofickd, cervenajici a olupujici se loziska. Mistni
destrukee a jizveni muze vést k trvalé alopecii [16, 17]. Histo-
patologické vysetteni hraje rozhodujici roli a umoziuje rozli-
$eni jinych, klinicky podobnych dermatéz, jako jsou chronic-
ky diskoidni lupus erythematosus, lichen planopilaris
a sklerodermie. V literatufe je zverejnéno 31 pripadu alope-
tické sarkoiddzy [16]. Cilem lécby je snizit aktivitu onemoc-
néni, coz umoznuje rist vlasii v ptipadech, kdy folikuly neby-
ly zniceny, nicméné sarkoiddza v oblasti kstice byva na lécbu
rezistentni [16, 17]. O¢ni postizeni pti sarkoiddze byva popi-
sovano asi u jedné ¢tvrtiny nemocnych. Byva pritomna nespe-
cificka konjunktivitida, drobné granulomy na spojivce, skleri-
tida, iridocyklitida a uveitida. Miize se rozvinout katarakta,
tézky sekundarni glaukom nebo atrofie optického nervu, kte-
ré mohou vést az ke slepoté [6, 12].

Diagndza sarkoidozy je stanovena na zakladé klinickych,
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histopatologickych a laboratornich vysetreni. Sarkoidéza jako
zanétlivé onemocnéni je provazena zejména v akutnim stadiu
zvy$enim sedimentace erytrocyti a C-reaktivniho proteinu,
dale se miize nachazet zvyseni sérové alkalické fosfatazy, hy-
perurikémie, pti svalovém postizeni byva vyssi kreatinfosfo-
kindza. Hyperkalcémie a hyperkalciurie jsou nasledkem tvor-
by vitaminu D3 v granulomu. Enzym konvertujici angiotensin
(SACE) je produkovan v epiteloidnich bunkach granulomd,
jeho hladiny jsou zvy$ené az u 60 % pacientt postizenych sar-
koiddzou. Test je vhodny ke sledovani aktivity nemoci, pribé-
hu lé¢by a k odhadu celkové néloze granulomt v téle. Tuber-
kulinovy kozni test (PPD - Mantoux II) byva u sarkoiddzy
negativni asi u 70 % nemocnych [6, 10, 12]. V klinické a his-
topatologické diferencialni diagnéze je nutno odlisit zejména
tuberkulézu, lupoidni leishmanidzu, granulomatosis discifor-
mis Miescher, acne rosacea, extraintestinalni projevy Crohno-
vy choroby, sytylis IV. stadia, granulom z ko¢i¢iho $krabnuti
a cizotélesny granulom [2, 5, 7, 13].

Kozni postizeni zpravidla neni indikaci k celkové 1é¢bé.
V lokalni terapii se uplatiiuji kortikosteroidni externa, intrale-
zionalni aplikace steroidu, kryoterapie a radioterapie. U roz-
sahlych koznich projevii nebo pti soucasném postizeni dalsich
organt je mozno zvazit podavani systémovych kortikosteroi-
dd. Dal$imi lé¢ebnymi moznostmi jsou antimalarika, meto-
trexat nebo preparaty anti-tumor-nekrotizujictho faktoru alfa
(1,7, 11, 12, 14, 15, 18].

ZAVER

Sarkoid6za je multiorganové onemocnéni, které mtize byt
vcas diagnostikovano na zakladé koznich projevil. Zejména
ichtyoziformni projevy a alopeticka loziska mohou byt §patné
diagnostikovana a lé¢ena, pokud neni indikovéno histologic-
ké vysetfeni. U nasi pacientky $lo o neobvyklou kombinaci rid-
ce se vyskytujicich koznich projevii spolu s o¢ni a plicni mani-
festaci. Diilezita byla spoluprace s ambulantnimi dermatology,
oftalmology, pneumology a radiology béhem lécby i dalsiho
sledovani pacientky.
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