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KAZUISTIKA

Ne urosarko idóza: zri edkavý prípad 
sarko idózy krčnej mi echy –  kazuistika

Ne urosarco idosis: a Rare Case of Sarco idosis of the Cervical 
Spinal Cord –  Case Report

Súhrn
Sarko idóza je granulomatózne ochoreni e ni e presne známej eti ológi e. Najčastejši e po-
stihuje pľúca a lymfatické uzliny, zri edkavejši e oko, kostnú dreň, centrálny a periférny 
nervový systém, obličky, pečeň, srdce a svaly. Patomorfologicky ide o ložiská zložené 
z lymfocytov a mononukle árnych fagocytujúcich buni ek obkolesujúcich nekazeózne epi-
telo idné bunky granulómov. Postihnuti e nervového systému sa vyskytuje v 5– 15 % prí-
padov sarko idózy. Sarko idóza krčnej mi echy je zri edkavá a predstavuje podľa dostupných 
údajov 0,3– 0,4 % prípadov. Stanoveni e di agnózy ne urosarko idózy ni e je obyčajne jedno-
duché. Ochoreni e je terape uticky dobre ovplyvniteľné stero idmi prípadne v kombinácii 
s inými imunosupresívnymi li ekmi. Prognóza quo ad vitam je dobrá, ale výsledný ne uro-
logický stav závisí od lokalizáci e a veľkosti jazvy po prebehnutom granulomatóznom zá-
pale. V práci a utori opisujú kazuistiku paci enta s pravdepodobno u až isto u di agnózo u 
ne urosarko idózy krčnej mi echy.

Abstract
Sarco idosis is a granulomato us dise ase whose aeti ology is not precisely known. It most 
often affects the lungs and the lymph nodes, less frequently the eye, bone marrow, the 
central and peripheral nervo us system, the kidneys, the liver, the he art and muscles. 
In terms of pathomorphology, it comprises a deposit of lymphocytes and mononucle ar 
phagocyte cells surro unding the noncase ating epitheli o id cells of the granulomas. The 
nervo us system is damaged in 5– 15% of cases of sarco idosis. Sarco idosis of the cervical 
spinal cord is rare and, according to the available data, acco unts for 0.3– 0.4% of cases. 
Establishing a di agnosis of ne urosarco idosis is not usu ally straightforward. The dise ase 
responds well to stero ids, which may be used in combinati on with other immunosuppres-
sive medicines.  There is a favo urable prognosis for survival but the resulting ne urological 
conditi on depends on the locati on and size of the scar after the removal of the granu-
lomato us infl ammati on. In this article the a uthors describe the case history of a pati ent 
with a probable to certain di agnosis of ne urosarco idosis of the cervical spinal cord.
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Úvod
Prevalenci a sarko idózy v Európe sa pohy-
buje medzi 3 až 60 prípadmi na 100 tis. 
obyvateľov. Najvyšši a je v škandinávskych 
krajinách, kde je podľa rádi ologických 
štúdi í prevalenci a udávaná nad 64 na 
100 tis. obyvateľov, podľa a utoptických ná-
lezov je to až 641 na 100 tis. obyvateľov. 
V južnej Európe je najnižši a, 3– 5/ 100 tis. 
obyvateľov. V USA je pri emerná preva-
lenci a 40 na 100 tis. obyvateľov, pričom 
Afro američani a majú 2– 3-násobne vyš-
ši u prevahu nad e uropo idno u populá-
ci o u USA. Prevalenci a ochoreni a v Afrike 
je okolo 40/ 100 tis. obyvateľov, pre vahu 
majú ženy. V Ázii je sarko idóza zri ed-
kavá, s výnimko u Japonska. Podľa veľ-
kých populačných štúdi í je incidenci a 
sarko idózy u mužov 5,9 na 100 tis. za 
rok, ženy majú incidenci u 6,3 na 100 tis. 
[2].

Najčastejši e postihuje sarko idóza do-
spelých (vek 25– 50 rokov), vzácne sa vy-
skytuje aj v detskom veku a počas do-
spi evani a (vek 9– 15 rokov). Ochoreni e 
postihuje obidve pohlavi a v rovnakej 
mi ere [1,2].

Podkladom sarko idózy je pravdepo-
dobne aberantná imunologická odpo-
veď organizmu, a to konkrétne v zložke 
tzv. IV. neskorého typu precitlivelosti. 
Po neidentifi kovanom spúšťacom pod-
nete (predpokladá sa infekčný agens) 
vzniká zvýšená produkci a polyklono-
vých Th1 lymfocytov CD4 a po ich ak-
tivácii a sekrécii vybraných cytokínov 
(napr. IL-2, IL-12, TNF-alfa) dochádza 
k poškodeni u ci eľových okrskov tkaniva 
[2,3]. Klinické prejavy sarko idózy sú vše-
obecné (únava, slabosť, zníženi e hmot-
nosti, zvýšená teplota, nočné poteni e) 
a špecifi cké vi azané na poruchu štruk-
túry a funkci e konkrétneho poškode-
ného orgánu alebo systému.

V literatúre sú rôzne di agnostické kri-
téri a ne urosarko idózy. Podľa Zajicka et 
al je di agnóza ne urosarko idózy pravde-
podobná v prípade, že ďalši e alterna-
tívne di agnózy ako možné príčiny klinic-
kého obrazu vylúči a pomocné vyšetreni a 
(napr. komplexné imunologické vyšetre-
ni e séra a likvoru vrátane hladiny ACE, 
MR vyšetreni e mozgu a mi echy, CT vy-
šetreni e hrudníka, broncho alveolárna 

laváž, Kweimov kožný test). Di agnózu 
ne urosarko idózy považujú za defi nitívnu 
po kladnom histopatologickom vyšetrení 
postihnutého nervového tkaniva [3,4]. 
V posledných rokoch sa objavili vi aceré 
návrhy modifi kovaných di agnostických 
kritéri í, podľa ktorých pre stanoveni e de-
fi nitívnej di agnózy ne urosarko idózy po-
stačuje histopatologické potvrdeni e sys-
témového granulomatózneho procesu 
spojeného s ložiskovým (vi acložiskovým) 
ne urologickým poškodením pri vylúčení 
iných príčin ne uropatológi e [5– 10].

Kazuistika
Opisujeme prípad 36-ročného muža 
s anamnézo u solitárneho kolapso-
vého stavu po maratónskom behu pred 
pi atimi rokmi. V posledných troch ro-
koch bol paci ent sledovaný pne umo aler-
gológom pre syndróm dráždivého kašľa. 
Paci ent bol prijatý na ne urologickú kli-
niku pre dva týždne trvajúce ťažkosti 
v zmysle zhoršenej chôdze a slabosti dol-
ných končatín spojených s parestézi ami 
dolných končatín pri chôdzi a neskôr aj 
v pokoji. Ťažkosti sa postupne zvýrazňo-
vali a v čase prijati a na kliniku sa preja-
vila aj dyzúri a s nevyhnutnosťo u po užiť 
brušný lis pri močení.

Objektívny ne urologický nález ukázal 
normálnu funkci u krani álnych nervov. 
Statika a dynamika krčného úseku oso-
vého orgánu bola normálna s výnimko u 
paci entom udávaného Lhermitteovho 
fenoménu pri predklone hlavy. Nález 
na horných končatinách bol fyzi olo-
gický s výnimko u zvýšenej úrovne bra-
chi oradi álneho a styloradi álneho refl exu 
vpravo. Brušné a kosto abdominálne ref-
lexy boli živé a stranovo symetrické. Ref-
lex Achillovej šľachy mal zvýšenú úro-
veň obojstranne. Vpravo sme vyvolali 
podráždením tzv. Vítkovej zóny patolo-
gický Babinskiho extenčný pyramídový 
príznak, pričom vľavo bol prítomný fy-
zi ologický kožný plantárny refl ex. Pri vy-
šetrení postoja sme zistili pozitívny Rom-
bergov príznak a pri vyšetrení chôdze 
sme konštatovali ľahkú paraparézu dol-
ných končatín s prevaho u postihnuti a 
vpravo.

MRI vyšetreni e mozgu a hlavy ukázalo 
normálny nález. MRI vyšetreni e krčného 

a hrudného úseku spinálneho kanála 
ukázalo (T2, STIR) hyperintenzívne intra-
medulárne ložisko vo výške C6 a C7 lo-
kalizované centrálne a paracentrálne 
vľavo (obr. 1). Ložisko malo nepravi-
delný tvar a nasledovné rozmery (pre-
dozadný 9 mm, laterolaterálny 9 mm 
a krani oka událny 26 mm). Po podaní 
paramagnetickej kontrastnej látky sa lo-
žisko nepravidelne sýtilo. Canalis cen-
tralis bol dilatovaný nad aj pod mi estom 
patologického ložiska (krani álne po úro-
veň dens axis a ka událne do výšky Th4). 
Vedľajší nález predstavovali pakety lym-
fatických uzlín v medi astíne.

CT vyšetreni e hrudníka potvrdilo 
v medi astíne patologicky zväčšené lym-
fatické uzliny veľkosti 20– 45 mm (pa-
ratrache álne, pod karino u, pred oblú-
kom aorty, v hiloch). Najväčši e lymfatické 
uzliny mali centrálny nekrotický okr-
sok. Po podaní kontrastnej látky dochá-
dzalo k nehomogénnemu sýteni u zväč-
šených lymfatických uzlín. V pravom 
pľúcnom krídle ventrálne parakardi álne 
bol 5– 6 mm veľký uzol vs fi brotického 
pozápalového charakteru a vpravo ba-
zálne bola prítomná ple urodi afragma-
tická adhézi a. CT vyšetreni e abdomenu 
a príslušného skeletu ukázalo normálny 
nález.

Vyšetreni e likvoru ukázalo ľahkú hy-
perproteinorrhachi u a ľahkú plei ocytózu 
(bi elkoviny 0,663 g/ l, 44/ 3 monocytov 
a lymfocytov). Hodnota pre albumínu, 
albumínu, alfa 1, alfa 2 a beta globulínu 

Obr. 1. MRI krčnej mi echy (STIR, sa-
gitálny rez) s rozsi ahlym intramedu-
lárnym hyperintenzívnym ložiskom.
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bola normálna. Celkový gamma globu-
lín bol ľahko zvýšený na 13,5 (norma 
5,6– 11,4) pri zachovaní proporci onality 
jednotlivých podtri ed IgG, IgM a IgA. 
Prítomnosť oligoklonových a monoklo-
nových pásov nebola v likvore dokázaná. 
Vyšetreni e kvalitatívneho cytosedimentu 
potvrdilo nízky počet pokojových fori em 
monocytov a lymfocytov bez prítomnosti 
ďalších buni ek. Pri etoková cytometri a 
likvoru zameraná na imunofenotypové 
znaky buni ek potvrdila zachovaný imu-
noregulačný index CD4/ CD8 a vylúčila 
prítomnosť lymfoproliferatívneho ocho-
reni a CNS.

Ďalši e laboratórne vyšetreni a prini esli 
nasledovné výsledky. Krvný obraz, glyké-
mi a, mineralogram, hepatálne testy, mar-
kery renálnych funkci í a vyšetreni e moča 
boli normálne. Celkové bi elkoviny, ELFO 
bi elkovín vrátane podtri ed gamma glo-
bulínu IgG, IgM a IgA boli v pásme refe-
renčných hodnôt. Prítomnosť paraprote-
ínu v sére nebola dokázaná. Pri etoková 
cytometri a krvi ukázala ľahkú lymfopéni u 
a zníženi e absolútnych počtov lymfocy-
tov CD4, CD3 a CD8 ako aj NK buni ek. 
Imunoregulačný index CD4/ CD8 bol za-
chovaný. FW po dvoch hodinách bola 
19/ 38, mukoproteíny v sére 416 a vy-
soko senzitívny CRP a cirkulujúce imu-
nokomplexy v sére boli v norme. ANA, 
ANCA a všetky vyšetrené orgánové a u-
toprotilátky boli negatívne. Serologické 
vyšetreni e krvi a likvoru na prítomnosť 
protilátok proti B. burgdorferi, Ch. tra-

chomatis, Ch. pne umoni ae, HSV1, 
HSV2, VZV, CMV bolo rovnako nega-
tívne. Takti ež TPHA test v sére a likvore 
a kožný Manto ux test boli negatívne.

Vyšetreni a VEP, BAEP a SEP pri stimu-
lácii nn. medi ani boli fyzi ologické. Vyšet-
reni e SEP pri stimulácii nn. tibi ales potvr-
dilo ľahkú lézi u demyelinizačného typu 
centrálneho úseku somatosenzitívnej 
dráhy pri stimulácii vpravo. Kondukčné 
štúdi e n. fi bularis, n. tibi alis (vrátane F 
odpovedí a H refl exu n. tibi alis), n. plan-
taris medi alis a n. suralis vpravo ukázali 
fyzi ologický nález.

Torakoskopicky bol vykonaný odber 
patologicky zväčšenej lymfatickej uzliny 
z medi astína. Histopatologickým vyšet-
rením bol dokázaný granulomatózny zá-
palový proces typu sarko idózy.

Paci ent bol li ečený stero idmi podľa od-
poručení v literatúre [8,10– 12]. Po pulz-
nej li ečbe metylprednisolonom vnútroži-
lovo v dávke 4,5 g nasledovala perorálna 
terapi a prednizonom v dávke 40 mg 
denne v trvaní päť mesi acov. Potom sme 
začali dennú dávku postupne znižo-
vať. Súčasná udrži avaci a dávka je 10 mg 
prednizonu obdeň. Po vnútrožilovej 
li ečbe ustúpila slabosť dolných končatín 
a porucha močeni a. Pretrvával ešte pocit 
páleni a dolných končatín. V pri ebehu 
ni ekoľkých týždňov úplne vymizli všetky 
subjektívne príznaky ochoreni a a sú-
časne došlo k normalizácii objektívneho 
ne urologického nálezu. Kontrolné MRI 
vyšetreni e potvrdilo regresi u ložiskového 
procesu v krčnej mi eche (obr. 2). Kon-
trolné vyšetreni e SEP pri stimulácii nn. 
tibi ales ukázalo fyzi ologický nález rov-
nako ako MEP z dolných končatín vy-
volané transkrani álno u magneticko u 
stimuláci o u. Paci ent ukončil prácene-
schopnosť a vrátil sa do zamestnani a.

Diskusi a
V di agnostickej rozvahe sme v prvom 
rade uvažovali o nádorovom alebo zá-
palovom procese. Vyšetreni e likvoru ne-
potvrdilo lymfoproliferatívne ochoreni e 
a charakter ložiskového procesu v MR 
obraze pri kontrolných vyšetreni ach rov-
nako nesvedčil pre primárny alebo se-
kundárny nádor CNS. Pomocné vyšet-
reni a nesvedčili ani pre demyelinizačné 

ochoreni e CNS, transverzálnu myelitídu, 
infekčné ochoreni e CNS alebo pre pa-
raneoplastický eti opatomechanizmus. 
Histopatologickým vyšetrením medi a-
stinálnej lymfatickej uzliny sme doká-
zali pľúcnu formu sarko idózy a nateraz 
považujeme aj ložiskový proces v krčnej 
mi eche za extrapulmonálny prejav dete-
govaného základného ochoreni a –  spi-
nálnu ne urosarko idózu. Terape utická 
odpoveď na li ečbu stero idmi a ďalší vývoj 
klinického stavu spolu s výsledkami kon-
trolných pomocných vyšetrení (MRI, kli-
nická ne urofyzi ológi a) nám umožňujú 
vysloviť tento di agnostický záver. Je po-
chopiteľné, že bi optické vyšetreni e lo-
žiskového procesu krčnej mi echy pre 
stanoveni e defi nitívnej di agnózy ne uro-
sarko idózy je v danej lokalizácii problé-
mové a môže znamenať potenci álne i at-
rogénne poškodeni e paci enta. Paci ent 
tento di agnostický výkon aj odmi etol.

Záverom konštatujeme, že spinálna 
ne urosarko idóza je zri edkavá nozolo-
gická jednotka, ktorá ale rozhodne patrí 
do di agnostickej rozvahy pri ri ešení lo-
žiskových alebo ložiskovo- difúznych 
mi echových procesov. Upozorňujeme aj 
na skutočnosť, že v určitých prípadoch 
ni e je možné stanoviť defi nitívnu di ag-
nózu podľa tradičných di agnostických 
kritéri í, ale je nevyhnutné sa uspoko-
jiť s di agnózo u pravdepodobno u, resp. 
s naplnením navrhnutých upravených 
di agnostických kritéri í ne urosarko idózy.
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