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KAZUISTIKA

Neurosarkoiddza u muze stredniho véku —

kazuistika

Neurosarcoidosis in a Middle-aged Man —
a Case Report

Souhrn

Sarkoiddza je multisystémové onemocnéni granulomatdzniho charakteru nezndmé etiologie,
které velmi vzacné postihuje nervovy systém. Granulomatézni proces mdze postihovat vsechny
struktury centralni i periferni nervové soustavy. Neurosarkoidéza mé Spatnou prognézu a lécbu je
nutno zahdjit v casnych stadiich. Uvadime kazuistiku muze stfednfho véku s diagnostikovanou sar-
koidézou nitrohrudnich uzlin a plicniho parenchymu, u kterého s ¢asovou latenci 10 let doslo k roz-
voji kardialniho a neurologického postizent. Bylo diagnostikovano postizeni periferniho nervového
systému charakteru periferni neuropatie a symptomatika zadnich misnich provazc( asociované
se zakladnim onemocnénim sarkoidézou. Byla nasazena lé¢ba kortikoidy, kterd vedla ke zmirnéni
neuropatickych obtizi. Pacient je v soucasnosti na udrzovaci davce kortikoidd, vykazuje nizkou
aktivitu plicnfho onemocnéni a neurologicky nélez se béhem doby sledovani nezménil. Sdéleni
obsahuje prehled zékladnich diagnostickych a lécebnych algoritm( u pacientl se stanovenou dia-
gndzou neurosarkoiddzy, v¢. prvnich zkusenosti s novymi biologickymi preparaty pfi lé¢bé tohoto
raritniho, ale velmi zdvaZzného onemocnéni.

Abstract

Sarcoidosis is a multisystem granulomatous disease of unknown origin that rarely affects the nerv-
ous system. Granulomatous process may affect all structures of the central and peripheral nervous
system. Neurosarcoidosis is associated with bad prognosis and the treatment should be started
at early stages of the disease. We present a case of a middle-aged man with sarcoidosis of the
peripheral lung lymph nodes and lung parenchyma. After 10 years of follow-up, the disease pro-
gressed with cardiac and neurological involvement. The peripheral nervous system was affected
with peripheral neuropathy associated with sarcoidosis; other reasons for peripheral neuropathy
were excluded. Treatment with corticosteroids led to improvements in neurological symptoms.
At present, the patient is on a maintenance dose of corticosteroids, shows low activity of lung
disease and neurological findings have been stable throughout the follow-up period. A brief lit-
erature review of the latest diagnostic and treatment options in patients with neurosarcoidosis is
presented, including the first experience with novel biological treatments of this rare, very serious
disease.
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Uvod lence mezi 70-80 pfipady/100 000 obyva-
Sarkoidéza je multisystémové granulo-  tel [1,2]. Pfestoze se hovoli o systémovém
matdézni onemocnéni nezndmé etiolo-  onemocnéni, velmi ¢asto se sarkoiddza pro-
gie. V Ceské republice je incidence tohoto  jevuje ve formé klinicky limitované pouze
onemocnéni 3,1/100 000 obyvatel a preva-  na plice [3]. U priblizné 30-50 % pfipadl

se vsak setkdvame soucasné s mimohrud-
nim postizenim [3], z toho klinicky rozpo-
znatelné postizeni nervové soustavy je pa-
trné u méné nez 5 % pripadl [4]. V ceské
populaci je vyskyt neurosarkoiddzy jesté ra-
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Obr. 1. HRCT plic popisovaného pfipadu nemocného se sarkoidézou (vysetieni z ledna 2009).
Fig. 1. HRCT of lungs of reported patient with sarcoidosis (January 2009).

V pravém hrotu se nachézi dvé drobné emfyzematdzni buly o velikosti 22 x 14 mm (horni ¢ast), jejichZ velikost je pfi porovnani s predchozim
vysetienim stacionarni. Oboustranné na periferii plicniho parenchymu a subpleuréliné se vyskytuji necetné drobné nodulace o velikosti do

5 mm (dolnf ¢ast).

ritnéjsi, postihuje méné nez 1 % pacientl se
sarkoiddézou [5,6].

Diagnostika neurosarkoidézy je velmi slo-
7itd. Dvodem je velmi rozmanitd neurolo-
gickd manifestace sarkoidozy a skute¢nost,
Ze toto onemocnéni mlze imitovat fadu dal-
sich nemoci postihujicich neurologicky sys-
tém. Pfi diagnostickych rozpacich je mozno
provést i biopsii mening a mozku, senzitiv-
niho periferniho nervu nebo také epider-
malni biopsii s kvantitativni analyzou k po-
tvrzeni neuropatie malych vldken. Pfesto je
diagnostika neurosarkoidozy vétsinou za-
lozena na prikazu sarkoidnich granulomd
v jinych tkanfch nez neurologickych biop-
sifch, dale na charakteristickych syndro-
mech, funkénim vysetreni, zobrazovacich
technikach a vylouceni jinych chronickych
neuropatii. Proto je nezbytné nutné znat
syndromy asociované s neurosarkoidézou,
coz mize pomoci vcas diagnostikovat toto
velmi raritni, ale velmi zavazné onemocnénf
se $patnou progndzu. Lécbu je nutno zaha-
jit v €asnych stadiich. Soucasna protizanét-
liva event. imunosupresivni |é¢ba je empi-
rickd a vyzaduje dlkladné zvézeni klinickych
symptomU, postizeni dalsich organd, akti-
vity onemocnéni a dalsich klinickych a pa-
raklinickych parametrd. Prepardty na bazi
moderni biologicky cilené 1écby nabizi pro
pacienty s neurosarkoidézou nové moz-
nosti, nepatif vsak zatim mezi standardnf |é-
Cebné postupy.

V nasem sdéleni popisujeme pffpad muze
stfedniho véku s diagnostikovanou plicnf
sarkoidézou s hyperkalciurif, u kterého s ¢a-
sovou latenci 10 let doslo k rozvoji srde¢niho
a neurologického postizeni. Déle je uve-
den prehled zdkladnich Udajd o diagnostice
a lé¢bé neurosarkoiddzy.

Kazuistika
Prezentujeme pfipad 57letého muze, ktery
je sledovén na Plicnf klinice LF UP a FN Olo-
mouc od roku 2004 pro recidivujici nodoznf
erytém a zvysenou hladinu enzymu konver-
tujictho angiotenzin v séru (SACE; 84,7 U/I). Cy-
tologickym vysetfenim bronchoalveolarn te-
kutiny byla zjisténa lymfocytarni alveolitida
(11 %; pomér CD4+/CD8+ lymfocytl byl 1,23)
a soucasné mikromorfologicky prokazan epi-
teloidnf granulom. Na vysoce rozlisovacim CT
(HRCT) plic byly popsany dvé drobné buly
v pravém hrotu a necetné nodulace na perife-
rii plicnfho parenchymu. Stav nemocného byl
veden jako rentgenologické stadium 0. Stan-
dardné byl proveden skrining o¢nfho posti-
Zeni a shér moce na odpad vapniku za 24 hod,
vse s negativnim vysledkem. Pacient splroval
kritéria pro diagndzu sarkoiddzy [1,3].

V z&fi 2007 byla zjisténa hyperkalciurie
a nasledné zahdjena kortikoterapie v inicidIni
davce 40mg/den prednizonu s postupnym
poklesem. V lednu 2009 byl pacient opét
vysetfen pro noveé zjisténé infiltraty v pod-
kozi predlokti rukou, bolesti kloubd a svald

a mravenceni v dolnich koncetindch a bylo
indikovano o¢ni, kozni a neurologické vy-
Setfeni v¢. PET/CT k vylouceni mozného la-
tentniho mimoplicniho postizeni. U nemoc-
ného byly opakované provadény biopsie
z mist koZnich zmén a histologicky z biopsie
klze paze pravé horni koncetiny byl potvr-
zen atypicky lipom a lobularni panikulitida
a nejspise netuberkuldzni varianta erythema
induratum. Kozni postizeni sarkoidézou
nikdy dolozeno nebylo. Hyperkalciurie ne-
byla prokazéna, kontrolni o¢ni a neurolo-
gické vysetfeni byla bez prikazu patologie.
HRCT hrudniku prokazoval stacionarni nalez
dvou emfyzematdznich bul v pravém hrotu
a necetné drobné nodulace na periferii plic-
niho parenchymu bilateralné (obr. 1). Bylo
doplnéno celotélové PET/CT (obr. 2), kde ne-
byla prokdzana aktivita sarkoiddzy. Pacient
byl nadale sledovan bez Iécby kortikoidy.

V lednu 2014 bylo u pacienta provedeno
neurologické vysetfeni pro symptomy peri-
ferni neuropatie. V objektivnim nalezu byla
zjisténa hyporeflexie slachové-okosticovych
reflex(i L2-S2, nebyly shledany znamky sva-
lové hypotrofie, nebylo zjisténo snizenf sva-
lové sily na hornich nebo dolnich konceti-
nach. Pacient udaval dysestezie s typickou
lokalizaci na akrech DKK ponozkovitého cha-
rakteru, termické a vibra¢ni modality nebyly
postizeny. Bylo doplnéno elektromyogra-
fické (EMG) vysetreni, pfi kterém byla pro-
kdzéna chronickd axondlni prevazné senzi-

226

Cesk Slov Neurol N 2016; 79/112(2): 225-230




NEUROSARKOIDOZA U MUZE STREDNIHO VEKU — KAZUISTIKA

i

. |
\ |

|

: |
/ |
! |
: —_—
|

i

|

I

T 4.1

54

P 5392

. N

2009).

Fig. 2. Whole-body PET/CT in patient with sarcoidosis indicated
to exclude the extrapulmonary involvement (January 2009).

Viysetfeni neprokazalo hypermetabolizmus glukdzy sveédcici pro pfi-

tomnost aktivni sarkoiddzy.

tivni neuropatie dolnich koncetin lehkého
stupné. Parametry senzitivniho vedenf
n. suralis a n. peroneus superficialis byly zpo-
maleny na hodnoty 35-39m/s. Byla registro-
vana zmeéna velikosti sumacniho senzitivniho
akeniho potencidlu. Naopak motorické kme-
nové vedenf zUstalo zachovano pfi normal-
nich parametrech motorického vedenf, pouze
s lehkou redukci amplitudy motorického ake-
nfho potencidlu. V jehlové technice nebyly za-
znamenany akutnf denervacni potencialy, pfi
hodnocenf jednotlivych motorickych akénich
jednotek byla registrovana lehce vyssi ampli-
tuda pfi normalni délce trvani. Klinické pode-
zfeni na spinalnf ataxii bylo verifikovano pro-
vedenim somatosenzitivnich evokovanych
potencidld stimulaci n. medianus a n. tibia-
lis oboustranné. PFi stimulaci n. tibialis bylo
oboustranné registrovano prodlouzenf latencf
kortikaIntho komplexu pfi normélnich para-
metrech periferniho vedeni a pfi vysetfenti so-
matosenzitivnich evokovanych potenciald pfi
stimulaci n. medianus. Analyza likvoru nebyla
provedena z ddvodu nesouhlasu pacienta
s invazivnim vysetfenim. V rdmci standard-
niho algoritmu pfi nové se vyskytujicim mi-
moplicnim postizen, pfip. pfi zhorsenf klinic-
kého stavu, byla indikovéna bronchoskopie

Obr. 2. Celotélové PET/CT u nemocného se sarkoidézou indi-
kované k vylou¢eni mimoplicniho postizeni (vySetfeni z ledna

A

Obr. 3. Magneticka rezonance srdce - vysetieni inverzni gradi-

entni sekvenci v roviné v kratké ose levé komory po podani ga-
doliniové kontrastni latky (vysetieni z ledna 2014).

s bronchoalveoldrnf
lavazi (BAL) a trans-
bronchialni biopsie
(TBB). Cytologie BAL
tekutiny prokézala
nalez lymfocytarnf
alveolitidy (23 %),
pomér CD4+/CD8+
byl 1,05 a histolo-
gie z TBB bez prlkazu granulomu. Soucasné
bylo prokdzédno postizenf srdce sarkoidd-
zou pomoci techniky magnetické rezonance
(MR) (obr. 3). Vzhledem k nové prokazanému
mimoplicnimu postizeni nervového a srde¢-
niho systému bylo indikovédno opétovné za-
hdjenf kortikoterapie, byl nasazen prednizon
v inicidlni ddvce 60 mg/den. Do Iécby byly na-
sazeny vitaminy skupiny B (milgamma 3 x 1)
a pregabalin (lyrica 150 mg/den).

Kontrolni HRCT plic v Unoru 2014 popi-
suje jemné retikulace a opacity mlé¢ného
skla, vicecetné drobné nodulace s maximem
subpleurédlné. V cervenci 2014 podstou-
pil pacient opakované komplexni neurolo-
gicka vysetreni, pfi kterych byly dominujici
pfiznaky postizeni periferniho nervového
systému charakteru periferni senzomoto-
rické neuropatie a postizeni charakteru spi-

kardu sarkoiddzou.

Fig. 3. Magnetic resonance imaging of the heart — an examina-
tion of the inverse gradient sequences in the plane short axis of
the left ventricle following administration of a gadolinium con-
trast agent (January 2014).

Sipkami jsou oznaceny hypersignalni okrsky pozdniho syceni v ob-
lasti septa a lateralni stény levé komory svédcici pro postizeni myo-

nalnf ataxie lehkého stupné. Klinicky byly
zjistény znamky zadné provazcového posti-
Zeni, které bylo potvrzeno pomoci vysetienf
somatosenzitivnich evokovanych poten-
cidll (SSEP n. medianus a n. tibialis). Vyset-
feni michy pomoci MR nebylo provedeno
pro malou vytéznost u daného typu po-
stizeni. Opétovné byl bez znamek svalové
hypotrofie, pretrvéva hyporeflexie reflexd
L2-S2 oboustranné, jsou pfitomny zndmky
poruchy vibra¢niho citf pfi testovani kalibro-
vanou ladickou. Pfi testovani stoje se obje-
vuje nejistota v Rombergové zkousce. Bylo
pokracovéno v terapii prednizonem a vita-
miny skupiny B (milgamma 3 X 1) a pregaba-
lin (lyrica 150 mg/den).

V zéri 2015 bylo provedeno kontrolni MR
srdce a echokardiografické vysetieni, nélezy
byly bez zndmek progrese postizeni srdce

Cesk Slov Neurol N 2016; 79/112(2): 225-230
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etal [7].

- hydrocefalus

(s endokrinnimi poruchami)

- epileptické zachvaty
- periferni neuropatie

Tab. 1. Typy postiZzeni neurosarkoidézou a jeji symptomy (upraveno dle Agnihotri

- kranidIni neuropatie — nejcastéjsi paréza n. facialis a neuropatie n. opticus, ostatni méné casté
- asepticka lymfocytarni meningitida — akutni, chronicka

- intrakranidlni léze — imituje tumor, vyskyt kdekoliv — nejcastéji hypothalamus, hypofyza
- myelopatie — nejcastéji cervikalni a hrudni ¢ast michy

- cerebrovaskuldrni postizeni — granulomatézni vaskulitida — tranzitorni ischemicka ataka
(TIA), centrdini mozkova pfihoda (CMP) — typ ischemickd CMP, hemoragickd CMP

- psychiatricka symptomatologie — deprese, demence, psychdzy

- neuropatie tenkych vldken (,small fiber neuropathy”)

sarkoidézou. Holter EKG pfi kontrolnim vy-
Setfenf indikovan nebyl. Kontrolni HRCT plic
popisuje regresi minimalnich jemnych re-
tikulaci a opacit mlécného skla, jinak pretr-
vava ndlez drobnych nodulaci s maximem
subpleurdiné. Hodnoty biomarkerd byly jen
s lehkou elevaci SACE, sILR2 a neopterin byly
v normé. Pacient je v soucasnosti ve stabi-
lizovaném stavu na udrZzovaci malé davce
5mg prednizonu denné, vykazuje nizkou ak-
tivitu plicnfho onemocnénf a neurologicky
nélez se béhem doby sledovani nezménil,
jsou pfitomny zndmky senzomotorické neu-
ropatie a spinalnf ataxie.

Diagnostika neurosarkoid6zy

Granulomatozni proces u neurosarkoidozy
muUze postihovat viechny struktury cent-
ralni i periferni nervové soustavy. Nej¢astéji
se u neurosarkoidozy setkdvame s perifer-
nimi neuropatiemi, ojedinélé jsou pfipady
s postizenim centralnfho nervového sys-
tému [4,5,7], v literatufe se popisujf i pfipady
postizeni mozku nebo michy [4,5,7]. Posti-
Zeni hlavovych nervd, napf. n. facialis (VIL),
se nékdy kombinuje s uveitidou a s infil-
traci predevsim pfiusnich zl&z (,febris uveo-
parotidea” popsana Heerfordtem) [8]. S po-
stizenim centrdini nervové soustavy souvisf
i atrofie optického nervu s néslednou moz-
nou amaurdzou nebo se pfi hypofyzarni lo-
kalizaci mze vyskytnout diabetes insipidus.
Popisuje se neuropatie malych vlaken (,small
fibre neuropathy”) [4,7]. Periferni neuropatie
se mlze kombinovat se svalovym postize-
nim [9]. U fady pacient( s neurosarkoidézou
se setkdvame s celkovou slabosti a Unavou,
které jsou u nékterych nemocnych tézko
fesitelnym problémem. V diferencialni dia-
gnostice neurosarkoiddzy je nutno vyloucit
tuberkulézu a jiné granulomatézy a myko-

tické infekce. V Sirsi diferencidlni diagnostice
se zaméfujeme na autoimunitni onemoc-
néni centrdini a periferni nervové soustavy
demyeliniza¢niho charakteru (roztrousena
skler6za mozkomisni, chronickd zanétliva
demyeliniza¢ni polyneuropatie) a vylucu-
jeme onemocnéni charakteru izolovanych
vaskulitid CNS nebo raritni postizenf pfi syn-
dromu ziskané imunodeficience.

Z ddvodu vzacného vyskytu a velmi roz-
manité klinické manifestace je diagnostika
neurosarkoidézy velmi slozita. Vétsinou se
neurosarkoidéza vyskytuje v pribéhu one-
mocnénf zjisténého v jiné lokalizaci. Zcela
vzacné je neurosarkoidéza prvnim proje-
vem sarkoiddzy. U pacientl s neurosarkoido-
zou lze objektivizovat postizeni hlavovych
nervd (n. VII), které se mize kombinovat
s uveitidou a s infiltraci prfedevsim pfius-
nich Zlaz (,febris uveoparotidea”) [2,4,5,8].
K prlikazu postizeni jednotlivych struktur
centrdIni i periferni nervové soustavy, prip.
postizeni mozku nebo michy granulomatéz-
nim procesem vyuzivdme fadu zobrazova-
cich metod. Pfi podezfeni na postizen{ cent-
ralnf nervové soustavy (CNS) sarkoidézou se
uplatnuje MR, elektromyografie (EMG) a vy-
Setfenf multimodalnich evokovanych poten-
ciadll. Pfinosné mze byt vysetfeni mozko-
misnfho moku, ve kterém se prokazuje
zvyseny pocet lymfocytl. Pfi imunofenoty-
pizaci lymfocytl z likvoru je charakteristicky
zvySeny pomér CD4+/CD8+ (tzv. imuno-
regulacni index), v likvoru byvajf i vyssi hla-
diny lysozymu a SACE. Pii diagnostickych
rozpacich je mozno provést i biopsii men-
ing a mozku. Dale je mozno v indikovanych
ptipadech provést biopsii senzitivniho peri-
ferniho nervu nebo také epidermalni biop-
sii s kvantitativni analyzou k potvrzenf neu-
ropatie malych vidken. Ve vétsiné pripadu je

vsak diagnostika neurosarkoidézy zaloZena
na prlkazu sarkoidnich granulomd v jinych
tkdnich nez neurologickych biopsiich a dale
na charakteristickych syndromech a zobra-
zovacich technikach [7,10]. Jednotlivé typy
postizeni nervového systému a symptomd
u neurosarkoiddzy jsou uvedeny v tab. 1.

Lécba neurosarkoidozy

Soucasna lé¢ba je pfisné individuaini dle vy-
hodnoceni rozsahu a tiZze orgdnového posti-
Zenia posouzeni aktivity onemocnéni (neak-
tivni, stabilizované, progredujici) [7,10,11].
Doporucuje se zacit s lécbou neurosar-
koiddézy v ¢asnych stadiich. Vzhledem ke
skutecnosti, Ze se jedna o systémové one-
mocnéni, které vétsinou postihuje kromé
neurologického systému také jiné organy,
je nutno spolupracovat se specialisty z ji-
nych obort. Konzultovan by mél byt pneu-
molog. Pfehled soucasnych lécebnych moz-
nosti a davkovani u neurosarkoidézy jsou
uvedeny v tab. 2.

Lécba neurosarkoiddzy vychazi z doporu-
¢enych konsenzl a je zde indikovana Iécba
kortikoidy [4,8]. Davky a délka trvani lécby
jsou individualni a zaleZi na tizi onemocnénf
a lécebné odpovedi. Nemocni s parézou
n. facialis nebo aseptickou meningitidou
by méli byt IéCeni prednizonem v inicidlnf
davce 0,5mg/kg/den po dobu dvou tydn(
s naslednym snizovanim davek po dobu
jednoho roku. U nemocnych s myopatif ¢i
neuropatif je délka Iécby vyssimi davkami
(0,5-1,0mg/kg/den) ctyfi tydny. Pokud jsou
postizeny meningy nebo jsou znamky en-
cefalopatie ¢i symptomatického hydroce-
falu, je davkovani kortikoid( vyssi — pred-
nizon 1-1,5mg/kg/denné po Ctyfi tydny
s naslednym snizovanim davek po dobu
jednoho roku. Nemocni, kteff se horsf pfi
terapii kortikoidy nebo u kterych jsou tyto
léky kontraindikovany, mohou profito-
vat z alternativni terapie jako napf. meto-
trexat, mykofenoldt mofetil, azathioprin,
cyklofosfamid, cyklosporin, chlorambu-
cil a purinova analoga — kladribin [4,8,12].
Dale jsou vyuzivany hydroxychlorochin, ta-
lidomid jako steroid-setfici Iéky, ¢i jako do-
datkova lé¢ba u nemocnych s vysokodav-
kovanymi kortikoidy, ktefi jsou rezistentnf
na léc¢bu samotnymi kortikoidy. U nemoc-
nych se sarkoidézou CNS byva zcela vyji-
mecné indikovéna i chirurgicka Iécba, a to
jen v pfipadé perzistentnich ¢i zvétsujicich
se |ézi. Déle jen ve specidlnich pfipadech,
jako je refrakterni onemocnéni na léc¢bu
kortikoidy ¢i selhdnf |écby kortikoidy, byva
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Lécba 1. linie

Tab. 2. Doporucend lé¢ba neurosarkoidézy.

Davkovani

systémové kortikoidy

Lécba 2. linie

vyssi inicidlnf davky: 1. p.o. systémovych kortikoid (az 0,5-1,5 mg/kg/denné) po dobu 2-4 tydn(,
nebo 2. pulzni kortikoterapie metylprednizolonem 1 000 mg/denné po dobu 3-5 dni, poté na-
sleduje pfechod na lé¢bu p.o. (0,5-1 mg/kg/denné) se sestupnou tendenci po dobu min. 1 roku.

kombinace systémové kortikoidy + imu-
nosupresivni/imunomodulacni terapie

biologicka anti-cytokinova léc¢ba

k systémovym kortikoid@im davkovanym dle schématu viz vyse pridadvame kortikoidy-Setfic lék:

1. metotrexdt — 15-35 mg/tyden, po dobu min. 1 roku

v pfipadé netolerance nebo selhdni Ié¢by na kombinaci kortikoidy plus metotrexat je mozno k sys-

témovym kortikoidGim pfidavat, a to po dobu min. 1 roku:

2. cyklofosfamid — pulzni terapie cyklofosfamid 500-1 000 mg iv. a 2—4 tydny, pak pfechod na p.o.
individualni davkovanf;

3. azathioprin — Uc¢innost u neurosarkoidézy nenf jednoznacné prokazana;

4. mykofenolat mofetil - 1-2 g/denné;

5. cyklosporin - 1-3 mg/kg/denné;

6. antimalarika — hydroxychlorochin 200-400 mg/denné;

7. antipsychotika;

8. pristoupit k radioterapii CNS;

9. operativni [é¢ba.

infliximab, adalimumab, etanercept

indikovana radioterapie CNS [4,8,10]. V pru-
beéhu radioterapie je doporu¢eno pokraco-
vat v imunosupresivni [é¢bé, ale v nizsich
davkach.

V nedavné dobé byly popsany dal3f 1é-
cebné moznosti u neurosarkoidozy s vy-
uzitim 1ékd blokujicich zanétlivy cytokin
tumor nektorizujici faktor TNF-a podilejici
se na patogenezi sarkoiddzy, a to zejména
u pacientl refrakternich na Iécbu kortikoidy.
U téchto nemocnych je indikovdna bio-
logické 1é¢ba TNF-a inhibitory infliximabem
nebo rituximabem [13]. Nedavna prace pro-
kazala také moznost Uspésného pouZiti eta-
nerceptu u pacientky s neurosarkoidézou
refrakterni na kortikosteroidy, cyklofosfamid,
alemtuzumab, azathioprin, mykofenolat mo-
fetil i rituximab [14]. Vyhodou pouziti etaner-
ceptu, ktery inhibuje vazbu TNF-a na povr-
chové bunécné receptory, je skute¢nost,
7e se na rozdil od infliximabu nebo rituxi-
mabu nevytvafi neutralizacnf protilatky. Pre-
pardty na bazi modernf biologicky cilené
|é¢by zatim nepatif mezi standardni [écebné
postupy.

Diskuze

Postizeni granulomatéznim zanétem se
mUze velmi vzacné vztahovat i na nervovy
systém [1-3]. Nejcastéji se u neurosarkoiddzy
setkdvame s perifernimi neuropatiemi, oje-
dinélé jsou pfipady s postizenim centralniho

nervového systému [4,5]. Z dlvodu vzac-
ného vyskytu a velmi rozmanité klinické ma-
nifestace je diagnostika neurosarkoiddzy
velmi sloZitd. Celosvétove je udavan vy-
skyt klinicky rozpoznatelného postizenf ner-
vové soustavy sarkoidézou u 5 % viech pfi-
padl [3]. Jeji vyskyt v ceské populaci je viak
velmi raritnf a v prbéhu let 2007-2014 byla
na Plicni klinice FN Olomouc ve spolupraci
s Neurologickou klinikou FN Olomouc dia-
gnostikovédna neurosarkoidéza pouze
u dvou pacientl (1 % pripadd) [6]. Prvni pfi-
pad je muZ prezentovany v kazuistickém
sdéleni a druhym pfipadem byla Zzena s po-
stizenim centrélniho nervového systému.
Spole¢nym rysem u obou pfipad bylo sou-
¢asné postizeni plicni formou sarkoiddzy.
Tento nélez je ve shodé s popisovanymi pfi-
pady neurosarkoidozy, kterd se u vétsiny
pacientl nachazi v kombinaci s plicnim po-
stizenim (generalizovand forma) a velmi
ztidka jako izolované postizeni nervového
systému [4,5]. U naseho pacienta bylo kromé
neurosarkoidézy diagnostikovano i kardialni
postizeni. Jedna se o raritni kombinaci kar-
didIniho, neurologického a plicniho posti-
Zeni, kdy v literature jsou uvadény pouze jed-
notlivé kazuistiky takto klinicky systémoveé
manifestniho onemocnéni. Tato vysoce ur-
gentni forma sarkoiddézy, kterd ohrozuje
Zivot, vyzadovala nasazeni lécby kortikoidy,
jez vedla ke zmirnéni obtizi neuropatic-

kého charakteru. Pacient je v soucasnosti
na udrzovaci davce kortikoid, vykazuje niz-
kou aktivitu plicniho onemocnéni a neu-
rologicky nalez se béhem doby sledovani
nezmenil.

Zavér

Neurosarkoidéza je velmi vzacné zavazné
onemocnéni, které ma velmi rozmanity kli-
nicky prébéh. Lécbu je nutné indikovat jiz
v ¢asnych stadiich, v sou¢asnosti jsou lékem
prvni volby kortikosteroidy. V nedavné dobé
se objevily prvni prace prokazujici Ié¢ebny
efekt biologickych preparatd blokujicich za-
nétlivy cytokin TNF-q, jenz se podili na pa-
togenezi sarkoiddzy. Tyto preparaty nabizf
nové moznosti [é¢by neurosarkoidézy. One-
mocnénfjednoznacné vyzaduje mezioboro-
vou spolupraci, jak bylo na nasem pfipadé
doloZeno.

Literatura

1. Lostékova V, Kolek V, Vasdkova M. Sarkoidéza — dopo-
ru¢eny postup diagnostiky, terapie a sledovani vyvoje
onemocnéni. Standardy CPFS - Sekce pro intersticialni
plicni procesy. Dostupné z URL: http://pneumologie.
cz/odborne/doc/Sarkoidoza.doc.

2. Kolek V. Sarkoiddéza: zndmé a nezndmé. Praha: Grada
1998.

3. American Thoracic Society, European Respira-
tory Society and World Association of Sarcoidosis
and Other Granulomatous Disorders. Joint Statement
on sarcoidosis. Am J Respir Crit Care Med 1999;160(2):
736-55.

Cesk Slov Neurol N 2016; 79/112(2): 225-230

229




NEUROSARKOIDOZA U MUZE STREDNIHO VEKU — KAZUISTIKA

4. Nozaki K, Judson MA. Neurosarcoidosis: clini-
cal manifestations, diagnosis and treatment. Pres-
se Med 2012;41(2):e331-48. doi: 10.1016/j.lpm.2011.12.
017.

5. Kolek V, Pénickova V, Hefman M, et al. Neurosar-
coidosis. Evaluation of new diagnostic methods in
early diagnosis and treatment. Cas Lek Ces 1996;135(5):
141-4.

6. Zurkova M, KolekV, Tomankova T, etal. Extrapulmonary
involvement in patients with sarcoidosis and compari-
son of routine laboratory and clinical data to pulmonary
involvement. Biomed Pap Med Fac Univ Palacky Olo-
mouc Czech Repub 2014;158(4):613-20. doi: 10.5507/
bp.2014.026.

7. Agnihotri SP, Singhal T, Stern BJ, et al. Neurosarcoido-
sis. Semin Neurol 2014;34(4):386-94. doi: 10.1055/5-0034-
1390387.

8. Heerfordt CF. ,Uber eine ,Febris uveo-parotidea sub-
chronica”an der Glandula parotis und der Uvea des Auges
lokalisiert und haufug mit Paresen cerebrospinaler Ner-
ven kompliziert. Albrecht Von Graefes Arch Klin Exp Oph-
thalmol 1909;70:254-73.

9. Zdmecnik J, Ambler Z, Ehler E, et al. Granulomatous
myopathy in patients with sarcoidosis and myasthenia
gravis. Cesk Patol 2006;42(4):175-81.

10. Bagnato F, Stern BJ. Neurosarcoidosis: diagnosis,
therapy and biomarkers. Expert Rev Neurother
2015;15(5):533-48. doi: 10.1586/14737175.2015.1037288.

11. Hoyle JC, Jablonski C, Newton HB. Neurosarcoidosis:
clinical review of a disorder with challenging in patient
presentations and diagnostic considerations. Neuro-
hospitalist 2014;4(2):94-101. doi: 10.1177/1941874413519
447.

12. Tana C, Wegener S, Borys E, et al. Challenges in the
diagnosis and treatment of neurosarcoidosis. Ann Med
2015;47(7):576-91. doi: 10.3109/07853890.2015.1093164.
13. Doty JD, Mazur JE, Judson MA. Treatment of sar-
coidosis with infliximab. Chest 2005;127(3):1064-71.

14. Marques |, Giovannonni G, Marta M. Mononeuritis
multiplex as the first presentation of refractory sarcoido-
sis responsive to etanercept. BMC Neurol 2014;14:237.
doi: 10.1186/512883-014-0237-5.

11. OLOMOUCKY NEUROVASKULARNI

WORKSHOP

Vlastivédné muzeum Olomouc

20. kvétna 2016

www.cmp2016.upol.cz

12. OLOMOUCKE NEUROIMUNOLOGICKE SYMPOZIUM
S MEZINARODNI UCASTI !

Arcibiskupsky paléc Olomouc
6.-7. Fijna 2016

www.ms2016.upol.cz

SYNUCLEINOPATHIES & TAUOPATHIES
NEUROBIOLOGY AND CLINICS

Olomouc
8.-9. prosince 2016

www.parkinson2016.upol.cz

Organizaéni zajisténi:

Konferenéni servis Univerzity Palackého v Olomouci,
Biskupské nam. 1, 771 11 Olomouc

230

Cesk Slov Neurol N 2016; 79/112(2): 225-230




