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Santrauka. Straipsnyje aptariami naujausi su plauciy sarkoidoze susije klausimai. Remiantis naujausiais mokslo duomenimis
ir autoriaus asmenine patirtimi, analizuojama ligos patogenezé, diagnostika, gydymas ir kiti klausimai.

Sarkoidozé yra nezinomos kilmés granulominé liga,
pazeidzianti tarpuplaucio limfmazgius, plaucius ir
daugelj kity organy [1]. Sergamumas sarkoidoze skir-
tingas, bet Europoje sarkoidozé yra dazniausiai diag-
nozuojama nezinomos kilmés intersticiné plauciy
liga [2]. Manoma, kad po astmos ji yra antra pagal
daznuma jauny suaugusiyjy plauciy liga [3]. Tikslus
sergamumas sarkoidoze Lietuvoje nezinomas.

Sarkoidozé labai placiai tiriama jvairiais aspektais,
bet daugelis klausimy i$ esmés lieka neatsakyti [4].
Siame straipsnyje apzvelgiami svarbiausiy pastaraisiais
metais atlikty moksliniy tyrimy, kurie galéty bati svar-
bts klinikinei praktikai, duomenys.

ETIOLOGIJA IR PATOGENEZE

Sarkoidozés kilme méginama issiaiskinti jau labai se-
niai. Taciau net ir $iuolaikiniy tyrimy, jvairiy tyréju
atlikty naudojant modernias technologijas, rezultatai
skirtingi. [vertinus visuma tyrimuy matyti, kad poten-
cialiy kandidaty (infekciniy ir neinfekciniy antigeny)
buti sarkoidozés priezastimi buvo ir yra labai daug,
bet jvairiose $alyse ir vietovése jie nevienodi [5]. Skir-
tingy rasiy ir tautybiy zmonéms sarkoidozé pasireis-
kia savitai [6-9]. Sio straipsnio autoriaus nuomone,
akivaizdu, kad sarkoidozé, panasiai kaip astma ir kai
kurios kitos ligos, téra sindromas, kurj lemia savita
Zzmogaus imuninés sistemos reakcija (atsakas) i anti-
gena ar antigenus. Sis atsakas priklauso nuo genetiniy
ypatumy, epigenomo buklés ir iSorés veiksniy saveikos
[5]. Didelé sarkoidozés klinikinés ir radiologinés rais-
kos jvairové, neunikaltis morfologiniai pazeisty orga-
ny pokydiai ir skirtinga ligos prognozé yra svaris $j
pozitrj palaikantys argumentai.
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DIAGNOSTIKA

Dazniausiai ligos diagnozé grindziama savitais, tik jai
budingais pozymiais arba nespecifiniy pozymiy vi-
suma. Sarkoidozé neturi né vieno atskiro unikalaus
pozymio, budingo tik jai [10]. Visy pirma klinikiniai
simptomai. Sarkoidozé gali buti besimptomé, pasi-
reiksti létiniais kvépavimo taky (kosuliu ir dusuliu)
ar kity organy (odos, sanariy, akiy, seiliy liauky ir
kt.) pazeidimo simptomais. Masy pastebéjimu, Lie-
tuvos populiacijoje sarkoidozé dazniausiai kliniskai
pasireiskia amine forma, vadinamuoju Lefgreno sin-
dromu (mazgine eritema, ¢iurnos sanariy uzdegimu
ir karsc¢iavimu) arba jos eiga buna besimptomé [11].
Abiem atvejais $eimos gydytojams, kurie santyki-
nai retai susiduria su tokiais ligoniais, kyla nemazai
diagnozavimo sunkumy. Pirmuoju atveju pacientai
dazniausiai siunc¢iami dermatologo, reumatologo ar
net chirurgo konsultacijos. Labai daznai ligoniai pra-
dedami empiriskai (nepatikslinus diagnozés) gydyti
gliukokortikosteroidais. Antruoju atveju asmeniui, ku-
riam néra klinikiniy ligos pozymiy, nustacius padide-
jusiy tarpuplaucio limfmazgiy (I rentgeniné sarkoido-
zés stadija), jtariama neoplazija, ir jie siunciami atlikti
chirurginiy procedary (operuoti ar kt.), arba, aptikus
dauginiy smulkiy zidiniy plauciuose (III rentgeniné
sarkoidozés stadija), jtariama tuberkuliozé ir ligoniai
pradedami empiriskai nuo jos gydyti. Visais atvejais
empirinis gydymas ir delsimas siysti specialiyjy tyrimy
dar pasunkina ligos diagnostika.

Nustatéme, kad sarkoidozei kompiuterinés plauciy
tomografijos vaizduose buvo budingas vadinamasis pe-
rilimfinis ($alia bronchiovaskulinio pluostelio, tarpskil-
teliniy pertvaréliy ir pleuros) zidiniy i$sidéstymas ant-
rinéje plauciy skilteléje [12].
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Kaip minéta, sarkoidozé neturi unikaliy, tik jai
budingy pozymiy, todél jos diagnozé turi buti pa-
grista visuma simptomy ir tyrimy duomeny. 1998
m. paskelbti skaic¢iavimai parodé, kad, esant sime-
triskai padidéjusiems tarpuplaucio ar plauciy $akny
limfmazgiams, kai néra klinikiniy simptomuy arba yra
uminés sarkoidozés klinikiniy simptomy, sarkoidozés
tikimybé — apytikriai 99,95 proc. [13]. Vélesniy disku-
sijy metu buvo pareiksta, kad i$ tikryjy $is procentas
(t. y. sarkoidozés tikimybé) yra didesnis [14]. Kita ver-
tus, mazginé eritema, stambiyjy sanariy (dazniausiai
¢iurny) uzdegimas ir karsciavimas esant simetriskai
padidéjusiems tarpuplaucio limfmazgiams taip pat la-
bai budingi sarkoidozei [15].

Mes manome, kad, jtarus sarkoidoze, visada rei-
kéty atlikti bronchoskopija. Pirmasis tyrimas turéty
buti atidi gleivinés apziara ir bronchoalveolinis lava-
zas (BAL). Jei bronchoskopijos metu pastebima sar-
koidozei badingy smulkiy gleivinés mazgeliy ar kity
uzdegimo pozymiy, butina atlikti bronchy gleivinés
znypline biopsija. Bronchoskopijos metu gautas BAL
skystis turéty buti kruopsciai istirtas (atlikta mikros-
kopija, pasélis i specialias terpes tuberkuliozés miko-
bakterijoms (TM) auginti, CD4 ir CD8 T limfocity
tyrimas tékmés citometru).

BAL skyscio lasteliy sudétis atspindi alveolita
(I sarkoidozés patogenezés stadija). Mes nustatéme, kad
tik 7 proc. sarkoidoze sirgusiy asmeny BAL skysc¢io las-
teliy sudétis buvo normali [16]. BAL skyscio lasteliy
poky¢iai priklausé nuo sarkoidozés rentgeninés stadi-
jos [17] ir Kklinikiniy simptomuy [18]. Nustatéme, kad
optimalus ribinis diagnostinis BAL skysc¢io CD4/CD8
santykis nesant klinikiniy simptomy (jautrumas — 62
proc., specifiskumas — 90 proc.) ir esant klinikiniy ligos
simptomuy (jautrumas — 84 proc., specifiskumas — 93
proc.) yra atitinkamai 3,5 ir 4,0. Didéjant rentgeninei
stadijai, optimalaus ribinio diagnostinio CD4/CD8
santykio jautrumas mazéja [16]. I$ esmés musy tyrimo
rezultatai sutapo su kity tyréjy [19-23]. Labai svarbu
turéti omenyje, kad gydymas gliukokortikosteroidais su-
mazina diagnostinio CD4/CD8 santykio jautruma, todél
sarkoidozés diagnostika gali buti sudétingesné [16].

Vis délto retais atvejais sarkoidozei budingi BAL
skysc¢io pokyciai pasitaiko sergant kitomis ligomis.
Misy duomenimis, jy nustatyta tik 6,2 proc. kitomis
ligomis sirgusiy, kuriems buvo atliktas BAL skyscio
imuninis tyrimas [16]. Taigi matyti, kad BAL skyscio
tyrimas labai svarbus sarkoidozés diagnostikai, bet
néra absoliutus.

Bronchy gleivinés ar plauciy biopsinéje medzia-
goje rastos granulomos atspindi antraja (granulomuy)
sarkoidozés patogenezés stadija. Deja, gigantiskyjy
lasteliy granuloma be nekrozés taip pat néra iSim-
tinai sarkoidozés pozymis. Granulominio uzdegimo
pozymiy aptikome ne tik sergantiems sarkoidoze, bet
ir sergantiems tuberkulioze, egzogeniniu alerginiu al-
veolitu, neoplazija (plauciy adenokarcinoma, limfoma,
mieloma), esant vaskulito ir grybelio pazeistiems plau-
¢iams [24, 25]. Sergantiems sarkoidoze ir tuberkulioze
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pasitaiké granulomy be nekrozés ir su nekroze. Dél
santykinai didelio tuberkuliozés paplitimo Lietuvoje
epitelioidiniy granulomuy specifiSkumas sarkoidozei
diagnozuoti mazesnis negu kitose Salyse. Nustatéme,
kad granulomy be nekrozés jautrumas sarkoidozei
diagnozuoti buvo 94 proc., o specifiskumas — 85 proc.
[26]. Kiti tyréjai [27] taip pat aiskiai pabrézia, kad
imuniné granuloma be nekrozés néra patognominé
sarkoidozei. Misy patirtis rodo, kad tais atvejais, kai
ligoniams, kuriems jtarus tuberkulioze buvo empiriskai
skiriama vaisty nuo tuberkuliozés, o bronchologinis
tyrimas atliktas tik suabejojus diagnoze, sarkoidozés
ir tuberkuliozés diferenciné diagnostika daznai tampa
nejmanoma. Todél ji bana tik sindrominé — granu-
lominis pneumonitas [28]. Labai svarbu, kad pacien-
tas baty gydomas tik atlikus visus batinus tyrimus,
o sarkoidozés diagnozé turi buti grindziama buadingy
pozymiy ir tyrimo duomeny deriniu [29].

Buadingiausi sarkoidozés pozymiai (nebttinai turi
buti visi), kuriais turéty buti pagrista sarkoidozés
tomé eiga, 2) mazginé eritema, c¢iurnos sanariy uz-
degimas ir kar$c¢iavimas; radiologiniai pozymiai — 1)
(beveik) simetriskai padidéje tarpuplaucio limfmazgiai,
2) (beveik) simetriskai padidéje tarpuplaucio limfmaz-
giai ir dauginiai smulkis perilimfiskai antrinéje plauciy
skilteléje issidéste (daugiau virSutinése plauciy dalyse)
zidiniai, 3) dauginiai smulkis perilimfiskai antrinéje
plauciy skilteléje issidéste (daugiau virSutinése plau-
¢iy dalyse) zidiniai; BAL skyscio lgsteliy sudéties po-
kyciai — padidéjes (didesnis kaip 25 proc.) limfocity
skaic¢ius ir CD4/CD8 T limfocity santykis (didesnis
kaip 3,5), makrofagy limfocity rozetés, gigantiskosios
daugiabranduolés lastelés; bronchy ar plauciy biopsinés
medziagos radiniai — gigantiskyjy epitelioidiniy lasteliy
granuloma be nekrozés. BAL skystyje ir (ar) biopsinéje
medziagoje nerandama TM ir vézio lasteliy. Taciau
visada batina ligonj toliau stebéti ir, jei butina, pa-
kartotinai tirti [30].

LIGOS EIGA IR GYDYMAS

Sarkoidozés eiga gali bati jvairi — visa laika stabili, su
minimaliais klinikiniais simptomais ar be jokiy simpto-
my; jvykti savaiminé ligos remisija, dazniausiai sergant
umine sarkoidoze (per 1-3 ménesius); reciau — laips-
niskas progresavimas arba banguojanti (su pablogéji-
mo ir remisijos epizodais).

Dél skirtingos jvairiy ligoniy sarkoidozés eigos
standartinio gydymo néra. Bendrosios rekomendacijos
tokios: 1) jei ligonio buklé néra labai sunki (néra sun-
kaus kvépavimo funkcijos sutrikimo, akiy ar gyvybei
pavojingo kity organy pazeidimo), neskubéti pradé-
ti gydyti, bet atlikti i$samy plauciy funkcijos tyrima
(iskaitant plauciy talpy ir dujy difuzijos); 2) ligonj
dispanserizuoti ir reguliariai kartoti plauciy funkcijos
ir plauciy rentgeninj tyrimus. Jei keliy tyrimy duo-
menys rodo plauciy funkcijos blogéjima, su ligoniu
aptarti galimg gydymo nauda ir nepageidaujamo vaisty
poveikio rizika; 3) negydyti gliukokortikosteroidais li-

2009/ Nr.1(5)



PULMONOLOGLJA

goniy, kuriems yra iminés sarkoidozés simptomy, visy
rentgeniniy stadiju ligoniy, kuriems néra ligos klini-
kiniy simptomy, o plauciy funkcijos sutrikimas yra
nesunkus; 4) skirti sistemiskai veikianc¢iy gliukokor-
tikosteroidy (geriamojo prednizolono ar kito vaisto),
kai yra sunkus ar progresuojantis plauc¢iy funkcijos
pazeidimas, akiy pazeidimas, gyvybei pavojingas kito
organo pazeidimas. Si miisy praktika i$ esmés sutampa
su kity autoriy rekomendacijomis [9, 31-34].

Misy patirtis rodo, kad gydyti reikia tik nedaugelj
ligoniy. Daugumos sarkoidoze serganciy ligoniy plau-
¢iy funkcija biina nesutrikusi ar jos pazeidimas nesun-
kus. Daliai ligoniy dujy difuzija plau¢iuose palaipsniui
pamazu blogéja. Taciau sis blogéjimas dazniausiai yra
kliniskai nereik$mingas ar mazai reik§mingas ir yra
mazesné blogybé negu nepageidaujamas gliukokorti-
kosteroidy poveikis. Nepalankus gliukokortikosteroidy
poveikis apima kauly retéjima, kauly lazius, danty is-
kritimag, kraujosruvas, raumeny silpnuma, sumazéjusj
atsparuma infekcijai ir daugelj kity [35].

PROGNOZE IR STEBEJIMAS

Apskritai sarkoidozés prognozé dazniausiai gera, pa-
lankiausia — sergantiems timine sarkoidoze (Lefgreno
sindromu) ir besimptomiams ligoniams (ypac I rentge-
ninés stadijos). Blogiausia III ir IV stadijos sarkoidozés
prognozé, kai yra létiniy kvépavimo taky simptomuy ir
plauciy funkcija blogéja.
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Ligoniy stebéjimo periodiskumas ir trukmé indi-
vidualas. Musy patirtis rodo, kad serganc¢ius timine
sarkoidoze bei I stadijos ligonius be klinikiniy simp-
tomy gydytojui pulmonologui pakanka stebéti iki 3
mety (kas 3—-12 meénesiy), o sergancius II-1V stadijos
liga nuolatos, i$skyrus tuos, kuriems jvyko visiska zi-
diniy ar infiltraty rezorbcija ir nereikia skirti gydymo
remisijai islaikyti.

APIBENDRINIMAS

Sarkoidozé gali pasireiksti jvairiai. Liga neturi abso-
liuciy diagnostikos kriterijy, todél diagnozé turi buti
pagrista visuma keliy simptomuy ir tyrimy rezultaty.
Empirinis gydymas labai apsunkina sarkoidozés diag-
nostika. Sisteminio poveikio gliukokortikosteroidy re-
komenduojama skirti tik tada, kai yra sunkus ar progre-
suojantis plauciy funkcijos pazeidimas, akiy pazeidimas,
gyvybei pavojingas kito organo pazeidimas.
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