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Santrauka. Sarkoidozé — tai nezinomos kilmés daugiasistemé granuliominé liga. Organy pazeidimas papras-
tai buna be simptomy, o ir pati liga daZniausiai regresuoja savaime, bet gali progresuoti j létine fibroze ir
sunky jvairiy organy pazeidima. Siame straipsnyje aprasomi ligos diagnostikos aspektai, pateikiamas tyrimo
algoritmas. Nemaza démesio skiriama sarkoidozés gydymo standartizavimui.

APIBREZIMAS

Sarkoidozé — tai nezinomos kilmés daugiasistemé
granuliominé liga, dazniausiai pasireiSkianti 20-40
mety zmonéms. Nors priezastys néra aiskios, taciau
patogenezéje pastebimi imuninés sistemos pokyciai.
Organy pazeidimas paprastai bina be simptomy, o
ir pati liga dazniausiai regresuoja savaime, bet gali
progresuoti j létine fibroze ir sunky jvairiy organy
pazeidima.

Sarkoidozé priklauso grupei intersticiniy plauciy
ligy, kurios paveikia plauciy audinio tvirtuma ar archi-
tektira, $iuo atveju — alveoliy sienele.

Sarkoidozé — jvairiai pasirei$kianti liga. Ji gali pazei-
sti jvairius organus, dazniausiai apatinius kvépavimo
takus. Apie 5-10 proc. pacienty, serganciy sarkoi-
doze, mirsta nuo sukeliamy komplikacijy, tokiy kaip
plauciy fibrozé, plautiné $irdis, kvépavimo funkcijos
nepakankamumas ar infekcijos.

EPIDEMIOLOGIJA

75 proc. sarkoidoze serganciy pacienty amzius virsija
40 mety, kiek dazniau serga moterys, gali pasireiksti ir
vaikams. Ligos paplitimas jvairiose $alyse nevienodas,
pavyzdziui, Amerikoje — 82 i§ 100 takst. afroameri-
kie¢iy ir 8 i§ 100 takst. baltyjy; Japonijoje — 2-3 i§
100 tikst., Svedijoje — 64 i§ 100 tikst., Anglijoje — 27
i$ 100 takst. gyventoju.

Mir$tamumas néra didelis, bet afroamerikieciy, paly-
ginti su kitomis etninémis grupémis, mirsta daugiau.
Dazniausia mirties priezastis yra kvépavimo funkcijos
nepakankamumas, i§skirtinai Japonijoje — $irdies nepa-
kankamumas ar aritmijos dél Sirdies sarkoidozés.

Genetinis polinkis sirgti sarkoidoze néra patvirtin-
tas. HLA B8 tipas susijes su mazgine eritema, artri-
tu ir ankstyva sarkoidozés diagnostika, HLA B13 ti-
pas — su létine ir uzsitesusia liga, o HLA B27 — mano-
ma, su uveitu.

Yra prane$imy apie ligos pasireiskima $eimose, bet
aiskaus modelio tarp tévy ir vaiky, broliy ir sesery
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tarpusavio santykio néra. Sarkoidozé pasireiskia dvy-
niams, daugiau monozigotiniams nei dizigotiniams.

PATOGENEZE

Etiologinis veiksnys, sukeliantis liga, nezinomas. Mano-
ma, jog ligos pagrindas — sutrikes imuninis atsakas i
antigena. Labiausiai paplitusi hipotezé, kad sarkoidoze
sukelia retrovirusai. Atlikus PGR pacientams, sergan-
tiems sarkoidoze, i§ pasalinty limfmazgiy mikobak-
terijos antigenas nenustatytas. Taigi sarkoidozés tu-
berkuliozé nesukelia. Atliktais tyrimais nejrodyta,
kad neatipinés mikobakterijos, Herpes virusai, ZIV,
autoimuniniai sutrikimai, berilis, pusy ziedadulkés,
mineraliniai aliejai linke sukelti sarkoidoze.

Ankstyvasis patofiziologinis sarkoidozés pasireiski-
mo pozymis yra T limfocity pagalbininky (CD4+)
ir makrofagy kaupimasis pazeistuose organuose, dél
to susiformuoja granuliomos, daugiausia plauciuose.
Pagrindinis sarkoidozés pozymis — nekazeozinés granu-
liomos plauciy audinyje, kurios gali bati i$sibarsciusios
aplink bronchovaskulinius limfos indus, tarpskiltinése
ir alveoliy pertvarose, pleuroje (1 pav.). Pacios alveolés
granuliomy nebuna pazeistos, jos santykinai norma-
lios.

Patologiskai granulioma yra apribota uzdegimo,
sukeliamo T limfocity ir gigantiniy lasteliy. Giganti-
nés lastelés yra 150-200 um skersmens, sudarytos i§

1 pav. INTERSTICINIS NEKAZEOZINIS GRANULIOMINIS UZDEGIMAS
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2 pav. LASTELIY IMUNINES REAKCIJOS SERGANT SARKOIDOZE

20 pm epitelioidiniy lasteliy, kurios kilusios i§ tarpu-

savyje susijungusiy monocity. Visa tai sudaro Serdj,

kurig supa T limfocitai pagalbininkai, o $iuos — T

limfocitai slopikliai.

Kazeozines ir nekazeozines granuliomas sukelia
daug ligy, pavyzdziui, A% infekcija, AIDS, tuberku-
liozé, netipiné mikobakterijy infekcija, beriliozé ar
padidéjusio jautrumo pneumonitas.

Lasteliy saveika, sukelianti granuliominj uzdegima,

vyksta taip:

1. Suaktyvéje alveolinis makrofagas isskiria interleuki-
na-1, kuris aktyvina ir stimuliuoja T limfocity pagal-
bininky replikacija plauciuose.

2. Suaktyvéje T limfocitai pagalbininkai i$skiria media-
toriy interleuking-2, kuris suzadina T Ilasteliy
proliferacija, monocity chemotaksio faktoriy ir y
interferona, dél to formuojasi ir aktyvéja viena-
branduoliai (mononukleariniai) fagocitai.

3. Pazeistuose organuose T limfocity pagalbininky ir
T slopikliy santykis yra 10:1 (normalu 2:1). Taip
paaiskinama santykiné limfopenija periferiniame
kraujo tyrime (2 pav.).

1 lentelé. EKSTRATORAKALINES SARKOIDOZES FORMOS IR JU PASIREISKIMO
DAZNUMAS

Organas DazZnumas

Oda: mazginé eritema, Lupus pernio, poodiniai 25 proc.
mazgeliai

CNS: iminis ir létinis meningitas, galviniy nervy 5 proc.
paralyzius, uveitas, regos nervo disko pabrinki-
mas, regos nervo atrofija, necukrinis diabetas

Sirdis: kardiomiopatijos, irdies nepakankamu- 5 proc.
mas, staigi mirtis, tachiaritmijos, perikarditas,
visiska Sirdies blokada

Virskinamasis traktas: abipusis parotitas 10 proc.

Kepenys: granuliominis hepatitas su cholestaze,

hepatomegalija 60-90 proc.

Kraujas: anemija, trombocitopenija, splenome- 15-40 proc.
galija, eozinofilija

Limfos sistema: kaklo, tarpuplaucio ar antkrum- 80 proc.
plio limfadenopatija

Inkstai: nefrokalcinozé, nefrolitiazé, inksty ne- Retai
pakankamumas

Raumeny ir griauciy sistema: artralgija, artritas, 5-25 proc.
kauly cistos

Endokrininé sistema: hiperkalcemija, necukrinis

diabetas, hipopituitarizmas Retai — 10 proc.
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3 pav. PLAUCIY AUDINIO KITIMAS NUO ALVEOLITO IKI GRANULIOMY IR
FIBROZES SERGANT SARKOIDOZE

KLINIKA

Ligos klinika priklauso nuo to, kurie organai yra pa-
Zeisti granuliominio uzdegimo. Dazniausiai pazeidzia-
mi plauciai, akys, oda ir limfmazgiai.

Progresuojancios granuliomos plauciuose isvesa ir
susilieja. Sumazéjus alveoliy kvépuojamajam plotui,
pablogéja salygos vykti dujy difuzijai. Gydant plau-
¢iy granuliomas siekiama atitolinti plauciy fibroze ir
bronchektaziy formavimasi. Granuliominis angitas ir
perivaskulinés granuliomos bei fibrozé padidina plau-
¢iy kraujagysliy pasiprie$inima ir taip vystosi plautiné
sirdis.

Taigi progresuojanti sarkoidozé lemia plauciy fibro-
ze ir/ar plautine $irdj (3 pav.).

Kliniskai liga gali pasireiksti ekstratorakaliniais (1
lentelé) ar intratorakaliniais simptomais. Atskiro or-
gano pazeidimas pasireiskia tam tikra klinika. Kadangi
granuliominé liga yra sisteminé, sarkoidozé gali még-
dzioti kitas ligas. 50 proc. atvejy liga esti besimptomé,
25 proc. — budingi sie simptomai: kar$c¢iavimas, svorio
mazéjimas, nuovargis, nerimas. Apie 50 proc. atvejy
pokyciy nebana, kitiems nustatoma pokyciy plau-
Ciuose, kepenyse, limfmazgiuose, daznai pazeidziama
sirdis, CNS, dél to ligonis mirsta. Respiraciniai simp-
tomai: dusulys ir sausas kosulys. Kritinés skausmas,
$vokstimas, kraujo atkoséjimas labai reti simptomai. Jei
atkosima kraujo, gydymas antibiotikais paprastai buna
veiksmingas. Gausiai kraujo atkosima dél bronchy ar-
terijos aneurizmos plySimo ir paprastai tokiais atvejais
reikia bronchy arterijos embolizacijos ar chirurginés
rezekcijos.

Dél plautinés sirdies esant hipoksemijai, kad bitu
uzkirstas kelias plautinés hipertenzijos vystymuisi ir
progresavimui, reikia skirti deguonies.
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2 lentelé. SARKOIDOZES STADIJOS

Pasireiskimo

Stadija daznumas
0 AkivaizdZiai normali rentgenograma < 5 proc.
1 Abipusé plauciy varty adenopatija 50 proc.
2 Abipusé plauciy varty adenopatija ir 40 proc.
infiltratai
3 Infiltracija plauc¢iuose be adenopati- 5-10 proc.
jos

Hiperkalcemija pasireiskia dél padidéjusios kal-
cio absorbcijos virskinamajame trakte. Normaliai
25-hidroksivitaminas D virsta kalcitrioliu inkstuose
reguliuojant prieskydiniy liauky hormonui — parat-
hormonui. Padidéjus kalcio kiekiui kraujyje, sustoja
parathormono gamyba, kartu ir kalcitriolio. Esant
granuliominei ligai, kalcitriolis gaminasi ne inkstuo-
se, o suaktyvéjusiose vienbranduolése lastelése (ma-
krofaguose), plauciuose ir limfmazgiuose. Normaliai
monocitai/makrofagai kalcitriolio sinteze reguliuoja
per griztamaji rysj, kad nebuty perteklinés gamybos.
Sergant granuliomine liga, monocitai gamina daugiau
kalcitriolio ir yra atspartis normaliam grjztamojo rysio
reguliavimui, spéjama, dél mediatoriaus y interferono.
Vis délto hiperkalcemija pasireiskia tik 30-50 proc.
pacienty, serganciy aktyvia sarkoidoze. Kalcitriolio
metabolizmas gali buti sutrikes ir esant normaliam
kalcio kiekiui $lapime bei kraujyje.

DIAGNOSTIKA

Sarkoidozés diagnozé nustatoma kity granuliominiy
ligy atmetimo buadu. | diferencine diagnostika turi bati
jtrauktos $ios ligos: tuberkuliozé, ZIV infekcija, gry-
beliné infekcija, limfoma, seminoma, bronchogeniné
karcinoma, beriliozé, netipiné mikobakterijy infekcija,
padidéjusio jautrumo pneumonitas, Wegener granu-
liomatozé ir kitos ligos, kurios gali bati susijusios su
nekazeoziniy granuliomy formavimusi. Plaud¢iy audi-
nio ar limfmazgio biopsija reikalinga ligai patvirtinti.

Fizinis tyrimas

Karsciavimas buna retai, dazniau Loffgren sindromo
atvejais. Kiti fiziniu tyrimu nustatomi pokyciai papras-
tai esti susije su granuliomy pazeisty organy poky¢iais.
Oda turi buati kruops$diai apziarima. [vertinama, ar
néra limfadenopatijos, hepatomegalijos, splenomega-
lijos. Turi bati identifikuoti poodiniai ar raumeniniai
mazgeliai. Jei pazeistos akys, apziarima su plysine
lempa. Pirstai gali buti pazeisti dél kaulo pazeidimo,
esant létinei ligai pastebimi distrofiniai nagai. Uminis
artritas, esant mazginei eritemai, turi bati atskiriamas
nuo podagros.

Laboratoriniai tyrimai

Iprastiniais laboratoriniais tyrimais nustatoma ane-
mija, limfopenija, hiperglobulinemija, hiperkalcemija
ir/ar hiperkalciurija. Trombocity skaicius retai su-
mazéja. Kepeny funkcijos rodikliai gali bati nedaug
pakite, paprastai padidéja alkoholinés fosfatazés kie-
kis. Jei yra ligos komplikacijy, kraujo dujose, bioche-
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4 pav. SARKAIDOZES STADIJOS

miniame kraujo tyrime buana kvépavimo funkcijos,
inksty funkcijos nepakankamumo pozymiy. Tiriant
cerebrospinalinj skystj, kai yra neurosarkoidozé, nu-
statoma pleocitozé ir padidéjes kiekis baltymo. Angio-
tenzino konvertuojancio fermento padaugéja 60 proc.
pacienty, serganciy aktyvios formos liga. Vis délto tai
nespecifinis tyrimas, nes $io fermento kiekis gali buti
padidéjes sergant CD, hipertiroidizmu, ZIV infekcija,
kepeny ciroze, limfoangiomatoze, zarny uzdegimo liga,
netipine mikobakterine infekcija, asbestoze ar létiniu
nuovargio sindromu. Darant Kweim odos testa | poodj
susvirksciama zmogaus, sergancio sarkoidoze, audinio
suspensijos, gautos i§ bluznies ar limfmazgio. Po 6-12
savai¢iy imama odos biopsija ir Zitrima, ar susidaré
nekazeoziniy granuliomy. Testo specifiSkumas — 75
proc., bet jautrumas esant létinei ligai — 65 proc., klai-
dingai teigiamy atsakymy -5 proc.

Instrumentiniai tyrimai

Esant $irdies sarkoidozei, galimi ritmo ir laidumo su-
trikimai.

Plauciy funkcijos testai rodo sumazéjusj plauciy tarj.
Hipoksemijos eiga i$ lengvos j sunkia rodo ventiliacijos
ir perfuzijos (V/Q) neatitikima bei difuzijos sutriki-
ma. Obstrukcijos plauciuose atvejai sergant sarkoidoze
yra reti, ji rodo granuliomy infiltracija j smulkiuosius
kvépavimo takus. Plauciy funkcijos testais nustatomas
pazeidimo laipsnis menkai siejasi su rentgenografiniu
tyrimu ir histopatologija. Plauciy funkcijos testai ne-
parodo ligos aktyvumo.

90 proc. pacienty, serganciy sarkoidoze, randama
klinikiniy ar radiologiniy pokyc¢iy kratinés lastoje.
Anksciausiai rentgenogramoje matomas pakitimas yra
abipusé plauciy varty limfadenopatija su zidininiais
poky¢iais plauciuose ar be jy. Skyscio pleuros ertmeéje
buna apie 5 proc. atvejy. Pneumotoraksas dél smulkiy
pusleliy ply$imo retas reiskinys, bet daznas esant nor-
maliam plauciy audiniui. Jei nustatoma vienos puseés
plaucio $aknies adenopatija, ir kitos saknies adenopa-
tija bina daugiau nei puse atveju. Vienpusé plaucio
adenopatija visai nebudinga sarkoidozei (tik 5-10 proc.
atvejy), o tai leidzia jtarti limfomos ar bronchogeninés
karcinomos diagnoze. Rentgeninis sarkoidozés laips-
nio nustatymas remiasi infiltracijos ir zidiniy i$plitimu
plauciuose (2 lentelé, 4 pav.).
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5 pav. SARKOIDOZES DIAGNOZAVIMO ALGORITMAS [5]

Paprasta arba aukstos rezoliucijos kompiuteriné
tomografija rodo budingus zidininius poky¢ius, issi-
désciusius limfagyslése. Kai liga II stadijos, kompiute-
rine tomografija nustatoma apie bronchy kraujagysliy
tinklus ir pleura i$sidésciusiy infiltraty, jie gali kisti
nuo apvalaus iki nelygaus zidinuko ar alveolés su-
tankéjimo. Sie zidinéliai rodo granuliomy sankaupas.
Kompiuteriné tomografija labai svarbi nustatant sar-
koidozés komplikacijas (fibrozinj mediastinita, $irdies
pazeidima ir kt.). Sis tyrimas labai jautrus nustatant
subtilius intersticinius pokycius, kurie paaiskina, ko-
dél rentgenogramoje esant tik minimaliems plauciy
pokyciams pacientas serga sunkia plauciy liga. Ma-
gnetinio rezonanso tyrimas taikomas nustatant CNS
sarkoidoze.

Buvo manoma, kad fibrooptinés bronchoskopijos
metu radus daugiau kaip 10 proc. T limfocity, bus
galima diagnozuoti liga, bet klinikiniais tyrimais tai
nejrodyta. Taigi bronchuy ir alveoliy i$plovy (BAL) ty-
rimas néra taikytinas sarkoidozei nustatyti, kaip buvo
siiloma ankstesniuose literattiros $altiniuose. Sarkoi-
dozés atveju transbronchiné plauciy audinio biopsija
buna teigiama 60-90 proc. atvejy. Tai viena i$ proce-
dary, per kurig galima gauti plau¢iy audinio tiksliai
diagnozei nustatyti. Atviros plauc¢iy audinio biopsijos
dazniausiai neprireikia. Jei transbronchine biopsija liga
nediagnozuojama, tarpuplaucio limfmazgio biopsija li-
gos diagnozé patvirtinama 8-90 proc. atvejy.

Plauciy nuskaitymas galiu 67 parodo uzdegimo po-
Zymius ir lokalizacija, bet tai néra specifiska. Tyrimas
tinkamesnis nustatant sarkoidozés pazeistus organus,
pavyzdziui, pazandine liauka.
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Kity organy — odos, poodiniy limfmazgiy, tarpu-
plaucio limfmazgiy (mediastinoskopijos metu), kepe-
ny — biopsija nenaudinga, nebent ja atlikti lengva
ir saugu arba reikia paneigti kitas ligas, pavyzdziui,
limfomg. Visada reikia atmesti ZIV infekcija, kuri gali
meégzioti sarkoidoze. Literattroje aprasomi 11 atvejy,
kai pacientai sirgo sarkoidoze ir ZIV, $esiems i$ jy pir-
ma pasireiské sarkoidozé.

Galutine sarkoidozés diagnoze patvirtina histolo-
ginis méginys i§ plaucio audinio ar limfmazgio. Sim-
etrinis zidiniy pasiskirstymas ir padidéjimas nesusi-
liejant yra labai budingas sarkoidozei, o ne neoplazi-
niam procesui. Sarkoidozés diagnozavimo algoritmas
pateiktas 5 paveiksle.

GYDYMAS

50 proc. atvejy sarkoidozé praeina savaime negydoma,
dazniausiai po 6-17 mén. nuo diagnozés nustatymo.
Kai kuriy tyréjy duomenimis, 25 proc. ligoniy savaimi-
né klinikiné ir radiologiné remisija jvyksta greitai,
kitiems 25 proc. reikia ilgesnio laiko iki jos, dar 25
proc. ligoniy, kad baty sukelta ligos remisija ir baklé
stabilizuotuysi, reikia gydyti, likusiems 25 proc. — nors
ir gydoma, liga progresuoja.

Pirmaeiliai vaistai sergant sarkoidoze yra gliu-
kokortikosteroidai. Gliukokortikosteroidai labai
veiksmingi stabdant uzdegimo procesa, kurj gali su-
kelti mechaniniai, cheminiai, infekciniai ir imuniniai
veiksniai. Manoma, kad gliukokortikosteroidai slopina
uzdegimo gena, pavyzdziui, interleuking-1 ir tumoro
nekrozés faktoriy, molekuliy ir receptoriy adhezija, i$
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dalies veikia kaip interleukino-1 antagonistas. Sarkoi-
dozés atveju gliukokortikosteroidai atkuria pusiausvyra
tarp susidariusiy pirmo ir antro tipo T pagalbininky
citokiny.

Kai kurie sarkoidoze sergantys pacientai yra atspa-
ris gliukokortikosteroidams, manoma, dél per didelio
alveoliy makrofagy tumoro nekrozés alfa faktoriaus
atsipalaidavimo. Sis atradimas jrodé, kad pacientus,
atsparius gliukokortikosteroidams, tikslinga gydyti an-
tikanais prie§ tumoro nekrozés alfa faktoriy, pavyz-
dziui, infliksimabu.

Gydymo gliukokortikosteroidais indikacijos

Absoliuciosios:

» DProgresuojantys plauciy ligos simptomai;

+ Besimtomé plauciy liga, kai lieka infiltracija ar vis
labiau silpnéja plauciy funkcija;

« Sirdies ligos;

» Neurologinés ligos;

» Akiy liga, kai vietinis gydymas neveiksmingas;

« Simptominé hiperkalcemija;

» Kitos simptominés / progresuojancios ne plauciy
ligos.

Santykinés:

+ Sisteminé plauciy liga;

+ Artritas;

+ Kepeny sarkoidozé;

+ Sisteminis uzdegimo atsako sindromas.

Gliukokortikosteroidy dozavimas

Pradedama gydyti 30—40 mg prednizolono doze kas-
dien, palaipsniui, per 6 ménesius, dozé sumazinama
iki 7,5-10 mg (4 lentelé). Didesnés nei 1 mg/kg do-
zés skiriamos esant sunkios formos sarkoidozei: akiy,
Sirdies, nervy sistemos. Jei jvyksta atkrytis, paamé-
ja simptomai, blogéja plauciy funkcija, radiologiniai
pokyciai plauciuose, prednizolono dozé didinama iki
tokios, kad liga buty suvaldyta, o véliau mazinama
iki tokios maziausios, kad buty didesné nei vartota
prie$ atkrytj. Nustatyta, jog atkryciai jvyksta praéjus
1-2 ménesiams po steroidy vartojimo nutraukimo, o
trims ketvirtadaliams pacienty, kurie steroidus liovési
vartoti prie§ 5 ir daugiau mety.
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4 lentelé. GLIUKOKORTIKOSTEROIDY DOZAVIMAS GYDANT SARKOIDOZE

Paros dozé Trukmé

(mg) (sav.)
Pradinis dozavimas' 40 4

30 4

20 4
Atsako jvertinimas po 3 ménesiy’

15 13

10 13

7,5 13

Mazinti iki 0 13-26

' Dazniausiai skiriama prednizolono paros dozé 30-40 mg, t. y. 0,5 mg/kg, dides-
nés kaip 1 mg/kg dozés skiriamos esant sirdies ar nervy sistemos sarkoidozei.

2 Jei yra atsakas, néra fibrozinés ligos, neadekvaciy doziy ar badingo atsparumo
steroidams, pradedama pamazu doze mazinti.

Plauciy sarkoidozés gydymas

Geriamyjy gliukokortikosteroidy poveikis vertintas
daugeliu klinikiniy nekontroliuojamyjy tyrimy. Jtiki-
namai jrodyta, jog gydymas sumazina granuliominj
uzdegima. 5 lenteléje pateikiami duomenys 6 kliniki-
niy atsitiktiniy imciy tyrimy, kuriais nustatyta, kad
geriamieji gliukokortikosteroidai, vartojami 3—24 mé-
nesius, smarkiai pagerina simptomus, biocheminius
zymenis, plauciy funkcija ir kratinés lastos pokycius.
Deja, tyrimais nevertintas ilgalaikio gydymo gliuko-
kortikosteroidais veiksmingumas, o nustatyti, ar ilga
laika vartojant gliukokortikosteroidus galima sustab-
dyti plauciy fibrozés progresavima, labai svarbu.

Brity kratinés lastos draugijos aprasytame tyrime
dalyvavo 149 sarkoidoze sergantys pacientai, kuriems
rentgenu buvo nustatyta plauciy parenchimos poky-
¢iy. Po pradinio 6 ménesiy stebéjimo 33 pacientams
dél varginanc¢iy simptomuy skirta vartoti gliukokorti-
kosteroidy, 58 nustatytas savaiminis radiologinis page-
réjimas. Kiti 58 ligoniai gydyti gliukokortikosteroidais
(1 ménesj 30 mg paros doze, 1 ménesj 20 mg, 1 mé-
nesj 15 mg ir 9 ménesius 10 mg per para, per kitus 6
ménesius dozé mazinta). Palyginti su stebimyjy gru-
pe, pacientams, kurie vartojo gliukokortikosteroidus 5
metus, labai pageréjo plauciy funkcija (apie 10 proc.
padidéjo forsuotas iskvépimo taris per pirma sekun-
de (FEV1) ir gyvybiné plauciy talpa (VC). Stebimyjy
grupéje apie 20 proc. pacienty liga progresavo ir jiems
skirta gliukokortikosteroidy.

5 lentelé. GYDYMO GERIAMAISIAIS GLIUKOKORTIKOSTEROIDAIS REZULTATAI, NUSTATYTI KLINIKINIAIS ATSITIKTINIY IMCIU TYRIMAIS

Tyréjas James Israel Roth Selroos Zaki Pietinalho
Gydymas / kontrolé 27 prednizolonu 41 prednizolonu (15 mg) / 54 prednizolonu (40 19 metilprednizolo- 77 prednizolonu 91 prednizolonu (20-10 mg) /
(n) (20 mg) / 24 42 placebu mg) / 38 negydyta nu (32-4 mg) / 57 (40-20 mg) / 18 94 placebu

placebu placebu negydyta
Gydymas, gydymo 6,0 3, 12-132 (vidurkis - 60)  6/12, 60-168 7,48 Jokio skirtumo 3,60

tasa (mén.) (vidurkis - 96)

Rezultatas Radiologinis Nebuvo skirtumo Per 2 metus radiolo-  Radiologinis pageré-  Jokio skirtumo Pageréjimas AKF; radiologinis
pageréjimas po 6 ginis pageréjimas; te-  jimas, VC ir DLCO 7 pageréjimas 3 ir 6 ménesj, bet
ménesiy siant gydyma skirtumo ménesj, tesiant - skir- tesiant - ne; pageréjimas VC ir

nebuvo tumo nebuvo DLCO 18 ir 60 ménesj

Pastabos Netesta 24 proc. poveikio gr. ir 38 Tesiant gydyma apie  Tesiant gydyma apie  Dauguma pacie-  Radiologinis pageréjimas plau-

proc. placebo gr. pacienty 50 proc. pacienty miré 50 proc. pacienty nty tesiant miré;  Ciuose nustatytas parenchimos
jvyko atkrytis ar liga pro- miré néra duomeny infiltracijos atvejais

gresavo tesiant gydyma
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6 lentelé. GYDYMO INHALIUOJAMAISIAIS GLIUKOKORTIKOSTEROIDAIS REZULTATAI, NUSTATYTI KLINIKINIAIS ATSITIKTINIY IMCIU TYRIMAIS

Tyréjas Erkila Milman Du Bois McGrath Baughman Albarts
Gydymas/kontrolé 9 budezonidu 9 budezonidu 21 fliutikazonu 15 beklametazonu 10 fliutikazonu 22 budezonidu (1200 pg) /
(n) (800 ug) (1200 pg) / 12 (2000 pg) / 22 (1600 pg) / 12 (1600 pg) / 11 25 placebu
/10 placebu placebu placebu placebo placebu
Gydymas, gydymo ~ 2-,5,0 12,6 6,7-8 6,0 12,0 6,6
tasa (mén.)
Rezultatas Pageréjo serume  Jokio skirtumo Jokio skirtumo Jokio skirtumo Jokio skirtumo Simptomy ir VC pageréji-
beta 2 mikroglo- mas (apie 8 proc.)
bulino, BAL skyscio
limfocitozé
Pastabos Nustatyta naujy Apie 40 proc. Apie 75 proc. Néra duomeny Visi pacientai Nustatyta naujy atsparumo
atsparumo steroi-  tiriamuyjy pradéjo  tiriamujy pradéjo  apie geriamyjy pradéjo vartoti steroidams atvejy
dams atvejy vartoti geriamuo-  vartoti geriamuo-  gliukokortikoidy  prednizolong po
sius gliukokorti- sius gliukokorti-  vartojima 20 mg per parg 4

kosteroidus kosteroidus

savaites pries tyri-
mo pabaiga

Taigi kol kas néra ilgy klinikiniy atsitiktiniy imciy

tyrimy, kuriais visi$kai aiskiai bty nustatyti ilgalaikio
gydymo gliukokortikosteroidais padariniai.
Plauciy sarkoidozé yra liga, kurios patologinis proce-
sas vyksta limfagyslése, bet i§ dalies ir apie bronchy
kraujagysliy tinklus, todél inhaliuojamyjuy gliukokorti-
kosteroidy vartojimas buty tinkamas gydymo metodas.
Be to, inhaliuojamieji gliukokortikosteroidai sukelia
maziau nepageidaujamy reakcijy.

Atlikti $esi klinikiniai atsitiktiniy im¢iy kontroliuo-
jamieji tyrimai, kuriais vertintas sarkoidozés gydymas
inhaliuojamaisiais gliukokortikosteroidais (6 lentelé).
Keturiais i$ jy nenustatyta, kad inhaliuojamieji gliu-
kokortikosteroidai naudingi. Alberts ir kolegy didelio
klinikinio atsitiktiniy imc¢iy tyrimo duomenimis, 6
ménesius gydant inhaliuojamaisiais gliukokortikoste-
roidais labai pageréja simptomai ir gyvybiné plauciy
talpa, bet angiotenzing konvertuojancio fermento kie-
kio kraujyje tyrimo, plauc¢iy difuzijos su anglies mo-
noksidu (CO) ar rentgeniniy kratinés lastos tyrimy
rezultatai nepageréja.

Kity organy sarkoidozés gydymas

Sirdies sarkoidozé. Sios lokalizacijos sarkoidozé lemia
daugiausia mirciy, todél kiekvienas naujas pacientas,
kuriam jtariama sarkoidozé, turéty buti apklausiamas
dél sirdies sukeliamy negalavimy, atliekama EKG.
Sirdies sarkoidozé yra absoliucioji indikacija gydyti
gliukokortikosteroidais. Trijy retrospektyviyjy didelés
apimties tyrimy duomenimis, jais gydant ligos progno-
z¢é buna gera. [domu tai, kad miokardo granuliomos
yra daug jautresnés gliukokortikosteroidams nei kity
organy.

Nervy sistemos sarkoidozé. Dazniausia lokaliza-
cija — galvos smegenuy pamatas, bet gali buti ir pe-
riferinéje nervy sistemoje, sukelti paralyziy. Nervuy
sistemos sarkoidozé yra absoliucioji indikacija gydyti
gliukokortikosteroidais. Allen su kolegomis nustaté,
jog 16 (84 proc.) i§ 19 atveju gliukokortikosteroidai
buvo veiksmingi.

Akiy sarkoidozeé. Sarkoidozés pazeista gali bati bet
kuri akies vieta. Dazniausia ligos iSraiska — uveitas.
Priekinis uveitas gali baigtis be komplikacijy, turéty
buti gydomas gliukokortikosteroidais ir midriaziniais
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lasais i akis. Uzpakalinis uveitas dazniau bana létinis
ir gali sukelti rimty regéjimo sutrikimy. Si ligos forma
gydoma gliukokortikosteroiduy injekcijomis i ir aplink
akj arba sisteminio poveikio gliukokortikosteroidais,
kad ligoniui nesutrikty regéjimas.

Alternatyvas vaistai sarkoidozei gydyti

Sarkoidozei gydyti vartojami jvairtis imunosupresan-
tai ir imunomoduliatoriai — jie yra alternatyvas vais-
tai. Plauciy sarkoidozés atveju vartojami metotreksatas,
hidrochlorokvinas ir azatioprinas. Perziaréjus tyrimy
duomenis paaiskéjo, kad norimy rezultaty nepasiekta
nei mazinant simptomus, nei gerinant plauciy funk-
cija ar radiologinius kratinés lastos pokycius, iSskyrus
gydyma leflunomidu. Vartojant $j vaista sarkoidozei
gydyti poveikis buvo veiksmingesnis, o $alutiniy reis-
kiniy maziau nei gydant metotreksatu.

Kai yra atsparumas gliukokortikosteroidams, kaip
alternatyvis vaistai, kartu su mazomis gliukokortikos-
teroidy dozémis (gliukokortikosteroidus tausojantis
vaistas) vartojami metotreksatas ir azatioprinas. Taip
gydomi pacientai, kurie reaguoja j prednizolong, bet
jauciasi blogai dél salutinio poveikio, kurj sukelia di-
delés gliukokortikosteroidy dozés.

Imunosupresanty dazniausiai skiriama gydant ne
plauciy sarkoidoze. Pavyzdziui, metotreksatas gali bati
vartojamas gydant uveita ir kaip pirmaeilis gydant ner-
vy sistemos sarkoidoze, kai ji atspari gliukokortikos-
teroidams.

Antimaliariniai vaistai, chlorokvinas ir hidrochlo-
rokvinas (maziau kenkia akims nei chlorokvinas), yra
veiksmingesni gydant odos ir gleiviniy sarkoidoze nei
plauc¢iy. Talidomidas itin efektyvus esant Lupus per-
nio.

Gydymas infliksimabu, antikiinu prie$ tumoro ne-
krozés faktoriy, veiksmingiausias atsparios sarkoido-
zés atveju. Gydant akiy sarkoidoze, infliksimabas buvo
efektyvus 7 i§ 7 atveju.

Alternatyvus gydymas imunosupresantais prade-
damas, kai gydant gliukokortikosteroidy poveikis per
silpnas ar kai kasdiené prednizolono dozé virsija 20
mg. Tokiais atvejais kaip pirmaeilis vaistas skiriamas
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metotreksatas. Kai kuriy tyréju duomenimis, 15 mg
per savaite doze vartojamas metotreksatas yra gana
efektyvus ir gerai toleruojamas stebint kepenuy fermen-
ty pokycius. Pacientams, kurie netoleruoja prednizo-
lono sukeliamuy $alutiniy reakcijy, metotreksato ski-
riama vartoti kaip gliukokortikosteroidus tausojancio
vaistas, mazinant prednizolono dozes. Jei sarkoidozé
atspari gliukokortikosteroidams ir metotreksatui, gy-
doma infliksimabu: 5 mg/kg pirma, antra ir $e$ta sa-
vaite, kartojama kas 8 savaites, i$ viso 7 dozés. Kadangi
infliksimabas labai toksiskas ir gali sukelti alerginiy
reakcijy, anafilaksija, infuzijos laiku pacientas turi bati
atidziai stebimas. Trims ketvirtadaliams taip gydomuy
pacienty i$sivysto $irdies nepakankamumas, kitos ga-
limos $alutinés reakcijos: galvos svaigimas, $lapinimosi
sutrikimai, nuovargis, uzkimimas, galvos skausmas.
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