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Sarkoiddza je multisystémové granulomatdzni onemocnéni nejasného plvodu, jez mGze postihovat kteryko-
liv organ v téle vcetné srdce. Postizeni srdce je pfitomné az u 25 % pacientu se sarkoiddzou. Vzacné muze
byt srdce jedinym zasazenym orgdnem.
Postizeni srdce - srdecni sarkoidéza — zejména pokud je symptomatické, vyznamné zhorSuje prognézu
pacientll se sarkoidézou. Proto je nutné na srdecni sarkoidézu nejen myslet, ale i po ni aktivné patrat.
Bohuzel i pres pokroky, které byly na tomto poli v posledni dobé ucinény, zlistava diagnostika, rizikova stra-
tifikace pacientl i Iécba srdecni sarkoid6zy obtiznda. Nastésti bylo nedavno formulovano nékolik doporuceni,
kterd poskytuiji relativné prehledné voditko v péci o tyto pacienty. StéZejni zdstava multidisciplinarni pfistup
zalozeny na spolupréci kardiologd, pneumologd, radiologd, revmatologu a dalsich specialistd.
Diagnostika srdec¢ni sarkoiddzy se v soucasné dobé opird o zhodnoceni symptomu pacienta, fyzikalni
vysetieni, standardni EKG, holterovské monitorovani EKG a echokardiografii. Tento panel vy3etfeni dokaze
identifikovat pacienty s moznou srdecni sarkoidézou, ktefi by v dalsim kroku méli podstoupit magnetickou
rezonanci srdce a PET/CT, jez jsou v soucasné dobé metodami volby pro diagnostiku srdecni sarkoidézy.
Histologicka verifikace, nezbytna pro stanoveni definitivni diagndzy, se v pfipadech s typickym obrazem na
zobrazovacich metodach opirad o extrakardialni biopsii, vyjimecné je nutno pfistoupit k biopsii endomyo-
kardialni.
Zékladnim pilitem lécby zlstavaji kortikoidy, v nékterych pfipadech v kombinaci s dalSimi imunosupre-
sivnimi léky, ackoliv data o jejich ucinnosti a bezpecnosti z velkych randomizovanych studii chybéji. Jelikoz
nejcastéjsi pfi¢inou umrti na srdecni sarkoiddézu jsou poruchy srde¢niho rytmu, maji v 1é¢bé téchto pacientd
nezastupitelnou roli rovnéz implantace kardiostimulatord a implantabilnich kardioverterd-defibrilatord
(ICD). Zejména rizikova stratifikace pacientd, ktefi nespliuji klasickd kritéria pro implantaci ICD, ale jsou stale
v relativné vysokém riziku nahlé srde¢ni smrti, je klicova. Jako posledni moznost pro pacienty v pokrocilém
stadiu onemocnéni zUstdva transplantace srdce.
Tato préce poskytuje piehled o manifestaci, diagnostice a Iécbé srdecni sarkoiddzy, zejména se zamérenim
na vyuziti algoritmG pouzitelnych v kazdodenni klinické praxi.

© 2017, CKS. Published by Elsevier sp. z 0.0. All rights reserved.

ABSTRACT

Sarcoidosis is a multi-system granulomatous disorder of unclear etiology which can affect any organ of the
body including the heart. The heart is involved in up to 25% of sarcoidosis patients. In rare cases, the heart
can be the only organ involved.
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Involvement of the heart, called cardiac sarcoidosis, especially if symptomatic, significantly deteriorates the
prognosis for sarcoidosis patients, which is why cardiac sarcoidosis should be not only considered, but also
searched for actively. Despite recent advances in this field, diagnosis, risk-stratification, and treatment of
cardiac sarcoidosis remains a challenging issue. Fortunately, several recommendations have been recently
formulated which provide relatively clear guidance on the management of patients with cardiac sarcoidosis.
The cornerstone of management of these patients is a multidisciplinary approach involving collaboration of
cardiologists, pulmonologists, radiologists, rheumatologists, and other specialists.

Currently, diagnosis of cardiac sarcoidosis is based on an assessment of patient’s symptoms, physical exami-
nation and results of standard ECG, Holter monitoring and echocardiography. This series of examinations
can identify individuals with possible cardiac sarcoidosis, who should undergo, as the next step, cardiac mag-
netic resonance and positron emission tomography, which are the techniques of choice for the diagnosis of
cardiac sarcoidosis. Histological verification, critical for establishing a definitive diagnosis, is based - in cases
with a typical picture documented by imaging techniques — on an extracardiac biopsy. In some cases, when
an extracardiac biopsy is not feasible, an endomyocardial biopsy is needed.

The cornerstone of treatment remains corticosteroids, in some cases in combination with other immuno-
suppressives, although data on their efficacy and safety from randomized trials are lacking. As the most
frequent causes of death from cardiac sarcoidosis are heart rhythm disorders, be it atrioventricular blocks or
ventricular arrhythmias, an irreplaceable role in the management of these patients is played by implanta-
tion of pacemakers and implantable cardioverter-defibrillators (ICD). One of the most critical issues is risk
stratification of patients who, while not meeting classic criteria for ICD implantation, continue to be at high
risk of sudden cardiac death and therefore should still be considered for ICD implantation. The last option
for patients with advanced sarcoidosis is heart transplantation.

The present paper is an overview of presentation, diagnosis, and treatment of cardiac sarcoidosis, with spe-

Treatment

cial emphasis on the use of algorithms applicable in routine clinical practice.

Uvod

Sarkoidéza je multisystémové granulomatézni onemoc-
néni nejasného plvodu, jez muze postihovat kterykoliv
orgdn v téle. Je charakterizovana pritomnosti nekaseifi-
kujicich granulomu. Nej¢astéjSim postizenym organem
jsou plice, lymfatické uzliny, kazZe a oko. Polovina pacien-
t0 s nejcastéjsi formou onemocnéni — tzv. plicni sarkoidé-
zou, je asymptomatickd, pouze s radiologicky diagnos-
tikovanym postizenim hilovych uzlin. Druhd polovina
postizenych mé zasazen i plicni parenchym [1]. Aktivni
granulomatdzni zanét muze v pribéhu choroby preché-
zet do tkanové fibrézy [2]. Plicni sarkoidéza se vétsinou
projevuje kaslem, namahovou dusnosti a subfebriliemi.
Kromé plic mlGze byt sarkoidézou postizeny kterykoliv
orgdnovy systém v téle. Prevalence sarkoidézy je odhado-
vdna na 10-20/100 000 [3]. U urcitych populaci, jako na-
priklad u Afroameri¢ant, Skandindvcl ¢i Japoncd, je viak
vyskyt sarkoidézy vyrazné vyssi [4]. Zeny byvaji postizeny
castéji nez muzi. Onemocnéni se nejcastéji projevuje mezi
25. a 45. rokem véku, druhy vrchol je pak mezi 50. a 60.
rokem véku [4,5].

Etiologie onemocnéni zlstava i navzdory intenzivnimu
vyzkumu nejasnd. NejspiSe se jednd o pfehnanou reakci
imunitniho systému na doposud neznamy antigenni sti-
mulus. Jsou podezfivany vlivy infekcni, stejné jako vlivy
zevniho prostiedi (pesticidy, hlinik, talek apod.). Zda se,
Ze dulezitou roli hraje geneticka predispozice [6-8].

Ackoliv symptomatické postizeni srdce sarkoidozou je
relativné vzacné a je uddvano pouze u 2-5 % pacientl
s diagnostikovanou sarkoidézou [9,10], nékteré patolo-
gické studie ukazuji, Ze jisté postizeni srdce ma az 25 %
téchto pacientl [11]. Velmi vzacné mulze byt srdce jedi-
nym postizenym organem. PostiZzeni srdce je u pacientl
se sarkoidézou znamkou horsi prognézy [12]. Nejsilngj-
$im prognostickym markerem je pak dysfunkce levé ko-
mory (LK) srde¢ni [13].

Sarkoidéza muUzZe postihovat jakoukoliv ¢&ast srdce
a muze probihat zcela asymptomaticky, stejné tak se ale
mUze prezentovat téZkym srde¢nim selhanim ¢i zavaznou
poruchou srde¢niho rytmu vedouci k nahlé srde¢ni smrti.
Vzdy zavisi na mite a lokalité postizeni srde¢ni tkané a na
aktivité onemocnéni [2,14].

Klinicka manifestace

NejcastéjsSim nalezem u pacientl se srdecni sarkoidézou
je kompletni atrioventrikuldrni (AV) blokada, jez se vy-
skytuje az u 30 % téchto pacientl [15]. Pfitomny mohou
byt ale AV blokady nizsich stupnd, stejné jako poruchy
na jinych urovnich prevodniho systému. Patofyziologicky
dochazi k infiltraci pfevodniho systému granulomy, a tim
k jeho poskozeni.

Druhou nejcastéjsi manifestaci srde¢ni sarkoidézy jsou
komorové arytmie, které mohou vznikat bud na podkla-
dé makroreentry, nebo na podkladé fokalniho zdroje au-
tomacie v myokardu postizeném granulomatéznim pro-
cesem nebo naslednou fibrézou [16]. Casté jsou rovnéz
supraventrikularni arytmie, které mohou vznikat jednak
pfi postiZzeni srdecnich sini sarkoidézou, castéji vsak pfi
dilataci levé siné pfi dysfunkci LK ¢ mitralni regurgitaci
[15].

Pokud dojde k extenzivni infiltraci myokardu granulo-
my, mUze dojit k deterioraci jak systolické, tak diastolické
funkce LK a pacienti se mohou prezentovat srde¢nim se-
lhanim [17].

Méné Casto jsou postizeny srde¢ni chlopné. Nejcastéjsi
chlopni postizenou pfi srdecni sarkoidéze je chloperi mit-
ralni. Obvykle je pfitomna sekundarni mitrdIni regurgita-
ce pri dilataci a dysfunkci LK. Podilet se maze i infiltrace
papildrnich svald. Vzacnéji maze byt postizena samotna
chlopen [17] se vznikem zavazné regurgitace Ustici v téz-
kou plicni hypertenzi ¢i hemodynamickou nestabilitu.
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Ackoliv postizeni perikardu u pacientl se sarkoidézou
je relativné casté, vyvoj do klinicky manifestované peri-
karditidy ¢i srde¢ni tamponddy je velmi vzacny [15].

Cor pulmonale, které byva u pacientd se srdecni sar-
koidézou také pfitomno, byva dano pretizenim pravé
komory srdecni plicni hypertenzi, na niz se mize podilet
jednak postizeni plicniho parenchymu, jednak slozka post-
kapilarni pfi postiZzeni levostrannych srde¢nich oddild — at
uz myokardu, ¢i chlopni.

Diagnostika

JelikoZz symptomy srde¢ni sarkoiddzy jsou nespecifické
a v soucasné dobé neexistuje jedno vysetreni, které by
bylo schopno srdecni sarkoidézu spolehlivé odhalit, byva
diagnostika vétsinou dosti obtizna. Jejim zdkladem je his-
tologicka verifikace nekaseifikujicich granulomu v srdec-
ni tkdni nebo castéji, u pacientd s histologicky verifikova-
nou extrakardialni sarkoidézou, pfitomnost abnormalit
na zobrazovacich vysetrenich, které jsou pro srdecni sar-
koidézu typické — vzdy viak po vylouceni alternativnich
diagnoz (tabulka 1).

Existuje nékolik doporuceni pro diagnostiku srdec-
ni sarkoidézy — nejznaméjsi jsou guidelines japonského
ministerstva zdravotnictvi [18] nebo doporuceni World
Association of Sarcoidosis and Other Granulomatous Dis-
eases (WASOG) [19]. Nejnovéjsi a v klinické praxi nejpou-
zitelné&jsi je vsak konsensus expertl z Heart Rhythm Soci-
ety (HRS) [20].

Elektrokardiografie (EKG) predstavuje vedle peclivého
odbéru anamnézy a fyzikdlniho vysetfeni zakladni vyset-
feni, které by mél podstoupit kazdy pacient s podezienim
na srdec¢ni sarkoidézu. Ackoliv jeho senzitivita i specificita
pro diagnostiku sarkoiddézy je nizkd [21], EKG mUze od-
halit pfevodni poruchy, zvySenou komorovou extrasysto-
lii apod. Holterovské monitorovani EKG pomaha v odha-
leni zavaznych intermitentnich poruch srde¢niho rytmu,

Obr. 1 - Transthorakalni echokardiografie, apikalni ¢tyfdutinova
projekce; je patrna hypertrofie a mirnéd hyperechogenicita bazal-
ni casti interventrikularniho septa u 38letého muze s potvrzenou
plicni formou sarkoidézy; pacient bez arteridlni hypertenze ci
chlopenni vady.

jez byvaji u pacientt se srdec¢ni sarkoidézou velmi casté
a vétsinou nejsou na jednorazovém EKG patrny.
Echokardiografie sama o sobé nema dostatecnou sen-
zitivitu ani specificitu pro urceni diagnézy a vétsinou
odhali az pokrocilejsi faze onemocnéni, ale mnohdy je
prvnim vysetfenim, pfi kterém je vysloveno podezrieni na
postiZzeni srdce sarkoidézou. Patrame po hypertrofii levé
komory (obr. 1), zejména v bazalnich oblastech, lokalnich
nebo difuznich poruchach kinetiky, poruchach plnéni LK,
nehomogenitdch myokardu (obr. 2), mitralni regurgitaci,
perikardidlnim vypotku, plicni hypertenzi atd. Jako typic-
ky znak je nékdy uvadéno ztenceni bazalni ¢asti interven-

Tabulka 1 - Diagnosticka kritéria srdecni sarkoid6zy - upraveno z Heart Rhythm Society expert consensus statement [20]

1) Histologicka diagnoza — piitomnost nekaseifikujicich granulomt v myokardu bez jiné vysvétlujici priciny

2) Klinicka diagnéza - srdecni sarkoidéza je pravdépodobna, kdyz:

a) byla histologicky verifikovana extrakardialni sarkoidéza
a soucasné

b) je pfitomno jedno nebo vice z nasledujicich kritérii:

I. kardiomyopatie nebo AV blokdda reagujici na lé¢bu kortikoidy nebo jinymi imunosupresivy

II. systolicka dysfunkce LK (EFLK < 40 %) bez jiné vysvétlujici pFiciny

Ill. jinak nevysvétlitelné béhy setrvalé komorové tachykardie

IV. AV blokada II. stupné Mobitzova typu nebo kompletni AV blokéda

V. pozitivni nélez na PET
VI. typickd lokalizace LGE na CMR
VII. pozitivni galliovy sken

za predpokladu, ze:

AV - atrioventrikularni; CMR — magnetickd rezonance srdce; EFLK - ejekéni frakce levé komory; LGE - pozdni syceni gadoliniem (late
gadolinium enhancement); LK - leva komora; PET — pozitronova emisni tomografie.
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Obr. 2 - Transthorakalni echokardiografie, modifikovana paraster-
nalni projekce na dlouhou osu; granulomatdzni infiltrace (Sipky)
zadni stény levé komory u 35leté Zeny s plicni a srdecni sarkoidézou.
IVS —interventrikularni septum; LA - levé sin; LV - leva komora; LVPW
- zadni sténa levé komory; PM - posteromedidlni papilarni sval.

trikularniho septa [22]. V dFivéjsich fazich onemocnéni
nalézame spiSe diastolickou dysfunkci LK, pozdéji muze
echokardiograficky obraz imitovat dilatovanou kardio-
myopatii, nékdy je pfitomno aneurysma LK [23,24].
Magnetickd rezonance srdce (cardiac magnetic reso-
nance, CMR) je diky excelentnimu tkanovému rozliseni
v soucasné dobé metodou volby v diagnostice srdecni
sarkoiddzy [10,25]. Vysetfovaci protokol by mél obsaho-
vat rychle gradientni kine sekvence ke zhodnoceni mor-
fologie a kinetiky, dvojité inverzni T2 vazené obrazy ke
zhodnoceni edémovych zmén a zejména gradientni in-
verzni T1 vazené obrazy v pozdni postkontrastni fazi, tj.
nejméné sedm minut po podani gadoliniové kontrastni
latky. V pripadé aktivniho zanétlivého procesu je mozno
pozorovat fokalni zesileni myokardu s poruchou kinetiky
a zvysenim signalu v T2 vdZzeném obraze. Takovyto nalez
odpovida edému a granulomatdzni infiltraci a je obvykle
doprovazen pritomnosti okrskd pozdniho syceni gadolini-
em (late gadolinium enhancement, LGE), které se zobra-
zuje jako hypersignalni okrsky v myokardu s vynulovanym
signdlem [26]. Chronicka fibrozni faze srdec¢ni sarkoiddzy
je charakterizovana pritomnosti prouzkovitych a nodular-
nich oblasti LGE [2,27], které se teoreticky mohou vysky-
tovat kdekoliv v srdci, ale nejcastéji je viddme v midmyo-
kardidlni a subepikardialni vrstvé myokardu levé komory,
v pokrocilych pripadech mulze byt rozsah az transmuralni.
Typicky se tento nalez vyskytuje v oblasti bazalniho mezi-
komorového septa (obr. 3 a 4) a lateralni stény levé komo-
ry. Kromé LGE mUze fibrozni jizva vést také ke ztenceni
stény a poruse kinetiky [27]. Studie zkoumajici vytéZnost
CMR v diagnostice srde¢ni sarkoidézy uvadéji senzitivitu
75-100 % a specificitu 76,9-78 % [28]. Diferencidlné dia-
gnosticky je obvykle mozné rozlisit srdec¢ni sarkoidézu od
postischemickych zmén, které se typicky vyvijeji v suben-
dokardidlni vrstvé a respektuji povodi koronarnich tepen;
naopak velmi obtizné mulze byt odlisit srdecni sarkoidézu
od myokarditidy, nebot oba procesy obsahuji zanétlivou
slozku a jejich CMR obraz se mUze prekryvat jak v akut-

Obr. 3 - Obraz postkontrastni magnetické rezonance ve ¢tyrdutino-
vé roviné u 61letého muze s biopticky prokazanou plicni sarkoidé-
zou; je patrny obraz prouzkovitého okrsku pozdniho syceni mid-
myokardialné v oblasti bazalniho septa (hlava Sipky) odpovidajici
srdecnimu postiZeni sarkoidézou.

Obr. 4 - Obraz postkontrastni magnetické rezonance v roviné
v kratké ose u 41letého muze s biopticky prokazanou plicni sar-
koidézou; jsou patrné vicecetné prouzkovité a noduldrni okrsky
pozdniho syceni midmyokardialné v oblasti komorového septa
(hlavy Sipek) odpovidajici srdecni sarkoidéze.

ni, tak chronické fazi [28]. Kromé diagnostické role muze
CMR prispét ke stratifikaci rizika pacientt se srdecni sar-
koidézou, nebot LGE je prokazatelné znamkou 3Spatné
prognozy, predevsim co se tyce malignich arytmii a nahlé
srde¢ni smrti [29]. Pritomnost a rozsah LGE tak muze slou-
zit jako podpurny parametr v rozhodovani o implantaci
implantabilniho kardioverteru-defibrilatoru (ICD) [20,30].
Magnetickd rezonance srdce mUze dale hrat roli pfi sle-
dovani aktivity onemocnéni a odpovédi na lécbu, ackoliv
pozitronova emisni tomografie (PET) se zda byt v tomto
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Obr. 5 - ®"Tc-MIBI SPECT (horni fadek) a FDG-PET (dolni fadek)
54leté Zeny se srdecni sarkoidézou. Perfuzni defekty v oblasti mezi-
komorového septa a anteroapikalniho segmentu LK svédci pro fib-
rézu v této lokalizaci. Zvysené vychytavani FDG v mezikomorovém
septu, anteroapikalnim segmentu a dolni sténé LK zase zobrazuje
oblasti aktivniho zanétlivého procesu (laskavosti prof. MUDr. Mi-
lana Kaminka, Ph.D., Klinika nuklearni mediciny, Lékarské fakulta
Univerzity Palackého a Fakultni nemocnice Olomouc).

FDG - fluorodeoxyglukdza; HLA - horizontélni dlouha osa; LK - leva
komora; MIBI - methoxyisobutylisonitril; PET — pozitronova emisni
tomografie; SA - kratka osa; SPECT - jednofotonové emisni vypocet-
ni tomografie; VLA - vertikdlni dlouhd osa.

ohledu vhodnéjsi modalitou [31]. Mezi zfejmé nevyhody
CMR patii vy33i cena a stdle omezend dostupnost. Nicmé-
né hlavni nevyhodou jsou striktni kontraindikace magne-
tické rezonance, zejména implantované kardiostimulato-
ry a ICD (pokud nejsou MR kompatibilni), jelikoz urcita
¢ast pacientu se srdecni sarkoidézou ma néktery z téchto
pfistroju implantovan.

Ucinny nastroj k posouzeni rozsahu zanétlivého posti-
Zeni myokardu predstavuji metody nuklearni mediciny.
Jednofotonova emisni vypocetni tomografie (SPECT) po-
moci zna¢eného *Mtechnecia, 'thalia nebo ¥’gallia mUze
v diagnostice pomoci, nicméné vzhledem k jeji nizké
specificité a senzitivité je v soucasné dobé v této indika-
ci pomalu opousténa a pozornost se presouvd k vyuziti
pozitronové emisni tomografie (PET) pomoci znacené
8F-fluorodeoxyglukoézy (FDG). Pozitronova emisni tomo-
grafie dokaze zobrazit aktivni onemocnéni se senzitivi-
tou vyssi nez u scintigrafickych vysetieni [10,20,25]. Spe-
cificita neni presné znama, jelikoz pozitivni nalez maze
byt pfitomen i u jinych zadnétlivych onemocnéni srdce.
Zobrazenim lozisek zvySeného vychytavani znacené glu-
koézy v oblastech zanétlivého postizeni dokaze FDG-PET
identifikovat Casna stadia srdecni sarkoiddzy jesté pred
rozvojem strukturdlnich postizeni danych jizvenim a fib-
rotizaci [32]. Pro hodnotitelnost vysetieni je zcela zasadni
potlaceni fyziologického vychytdvani FDG myokardem.
Toho lze dosdhnout upravou diety (dieta s vyloucenim
cukrt a naopak vysokym obsahem tukl a proteint),
la¢nénim (6-12 hodin pred podanim FDG), intravendz-
nim podanim heparinu nebo optimalné kombinaci vyse
uvedenych postupd [32-34]. Fokalni (nebo, u pacientl
s nedostatecnou fyziologickou supresi vychytavani FDG,
Jfokalni na difuznim pozadi”) vychytavani FDG je poté
charakteristické pro srdecni sarkoidézu. Opét, zmény se
nejcastéji vyskytuji v oblastech bazalniho septa, inferola-
teralniho segmentu LK a papilarnich svala [33]. Na druhé
strané izolované zvysené vychytdvani FDG v oblasti bo¢né
stény LK je casto nachazeno u zdravych jedincdl, a pro-
to se nepovazuje za diagnostické pro srdecni sarkoidézu

[32,33]. Pro diagnostiku srdecni sarkoidézy je doporucena
kombinace FDG-PET a zobrazeni klidové perfuze myokar-
du - bud'scintigraficky pomoci **™technecia, nebo perfuz-
nim PET pomoci *N-amonia nebo '®rubidia [32-35]. Aku-
mulace FDG (,hot-spots”) pfi FDG-PET identifikuji oblasti
aktivniho zdnétu, zatimco vypadky perfuze (, cold-spots”)
na perfuzni studii predstavuji oblasti fibrézy [32,33]. Pri-
tomnost obou téchto ndlezt — perfuzniho defektu a kore-
spondujici akumulace FDG — ma nejvétsi korelaci s rizikem
umrti a komorovymi tachykardiemi [35]. Pro interpretaci
vysledkt FDG-PET a perfuzni studie bylo formulovano né-
kolik klasifikaci [34-36], z nichZ nésledujici povazujeme
za v praxi nejuzitecnéjsi (upraveno z [34]):
e nenivypadek perfuze + neni akumulace FDG

— normalni nalez
e neni vypadek perfuze + fokdlni akumulace FDG

— Casné stadium (zanét bez fibrézy)
e maly nebo stfedné zdvazny defekt perfuze +

fokalni akumulace FDG — pokrocilé stadium (obr. 5)
e velky vypadek perfuze + neni akumulace FDG

— pozdni stadium (fibroézaljizva)

Nevyhodou PET je jeho vyssi cena, nizsi dostupnost
a zejména radiacni zatéz. Na rozdil od CMR ale mohou
byt vysetfeni i pacienti s implantovanym kardiostimula-
torem ¢i ICD. Vysetfeni navic dokaze zobrazit aktivitu
i extrakardialniho postizeni. Dalsi potencialni vyhodou je
moznost vyuZiti PET ke sledovani odpovédi onemocnéni
na lécbu [31], vyhledové i s pomoci kvantitativni analyzy
FDG akumulace [32,34]. Tento pfistup vSak vyzaduje dalsi
validaci v prospektivnich studiich.

Ackoliv histologické potvrzeni nekaseifikujicich granu-
lom0 v myokardu je povazovano za zlaty standard v dia-
gnostice srdecni sarkoidézy, endomyokardialni biopsie
(EMB) neni vétsinou prinosnd. Prestoze jeji specificita je
vysoka, vzhledem k fokdlnimu postizeni myokardu, navic
vétsinou v bazalnich ¢astech srdecnich komor, byva endo-
myokardialni biopsie povétSinou nevytézna - se senzitivi-
tou kolem 25 % [37], a proto neni rutinné doporucovana.
Jeji senzitivitu lze zvysSit pouzitim elektroanatomického
mapovani, CMR ¢i PET [20,38]. U pacientd se soucasnou
extrakardidlni formou sarkoidézy, jichzZ je drtiva vétsina,
se doporucuje provést biopsii lymfatické uzliny nebo plic
a EMB provést, jen pokud extrakardidlni biopsie neni
proveditelna [20]. Endomyokardialni biopsie by tak méla
byt zvaZzovdna zejména u suspektni izolované srdecni sar-
koiddzy.

Diagnostika srdec¢ni sarkoidézy byvéa obecné jednodus-
$i u pacientl s jiz diagnostikovanou extrakardialni sar-
koidézou, kdy prakticky jakakoliv abnormalita na EKG,
pfi zobrazovacich metodach ¢i symptomy jako dusnost,
palpitace, synkopy apod. nuti pomyslet i na postizeni
srdce. U kazdého pacienta se zndmou extrakardialni sar-
koidézou by mélo byt provedeno zevrubné klinické vy-
Setfeni zamérené na srdecni symptomy, 12svodové EKG,
holterovské monitorovani EKG alespor 24 hodin a echo-
kardiografie. Pokud nejsou béhem téchto vysetieni shle-
dany abnormality, je diagnéza srde¢ni sarkoidézy malo
pravdépodobna a pacienti nevyZaduji dalsi dosetiovani,
jelikoz jejich prognéza je velmi dobra. Vyzaduji ale pra-
videlné kontroly, protoze zakladni onemocnéni muze
progredovat. Pokud vsak screeningové vysetreni odhali
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Pacient s potvrzenou
extrakardialni sarkoidézou

-

(1) Symptomy + fyzikalni vysetieni
2) EKG

3) Holterovské monitorovéni EKG
4) Echokardiografie

-

Kterykoliv z bodd 1)-4) abnormalni
bez jasné alternativni pficiny

& J

Vie
negativni

1) a 2) pfi kazdé kontrole
3) a 4) jednou rocné

A) CMR
B) PET

A 4

A) a/nebo B) svéd¢ici
pro srdecni sarkoidézu

Obrazek 6 - Diagnosticky algoritmus u pacientt s histologicky veri-
fikovanou extrakardialni sarkoidézou - upraveno z [10, 20]. CMR -
magnetickd rezonance srdce; PET- pozitronova emisni tomografie.

Ve
1) AV blokéda II. stupné Mobitzova typu
nebo AV blokéda IIl. stupné*

Pacient pod 60 let véku; nebo
el + 2) setrvala komorova tachykardie*

sarkoidéza doposud nebo

nediagnostikovana 3) srdecni selhani s redukovanou

nebo zachovanou EF*

\* pokud neni jasna alternativni pfic¢ina

A) HRCT hrudniku
B) CMR a/nebo PET

-

A se znamkami plicni
sarkoiddzy
a/nebo
B se zndmkami srdecni
sarkoiddzy

Ai B negativni

Biopsie — preferencné
extrakardialni, jinak
EMB (optimalné cilend
zobrazovaci metodou
nebo elektroanatomickym
mapovanim)

Obrazek 7 - Diagnosticky algoritmus u pacientd bez diagnostikova-
né extrakardilni sarkoid6zy - upraveno z [10,20].

AV - atrioventrikuldrni; CMR - magneticka rezonance srdce; EF —
ejekéni frakce; EMB — endomyokardialni biopsie; HRCT - vypocetni to-
mografie s vysokym rozlisenim; PET — pozitronova emisni tomografie.

jakoukoliv patologii, je indikovdno dalsi dosetreni, ze-
jména doplnéni CMR a PET [20] (obr. 6).
Obtiznéjsi situace je u pacientd s doposud nediagnos-
tikovanou sarkoidézou. Obecné plati, Zze na srde¢ni sar-
koidézu by mélo byt pomysleno u pacientt mladsich 60
let, u nichz:
1.  vznikne ,idiopatickd” AV blokada IIl. stupné nebo
1. stupné Mobitzova typu a/nebo

2. jsou pfitomny jinak nevysvétlitelné béhy komo-
rové tachykardie ¢i rovnou doslo k nahlé srde¢ni
smrti a/nebo

3. je pfitomno srdec¢ni selhani nejasné etiologie.

Zejména pritomnost idiopatické AV blokady Ill. stupné
nebo II. stupné Mobitzova typu by méla vést k podezreni
na srdec¢ni sarkoidézu a spusténi diagnostického algorit-
mu uvedeného nize (obr. 7). Podle nékterych praci [39,40]
totiz az u tretiny téchto pacientl je pfic¢inou poruchy AV
vedeni praveé srdecni sarkoiddza.

Vzhledem k tomu, Ze srde¢ni postizeni u sarkoiddzy je
markerem $patné progndzy, je ¢asna diagnostika a na-
sledné casné zahajeni terapie (medikamentdzni i pristro-
jové) zcela zasadni. Rovnéz je nutno podotknout, Ze je
potieba patrat i po extrakardidlnim postizeni (zejména
postizeni mediastina a plic) ve spolupraci s pneumology,
oftalmology, neurology a ostatnimi specialisty.

Lécba

Léc¢bu srdecni sarkoidézy Ize rozdélit jednak na [é¢bu vy-
voldvajiciho onemocnéni (samotné sarkoidézy) a jednak
na lécbu dlsledkd srdecniho postizeni (lécba srdecniho
selhani, implantace pacemakeru, ICD apod.).

Kauzalni 1écba sarkoidozy, vzhledem k nejasné etio-
logii a patogenezi onemocnéni, neexistuje. Lécba je ci-
lena zejména na potlaceni zanétlivé aktivity a prevenci
fibrézy. Zde hraji klicovou roli kortikoidy [2,10,12,25,41],
ackoliv data o jejich uc¢innosti z randomizovanych klinic-
kych studii chybéji. Jasna neni ani davka kortikoidu, jez
by méla byt pouzivdna. Obecné jsou doporucovany ini-
cidlni davky 40-60 mg prednisonu denné s postupnou
redukci na udrzovaci dadvku 10-15 mg denné ¢&i ob den
béhem 6-12 mésict [2,10,12,25,41]. Redukci déavky je
vzdy potieba provadét za peclivych kontrol aktivity one-
mocnéni. Lécba kortikoidy by méla trvat alespon 12-24
mésicU. Pri kompletni remisi lze zvazit i uplné vysazeni
kortikoidd, ovsem opét za peclivé monitorace pacienta,
jelikoz riziko relapsu je az 25 % [2]. Kortikoidy jsou ob-
vykle uc¢inné v potlaceni komorovych arytmii [42], mohou
vést k obnoveni AV prevodu [43] a uc¢inné jsou i ve zlep-
Seni funkce LK [44]. Zda se vsak, Ze u pacientu s ejek¢ni
frakci (EF) LK < 30 % je ucinek kortikoidl minimalni, coz
je pravdépodobné zapficinéno zménou aktivniho zanétu
ve fibrézu, kterd na imunosupresivni |é¢bu jiz neodpovi-
da [44]. V pfipadé nedostatecné odpovédi na kortikoidy
Ize vyzkouset efekt methotrexatu, azathioprinu, mykofe-
nolatu mofetilu, leflunomidu, cyklosporinu nebo cyklo-
fosfamidu [2,10,31,45,46], nicméné dat o jejich ucinnosti
je jesté mnohem méné. Tyto nesteroidni pfipravky jsou
vétSinou pouzivany u pacientl vyzadujicich udrzovaci
davky prednisonu vétsi nez 10 mg denné nebo u pacientd



P. Kopfiva, M. Gfiva, Z. Tudos

185

s vyznamnymi nezddoucimi ucinky kortikoidni lé¢by [47].
Davkovani vybranych nesteroidnich pfipravkd je uvedeno
v tabulce 2. Role inhibitord tumor nekrotizujiciho faktoru
alfa (TNFa) v [écbé srde¢ni sarkoiddzy zastava kontroverz-
ni. Bylo publikovano nékolik malych soubord, kde inhibi-
tory TNFa byly v [é¢bé srdecni sarkoiddzy ucinné [48]. Na
druhé strané tyto latky maji fadu zdvaznych nezadoucich
ucinkd, a navic mohou zhorsovat srdec¢ni selhani u pa-
cientl lé¢enych z jiné indikace. Proto byvaji povazovany
az za 3. linii 1écby u vybranych pacientl [47]. Terapie, jeji
zahéjeni, davkovani a zejména detrakce by vzdy mély byt
konzultovany v ramci multidisciplinarniho tymu minimal-
né s pneumology, v pfipadé zasazeni dalSich organu i se
specialisty patficnych odbornosti.

Farmakoterapie srde¢niho selhani pacientl se srdec¢ni
sarkoidézou se nelisi od pacientd se srdecnim selhanim
jiné etiologie. Pouze u pacientl, ktefi nemaji implanto-
van kardiostimulator, event. ICD, je tfeba s rozvahou in-
dikovat lécbu beta-blokatory vzhledem k velmi ¢astym
porucham atrioventrikuldrniho vedeni.

Jak jiz bylo zminéno, je soucasti 1é¢by pacientl se sr-
decni sarkoiddézou rovnéz implantace trvalych kardiosti-
mulatord (KS) nebo ICD. Indikace pro implantace KS u pa-
cientl se srde¢ni formou sarkoiddzy se nelisi od obecné
populace [20,49,50]. Je doporuceno implantaci pace-
makeru zvazit i v pfipadech, kdy AV blokdda pfechodné
mizi [20,50], a nepohlizet tak na sarkoidézu jako na zcela
reverzibilni pficinu AV blokady — ne vzdy totiz kortiko-
terapie vede k plné restituci AV prevodu a AV blokady
mohou recidivovat a pacienty potencidlné ohroZovat

Tabulka 2 - Udrzovaci davky vybranych kortikoidy Setficich léciv

uzivanych u pacientt se srdecni sarkoid6zou

Methotrexat 10-20 mg/tyden
50-200 mg/den
200-400 mg/den

10-20 mg/den

Azathioprin
Hydroxychlorochin
Leflunomid

na zivoté. Indikace k resynchroniza¢ni |é¢bé se nelisi od
obecnych indikac¢nich kritérii [20,49,50].

Vzhledem k tomu, Ze pacienti se srdecni sarkoidézou
jsou ohrozeni zvy$enym vyskytem malignich arytmii a ri-
zikem ndhlé srdecni smrti, byla navrZzena upravena krité-
ria pro implantace ICD u téchto pacientl. Implantace ICD
v sekunddrni prevenci, tj. u pacientt se sarkoidézou, ktefi
prezili nahlou srde¢ni smrt nebo u nichZ byla dokumen-
tovdna setrvald komorova tachykardie, je jednoznacné
indikovana [20,49,50]. V primarni prevenci by implanta-
ce ICD méla byt zvazovdna, mimo obecné indikace pro
implantace ICD, u pacientt s prodélanou synkopou, u niz
je predpoklad, Zze byla na arytmogennim podkladé [20].
Néktefi autori navrhuji zvazit implantaci ICD u vsech pa-
cientt se sarkoidézou s indikaci k implantaci pacemakeru
[20,51]. Implantace ICD rovnéz mlze byt zvazena u pa-
cientd s EFLK 36-49 % a/nebo EF pravé komory (PK)
< 40 % navzdory optimalni farmakoterapii (vyckavaci ob-
dobi alespon tfi mésice) [20], zejména u pacientd s po-
zitivni programovanou stimulaci komor [20,52] nebo
u pacientd s extenzivnim postizenim myokardu na CMR
(event. PET) [20,30]. Indikacni kritéria dle Heart Rhythm
Society jsou uvedena v tabulce 3.

Farmakoterapie arytmii u srde¢ni sarkoidézy byva svi-
zelnd. Beta-blokatory zvysuji jiz tak vysoké riziko AV pre-
vodnich poruch, amiodaron zase muze zhorSovat plicni
postizeni [41] — nicméné oboji Ize s obezfetnosti pouzit
[20] jak u komorovych, tak u supraventrikularnich arytmii.
Za kontraindikovana jsou u srdecni sarkoid6zy povazova-
na antiarytmika I. tfidy vzhledem k jejich potencialnimu
proarytmogennimu ucinku u postizeného myokardu [20].

Radiofrekvenéni ablaci (RFA) k ovlivnéni substratu ma-
lignich arytmii je potfeba zvazit u pacient s komorovymi
arytmiemi navzdory kortikoterapii a antiarytmické lé¢bé
(amiodaron, sotalol) [20,53]. U pacientl s postizenim ze-
jména epikardidlnich vrstev myokardu je c¢asto potreba
epikardidlni pfistup k Uspésné eliminaci arytmie [10]. Nic-
méné pfii rozsahlém postizeni a vyrazné fibrotizaci myo-
kardu byvaji vysledky RFA nejisté [44].

Tabulka 3 - Doporuceni pro implantace ICD u pacientt se srdecni sarkoid6zou - upraveno z Heart Rhythm Society expert consensus

statement [20]

Trida I:

Implantace ICD je doporucena u pacientt s alespor jednim z nasledujicich bodd:

1) Béhy setrvalé komorové tachykardie nebo stav po nahlé srdecni smrti
2) EFLK < 35% navzdory optimalni farmakoterapii a imunosupresi (je-li pritomen aktivni zanét)

Trida lla:
1) Indikace k trvalé kardiostimulaci

Implantace ICD by méla byt zvazena u pacientd, bez ohledu na funkci LK, s alespor jednim z nasledujicich bodd:

2) Stav po synkopé nebo presynkopé pravdépodobné arytmogenni etiologie
3) Indukovatelna setrvala komorové tachykardie (monomorfni nebo polymorfni) nebo klinicky relevantni fibrilace

komor pri PSK

Trida llb:
a imunosupresi (pokud byl pfitomen aktivni zénét)

Trida Ill:

Implantace ICD muze byt zvazena u pacientl s EFLK 36-49 % a/nebo EFPK < 40 % navzdory optimalni farmakoterapii

Implantace ICD neni doporucena u pacientli bez anamnézy synkopy s normalni EFLK i EFPK, bez pritomnosti LGE na CMR,

s negativni PSK, bez indikace ke kardiostimulaci. Nicméné tito pacienti by méli byt disledné sledovani stran funkce LK a PK.
Implantace ICD neni doporucena u pacientl s alespon jednim z nasledujicich bod:

1) Incesantni komorové tachykardie

2) Tézké srdecni selhani ve funkéni tride IV dle NYHA

CMR - magnetickd rezonance srdce; EFLK - ejek¢ni frakce levé komory; EFPK - ejekéni frakce pravé komory; ICD - implantabilni
kardioverter-defibrilator; LGE — pozdni syceni gadoliniem (late gadolinium enhancement); NYHA — New York Heart Association; PSK —

programovana stimulace komor.
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Posledni mozZnost terapie srde¢ni sarkoidézy, kterd ne-
reaguje na standardni lécbu, predstavuje transplantace
srdce. Pfekvapivé jednorocni i pétileté prezivani pacien-
td po transplantaci pro srdec¢ni sarkoidézu je lepsi nez
u pacientld po transplantaci z jiné indikace [55]. Postizeni
transplantdtu sarkoidézou bylo popsano, ale jeho inci-
dence neni znama [56].

Zavér

Srdecni sarkoiddza je relativné vzacné onemocnéni, které
viak postihuje az 25 % pacientu s extrakardialni sarkoido-
zou. Zejména pokud je symptomatické, je srdecni posti-
Zeni spojeno se Spatnou prognézou. Vzhledem k tomu,
Ze postihuje vétsinou mladsi pacienty a prvni manifestaci
muze byt ndhla smrt, je ¢asna diagnostika a casné zaha-
jeni terapie (medikamentoézni i pristrojové) zcela zasadni.
Kli¢ovy je zejména screening pacientt s jiz diagnostikova-
nou extrakardialni sarkoidézou (zhodnoceni symptom{,
fyzikalni vysetfeni, EKG, EKG holterovské monitorovani,
echokardiografie), jenz by mél byt opakovan alespon
kazdych 12 meésicl. Definitivni diagnostika se pak opi-
réa o CMR, PET a histologickou verifikaci z extrakardialni
(nebo vzacnéji z endomyokardialni) biopsie. V |é¢bé sr-
dec¢niho selhani hraji dominantni roli kortikoidy, nezfidka
jsou implantovany kardiostimulatory a ICD. Zcela zdsadni
v péci o pacienty je mezioborova spoluprace kardiolog,
pneumologu, radiologt a dalSich specialistU.

Prohlaseni autorti o mozném stretu zajmu
Zadny stret zajma.

Financovani
Zadné.

Prohlaseni autort o etickych aspektech publikace
Vyzkum byl veden v souladu se viemi etickymi standardy.
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