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Sarkoiddza je multiorgdnové granulomatoézni zanétlivé onemocnéni neznamé etiologie. Srdecni sarkoidéza
se klinicky manifestuje zhruba u 5 % nemocnych se systémovou sarkoidézou, ale pitevni ndlezy a moderni
zobrazovaci metody ukazuji na podstatné vyssi vyskyt asymptomatického srdecni postizeni (20-25 %). Posti-
Zeni srdce je znamkou horsi prognézy a muze byt Zivot ohroZzujici. Srdecni sarkoidéza ma tfi hlavni projevy
- atrioventrikularni blokady, komorové arytmie a srde¢ni selhani. Diagnostika srde¢ni sarkoidézy je narocna,
zejména pfi minimalnim extrakardialnim postizeni.
Prezentujeme pfipad 63leté pacientky bez vaznych komorbidit, u které nastala setrvala komorova tachykar-
die jako prvni manifestace srdecni sarkoiddzy. Nase kazuistika ukazuje, ze i kdyz je predominantni srdecni
sarkoiddza relativné vzacna, je nutné ji zafadit do diferencialni diagnostiky komorové arytmie.

© 2020, CKS.

ABSTRACT

Sarcoidosis is a multiorgan granulomatous disease of unknown etiology. Cardiac sarcoidosis is clinically
manifested in about 5% of patients with systemic sarcoidosis, but autopsy findings and modern imaging
methods indicate significantly higher incidence of asymptomatic cardiac involvement (20-25%). Cardiac in-
volvement is a sign of a worse prognosis and can be life-threatening. Cardiac sarcoidosis has 3 major mani-
festations - atrioventricular conduction disorders, ventricular arrhythmias, and heart failure. Diagnosis of
cardiac sarcoidosis is difficult, especially in the scenario of minimal extracardiac involvement.

We present a case of a 63-year-old female without serious comorbidities, who had a sustained ventricular
tachycardia as the initial manifestation of predominate cardiac sarcoidosis.

Our case emphasizes that although predominate cardiac sarcoidosis is a relatively rare disease, it should be
included in the differential diagnosis of ventricular arrhythmia.

Uvod

Zena na typickém klinickém obraze a radiologickém nalezu,
které jsou podporeny histologickym prikazem nekaseifiku-

Sarkoiddza je multiorgdnové granulomatézni zanétlivé one-
mocnéni.! Etiologie a patofyziologicky mechanismus neni
stale objasnén. Dle dosavadnich poznatkt je pravdépodob-
né zplsobena imunologickou odpovédi na dosud neiden-
tifikovany vnéjsi spousté¢ u geneticky predisponovanych
osob.>* Prevalence sarkoiddzy je kolem 4-64 pripadd na 100
000 obyvatel, nejvyssi vyskyt je u Afroamericand, v severni
Evropé a u JaponcU, zejména u Zen.">’ Drive byla sarkoido-
za oznacovana jako nemoc lidi v mladém a stfednim véku,
nicméné epidemiologické studie naznacuji bifazickou inci-
denci u Zen s druhym vrcholem kolem 65-69 let.®’ Plice jsou
postizeny nejcastéji (priblizné v 90 %), ale sarkoidéza muze
zasahnout jakykoliv organ vcetné srdce. Diagndza je zalo-

jicich granulomu z epiteloidnich bunék, pficemz museji byt
vylouceny granulomy ze znamych pficin.>*

Srde¢ni sarkoiddza (cardiac sarcoidosis, CS) se klinicky
manifestuje zhruba u 5 % nemocnych se systémovou sar-
koidézou, ale pitevni ndlezy a moderni zobrazovaci me-
tody ukazuji na podstatné vyssi vyskyt asymptomatického
srdecni postizeni (nejméné 20-25 %).4& "

Postizeni srdce je znamkou horsi prognézy a nejsilnéj-
$im prognostickym ukazatelem je systolicka dysfunkce
levé komory.™* Izolovana srde¢ni sarkoidéza ma nejhorsi
prognozu.

Klinickd manifestace CS je rozmanitd, zavisla na loka-
lizaci a rozsahu postizeni od asymptomatického postize-
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Obr. 1 - Setrvala monomorfni komorova tachykardie
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Obr. 2 - Klidové EKG

ni pres blokaddy Tawarovych ramének, atrioventrikuldrni
blokady vyssiho stupné az po komorové arytmie a nahlou
srdecni smrt.">412 Nejcastéji se manifestuje jako atrioven-
trikuladrni blokady; z toho kompletni AV blokada ¢ini pfi-
blizné 30 %."

Druhé nejcastéjsi jsou komorové arytmie. Pfi extenziv-
ni infiltraci myokardu dochazi k srde¢nimu selhani. Ztidka
mUze postihovat chlopné, perikard nebo se projevit jako
intrakardialni hmoty.*'> Byl popsan i pfipad pfimého
granulomatézniho onemocnéni véncitych tepen zpuso-
bujiciho akutni koronarni syndrom.'®

Popis pripadu

Prezentujeme pripad 63leté pacientky, kardiovaskularné
nerizikové, u které se pfi normalni denni aktivité nahle ob-
jevily bolesti na hrudi se silnym vegetativnim doprovodem
(nauzea a zvraceni). Pfi pfijezdu rychlé lékarské pomoci
byla pacientka pfi védomi a na EKG byla dokumentovana
setrvald monomorfni komorovéa tachykardie 230/min (obr.
1). Pokus o farmakologickou kardioverzi amiodaronem
a mesocainem byl bez efektu. Nasledné doslo k alteraci sta-
vu védomi a hypotenzi s nutnosti elektrické kardioverze,
kterou byl obnoven sinusovy rytmus (obr. 2). Vstupné byla
provedena urgentni selektivni koronarografie, kde byl nor-
malni nalez na véncitych tepnach. Dle ventrikulografie byla
popsana atypicka hypokineze bazalnich segmentu. V labo-

ratofi byly vy33i hodnoty troponinu T méfeného vysoce sen-
zitivni metodou (67-174-125 ng/l pti referenénim rozmezi <
14 ng/l), jinak ostatni laboratorni vysledky v normé, véetné
metabolismu vapniku. Dle transtorakdlni echokardiografie
bylo popsano aneurysma spodni stény bazalné a spodni
Casti interventrikuldrniho septa (obr. 3A, 3B). Levd komora
byla lehce dilatovan4, s hrani¢ni systolickou funkci (end-dia-
stolicky rozmér 54 mm, indexované 28 mm, ejek¢ni frakce
levé komory srdecni 50-55 %). Dale byla pfitomna stfedné

Obr. 3 - Transtorakalni echokardiografie. (A) Parasternalné kratka
osa, aneurysma levé komory bazélné inferiorné a bazalné infero-
septdlné. (B) Dvoudutinova projekce, aneurysma levé komory ba-
zalné inferiorné.
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Obr. 4 - MR - pozdni syceni gadoliniem. (A) Transmuralni postizeni levé komory inferiorné, kde je patrné ztenceni stény, dale intramuralni
a subepikardidlni postiZzeni anteroseptalné. (B) Subendokardialni postiZzeni lateralni stény a tangencidlné zachycené postizeni mensiho

okrsku pravé komory.

8 |

456 N/A N/A N/A

Obr. 5 - Elektrofyziologické mapovani, bipolarni mapa CARTO levé
komory srdecni, oblast signald s nizkou bipolarni voltazi u mitral-
niho anulu, provedena ablace pres tuto oblast plus nékolik ablaci
lateralné od anulu. (Fialova barva reprezentuje oblasti s normalni
voltazi > 1,5 mV, modra a zelena oblast s nizkou voltazi, cervené
body jsou mista aplikace radiofrekvencni energie, modré body zna-
¢i mitralni anulus, Zluté je vyznacen prevodni systém.)

vyznamna sekundarni mitrdini regurgitace pfi restrikci zad-
niho cipu ve skalopech P2 a P3 vlivem aneurysmatu spodnf
stény bazalné. Skiagram hrudniku byl s normalnim nalezem.

Byla provedena magneticka rezonance srdce, ktera po-
tvrdila pfitomnost aneurysmatu bazalni ¢asti spodni sté-
ny. Pozdni syceni gadoliniem (LGE) bylo pfitomno v ba-
zalni a midventrikuldrni oblasti levé komory. Ojedinélé
okrsky pozdniho syceni se vyskytovaly téZ v pravé komore
(obr. 4A, 4B). Byla doplnéna také elektroforéza sérovych
bilkovin, kde nebyla prokazana pfitomnost paraproteinu.
Vzhledem ke kardiomyopatii nejasné etiologie a klinické
prezentaci onemocnéni rychlou komorovou tachykardif

byl pacientce implantovén kardioverter-defibrilator (ICD)
v sekundarni prevenci nahlé srde¢ni smrti. Pacientka byla
odeslana k radiofrekvenc¢ni ablaci komorové tachykardie
a biopsii myokardu na vyssi pracovisté (Klinika kardiolo-
gie, Institut klinické a experimentalni mediciny, Praha).
Béhem elektrofyziologického vysetfeni (programovana
stimulace komor protokolem do ¢tyf extrasystol) neby-
la vyvolana setrvald komorova tachykardie. Pfi elektro-
anatomickém mapovani systémem CARTO® (Johnson &
Johnson) byla pfitomna normdlni bipolarni voltazova
mapa levé komory kromé malé oblasti inferiorné az in-
feroseptdlné u mitrélniho anulu a na bocni sténé v tésné
blizkosti mitrdIniho anulu, kde byly zjistény také frakcio-
nované signaly. Byla provedena série aplikaci radiofrek-
vencni energie pres postizené oblasti za ucelem homo-
genizace pfitomného arytmogenniho substratu (obr. 5).

Histologicky ndlez provedené biopsie z interventriku-
larniho septa byl diagnosticky pro srdec¢ni sarkoidézu.
Na podkladé tohoto vysledku bylo doplnéno vysetfeni
vypocetni tomografii s vysokym rozlisenim (HRCT) hrud-
niku s nalezem drobnych nodull s predilekci v hornich
plicnich lalocich a mirné mediastinalni hilové lymfadeno-
patie, kterd muze byt kompatibilni se sarkoidézou. Byla
zahdjena lécba kortikosteroidy v davce (60 mg predniso-
nu denné) s postupnym snizovanim davky. Pacientka byla
pfi prvni kontrole v ¢ervnu 2019 bez obtizi a bez vyskytu
komorovych arytmii dle interogace ICD.

Diskuse

Stanoveni diagnézy CS muze byt pfi nespecifickych a roz-
manitych symptomech velmi obtizné. V soucasné dobé
neexistuje jedno vysetrfeni, které by mélo vysokou sen-
zitivitu i specificitu pro stanoveni diagnézy srdecni sar-
koiddzy."” Je k dispozici jen malo dat pro diagnostiku
a lécbu srdec¢ni sarkoidézy. Navic jsou soucasna doporu-
Ceni z velké &asti zaloZena na konsenzu expertd, pficemz
zatim chybi ovéreni prospektivnimi studiemi. Nejnové;si
a v klinické praci nejpouzivanéjsi doporuceni je Heart
Rhythm Society Expert Consensus Statement on the Dia-
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Tabulka 1 - Diagnosticka kritéria srdecni sarkoidoézy dle
konsenzu expertt z Heart Rhythm Society (upraveno z Heart

Rhythm Society Expert Consensus Statement on the Diagnosis
and Management of Arrhythmias Associated With Cardiac
Sarcoidosis)

K diagnoze srdecni sarkoiddzy existuji dvé cesty:
1. Histologicka diagnéza - pritomnost nekaseifikujicich
granulomt v myokardu bez jiné vysvétlujici pficiny
2. Klinicka diagnéza pomoci invazivnich a neinvaznich metod -
srdecni sarkoidoza je pravdépodobna, kdyz:
a) byla histologicky verifikovana extrakardiélni sarkoidéza
a soucasné
b) je pfitomno jedno nebo vice z nasledujicich kritérii:
1. kardiomyopatie nebo AV blokada reaguijici na Iécbu
kortikosteroidy nebo jinymi imunosupresivy,
2. systolicka dysfunkce LK (EF LK < 40 %) bez jiné
vysvétlujici priciny,
3. jinak nevysvétlitelné béhy setrvalé komorové tachykardie,
4. AV blokéda II. stupné Mobitzova typu nebo kompletni
AV blokada,
5. pozitivni nalez na PET (s nalezem typickym pro srdecni
sarkoiddzu),
6. typickd lokalizace LGE na CMR (s nalezem typickym pro
srdecni sarkoiddzu),
7. pozitivni galliovy sken (s ndlezem typickym pro srdecni
sarkoidozu)

uvedeného

AV - atrioventrikularni; CMR - magnetickd rezonance srdce; EF LK
— ejekeni frakce levé komory; LGE - pozdni syceni gadoliniem;
LK - leva komora; PET - pozitronovéd emisni tomografie.

gnosis and Management of Arrhythmias Associated With
Cardiac Sarcoidosis (tabulka 1). Jinak mezi nejzndmé;jsimi
jsou guidelines japonského ministerstva zdravotnictvi'®'®
nebo doporuceni World Association of Sarcoidosis and
Other Granulomatous Diseases (WASOG).2°

Potvrzeni srde¢niho postizeni pfi typickém klinic-
kém projevu a radiologickém ndlezu se opira predevsim
o prUkaz nekaseifikujicich granulomu pfi extrakardidl-
ni biopsii, vyjime¢né pak pfi endomyokardidlni biopsii
u pacientl s dominantnim/izolovanym srdec¢nim posti-
zenim.""# | kdyz prakaz nekaseifikujicich granulomu
v myokardu je povazovdan za zlaty standard v diagnos-
tice CS, endomyokardialni biopsie (EMB) neni vétsinou
pfinosna (senzitivita zhruba 20-25 %)."*'"" To lze vysvét-
lit fokalnim vyskytem granuloma, nejcastéji v bazalnich
Castech srdec¢nich komor, pficemz biopsie se prevazné
provadi z volné stény pravé komory a apikalni casti in-
terventrikuldrniho septa.!" 41>

Jak je zminéno vySe, potvrzeni srdecniho postizeni
pfi sarkoidéze casto spoléhd na zobrazovaci metody.
Elektrokardiogram a echokardiografie maji nizkou sen-
zitivitu a specificitu, aviak patii mezi zdkladni vysetieni
spolecné s peclivym odbérem anamnézy. Na EKG a hol-
terovském monitorovani Ize odhalit pfevodni poruchy,
extrasystoly a intermitentni vyznamné poruchy srdecni-
ho rytmu."'*-"> Echokardiograficky ndlez u manifestnich
pacientl byva casto abnormalni. Obvykle je pfitomen
lokalné ztlustély nebo ztenceny myokard a poruchy ki-
netiky, a to zejména v bazalnich segmentech; ddle mlze
napodobovat hypertrofickou a v pozdéjsich fazich i dila-
tac¢ni kardiomyopatii." >

Magnetickd rezonance (MR) a pozitronova emisni to-
mografie ("®FDG-PET/CT) hraji dulezitou roli v diagndze
srde¢ni sarkoidézy. V soucasné dobé existuje jen mélo
srovndvacich dat pro tyto metody, ale magneticka rezo-
nance je metodou volby.?' Kazda metoda hodnoti rlizné
patologické aspekty. MR hodnoti fibrézni zmény pomoci
LGE. Naproti tomu "®FDG-PET scan zobrazuje aktivni za-
nétlivy proces a hodnoti jeho rozsah.

MR je metodou volby diky vyssi specificité a prognos-
tické vaze.?? Typickym nalezem je pfitomnost LGE mid-
myokardialné a subepikardidlné, a to s predilekci v bazal-
nich segmentech srde¢nich komor. V pozdni fazi muze byt
LGE pfitomno az transmuralné. Absence pozdniho syceni
gadoliniem snizuje pravdépodobnost srde¢niho postizeni
a je znamkou lepsi progndzy.

Naproti tomu "®FDG-PET je vyhodnéjsi k prakazu nynéj-
$i aktivity zdnétu a jeho rozsahu; dale muze slouzit jako
voditko pro vedeni lécby CS.2* Vyhodné je i vyuziti v pfi-
padé kontraindikace MR nebo vysoké klinické suspekci na
CS pfi negativni MR-LGE.

Progndza CS je pfi asymptomatickém postiZzeni a dobré
systolické funkci levé komory dobra, desetileté preziti je
89-100 %. Pfi kardialni manifestaci se snizenou systolic-
kou funkci levé komory je pak jen 19-27 %.41°

Lécbu srdecni sarkoiddzy lze rozdélit do dvou katego-
rii: [é¢bu zakladniho onemocnéni a lé¢bu dusledkl srdec-
niho postizeni. Vzhledem k nezndmé etiologii sarkoidézy
kauzalni lécba neexistuje.” Terapie se tedy opird o imu-
nosupresi k potlaceni zanétlivé aktivity a prevenci fibro-
zy. Lékem prvni volby jsou kortikosteroidy. Pfi netuspéchu
kortikoterapie i ve vysokych ddvkach nebo nutnosti vy-
soké udrzovaci davky se pouzivaji jako léky druhé linie
methotrexat, azathioprin a cyklofosfamid, 2426 vétsinou
v kombinaci s kortikosteroidy.

Tabulka 2 - Doporuceni pro srdecni sarkoidézu — upraveno

22017 AHA/ACC/HRS Guideline for Management of Patient With
Ventricular Arrhythmias and Prevention od Sudden Cardiac Death

Implantace ICD je doporucena u pacientt s CS, ktefi méli setrvalé
komorové tachykardie nebo stav po nahlé srdecni smrti nebo
maji EF LK < 35 %, kdyz je predpokléddand délka preziti delsi nez
jeden rok.

Implantace ICD by méla byt zvaZzena u pacientt s CS a EF LK
> 35 %, ktefi méli synkopu (pravdépodobné arytmogenni
etiologie) a/nebo znamky myokardiélniho jizveni na MR/PET
scanu a/nebo maji indikaci k trvalé kardiostimulaci, kdyz je
predpoklddana délka preziti delsi nez jeden rok.

U pacientt s CS a EF LK > 35 % by mélo byt zvazeno provedeni
elektrofyziologického vysetreni a v pfipadé indukovatelné
setrvalé komorové tachykardie by mélo byt implantovano ICD,
kdyz je predpokladana délka preziti delsi nez jeden rok.

Implantace ICD by méla byt zvazena u pacientt s CS, kteri maji
indikaci k trvalé kardiostimulaci.

U pacientt s CS s ¢astou symptomatickou komorovou

arytmii a prikazem zanétu myokardu by méla byt zvazena
imunosuprese v kombinaci s antiarytmickou medikaci ke snizeni
poctu komorovych arytmii.

CS - srdecni sarkoiddza; EF LK - ejek¢ni frakce levé komory;
ICD - implantabilni kardioverter-defibrilator; MR — magneticka
rezonance.
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Tumor nekrotizujici faktor alfa (TNFa) hraje rozhodu-
jici roli pfi vzniku a udrzovani granulomatézniho zanétu.
V literature je nicméné pomérné malo udajl o u¢innosti
terapie inhibitory TNFa (infliximab).?” Tyto latky maji na-
vic fadu zavaznych nezadoucich ucinka. Proto jsou nasa-
zovany az v 3. linii jen u vybranych pacient(.?”:%

Terapie dusledkt CS je komplikovana a vyZaduje casto
komplexni postup, ktery zahrnuje farmakoterapii srdec-
niho selhani, implantaci trvalého kardiostimulatoru pfi
atrioventrikuldrnich (AV) blokadéch i terapii komorovych
arytmii. V 1é¢bé komorové arytmie pfi CS je casto nutné
kombinovat antiarytmickou Iécbu véetné farmakotera-
pie, radiofrekvencni ablaci a implantaci kardioverteru-
-defibrildtoru. Implantace ICD v primarni prevenci nahlé
srde¢ni smrti u pacientud se srdecni sarkoidézou a ejeké¢ni
frakci levé komory nad 35 %, av3ak rozsahlym postize-
nim myokardu dle MR nebo PET je zafazeno do dopo-
ruceni sily lla (tabulka 2) (2017 AHA/ACC/HRS Guideline
for Management of Patient With Ventricular Arrhythmias
and Prevention od Sudden Cardiac Death). Transplantace
srdce je pak posledni modalitou Iécby hlavné u pacientt
v mladém véku a s onemocnénim refrakternim na terapii.

Zaveér

Nase kazuistika ukazuje, Ze i kdyz je predominantni sr-
decni sarkoiddza relativné vzacna, je nutné ji zafadit do
diferencidlni diagnostiky komorové arytmie. Srde¢ni po-
stizeni mUze byt inicidlnim projevem sarkoidézy a na roz-
dil od sarkoiddzy jinych orgdnt muze byt i fatalni.

Prohlaseni autorii o mozném stretu zajmu
Zadny stfet zajma.

Financovani
Zadné.

Prohlaseni autorti o etickych aspektech publikace
Autofi prohlasuji, Ze kazuistika byla vypracovdna podle
etickych standardd.
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