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Wprowadzenie Tabela 1. Kliniczne i histologiczne postacie sarkoidozy

serca (zaadaptowane z [9])

Sarkoidoza jest uogolniong choroba o nieznanej
etiologii, charakteryzujaca si¢ tworzeniem niese-
rowaciejacych ziarniniakow, ktore moga wystepo-
waé¢ w kazdym narzadzie. Po raz pierwszy zajgcie
serca w przebiegu sarkoidozy opisano w badaniu
autopsyjnym w latach 30. poprzedniego stulecia.
Chociaz od tego czasu minglo kilkadziesiat lat, to
mimo rozwoju metod diagnostycznych sarkoidoze
serca nadal rozpoznaje si¢ gltownie posmiertnie.
Z pewnos$cia ma to zwiazek z brakiem jednorodne-
go obrazu klinicznego tej jednostki chorobowe;.
Warto o niej pamigta¢ w diagnostyce roéznicowej
chordb serca, w szczegdlnosci u chorych z rozpo-
znang sarkoidoza pozasercowa.

Rozpowszechnienie sarkoidozy serca

Zajgcie serca, jawne kliniczne, wystgpuje u okoto
2-10% chorych z potwierdzona sarkoidozg, nato-
miast w badaniach autopsyjnych jest stwierdzane
u 20-27% chorych [22,23].

Sarkoidoza serca moze by¢ jedyna lub poczatko-
wa manifestacja choroby, jak rowniez moze wyste-
powac po ustapieniu zmian w ptucach.

Obraz Kkliniczny zajecia serca w sarkoidozie

Réznorodnos¢ objawow klinicznych ze strony zaje-
tego przez sarkoidozg serca wynika z umiejscowie-
nia ziarniniakéw w poszczegolnych strukturach ser-
ca lub tez ze wspotistniejacych proceséw zapalenia
i widknienia (tab. 1).

Zaburzenia przewodzenia sa skutkiem obecnosci
ziarniniakow lub witdknienia w uktadzie przewo-
dzacym serca. Ziarniniaki i zbliznowacenia wyste-
pujace w obregbie migénia serca moga by¢ substra-
tem dla arytmii, zard6wno nadkomorowych, jak i ko-
morowych. Jego rozlegte widknienie przyczynia si¢
do powstawania tgtniakow lewej komory, natomiast
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Table 1. Clinical and histological manifestations of
cardiac sarcoidosis (adapted from [9])

Kliniczne/Clinical
(EKG, RTG)

Histologiczne/Histological

Brak objawow

Sporadyczne ziarniniaki
W migsniu sercowym

Zaburzenia przewodzenia

Ziarniniaki lub wtdknienie
w uktadzie przewodzacym

Arytmie nadkomorowe

Uposledzona funkcja LK,
nadci$nienie ptucne, zajgcie
miokardium lub nerwow

Niedomykalno$¢ mitralna

Uposledzona funkcja migénia
brodawkowatego

Tetniaki LK

Widknienie mig$nia sercowego

Arytmie komorowe

Ziarniniaki lub zbliznowacenia
W mig$niu sercowym

Zastoinowa niewydolnos¢
serca

Remodeling serca w przebiegu
procesu zapalnego
i wioknienia

Wysigk w osierdziu lub
wldknienie

Zapalenie, wtdknienie i/lub
ptyn w worku osierdziowym

zastoinowa niewydolno$¢ serca jest najczesciej wy-
nikiem remodelingu serca w przebiegu proceséw
zapalenia 1 wldknienia. Zajgcie migsni brodawko-
watych, prowadzace do uposledzenia ich funkcji,
przyczynia sig¢ do powstawania wad zastawkowych
z ich hemodynamicznymi konsekwencjami.

Choroba moze dotyczy¢ takze osierdzia, gdzie
dochodzi do gromadzenia si¢ wysigku, a czasami
do jego zwldknienia.

Postepowanie diagnostyczne przy podejrzeniu
sarkoidozy serca

U wszystkich chorych na sarkoidozg nalezy wy-
kona¢ rutynowo badanie -elektrokardiograficzne.
W wypadku zarejestrowania nieprawidlowosci (za-
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Tabela 2. Propozycja postgpowania diagnostycznego w sarkoidozie serca (zaadaptowane z [1])
Table 2. Proposal for diagnostic procedure in cardiac sarcoidosis (adapted from [1])

1. | EKG
Rutynowe badanie u kazdego chorego na sarkoidozg

Jesli sa odchylenia, to:

Jesli nie ma odchylen od normy w zapisie EKG i chory nie zgtasza dolegliwosci - koniec diagnostyki.

2. 24-godzinne monitorowanie EKG metoda Holtera i echokardiografia
W przypadku jednej lub wigcej nieprawidtowosci przeprowadza si¢ jedno lub wigcej z wymienionych w kolejnym
punkcie badan, dostgpnych w danym osrodku klinicznym

d) PET - do oceny obecnosci ziarniniakow

3. | a) MRI - do identyfikacji ziarniniakow i/lub wloknienia
b) Scyntygrafia z uzyciem TI lub innego znacznika - do oceny niedokrwienia martwicy lub obecnosci ziarniniakow
¢) badanie przy uzyciu MIBG scan - do oceny dysfunkcji uktadu autonomicznego

¢) Koronarografia - w celu wykluczenia zmian w naczyniach wiencowych

4. | Biopsja mig$nia sercowego

sarkoidozy obrazu klinicznego

Tylko w przypadku braku potwierdzenia histologicznego z innych narzadow i przy braku charakterystycznego dla

Jesli istnieje potwierdzenie sarkoidozy w innych tkankach, nie ma wskazan do biopsji mig$nia sercowego

MIBG-iodine 123 meta-iodobenzyl guanidyna

burzenia przewodzenia przedsionkowo-komoro-
wego 1 srodkomorowego, zmiany odcinka ST i/lub
obecnos¢ patologicznych zatamkow Q) nalezy po-
dejrzewaé zajecie serca i rozszerzy¢ diagnostyke
0 24-godzinna rejestracj¢ EKG metoda Holtera oraz
badanie echokardiograficzne (ECHO). Monitoro-
wanie 24-godzinne EKG metoda Holtera jest przy-
datne w identyfikowaniu zaburzen rytmu. W bada-
niu ECHO serca patognomoniczne dla sarkoidozy
serca sa hiperechogenne ogniska, poréwnywane do
obrazu zawieszonych na sznurku peretek, interpre-
towanych jako ogniska zbliznowacenia [1]. Czgsto
obserwuje si¢ takze zmiany w grubos$ci przegrody
migdzykomorowej w postaci zardwno jej sciencze-
nia, jak i pogrubienia, czemu zwykle towarzysza
zaburzenia przewodzenia przedsionkowo-komoro-
wego lub §rodkomorowego. Badanie ECHO serca
umozliwia ponadto oceng funkcji lewej komory,
co ma znaczenie nie tylko diagnostyczne, ale stuzy
takze do monitorowania chorych (tab. 2).
Kolejnym krokiem diagnostycznym, po stwier-
dzeniu odchylen w badaniu ECHO i/lub w 24-go-
dzinnej rejestracji EKG, sa badania radioizotopowe.
W celu potwierdzenia sarkoidozy serca najczgsciej
wykonywana jest scyntygrafia z uzyciem izotopu
talu 201 (TI-201). Ubytki perfuzji towarzyszace
sarkoidozie nie sa specyficzne. Zmiany stwierdza-
ne podczas spoczynku sa odwracalne i zmniejszaja
swoje rozmiary w trakcie wysitku lub w tescie ob-
ciazeniowym z uzyciem na przyklad dipirydamo-
lu Iub adenozyny. Zjawisko to okresla si¢ mianem
odwrotnej dystrybucji. Pozwala ona na odrdznienie
zmian w sercu zwiazanych z sarkoidoza od zmian
niedokrwiennych, ktore ulegaja nasileniu wraz
z wysitkiem [15,17-19]. W diagnostyce sarkoido-

422

zy serca wykorzystuje si¢ rowniez inne radioizo-
topy, takie jak gal 67, Ga67 czy tez 99m-Tc-mibi.
Aby zobrazowaé unerwienie wspodtczulnego serca,
wykorzystuje si¢ analog noradrenaliny — iodine-
-123meta-jodobenzylguanidyne (MIBG). Badanie
to jest przydatne w oszacowaniu sktonnosci do roz-
winigcia arytmii komorowych. Wszystkie badania
radioizotopowe wiaza si¢ jednak z duza dawka po-
chlonigtego promieniowania i w zwiazku z tym nie
powinny by¢ czesto powtarzane. Z tego tez powodu
nie moga by¢ wykorzystywane do monitorowania
chorych [1].

W tym celu wykorzystuje si¢ rezonans magne-
tyczny. Zmiany stwierdzane u pacjentdow z nie-
dawno rozpoznanym zajeciem serca lub u pacjen-
tow wczesniej nieleczonych maja charakter ognisk
hiperdensyjnych i ulegaja wzmocnieniu po podaniu
kontrastu. U pacjentéw leczonych dlugo zwykle nie
ma takich zmian, a odchylenia dotycza poszerzenia
jamy lewej komory lub jej hipokinezy [5].

Istnieja proby wykorzystania badania PET (po-
zytronowa tomografia emisyjna) w diagnozowaniu
sarkoidozy serca. Wyniki przeprowadzonych do-
tychczas badan sa obiecujace [20,21].

W diagnostyce nieinwazyjnej wykorzystuje sig
takze badanie wysitkowe EKG [15], ktorego wy-
nik moze by¢ dobrym wyktadnikiem skutecznosci
leczenia [15]. U 0séb ze znacznym uszkodzeniem
funkcji lewej komory badanie wysitkowe EKG
umozliwia oszacowanie konieczno$ci wpisania cho-
rego w kolejke oczekujacych na przeszczep serca
[1]. Charakterystyczna cecha zajecia serca w sarko-
idozie w badaniu wysitkowym EKG jest zreduko-
wany przyrost tgtna w trakcie wysitku oraz fakt, iz
zuzycie tlenu podczas badania jest wigksze niz wy-
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Zajecie serca w przebiegu sarkoidozy

Tabela 3. Wytyczne w rozpoznawaniu sarkoidozy serca (na podstawie [2])
Table 3. Guidelines for diagnosis cardiac sarcoidosis (taken from [2])

Histologiczne
potwierdzenie
sarkoidozy serca

Obecnos¢ nieserowaciejacych ziarniniakow w biopsji endomiokardialnej

Kryteria
kliniczne
sarkoidozy serca

sa niespecyficzne

U chorych z potwierdzona histologicznie sarkoidoza pozasercowa zajgcie serca jest podejrzewane,
gdy jest spetniony punkt a oraz co najmniej 1 sposréd punktéw b—e:

a) RBBB, bloki A-V, obecno$¢ nieprawidtowych zatamkoéw Q, zmiany ST-T, VT

b) nieprawidlowosci w obrazie ECHO serca: nieprawidtowy ruch $ciany serca,
odcinkowe scieficzenie $cian lub rozszerzenie §wiatta LK

¢) zaburzenia perfuzji stwierdzone w scyntygrafii serca z uzyciem T1 201 lub nieprawidtowe
nagromadzenie znacznika w scyntygrafii z uzyciem Ga 67 lub 99m Tc-PYP

d) nieprawidtowe ci$nienie wewnatrzsercowe, zmniejszona pojemno$¢ minutowa,
zmniejszona frakcja wyrzutowa stwierdzone w trakcie badania hemodynamicznego

e) stwierdzenie w biopsji endomiokardialnej srodmiazszowego widknienia lub nacieczenia
komorkowego powyzej stopnia umiarkowanego, nawet jesli stwierdzone zmiany

RBBB - blok prawej odnosi pgczka Hisa/right bundle branch block

99m Te-PYP - izotop technetowy

nikatoby to z obliczonej frakcji wyrzutowej lewej
komory. Ma to zwiazek z ogniskowym charakterem
uszkodzenia mig$nia serca, gdzie pomigdzy ziarni-
niakami obecne sa zdrowe komorki migsniowe.

U wigkszosci chorych z podejrzeniem sarkoido-
zy serca nalezy wykona¢ badanie koronarograficzne
w celu wykluczenia obecnosci zmian w naczyniach
wiencowych [1].

Inwazyjna diagnostyka w postaci biopsji endo-
miokardialnej nie jest obecnie zalecana jako metoda
rutynowa, jesli zajecie serca moze by¢ potwierdzo-
ne innymi metodami. Ograniczony charakter zmian
zmniejsza prawdopodobienstwo pobrania wiasci-
wego materialu. Poza tym biopsja jest najczesciej
pobierana z prawej komory, a ziarniniaki lokalizuja
si¢ gléwnie w strukturach serca o grubszej masie
migsniowej [1].

W tabeli 3 zawarto wytyczne rozpoznawania za-
jecia serca w przebiegu sarkoidozy.

Leczenie sarkoidozy serca

Standardem w leczeniu sarkoidozy serca, podobnie
zreszta jak w przypadkach zajecia innych narzadow,
sa kortykosteroidy. Dotychczas nie przeprowadzo-
no prospektywnych, randomizowanych badan do-
tyczacych leczenia sarkoidozy serca, a zalecenia
terapeutyczne oparte sa na podstawie badan retro-
spektywnych.

W retrospektywnym badaniu Yazaki i wsp. [4],
przeprowadzonym w grupie 95 chorych z rozpozna-
na w latach 1984—-1996 sarkoidoza serca, leczonych
prednisolonem stwierdzono, iz 85% pacjentéw
przezyto 1 rok, 72% — 2 lata, 60% — 3 lata, a 44% —
—10 lat.
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W trwajacej srednio 68 miesigcy obserwacji za-
uwazono, iz 30% chorych zmarto z powodu zastoi-
nowej niewydolnosci serca, a 12% chorych zmarto
nagle. Jako niezalezne czynniki ryzyka uznano: sto-
pien zaawansowania niewydolnosci serca wedtug
klasyfikacji NYHA, po6znorozkurczowa S$rednice
lewej komory i przetrwate arytmie komorowe.

Stwierdzono wyrazng poprawe rokowania u cho-
rych leczonych kortykosteroidami, jesli leczenie to
zastosowano przed rozwinigciem si¢ niewydolnosci
skurczowej lewej komory. U wszystkich chorych
leczonych kortykosteroidami 5-letnie przezycie
wynosito 75%.

W grupie chorych z frakcja wyrzutowa (EF),
oceniang przed leczeniem na > 50%, 10-letnie
przezycie wynosito 89% w poréwnaniu z 27-pro-
centowym przezyciem u chorych z EF < 50%. Nie
zaobserwowano réznic w rokowaniu w zaleznosci
od wielkosci dawki poczatkowej u chorych leczo-
nych dawkami > 40 mg lub < 30 mg prednisolonu.

Podobne wnioski wynikaja z badania przepro-
wadzonego przez Chiu i wsp. [7]. W badaniu tym
monitorowano 43 chorych na sarkoidoze serca
i oceniano skuteczno$¢ leczenia kortykosteroida-
mi w badaniu echokardiograficznym. Stwierdzono,
iz dlugoterminowe leczenie kortykosteroidami
(obserwacja po 88 miesiagcach) u chorych z frakcja
wyrzutowa oceniong wyjsciowo na 55% przyczy-
nito si¢ do prewencji remodelingu lewej komory.
Chorzy z frakcja wyrzutowa oceniong wyj$ciowo na
30-54% wykazywali znaczaca redukcje objetosci
lewej komory i poprawg frakcji wyrzutowej lewej
komory. Dlugotrwata terapia kortykosteroidami nie
przyczynita si¢ natomiast do poprawy frakcji wy-
rzutowej lub zmniejszenia objgtosci lewej komory
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u chorych z frakcja wyrzutowa oceniang wyjsciowo
na < 30%.

Do weryfikacji skutecznosci leczenia kortyko-
steroidami wykorzystano rowniez rezonans mag-
netyczny (MRI). Shimada i wsp. [5] monitorowali
8 chorych na sarkoidozg serca widoczng w bada-
niu MRI. W badaniu kontrolnym, wykonanym po
miesigcznej kuracji prednisolonem (w dawce 3040
mg/dobg Iub 60 mg co drugi dzien), stwierdzono
zmniejszenie si¢ ogniskowych zmian hiperdensyj-
nych. Vigneaux i wsp. [6] monitorowali w badaniu
MRI 12 chorych z obrazem zajgcia serca w przebie-
gu sarkoidozy. U 6 chorych otrzymujacych wysokie
dawki kortykosteroidow obserwowano wycofanie
si¢ zmian w kontrolnym badaniu MRI wykonanym
po 12 miesiacach. U 5 chorych, ktérzy nie byli lecze-
ni kortykosteroidami, w badaniu kontrolnym MRI
stwierdzono progresj¢ zmian lub tez ich stacjonarny
obraz. U 1 chorego, ktory byt leczony mata dawka
kortykosteroidow (10 mg prednisolonu/dzien), wy-
nik badania MRI réwniez si¢ nie zmienit.

Pomimo braku prospektywnych, randomizowa-
nych badan dla sarkoidozy serca nie ma watpliwo-
$ci odnosnie do skutecznosci leczenia kortykostero-
idami. Nadal brak jednak pewnosci, jaka dawka po-
winna by¢ stosowana. W poczatkowej fazie leczenia
zalecane sa wysokie dawki prednisolonu (60—80 mg
dziennie), a nastgpnie stopniowe zmniejszanie daw-
ki 1 mg/kg kortykosteroidow [24-27]. Zgodnie
z obserwacjami zmniejszenie dawki ponizej 10 mg
prednisolonu zwigksza czgsto§¢ nawrotow choroby
i ryzyko naglej $mierci sercowej. Zaleca si¢ lecze-
nie dtugoterminowe (powyzej 2 lat), a w niektorych
przypadkach nawet do konca zycia [1].

W terapii sarkoidozy serca istnieja proby wyko-
rzystania innych lekow immunosupresyjnych, ta-
kich jak: metotreksat, azatiopryna, cyclofosfamid,
cyklosporyna A, talidomid, infliximab. U chorych
wymagajacych dhugoterminowej terapii kortyko-
steroidami rozwaza si¢ mozliwo$¢ leczenia skoja-
rzonego z niektorymi lekami immunosupresyjnymi,
w celu zmniejszenia dawki, a dzigki temu dziatan
niepozadanych [1].

W farmakologicznym leczeniu zaburzen rytmu
preferowany jest amiodaron [1]. Z uwagi na czgste
wspotwystgpowanie zaréwno brady-, jak i tachy-
arytmii wykazuje on jednak mniejsza skuteczno$é
niz w innych kardiomiopatiach. Objawowi cho-
rzy z bradyarytmiami maja wskazania do wszcze-
pienia uktadu stymulujacego serce. Wskazania do
zastosowania stymulacji resynchronizujacej opar-
te sa przede wszystkim na obserwacjach chorych
z innymi kardiomiopatiami [3] — z towarzyszaca za-
awansowana niewydolnosciag serca w III/IV klasie
czynno$ciowej wedtug NYHA, z frakcja wyrzuto-
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wa < 35%, z elektrokardiograficznym obrazem po-
szerzenia zespotow QRS >130 ms, wynikajacym
z odcinkowego spowolnienia przewodzenia.

Wskazania do wszczepienia kardiowertera-defi-
brylatora (ICD) rowniez oparte sa na obserwacjach
chorychnainne kardiomiopatie[3,11]. Bezwzgledne
wskazania obejmuja osoby po przebyciu naglego za-
trzymania krazenia, niezwigzanego z przemijajaca,
odwracalna przyczyna. Poza tym w grupie chorych
wymagajacych bezwzglednie leczenia za pomoca
ICD znajduja sig takze osoby z samoistnym utrwa-
lonym czgstoskurczem komorowym w wywiadzie,
przebiegajacym z zasltabnigciem, oraz pacjenci,
u ktorych w trakcie badania elektrofizjologicznego
wywoluje si¢ czestoskurcz komorowy. Wzgledne
wskazania do wszczepienia ICD obejmuja chorych
z bezobjawowym, klinicznie utrwalonym czgsto-
skurczem komorowym, chorych z nawracajacymi
niewyjasnionymi omdleniami, jak rowniez pacjen-
tow z niska frakcja wyrzutowa < 30% lub z frak-
cja wyrzutowa < 40% 1 jednoczesnymi wskazania-
mi do wszczepienia stymulatora. Implantacja ICD
jest rbwniez rozpatrywana jako zabieg pomostowy
u chorych oczekujacych na przeszczep serca [8].

Kwalifikujac chorych do tej formy leczenia, nie
nalezy jednak zapomina¢ nie tylko o jej wysokich
kosztach, ale rowniez o mozliwosci powiklan. Do
powiklan typowych dla ICD naleza nieuzasadnio-
ne interwencje (wyladowania z powodu tachykardii
zatokowej, migotania przedsionkow, czgstoskurczu
nadkomorowego, jak rowniez zliczania przez urza-
dzenie zatamka T) oraz tak zwane burze elektrycz-
ne, czyli kilka interwencji w ciagu jednej doby z po-
wodu uporczywie nawracajacych tachyarytmii [3].

Powiklania $rodzabiegowe zaleza w znacznej
mierze od doswiadczenia operatora i wystepuja
w okolo 5% zabiegdéw. Naleza do nich: krwawie-
nie do jamy optucnowej lub odma optucnowa oraz
przebicie $ciany komory i tamponada serca. Do po-
wiktan wczesnych, stanowiacych < 5% zabiegow,
zalicza si¢: dyslokacje elektrody, krwiak w obrebie
lozy defibrylatora, ograniczenie ruchomosci kon-
czyny i nasilenie zaburzen rytmu. Do p6znych po-
wiktan naleza: zakazenie uktadu, zakrzepica zylna
i ztamanie elektrody [3,11].

Przeszczep serca powinien by¢ rozwazany u cho-
rych w wieku ponizej 65 rz., z objawami niepod-
dajacej sie leczeniu cigzkiej niewydolnosci serca,
w 1V klasie czynno$ciowej wedlug NYHA, wy-
magajacych czestych hospitalizacji z powodu za-
ostrzenia niewydolnosci serca, u ktorych niska
frakcja wyrzutowa (najczesciej < 20%) wywoluje
dolegliwos$ci dlawicowe. Z uwagi na fakt istnie-
jacego prawdopodobienstwa nawrotu sarkoidozy
W przeszczepionym sercu chorzy ci moga po zabie-
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gu wymagac¢ zwigkszonych dawek kortykosteroi-
dow [12,13].

Podsumowanie

Zajgcie serca w przebiegu sarkoidozy zazwyczaj
dotyczy chorych w mlodym wieku i charaktery-
zuje si¢ duza zmienno$cia objawow klinicznych,
w zwiazku z czym choroba nie jest podejrzewana
lub bywa nierozpoznana.
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