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Siuolaikiné sarkoidozés diagnostika
ir gydymo taktika

MODERN DIAGNOSIS AND MANAGEMENT OF SARCOIDOSIS

SKAIDRIUS MILIAUSKAS
LSMU Pulmonologijos klinika

Santrauka. Sarkoidozé yra nezinomos kilmés daugiasistemé uzdegiminé liga, dazniausiai pazeidzianti plaucius ir intratora-
kalinius limfmazgius. Sarkoidozé pasirei$kia nenekrozuojanciy granulomy buvimu pazeisty organy audiniuose. Sarkoidozés
diagnozé néra standartizuota, taciau remiasi trimis pagrindiniais kriterijais: ligai badingu klinikiniu ir radiologiniu vaizdu,
nenekrozuojanciy granulomy nustatymu, atliekant pazeisty organy biopsija, bei kity granulomatoziniy ligy atmetimu. Spren-
dimas, ar reikia ir kada gydyti sarkoidoze sergantj pacientg, priklauso nuo dviejy pagrindiniy veiksniy — mirties rizikos arba
pazeisty organy funkcijos nepakankamumo rizikos ir galimo gyvenimo kokybés pablogéjimo. Daugeliu atvejy, kai reikalingas
gydymas, skiriami geriamieji gliukokortikoidai. Metotreksatas (vartojamas per burng arba po oda) yra dazniausias pasirenka-
mas antros eilés vaistas.

Reik$miniai ZodZiai: sarkoidozé, nenekrozuojanéios granulomos, gydymas.

Summary. Sarcoidosis is a multisystem inflammatory disease. The etiology of sarcoidosis is unknown. The disease predominantly
affects the lungs and intrathoracic lymph nodes and is characterized by noncaseating granulomas in affected organs. Although
not standardized, the diagnosis of sarcoidosis is based on three major criteria: clinical and radiological presentation, finding
non-necrotizing granulomas in tissue samples, and excluding alternative causes of granulomatous disease. The decision of who
and when to treat an individual patient depends on two major factors: risk of death or organ failure and impairment of quality
of life. In most cases, oral steroids are prescribed. Methotrexate (administered orally or subcutaneously) is a preferable agent
for second-line treatment.
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|VADAS

Sarkoidozé yra nezinomos kilmés daugiasisteminé
uzdegiminé liga, dazniausiai pazeidzianti plaucius ir
intratorakalinius limfmazgius. Jai badingas nenekro-
zuojanciy granulomy susidarymas pazeisty organy
audiniuose [1]. Liga pirma kartg aprasyta 1877 m., ta-
¢iau jos diagnostika iki $iol islieka sudétinga. Manoma,
kad sarkoidozés patogenezé susijusi su pernelyg stipriu
imuninés sistemos atsaku j iki $iol nenustatyta antigena
[2]. Apie 5 proc. sarkoidoze serganciy pacienty mirsta
dél sios ligos [3-6]. Dazniausios mirties prieZastys yra
plauciy ir (arba) Sirdies pazeidimas. Taip pat galimas
negrjztamas centrinés nervy sistemos, akiy ar inksty
pazeidimas [7].

Dar 1999 m. Amerikos torakalisty draugija (angl.
American Thoracic Society, ATS), Europos respirato-
logy draugija (angl. European Respiratory Society, ERS)
ir Pasauliné sarkoidozés ir kity granulomatoziniy ligy
draugija (angl. World Association of Sarcoidosis and
Other Granulomatous Disorders) paskelbé pirmasias
jungtines sarkoidozés diagnostikos ir gydymo gaires.
2014 m. jos buvo papildytos naujomis rekomendacijo-
mis. Po to, 2020 m. ATS, 2021 m. ERS, 2024 m. - Ame-
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rikos Sirdies asociacija (angl. American Heart Associa-
tion) paskelbé papildomas gaires bei rekomendacijas.
Sie dokumentai reik§mingai prisidéjo prie sarkoidozés
diagnostikos ir gydymo principy tobulinimo kasdie-
néje klinikinéje praktikoje [8-14].

Sarkoidozés diagnostika néra visigkai standartizuota.
Remiamasi trimis pagrindiniais kriterijais: ligai badin-
gu klinikiniu ir radiologiniu vaizdu, nenekrozuojancio
granulomatozinio uzdegimo nustatymu viename arba
keliuose pazeisty audiniy méginiuose ir kity galimy
granulomatoziniy ligy ir jy priezas¢iy atmetimu.
Pradinis paciento i$tyrimas, jtariant sarkoidoze, pa-
teikiamas 1 lenteléje.

Iprasti sarkoidozés simptomai: nuovargis, karscia-
vimas, kosulys, svorio netekimas ir kratinés skausmai
[10]. Sarkoidozé gali pazeisti bet kurj organa, taciau
dazniausiai pazeidziami plaudiai ir (arba) intrato-
rakaliniai limfmazgiai (90 proc. ir daugiau atvejy).
Klasikinis radiologinis vaizdas — abipusé plauciy
$akny limfadenopatija kartu su desiniyjy paratraché-
jiniy limfmazgiy padidéjimu, nors izoliuota abipusé
plaudiy sakny limfadenopatija pasitaiko dazniau [2].
Scaddingo rentgenologiné sarkoidozés stadijy nustaty-
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mo sistema pasitlyta dar 1960 m. ir véliau
modifikuota. Esant 0 stadijai, limfmazgiy
padidéjimo arba plauciy infiltraty néra.
Kai yra I stadija, stebima plauciy $akny
arba tarpuplaudio limfadenopatija be
plauciy parenchimos pazeidimo. Esant
IT stadijai, nustatomas ir kritinés lastos
limfmazgiy, ir plauciy pazeidimas. III
stadijai budingi plauciy infiltratai be limf-
mazgiy pazeidimo, o I'V stadijai — plauciy
fibrozé. Fleischnerio draugijos (angl.
Fleischner Society), Pasaulinés sarkoidozés
ir kity granulomatoziniy ligy draugijos
nariai bei kratinés lastos gydytojai ir
radiologijos ekspertai bendru sutarimu
rekomendavo visiems sarkoidoze sergan-
tiems pacientams nuo pat pradziy atlikti
didelés skiriamosios gebos kriitinés lastos
kompiuterinés tomografijos (DSGKT)
tyrima [13]. Siuo tyrimu galima nustatyti
tiek fibrozinius, tiek nefibrozinius plau-
¢iy pazeidimo pozymius. Nefibroziniam
plauciy pazeidimui budingi mazgeliai,

1 lentelé. Pradinis paciento iStyrimas, jtariant sarkoidoze

1. Objektyviai tiriant kvépavimo sistema dazniausiai patologiniy pokyc¢iy nenusta-
toma.

2. Plauciy funkcijos tyrimy (spirometrijos, plauciy difuzinés gebos tyrimo) rodikliai
sergant nefibrozine sarkoidoze daznai bana normalis ir ne visada atspindi ligos
aktyvuma ar simptomy sunkuma.

3. Atliekamas bendrasis kraujo tyrimas, biocheminiai kraujo tyrimai (Slapalo, elek-
trolity, kepeny funkcijos rodikliy, kalcio koncentracijos), nustatoma angiotenzing
konvertuojancio fermento koncentracija serume (dél Sio tyrimo diagnostinés
vertés vienareikSmio sutarimo néra) ir atliekama 12 derivacijy elektrokardiograma.

4. Pasireiskus simptomams, susijusiems su rega, batina oftalmologo konsultacija.

5. Visada reikia jvertinti nuovargj ir nuotaikos poky¢ius.

6. Svarbu surinkti profesine anamneze ir jvertinti galima kenksmingy aplinkos bei
profesiniy veiksniy poveikj, siekiant atmesti berilioze arba silikoze.

2 lentelé. Sirdies sarkoidozé ir plautiné hipertenzija

1. Sirdies sarkoidoze ir (arba) plautine hipertenzija reikéty jtarti, kai esant plauciy pa-
zeidimui, dusulio intensyvumas neatitinka plauciy funkcijos pazeidimo lygmens.

2. |tariant Sirdies sarkoidoze, ypac esant anksc¢iau nustatytiems EKG pokyciams,
esant Sirdies simptomams arba dusuliui, kurio intensyvumas neatitinka plauciy
funkcijos sutrikimo sunkumo, batina atlikti EKG ir echokardiografijg. Nustacius
EKG arba echokardiografiniy pokyciy, leidzianciy jtarti Sirdies sarkoidoze, reko-
menduojama atlikti Sirdies magnetinio rezonanso tomografija arba pozitrony
emisijos tomografija.

3. Pacientams, jauciantiems Sirdies permusimus ar nereguliary Sirdies plakima,
rekomenduojama atlikti EKG stebéseng Holterio monitoriumi.

4. Plauciyir (arba) Sirdies sarkoidozés atvejai turi bati batinai aptariami daugiadalykés
komandos konsiliume.

konsolidacijos ir matinio stiklo zonos.

Mazgeliai paprastai biina gerai riboti, i$si-
déste perilimfatiskai (bronchovaskuliariai,
palei tarpsiltinius ply$ius arba subpleuraliai). Taip pat
gali buti stebimi didesni mazgeliai, apsupti daugybés
smulkesniy mazgeliy (angl. galaxy sign). Fibrozinei
ligai dazniau budingi retikuliniai poky¢iai su tankesné-
mis plauciy parenchimos pritemimo zonomis arba be
ju, cistos, ertmés ir stambios bronchocentrinés masés.
Fibroziniai pokyc¢iai dazniausiai vyrauja vir§utinése
plaudiy skiltyse. ,,Korio® vaizdas (angl. honeycombing)
pasitaiko labai retai [15].

Dauguma pacienty, kuriy liga apsiriboja limfmazgiy
pazeidimu, nejaucia jokiy ligos simptomy. Vis délto,
kartais liga gali pasireiksti sisteminiais simptomais,
tokiais kaip kar$c¢iavimas, naktinis prakaitavimas,
nuovargis, svorio netekimas arba iplites raumeny
skausmas. Abipusé plauciy Sakny limfadenopatija gali
pasireiksti kartu su uveititu arba parotitu. Lofgreno
sindromui budinga plauciy $akny limfadenopatija,
mazginé eritema ir (arba) abipusis ¢iurny sanariy
uzdegimas. Pacientams, kuriems pazeidziama plau-
¢iy parenchima, gali pasireiksti kvépavimo sistemos
simptomy, kuriy sunkumas priklauso nuo plauciy
pazeidimo apimties. Dusulys ir kosulys pasireiskia
mazdaug 30 proc. pacienty.

Fizinio kravio sukeltas dusulys ligos pradzioje
paprastai bana nesunkus. Nekardiogeninis kratinés
skausmas dazniausiai apibudinamas kaip spaudimo
jausmas krutinéje arba pleurinis diskomfortas. Siste-
miniai simptomai, jskaitant nuovargj, diagnozuojant
plauciy sarkoidoze gali bati jvairaus intensyvumo.
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EKG - elektrokardiograma.

Plauciy fibrozé dazniausiai i$sivysto ilgai trunkant,
anksc¢iau diagnozuotai ligai ir retai nustatoma ligos
pradzioje. Kosulys ir dusulys fizinio kravio metu ba-
dingi pazengusiai sarkoidozei, o esant bronchektazéms
ar Aspergillus infekcijai gali pasireiksti ir skrepliavimas.
Objektyviai tiriant beveik visais atvejais kvépavimo
sistemos poky¢iy nenustatoma [2].

Sirdies pazeidimas, sergant sarkoidoze, yra pavojinga
ligos forma, ypac¢ kai pasireiskia gyvybei grésmingos
aritmijos arba sutrinka $irdies funkcija. Kartais $irdies
pazeidimo simptomai gali bati pirmieji sarkoidozés
pozymiai. Jtarus Sirdies sarkoidoze, vienas pagrin-
diniy diagnostikos metody yra Sirdies magnetinio
rezonanso tomografija, pasizyminti auksta diagnostine
verte. Sirdies pozitrony emisijos tomografija taip pat
pasizymi dideliu jautrumu, tadiau jos specifiskumas
yra mazesnis nei magnetinio rezonanso tomografijos
[16, 17]. Pagrindiniai diagnostikos principai, taikomi
jtarus Sirdies sarkoidoze arba plautine hipertenzija,
pateikiami 2 lenteléje.

Pacientams, kuriems nustatyta plauciy $akny limfa-
denopatija, ta¢iau néra jokiy simptomy, svarbu jvertinti
numatomos biopsijos naudos ir rizikos santykj, kity
galimy priezasciy ir diagnoziy tikimybe. Sarkoidozés
sukelta plauciy $akny limfadenopatija jprastai dazniau-
siai toliau neprogresuoja (angl. self-limiting disease).
Paskelbtose gairése néra vienareik$émiy rekomendacijy,
ar tokiais atvejais reikéty atlikti biopsija. Vis délto,
esant limfadenopatijai ir jtariant sarkoidoze, kai néra
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klasikiniy sarkoidozés simptomy, biopsija
diagnozei patvirtinti yra batina. Esant
vyraujanc¢iam limfmazgiy pazeidimui,
biopsija geriausia atlikti endobronchinio
ultragarso kontroléje, o vyraujant plauciy
audinio pazeidimui - transbronchine
plauciy audinio biopsija. Esant ir limfmaz-
giy, ir plauciy parenchimos pazeidimui,
pirmenybé teikiama biopsijai, atliekamai
endobronchinio ultragarsinio tyrimo
metu (3 lentelé). Esant Lofgreno sindro-
mui ir nejtariant kitos ligos, biopsija pa-
prastai nereikalinga. Kai plauciy pazeidi-
mas tesiasi ilgai, o klinikinis ir radiologinis
vaizdas yra jprastas sarkoidozei, alternaty-
vios diagnozés tikimybé yra maza. Tokius
atvejus, taip pat kitus atvejus, kai biopsija
neatliekama, rekomenduojama aptarti
daugiadalykés komandos konsiliume.
Trecias diagnostikos kriterijus — alterna-
tyvios ligos paneigimas (kai yra klinikinis
jtarimas), nes sarkoidozé diagnozuojama
atmetimo badu. Batina atmesti tuberku-
liozés ir netuberkuliozés mikobakterijy
sukeliamas, atipines ir grybelines (pvz.,
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3 lentelé. Sarkoidozés diagnozés patvirtinimo principai

1.

. Esant vyraujanciam limfmazgiy pazeidimui, biopsija rekomenduojama atlikti

|tariant sarkoidoze, atliekama dviejy krypciy kratinés lastos rentgenograma. Esant
iprastiems radiologiniams pokyciams ir budingam klinikiniam vaizdui (Léfgreno
sindromas), kratinés lastos kompiuteriné tomografija néra privaloma. Ji visada
atliekama neaiskiais atvejais.

Esant nejprastam klinikiniam ar radiologiniam vaizdui arba neaiskiems kompiu-
terinés tomografijos duomenims, rekomenduojamas daugiadalykés komandos
aptarimas, sprendziant dél bronchoskopijos arba biopsijos atlikimo.

kontroliuojant endobronchiniu ultragarsu. Vyraujant plauciy audinio pazeidi-
mui, atliekama transbronchiné plauciy audinio biopsija. Esant tiek limfmazgiy,
tiek plauciy parenchimos pazeidimui, pirmenybé teiktina biopsijai, atliekamai
kontroliuojant endobronchiniu ultragarsu.

Pacientai turéty buti jtraukti j sprendimo dél biopsijos atlikimo arba stebésenos
taktikos pasirinkimo procesa.

4 lentelé. Sarkoidozés gydymo principai

1.

4,

5.

Sprendimas pradéti farmakologinj gydyma ne visada yra vienareiksmis, todél
pacientai turéty bati iSsamiai informuojami ir aktyviai jtraukiami j sprendimy
priémimo procesa.

Daugumai pacienty, kuriems reikalingas gydymas, i$ pradziy rekomenduojama
skirti gliukokortikoidus: esant Gminei ligos eigai - 20-40 mg per parg, esant léti-
nei arba létai progresuojanciai eigai — 10 mg prednizolono per para. Palaikomoji
dozé - 5-10 mg per para 6-12 mén.

Jeireikalingas papildomas gydymas, skiriamas metotreksatas, vartojamas per burng
arba leidziamas po oda. Jis laikomas dazniausiai pasirenkamu antros eilés vaistu.
Esant ryskiai plauciy fibrozei ir plautinei hipertenzijai, reikéty apsvarstyti plauciy
transplantacijos galimybe.

Pacientams, kuriems pasireiskia su sarkoidoze susijes nuovargis, prireikus skiriamas
atitinkamas gydymas.

histoplazmoze, blastomikoze) infekcijas.

6. Rekomenduojama mesti rakyti, taip pat diagnozuoti ir gydyti nerima bei depresija.

Uzdegiminés plauciy ligos (pvz., eozino-
filiné plauciy liga, hipersensityvinis pneumonitas),
limfomos (tiek HodZkino, tiek ir ne HodZkino), kitos
granulomatozinés ligos (pvz., granulomatozinis poli-
angiitas ir eozinofiliné granulomatozé su poliangiitu)
gali pasireiksti panasiai kaip sarkoidozé.

Didelés rizikos plauciy sarkoidozés grupei priskiria-
mi pacientai, kuriems nustatyta sumazéjusi forsuota
gyvybiné talpa (angl. forced vital capacity, FVC) ir
sumazéjusi dujy difuzija (angl. diffusing capacity of
the lung for carbon monoxide, DLco), vidutinio arba
sunkaus laipsnio plauciy fibrozé arba prekapiliariné
plauciy hipertenzija.

SARKOIDOZES GYDYMAS

Sarkoidozé paprastai laikoma gerybine liga. Daugeliu
atvejy ligos baigtys yra palankios, o plauciy poky¢iai
regresuoja arba stabilizuojasi.

Sprendziant, ar gydyti plauciy sarkoidoze, vertina-
mas naudos ir rizikos santykis: viena vertus, siekiama
sumazinti nejgalumo, mirties dél plauciy pazeidimo
ir gyvenimo kokybés pablogéjimo rizika, kita vertus,
butina atsizvelgti j gretutines ligas ir galimg gyvenimo
kokybés pablogéjima dél gliukokortikoidy bei kity
gydymo metody $alutinio poveikio [18]. Intersticiné
plaudiy liga arba plautiné hipertenzija yra pagrindinés
su sarkoidoze susijusios mirties priezastys, taip pat
jos gali lemti ilgalaikj fizinio kravio netoleravima.
Galimas ir negriztamas smegeny, akiy arba inksty
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pazeidimas [7].

Sprendimas, ar ir kada pradéti gydyma, kiekvienu
atveju priklauso nuo dviejy pagrindiniy veiksniy: mir-
ties arba organy nepakankamumo atsiradimo rizikos
ir gyvenimo kokybés pablogéjimo. Daugeliui pacienty
gyvenimo kokybe blogina dusulys, krutinés skausmas,
kosulys, silpnumas, nuovargis ir artralgijos.

Pagrindiniai gydymo tikslai — pasiekti ligos regre-
savimg arba trumpalaikj ligos stabilizavima (kai ji yra
negrjztama), taikant didesnes gliukokortikoidy dozes,
taip pat nustatyti maziausia veiksmingg ilgalaike gliu-
kokortikoidy doze, reikalinga ligai kontroliuoti.

Sarkoidoze sergantys pacientai turi buti stebimi
siekiant jvertinti: 1) savaiminj ligos pageréjima ar
pasveikima naujai diagnozavus liga; 2) ligos progresa-
vimag, stabilizavimasi ar pageréjima, kai gydymas neski-
riamas; 3) prieSuzdegiminio gydymo veiksminguma;
4) galimga ligos atkrytj nutraukus gydyma arba mazi-
nant vaisty dozes. Gydymo tikslai turéty buti nustatomi
bendru paciento ir gydytojo sprendimu, atsizvelgiant
j siekiama ligos regresavima, buklés pageréjima arba
stabilizavima ir prieSuzdegiminio gydymo poreikj.

Kai liga gerai kontroliuojama, gliukokortikoidus
paprastai bandoma nutraukti po 6-12 mén. Svarbu
atskirti ligos paiméjimg nuo antinkséiy nepakanka-
mumo arba gliukokortikoidy nutraukimo sindromo.

Pagrindiniai sarkoidozés gydymo principai patei-
kiami 4 lenteléje.
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Neseniai ERS darbo grupés komitetas, sudarytas i$
praktikuojanciy gydytojy, metodology ir sarkoidoze
serganciy pacienty atstovy, parengé sarkoidozés gy-
dymo klinikines praktines rekomendacijas (angl. ERS
clinical practice guidelines on treatment of sarcoidosis)
pagal GRADE (angl. Grading of Recommendations,
Assessment, Development and Evaluations, liet. reko-
mendacijy stiprumo ir jrodymy kokybés vertinimo)
metodologija [19]. Komitetas suformulavo astuonis
PICO (angl. Patients, Intervention, Comparison,
Outcomes, liet. pacientas / populiacija, intervencija,
palyginimas ir baigtys) klausimus, kuriais remiantis
parengtos konkrecios jrodymais pagristos rekomen-

dacijos. Septyniems PICO klausimams pateikta 12
rekomendacijy, apimanciy plaudiy, odos, Sirdies ir
nervy sistemos sarkoidozés bei su liga susijusio nuo-
vargio gydyma. Vienam PICO klausimui, susijusiam
su smulkiyjy nerviniy skaiduly neuropatija, nepakako
duomeny ir jrodymy rekomendacijoms suformuluoti.
Taip pat nustatyta, kad yra nepakankamai tyrimy,
susijusiy su akiy sarkoidozés gydymu, todél aiskiy re-
komendacijy taip pat nepateikta. Toliau apzZvelgiamos
$io komiteto parengtos skirtingy sarkoidozés formy
gydymo rekomendacijos.

5 lenteléje pateikiami sarkoidozei gydyti skiriami
vaistai ir jy dozavimas [19].

5 lentelé. Sarkoidozés gydymui naudojami imunosupresiniai vaistai

Vaistas

|prastas dozavimas

Pagrindinis toksiSkumas

Rekomenduojama stebésena

Pastabos

Prednizonas /
prednizolonas

Pradiné dozé -

20 mg per parg;
véliau - 5-10 mg
karta per parg arba
kas antrg dieng

Cukrinis diabetas, arteriné
hipertenzija, antsvoris,
osteoporozé, katarakta,
glaukoma ir kt.

Kauly mineralinis tankis, arterinis
kraujospudis, glikemija

Kumuliacinis toksiskumas

Metotreksatas

10-15 mg karta per
savaite

Pykinimas, leukopenija,
kepeny, plauciy pazei-
dimas

Bendrasis kraujo tyrimas, kepeny ir
inksty funkcijos kraujo tyrimai

Salinamas per inkstus;
esant reikSmingam inksty
funkcijos nepakankamumui
vartoti nerekomenduojama

Leflunomidas

10-20 mg vieng
karta per dieng

Pykinimas, leukopenija,
kepeny, plauciy pazei-
dimas

Bendrasis kraujo tyrimas, kepeny ir
inksty funkcijos kraujo tyrimai

Salinamas per inkstus;
esant reikSmingam inksty
funkcijos nepakankamumui
vartoti atsargiai

Azatioprinas

50-250 mg vieng
kartg per dieng

Pykinimas, leukopenija,
infekcijos, vézys

Bendrasis kraujo tyrimas

Mikofenolato

500-1 000 mg du

Diaréja, leukopenija,

Bendrasis kraujo tyrimas

Sarkoidozei gydyti vartoja-

mofetilis kartus per dieng infekcijos, vézys mas reciau nei kai kurie kiti
imunosupresiniai vaistai
Infliksimabas 3-5mg/kg pradiné | Infekcijos, alerginé Prie$ pradedant gydyma batina pati- | Alerginés reakcijos gali bati

injekcija

vienety 2 kartus per
savaite

hipertenzija, edemos,
nerimas

arba panasuis bi- | dozé, pakartotiné reakcija kra dél tuberkuliozés; gydant stebima | gyvybei pavojingos
ologiniai vaistai | dozé po 2 sav., dél alerginiy reakcijy.
véliau - kas 4-6 sav. Kontraindikuotinas, esant sunkiam
sirdies nepakankamumui, buvusiam
véziui, demielinizuojan¢ioms nervy
ligoms, aktyviai tuberkuliozei, grybe-
linéms infekcijoms
Adalimumabas | 40 mg kas 1-2 sav. Infekcijos Batina patikra dél tuberkuliozés, Maziau toksiskas nei
(kai nepakanka- stebéti dél alerginiy reakcijy, kontra- | infliksimabas
mai veiksmingi indikuotinas, esant sunkiam sirdies
gliukokorti- nepakankamumui, buvusiam véziui,
koidai ir (arba) demielinizuojanc¢ioms nervy ligoms,
antimetabolitai) aktyviai tuberkuliozei, grybelinéms
infekcijoms
Rituksimabas 500-1 000 mg Infekcijos Patikra dél virusinio hepatito; gydant | Didelé virusy reaktyvacijos
(kai nepadeda kas 1-6 mén. stebéti IgG koncentracijg rizika, gali atsirasti IgG
gliukokortikoi- stygius
dai ir (arba)
antimetabolitai)
Kortikotropino | 40-80 veikimo Cukrinis diabetas, arteriné | Arterinis kraujospudis, glikemija Dalis nepageidaujamy

reakcijy gali bati ryskesni
injekcijos dieng

Hidroksichloro-
kvinas

200-400 mg viena
karta per dieng

Regos praradimas

Reguliari regos patikra pagal amziy ir
inksty funkcija

Nedidelis poveikis Sirdies ir
nervy ligoms

IgG - imunoglobulinas G.
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Plauciy sarkoidozés gydymas

Sisteminis gydymas gliukokortikoidais siejamas su
geru atsaku, tiek gydanciy gydytojy vertinamu pagal
klinikinius simptomus, radiologiniy ir plauciy funkci-
jos tyrimy duomenis bei gydytojo klinikinj vertinima.
Gliukokortikoidus primygtinai rekomenduojama
skirti pacientams, kuriems yra simptominis plauciy
pazeidimas ir padidéjusi mirties rizika. Si rekomenda-
cija pagrjsta keliy atsitiktiniy im¢iy klinikiniy tyrimy
duomenimis [20-25].

Anksciau negydytiems pacientams, kuriems plauciy
sarkoidozé sukélé reik§mingg organy pazeidima ir yra
susijusi su padidéjusia mirties ar nuolatinés negalios
rizika, rekomenduojama pradéti gydyma gliukokor-
tikoidais, siekiant pagerinti ir (arba) i$saugoti FVC
bei gyvenimo kokybe (stipri rekomendacija, Zemas
jrodymy lygmuo). Gydymo veiksmingumas verti-
namas pagal bendra klinikinj atsaka, kratinés lastos
radiologiniy tyrimy, plauc¢iy funkcijos rodikliy ir
simptomy pokycius.

Plauciy sarkoidozés gydymo schema pateikta 1 pav.

Pacientams, kuriems dél padidéjusios mirties arba
nuolatinés negalios rizikos skirti gliukokortikoidai,
taciau liga iSlieka aktyvi arba pasireiskia nepriimtinas
gliukokortikoidy $alutinis poveikis, rekomenduojama
papildomai skirti metotreksatg, siekiant pagerinti ir

Pulmonologija ir alergologija

Plauciy sarkoidozé

(arba) issaugoti FVC bei gyvenimo kokybe. Pacien-
tams, kuriems skirti gliukokortikoidai ir kiti imunosu-
presiniai vaistai, taciau liga ilieka aktyvi, rekomenduo-
jama papildomai skirti infliksimabag, siekiant pagerinti
ir (arba) i§saugoti FVC bei gyvenimo kokybe (salyginé
rekomendacija, Zemas jrodymy lygmuo) [26-31].

Odos sarkoidozé

Odos sarkoidozé — tai reta odos liga, taciau ji nu-
statoma iki 30 proc. serganciyjy sarkoidoze. Odos
pazeidimai daznai buna pirmasis $ios ligos pozymis.
Odos sarkoidozé gali pasireiksti jvairiais nespecifiniais
pazeidimais, tokiais kaip papulés, plokstelés ar maz-
geliai, reciau - vitiligo, opos, alopecija arba poodiniai
mazgeliai. Létinei odos sarkoidozei budingi pazeidi-
mai, pavyzdziui, lupus pernio, gali sukelti reik§mingy
estetiniy problemuy ir kartais yra sunkiai gydomi. Odos
sarkoidozés gydymas dazniausiai skiriamas esant kli-
niskai ar estetiskai reik§mingiems odos pazeidimams.

Pacientams, sergantiems odos sarkoidoze, kai vie-
tinis gydymas nepakankamai veiksmingas, reikéty
svarstyti sisteminiy gliukokortikoidy skyrima, siekiant
sumazinti odos pazeidimus (salyginé rekomendacija,
labai zemas jrodymy lygmuo). Jei, nepaisant gydymo
gliukokortikoidais ir (arba) kitais imunosupresiniais
vaistais, iSlieka reik$mingi odos pazeidimai, galima

|vertinti gydymo poreikj*

Maza rizika Vidutiné rizika, taciau pablogéjusi Didelé rizika
l gyvenimo kokybé l
Masiausia galima Geras klinikinis atsakas
Stebéti g > Sékmingas gliukokortikoidy [ Gliukokortikoidai

gliukokortikoidy dozé

dozés mazinimas

Jvertinti gydymo
poreikj*

\ 4 \

Reiksmingas gliukokortikoidy
Salutinis poveikis ARBA isliekantis
ligos aktyvumas ARBA ligos atkrytis

Gliukokortikoidai Metotreksatas

Azatioprinas

Reiksmingas gliukokortikoidy
Salutinis poveikis ARBA isliekantis
ligos aktyvumas ARBA ligos atkrytis

\ 4
Metotreksatas

Geras klinikinis atsakas L
Azatioprinas

. Leflunomidas |  Sékmingas gliukokortikoidy < Lefl id
Irodymy kokybeés Zzyméjimas: Mikofenolato mofetilis dozés mazinimas | -erunomidas
Hidroksichlorokvinas Mikofenolato mofetilis
Stipri rekomendacija Hidroksichlorokvinas
Zema jrodymy kokybé
Besitesianti aktyvi liga Besitesianti aktyvi liga
ARBA atkrytis ARBA atkrytis
\4
Salyginé rekomendacija Adalimumabas B Sekm(ljnga_s gIlu&OlfOftlkondq ) ral A
Labai zema jrodymy kokybé ozés mazinimas alimumabas
Besitesianti aktyvi liga Besitesianti aktyvi liga
| Esama praktika | ARBA atkrytis ARBA atkrytis
\4 \ 4
Gydymo sprendimy zymos: Rituksimabas S Rituksimabas
JAK inhibitorius Geras Klinikinis atsakas JAK inhibitorius
Rekomenduojama . A . > Sékmingas gliukokortikoidy - o ;
. Prailginto atpalaidavimo kortiko- . v Prailginto atpalaidavimo kortiko-
testi gydyma I dozés mazinimas P
tropino injekcinis preparatas tropino injekcinis preparatas

1 pav. Plau¢iy sarkoidozés gydymo schema

JAK - Janus kinazeé. *|vertinti gydymo poreiki, atsizvelgiant j rizikos lygj: maza rizika, vidutiné rizika, bet pablogéjusi gyvenimo kokybé, arba didelé rizika.
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papildomai skirti infliksimabg (salyginé
rekomendacija, labai zemas jrodymuy
lygmuo). Atsitiktiniy im¢iy klinikiniy
tyrimy duomeny néra.

Odos sarkoidozés gydymo schema pa-
teikiama 2 pav.

Sirdies sarkoidozé

Esant kliniskai reik§mingam S$irdies
pazeidimui, pavyzdziui, laidumo ar ritmo
sutrikimams arba kardiomiopatijai, reko-
menduojama skirti gliukokortikoidus, pri-
reikus kartu su kitais imunosupresiniais
vaistais (stipri rekomendacija, labai Zemas
jrodymy lygmuo). Prognostiniai veiks-
niai, j kuriuos atsizvelgiama parenkant
gydyma, pateikiami 6 lenteléje. Gydymas
gliukokortikoidais siejamas su kairiojo
skilvelio funkcijos pageréjimu [14, 32,
33]. Sirdies sarkoidozés gydymo schema
pateikiama 3 pav.

Nervy sistemos sarkoidoze

Sarkoidozé gali pazeisti bet kurig nervy
sistemos dalj. Simptominé neurosarkoi-
dozé pasireiskia 5-20 proc. sarkoidozés
atvejy. Nors dauguma su sarkoidoze
susijusiy mirciy jvyksta dél plauciy pa-
zeidimo, neurosarkoidozé taip pat gali
buti mirties priezastis, ypa¢ jaunesniems
pacientams. Si liga gali paZeisti galvos
smegeny nervus, smegenis, smegeny dan-
galus ir periferinius nervus. Simptominé
neurosarkoidozé gali reik§mingai pablo-
ginti pacienty gyvenimo kokybe. Gali buti
veidinio nervo paralyZius, regos nervo

6 lentelé. Prognostiniai veiksniai, galintys lemti
Sirdies sarkoidozés gydymo pasirinkima

Veiksnys

+  Amzius - daugiau nei 50 mety

- Kairiojo skilvelio isstimio frakcija - maziau
40 proc.

« lllarba IV NYHA funkciné klasé

- Padidéjes kairiojo skilvelio galinis diastolinis
skersmuo

«  Veélyvasis gadolinio kaupimasis, nustatytas
atliekant Sirdies magnetinio rezonanso tomo-
grafija

- Skilveliné tachikardija

« Pozitrony emisijos tomografijos tyrimu nusta-
tytas Sirdies uzdegimas

- Echokardiografiskai nustatyta sumazéjusi
globalioji iSilginé deformacija

« Tarpskilvelinés pertvaros iSplonéjimas

« Padidéjusi troponino arba smegeny natriureti-
nio peptido koncentracija

NYHA - Niujorko Sirdies asociacija (angl. New York Heart
Association).

124

| Odos sarkoidozé

Jvertinti gydymo poreikj
A 4

Vietinio poveikio
gliukokortikoidai

Reiksmingas gliukokortikoidy Salutinis poveikis ARBA
isliekantis ligos aktyvumas ARBA ligos atkrytis

\ 4

Prednizonas ARBA
predni

izolonas

Reiksmingas gliukokortikoidy Salutinis poveikis ARBA
isliekantis ligos aktyvumas ARBA ligos atkrytis

\ 4

\ 4

Geras klinikinis atsakas
Sékmingas gliukokorti-
koidy dozés mazinimas

A

]

—

ARBA Ch

Hidroksichlorokvinas

lorokvinas

Besitesianti aktyvi liga

ARBA atkrytis

A4

Metoti

reksatas |

Besitesianti aktyvi liga
ARBA atkrytis

Besitesianti aktyvi liga

ARBA atkrytis

Irodymy kokybés Zyméjimas:

Salyginé rekomendacija
Labai Zema jrodymy kokybé

Adalimumabas |

| Esama praktika |

Gydymo sprendimy Zzymos:

Tofac

Papildomi vaistai:
Apremilastas

Rekomenduojama
testi gydyma

itinibas

2 pav. Odos sarkoidozés gydymo schema

*|vertinti gydymo poreiki.

Sirdies stimuliatorius

defibriliatorius*

Implantuojamasis kardioverteris

Kliniskai reiksminga
sirdies sarkoidozé!

Pagal gydytojo kardiologo

rekomendacijas

l

Gliukokortikoidai

M

Geras klinikinis atsakas
Sékmingas gliukokorti-
koidy dozés mazinimas

Metotreksatas

Azatioprinas

Leflunomidas
ikofenolato mofetilis

—>

Keisti j kitq antros eilés vaistq, jei

yra reikSmingas gliukokortikoidy
Salutinis poveikis ARBA isliekantis ligos
aktyvumas, ARBA ligos atkrytis

Irodymy kokybés zyméjimas:

Stipri rekomendacija

Labai zema jrodymy kokybé

Mikofenolato mofetilis

Metotreksatas
Azatioprinas
Leflunomidas

Geras klinikinis atsakas
Sékmingas gliukokorti-
koidy dozés mazinimas

>

Esama praktika

Gydymo sprendimy Zymos:

Besitesianti aktyvi liga
ARBA atkrytis

A4

Rekomenduojama
testi gydyma

Infliksimabas*
Adalimumabas*

Ciklofosfamidas

3 pav. Sirdies sarkoidozés gydymo schema

*#Rekomendacija dél implantuojamojo kardioverterio-defibriliatoriaus naudojimo adaptuota
pagal Sirdies ritmo draugijos (angl. Heart Rhythm Society) rekomendacijas.

T Kliniskai reikminga Sirdies sarkoidozé apibréziama kaip Sirdies ritmo sutrikimai, Sirdies
nepakankamumas arba didelé staigiosios Sirdinés mirties rizika.

*Infliksimabas ir adalimumabas paprastai skiriami kartu su antros eilés vaistais.
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uzdegimas, aseptinis meningitas, sunkios
pasekmés dél granulomatoziniy masiy
centrinéje nervy sistemoje, hidrocefalija
bei encefalopatija ar psichozé.

Esant kliniskai reik§mingai neurosar-
koidozei, rekomenduojama skirti gliuko-
kortikoidus (stipri rekomendacija, labai

Simptominé
neurosarkoidozé

v Geras klinikinis atsakas
Gliukokortikoidai |—> Sékmingas gliukokorti-
koidy dozés mazinimas

Reiksmingas gliukokortikoidy
Salutinis poveikis ARBA isliekantis

Zemas jrodymy lygmuo). Jei, nepaisant

Irodymy kokybés Zyméjimas:

ligos aktyvumas ARBA ligos atkrytis

gydymo gliukokortikoidais, liga islieka

Stipri rekomendacija
Labai Zema jrodymy kokybé

4
| Metotreksatas

Geras klinikinis atsakas

aktyvi, sitiloma papildomai skirti meto-

treksatg (salyginé rekomendacija, labai
Zzemas jrodymy lygmuo). Jei liga islieka

Salyginé rekomendacija
Labai Zema jrodymy kokybé

Mikofenolato mofetilis | Sékmingas gliukokorti-
Azatioprinas koidy dozés mazinimas
Hidroksichlorokvinas

aktyvi skiriant gliukokortikoidus ir antros

Esama praktika |

Besitesianti aktyvi liga

eilés vaistus, tokius kaip metotreksatas,
azatioprinas arba mikofenolato mofetilis,

Gydymo sprendimy Zymos:

ARBA atkrytis

\

rekomenduojama papildomai skirti inf-
liksimabg (sglyginé rekomendacija, labai

Rekomenduojama |y
testi gydyma |

Geras klinikinis atsakas
Sékmingas gliukokorti-
koidy dozés mazinimas

| Infliksimabas* |

Adalimumabas* |

Zemas jrodymy lygmuo).
Nervy sistemos sarkoidozés gydymo
schema pateikiama 4 pav.

Sarkoidozés sukelto nuovargio

gydymas

Nuovargis — labai daznas sarkoidozés
simptomas, pasireiskiantis iki 90 proc.
atvejy ir glaudziai susijes su blogesne
gyvenimo kokybe. Nuovargis ne visada
susijes su sarkoidozés sukeltu organy

4 pav. Nervy sistemos sarkoidozés gydymo schema

*Infliksimabas ir adalimumabas paprastai skiriami kartu su antros eilés vaistais.

Su sarkoidoze susijes
nuovargis*

Néra atsako j taikomq
simptomus sukeliancios
sarkoidozés gydymq

Geras klinikinis atsakas |

pazeidimu ir gali islikti daugelj mety net
pasiekus akivaizdzig granulomatozinio
uzdegimo remisijg. Siems pacientams

Irodymy kokybés Zyméjimas:

Besitesiantys
simptomai

Geras klinikinis atsakas

nuovargiui mazinti rekomenduojama |

Esama praktika

| Besitesiantys

6-12 sav. trukmés plauciy reabilitacijos
ir (arba) kvépavimo raumeny stiprinimo

Gydymo sprendimy Zymos:

simptomai

programa (salyginé rekomendacija, Zemas

Rekomenduojama
testi gydyma

Mazos gliukokortikoidy
dozés ir (arba)
metotreksatas

jrodymy lygmuo).

Sarkoidoze sergantiems pacientams, ku-
riems pasireiskia ryskus, su ligos sunkumu
nesusijes nuovargis, i$bandzius fiziniy
pratimy ir plauciy reabilitacijos programa,
galima svarstyti D-metilfenidato arba
armodafinilio skyrimga 8 sav. Véliau rekomenduojama
jvertinti gydymo poveikj nuovargiui ir vaisto toleravi-
ma (salyginé rekomendacija, zemas jrodymy lygmuo).

Su sarkoidoze susijusio nuovargio gydymo schema
pateikiama 5 pav.

APIBENDRINIMAS

Sarkoidozé - tai kompleksiné sisteminé granuloma-
toziné liga, kuri gali pazeisti daugelj organy, ta¢iau daz-
niausiai pazeidzianti plaucius. Jos patogenezé siejama
su genetiniu polinkiu ir létine imuninés sistemos disre-
guliacija, dél kurios gali padidéti jautrumas aplinkos ir
endogeniniams veiksniams bei i$sivystyti pakites imu-

Pulmonologija ir alergologija, 2026 m. Tomas
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5 pav. Sarkoidozés sukelto nuovargio gydymo schema

#Kitos galimos nuovargio priezastys — cukrinis diabetas, skydliaukés funkcijos sutrikimai, neu-
roendokrininiai sutrikimai, miego apnéja, smulkiujy nerviniy skaiduly neuropatija, vitamino
D stygius, kai nustatoma maza 1,25-dihidroksicholekalciferolio koncentracija, stazinis sirdies
nepakankamumas ir neurologinés ligos.

ninis atsakas. Radiologiniai tyrimai yra svarbi sarkoi-
dozés diagnostikos dalis. Diagnozei patvirtinti daznai
atliekama pazeisto organo biopsija. Bronchoskopijos
btadu dazniausiai atliekama limfmazgiy biopsija, kon-
troliuojama endobronchiniu ultragarsu, o esant plauciy
parenchimos pazeidimui — transbronchiné plaudiy
biopsija. Dél jvairialypés klinikinés raiskos sarkoidozés
diagnostika gali buti sudétinga, todél svarbu paneigti
kitas ligas. Sarkoidozés eiga daznai yra nenuspéjama,
o daugeliui pacienty gydymo neprireikia. Gydymas
turi bati individualizuojamas, atsizvelgiant j ligos
sunkumag, organy pazeidimo rizika, gyvenimo kokybe
ir galima vaisty toksiskuma.
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