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A ,,Nagy Imitator’’, a sarcoidosis ritka, anularis formaja
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The rare, annular form and differential diagnosis of sarcoidosis,
of the ,,Great imitator”
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OSSZEFOGLALAS

A sarcoidosis egy ismeretlen eredetil, gyakran multi-
szisztémds fellépésti, granulomatosus betegség. A szisztémds
sarcoidosisban szenveddk 30%-dban észlelhetiink bértiine-
teket, ugyanakkor a betegség izoldltan is érintheti a bort, ami
a bortiinetekkel rendelkezd betegek 30%-dban jellemzd. A szer-
70k egy ndbeteg esete kapcsdn kitérnek a specifikus bortii-
netek ritka megjelenési formdjdra, az anuldris léziokra, il-
letve a sarcoidosis klinikai tiineteire, diagnosztikdjdra és te-
rdpidjdra. A szerzok felhivjdak a figyelmet az anuldris lézi-
ok differencidldiagnosztikdjaban az egyik ,,Nagy Imitdtor-
nak”, a sarcoidosisnak a lehetdségére, illetve sarcoidosis ese-
tén a szisztémds érintettség kizdrdsdnak fontossdgdra.

Kulcsszavak:
sarcoidosis — granulomatosus betegség
— differencialdiagnézis

SUMMARY

Sarcoidosis is a multisystem granulomatous disease of un-
known cause. Skin lesions develop in 30% of patients with
systemic sarcoidosis, while cutaneous sarcoidosis can occur
without systemic involvement in 30% of patients. The authors
describe one of the rare form of specific skin signs, the an-
nular lesions in the case of a female patient and specify the
clinical signs and symptoms, diagnosis and therapy of sar-
coidosis. The authors draw attention to the possibility of sar-
coidosis, of the “Great Imitator” in the differential diagno-
sis of annular lesions and also to the importance of evalu-
ation of concomitant systemic involvement in sarcoidosis.
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A sarcoidosis egy ismeretlen eredetd granulomatosus be-
tegség, mely dltaldban multiszisztémads fellépésd, leggyak-
rabban a tiidét érinti (1). Fokozott cellularis immunvélasz jel-
lemzi. Bértiineteket négy szisztémads sarcoidosisban szenvedd
betegbdl egynél észlelhetiink (25-30%). Ugyanakkor vannak
izolaltan, a bdrt érint§ formak, ezek a bdrtiinetekkel ren-
delkez8k 30%-at adjak (1-3). Sarcoidosis esetén predilekciés
hely az arc, nyak, de példaul a hegszovet barhol érintett le-
het. A bértiineteket specifikus és aspecifikus tiinetekre
osztjuk, aszerint hogy a szovettan mutatja a sarcoidosra jel-
lemzd, de ra nem specifikus granulomakat (elsajtosoddst nem
mutaté, epitheloid sejtes, ,,csupasz” granuloma) vagy pedig
a belszervi sarcoidosis mellett nem igazolédnak a bérbiop-

LevelezG szerz6: Medvecz Marta dr.
e-mail: medvecz.marta@med.semmelweis-univ.hu

125

szidban granulomdk. Leggyakoribbak a papulosus, macu-
lopapulosus formdk. Lefolyas alapjan akut és krénikus for-
mdk ismertek (3). Az aldbbiakban egy id6s nébeteg esetét is-
mertetjiik, akinek krénikus bérsarcoidosisnak megfeleld, ar-
con és hajas fejbSron észlelt anuldris bdrtiinetei voltak. Az
anuldris 1ézidk tiinettandval tobb publikacio6 is foglalkozik,
ezen betegségeket az /. tdbldzat mutatja be (4-7).

Esetismertetés

A 77 éves nbbeteg 14 éve fennalld, arcon jelentkezd anularis der-
matdzisa miatt keriilt osztdlyos felvételre.



2018.94/3. 125-131

Dermatosis

Morfolégiai jellemzdk, jellemzok

Predilekcios hely

Tinea corporis

anularis, erythemas plakkok; kiilsé
hamlé sz¢l, pustulakoszoru, szatellita
pustulak; pozitiv kalium-hidroxid
preparatum hyphakkal

arc, torzs

Granuloma anulare

nincs hamlas

borszinii, halvanyvoros, félgomb alaku,
sima felszinli papulak gytra alakban;

végtagok distalis, extensor felszine

Sarcoidosis

barnaslivid, barnasvoros, sargasbarna
plakkok vagy lapos tetejii papulak
gyurt alakban; hamlas lehet;
szimmetrikus 1ézidk

arc, nyak, hajas fejbor

Anularis elastolyticus oriassejtes
granuloma/ actinicus granuloma
plakkok

széleken erythemas, kiemelkedod,
centralisan atrophias, hypopigmentalt

fej, nyak, vall, karok

Hansen-betegség/ lepra, tubercuoid

lividerythemas, jol koriilirt maculak,

torzs, végtagok

forma plakkok; hamlassal vagy anélkiil;
anaesthesia
Urticaria giralt, nagyelemii urticak, hamlas nincs | torzs, végtagok
SCLE alig besziirt, finoman haml6 erythemas | nyak, tdrzs felsd része, karok

plakkok

Lupus tumidus
lehet anularis

éles sz¢elu, elevalt plakkok; ritkan

arc, kar

DLE

ko6lesonoz

¢les szé€l4, erésen tapado follicularis
hamlassal bird, erythemas plakkok;
centralis atrofia anularis képet

arc, hajas fejbor

Erythema anulare centrifugum

urticariform erythema; sz¢éli részek felé
kiemelkedd; gyogyulo rész felé
gallérszert, apro, lemezes hamlas

torzs, proximalis végtag

Erythema chronicum migrans
szurcsatorna lehet

ovalis macula, centralis gydgyulas,

végtagok, torzs

1. tabldzat
Az anuldris 1€zidk differencidldiagnosztikdja

Anamnézisében kezelt hypertonia, laparoszképos cholecystectomia,
paroxizmalis pitvarfibrillacid, gastro-oesophagealis reflux betegség, stru-
ma nodosa, uterus neoplasia miatt hysteroadnexectomia és 3 alkalommal
radioterdpia, illetve kétoldali cataracta opus szerepelt.

Tiinetei felvételét megel6zGen 14 évvel, a jobb oldali fiilcimpan kez-
dédtek, majd 9 évre ra az arc jobb oldalara, majd 1 évre ra az orrcsticsra
terjedtek. Bortiinetek mellett refluxra, ingerkohogésre, palpitacié-ér-
zésre, effort diszpnoéra panaszkodott.

Felvételekor mindkét oldali fiilcimpén, a bal fiilkagyl6 antihelika-
lis részén, mindkét orcén, a jobb szemoldok felett, az orr bal oldalan,
a jobb mandibula felett, ill. a hajas fejboron, a bal parietalis régiéban
1-3 cm-es, anuldris €s félkorives, hamlo, barndssarga szind, kozepiikon
atréfids plakkok voltak lathatéak (/-4. dbra). Vitropressziéval halvany,
sargasbarna, almazselészerd képet kaptunk (5. a-c. dbra). Nyélkahar-
tydk tiinetmentesek voltak. Megnagyobbodott nyirokcsomét nem ta-
pintottunk.

Laboratériumi vizsgélataiban emelkedett siillyedést (40 mm/h), trig-
licerid szintet (2,19 mmol/l), IgA szintet (5,37 g/l) észleltiink. Quali-
tativ és quantitativ vérkép, mdjfunkcids €s vesefunkcios értékek, CRP
normal tartomanyban voltak. T. vizelet negativ volt. Emellett szérum
kalcium, ACE (56,3 U/) szintén normdl tartomanyban voltak. Vize-
letgyjtés sordn 24 6ras kalcium-, Osszfehérje-, microalbumin-vizsgalat
eltérést nem mutatott. 25-OH-D3-vitamin szérumszint alacsony volt (16,7
ng/ml). Szérum elektroforézis sordan albumin (52,8%) arany, albu-
min/globulin ardny (1,12) alacsonyabb, alfa,-globulin ardny (12,6%),
gamma-globulin ardny (21,6%) emelkedett, mig alfa,-globulin (2,2%),
béta-globulin (10,8%) normal tartomanyban volt. Immunfixaciéval mo-
noklonalis fehérje nem volt igazolhatd. Immunszeroldgia soran ANA
1:40-ig gyengén pozitiv. TSH, aTPO negativ.

Szovettani vizsgdlat sarcoidosisra jellemz6 képet irt le: az ép hdm
alatt kortilirt, stird, korkoros jellegd, granulomatosus lobos besziirddés,
epitheloid sejtekkel, szamtalan oridssejttel, és kevés lymphocytaval (dn.
csupasz” granuloma). Necrosis nem volt. A ham alatt granuloma fa-
ciale esetén jellemzd, tin. Grenz-z6na nem volt €szlelhetS. Utobbi a pa-
pillaris dermis gyulladasos sejtektdl (plazmasejtek, neutrophil, eosinophil,
és lipidtarol histiocytak) megkimélt része, mely elvalasztja az epidermist
és az alatta 1évG, gyulladdsos sejtekbdl allo, tomott infiltratumot, mely
besziri a dermist (6. dbra).

Mantoux-préba (PPDS5 tuberculin intracutan teszt) 72 6rds értéke-
lésben negativ lett. Quantiferon TB Gold IT teszt szintén negativ.

Mellkas rtg-en a tiid6 nagy fokban emphysemads, mindkét csticsban
a pleura jelentSsen megvastagodott és régi intenziv meszes drnyékok
abrazolodtak (7. dbra). Mellkas HRCT-n mindkét tiid6ben, felsS lebenyi
tdlsidllyal reticulonodularis eltérések voltak lathatéak (8. dbra).

Koponya rtg felvételen csontérintettség nem igazolddott. Kezek sz-
szehasonlité felvételén a csontok mérsékelt, diffiz porosisa volt ész-
lelhetd, interphalangealis arthrosis mellett.

Hasi UH-on hepatomegalia, diffiiz mdjlézié mellett megkisebbedett
vesék igazolddtak. Megnagyobbodott nyirokcsomak retroperitonedli-
san, nyakon, axillakban, inguindkban nem voltak.

Szemészeti konzilium soran Meibom-mirigy diszfunkcidt, ill. sic-
ca syndromat irtak le (Schirmer-teszt 1-2 mm). Sialometria soran nor-
mosalivaciét észleltek.

A pulmonoldgiai vizsgalat soran 1égzésfunkcios értékekben, diffizios
kapacitdsban lényeges eltérés nem igazolddott, €s a tiidGelvaltozdsok
obszervacidjat javasoltdk féléves kontrollok alkalméaval.

Kardioldgiai vizsgalat a palpitdciéérzést sarcoidosissal nem hozta
Osszefiiggésbe. Echocardiographia sordn €p jobb szivfél, enyhe mitralis
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1. dbra 2. dbra
Felvételi status: 3 cm-es, anularis €s félkorives, hamlo, Barndssarga szind plakk
barndssarga szind, kozepiikon atréfids plakkok a bal auricularis régiéban

3. dbra 4. dbra
Barndssarga szind plakk Anuldris 1€zi6 a hajas fejbéron,
a jobb fiillcimpéan a bal parietalis régiéban
és trikuszpidalis inszufficiencia, csokkent diasztolés bal kamra funk- Megbeszélés

¢i6 volt észlelhetd.

Hospitalizdcija sordn az actasra és tirsbetegségekre tekintettel 16 A sarcoidosis elsé lefrdsara az 1800-as évek végén keriilt
mg metilprednisolon per os kezelést kezdtiink, lokdlis potens korti-

koszteroid készitménnyel, mely hatdsdra mdr 1 hénap utén észlelhets ~ SOT, mely a bérmanifesztaciokra korldtozédott. Az els6 le-

Py

volt a bértiinetek jelentds regresszidja. irds Hutchinson nevéhez fiz6dik (1877). A betegség Ceasar
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5. dbra
Orrcestcs bal oldalan 1évé plakk klinikai kép (a),
a fenti bdrtiinet vitropresszié melletti képe (b)
és dermatoszkopos felvétele (c),
melyek mutatjdk az almazselé szind 1€ziot

Boeck-rdl kapta nevét, aki 1899-ben a bér benignus multiplex
sarcoidosisaként irta le a betegséget, mely sarcomdra emlé-
keztette (2, 3, 8).

Incidencidja 10-40/ 100 ezer 6. Eszak-dél iranyii csokkenést
mutat. Megjelenése a 3. életévtizedre esik, azonban egy ki-
sebb, masodik megjelenési csucs is jellemzd 50 év felett. NGk,
nem dohdnyzdk €s afroamerikaiak korében gyakoribb (2).

Genetikai hajlammal rendelkezd egyéneknél bizonyos kor-
nyezeti €s mikrobidlis antigének fokozott immunvélaszt in-
dukalnak, mely granulomaképzddéshez vezet. Feltételezett
antigének kozott szerepelnek a mycobacteriumok, Propio-

granulomak

6 S
- L o
MERNEY oriasseit ENESIIRNANS tym
spitheloicst ERIDAEERE SN NE
e, MU ‘ g ‘

6. dbra
Szovettani kép, HE, 100x (a), 200x (b), 400x (c)

nibacterium acnes, Chlamydia, sziliciumpor. Nagyobb koc-
kazatnak vannak kitéve a tlizoltdk, és akik fatiizelésd kaly-
haval fitenek (2, 9).

Leggyakrabban a tiid6, nyirokcsomdk, majd a bdr, szemek,
madj, 1ép, nydlmirigyek, kezek és labak kis csontjai, illetve
a sziv érintett. A nemspecifikus bértiinetek gyakran a sar-
coidosis akut fazisaban jelentkeznek, dltaldban j6 prognézissal.
Ezek koziil leggyakoribb az erythema nodosum, jéval ritkdbb
az akvirdlt ichthyosis, erythema multiforme, erythroderma,
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7. dbra
Kétiranyd mellkasfelvétel, latero-laterdlis (a)
és postero-anterior (b) felvétel: emphysema,
mindkét tiidScstcsban pleura-megvastagodds
(Dr. Gdspdrdy Géza szivességébdl,
SE, II. sz. Belgydgydszati Klinika)

calcinosis cutis, pruritus, Sweet-syndroma. Specifikus bor-
tiinetek a papuldk, maculopapuldk, plakkok, anuldris plak-
kok (circiner sarcoidosis), nodusok, subcutan nodusok,
hegsarcoidosis, lupus pernio. A papulosus forma a leggya-
koribb, mely gyakran szimmetrikusan a szemhéjon, perior-
bitalisan, a nasolabialis redGben észlelhetd, hamreakci6 al-
taldban nincs. Jellemzd ra a krénikus lefolyds és rosszabb
progndzis (2, 3).

8. dbra
Horizontalis (a) €s korondlis (b) mellkas HRCT felvétel,
reticulonodularis rajzolattal
(Dr. Korda Ddvid szivességébdl,
SE, Transzplanticids €s Sebészeti Klinika)

Az anuldris forma predilekcids helye az arc, nyak, ha-
jas fejbdr. Sok esetben szimmetrikusan fordul eld. Ritka
megjelenést, ezért a diagndzis akar éveket is késhet. A 1¢-
ziok lehetnek barnaslivid, barndsvoros, barndssargds szintek.
Periférids terjedés és centrélis atréfia utdn gydrd alaki vagy
fékorives 1éziok alakulnak ki. Himlas elGfordulhat (10). Dif-
ferencidldiagnézisként széba johetnek mds anuldris bor-
tiinetekkel jaré betegségek: anuldris elastolyticus Oridssejtes
granuloma, DLE, SCLE, vagy akdr granuloma anulare, ti-
nea faciei, erythema anulare centrifugum. Az elkiilonités-
ben segit a hamldas jelenléte, mely granuloma anularéban
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nem jellemzd, ill. a 1ézidk szine, mely granuloma anulare
esetén inkdabb livid, esetleg bérszind, mig sarcoidosisban
élénkvoros vagy barndsvoros. A bértiinetek hegszovetben
torténé megjelenése bdrsarcoidosisra utal. A ritkan el-
fordulé granuloma faciale solitaer, esetleg multiplex bar-
nasvorods plakkjai differencidldiagnézisként sarcoidosis
anuldris formdjaban kevésbé jonnek széba, mint papulosus,
plakkos formdknal. Szovettani vizsgélat ez esetben segiti
az elkiilonitést (11).

Diagnézis feléllithaté megfelel§ klinikai tiinetek és ra-
dioldgiai leletek birtokdban, amennyiben szovettanilag el nem
sajtosodo, ,,csupasz” granulomak igazolhatéak a bérben vagy
nyirokcsomdkban, vagy nyalmirigyben. Fontos a hasonlé kli-
nikai képpel és szovettannal jaré kérképektdl elkiilonitése,
mivel a szoveti kép sarcoidosisra nem specifikus. A diagndzis
egyéb betegségek kizarasan alapul (3). A klasszikus granu-
lomék a specifikus bdrtiinetek 70-90%-aban mutathat6ak ki.
Szovettani differencidldiagnézisként széba jovo kérképeket
a 2. tdbldzat mutatja (statement on sarcoidosis, AJRCCM
1999) (3).

A diagn6zis igazoldsa utdn pulmonoldgiai, ocularis, he-
paticus és kardiol6giai érintettséget ki kell zarni (3. tdb-
ldzat). Laboratériumban gyakori a gyorsult siillyedés, le-
ukocytosis, lymphopenia, eosinophilia (25%), CRP emel-
kedés, majfunkcio6 csokkenése. 10%-ban fordul el6 hyper-
calcaemia, calciuria a macrophagok fokozott D-vitamin
termelése nyoman. 60%-ban emelkedett a szérum ACE
szint, mely a betegség lefolyasat koveti. IgM szint emel-
kedett lehet. Mantoux-préba jellegzetesen negativ. Vit-
ropressziéval hangsulyozhaté6 a sargasbarna szin, mely al-
mazselére emlékeztet. A vitropresszi6 képe azonban nem
specifikus, mds granulomatosus betegségekben is latha-
t6 (3, 8).

Mivel az izolalt bérsarcoidosis az életmindséget ronthatja,
ezért kezelése kozmetoldgiai szempontok figyelembevéte-
Iével (hegesedd, infiltrativ esetekben) sziikséges lehet. Ke-
vés 1€zi6 esetén lokdlis potens, lokalizaci6 figyelembevé-
telével, ultrapotens kortikoszteroid kendcsok vagy intralé-
ziondlis triamcinolon injekci6 els6ként valasztand6. Emel-
lett helyi kalcineurin-inhibitorok sikeres alkalmazdasarol is
beszamol az irodalom (12). Kiterjedt folyamatok esetén per
os kortikoszteroid az els6ként valasztand6 terapia. Pulmo-
nélis sarcoidosis esetén napi 0,5 mg/testsuly kg predniso-
lon ekvivalens dozis javasolt, mely 9-12 hénap alatt leé-
pithetd. Kardiol6giai, neurolégiai érintettségben maga-
sabb dozisok is sziikségesek lehetnek (1 mg/testsily
kg/map). Bor és iziileti érintettség, hypercalcaemia esetén
chloroquin terdpia hatdsos, azonban pulmonadlis formakban
nem hatékony. A valaszthat6 szteroidsporold, citotoxikus sze-
rek koziil (metotrexat, azathioprin, mikofenolat mofetil, lef-
lunomid, ciklosporin) a metotrexat (10-25mg/hét) rendel-
kezik legjobb hatdssal, a bértiinetek 1 hénap utan javulnak.
Doxycyclin (200mg/nap) enyhébb esetekben hasznalhat6.
Stlyos, terapiarezisztens esetekben anti-TNFa infliximab
adasa szoba johet, kifejezetten hasznosnak talaltak lupus per-
nio esetén. Emellett bérsarcoidosis esetén allopurinol, isot-
retinoin, fumarsav-észterek €s fényterapia hatdsossagardl is
beszamoltak (2, 3).

tuberculosis

tuberculoid lepra

atipusos mycobacteriosis

mycosis

idegentest granuloma

reumas csomo

2. tabldzat
Sarcoidosis szovettani differencidldiagnosztikdja
(statement on sarcoidosis, AJRCCM 1999)

1. Kortorténet (kornyezeti €s foglalkozasi expozicio,
tiinetek)

2. Fizikalis vizsgalat

3. Mellkas rtg

4. Légzésfunkcios teszt: szén-monoxid diffizids
kapacitds (DLCO)

Vérkép

Szérum kalciumszint, méjfunkcio, vesefunkcié

EKG

5
6
7. T. vizelet
8
9

Szemészeti vizsgélat

10. Mantoux-préba

3. tabldzat
Javasolt kezdeti kivizsgalds sarcoidosis esetén

Esetiink j6 példa arra, hogy a ,,Nagy Imitdtorok™ egyike,
a sarcoidosis milyen djabb differencidldiagnosztikai prob-
lémét jelentett. Az arcon, hajas fejb6ron észlelt anuldris 1é-
ziok esetén sarcoidosis kizdrand6. A sarcoidosis fenndlldsa
esetén pedig mindig sziikséges a pirhuzamosan fennall6 szisz-
témads Erintettség kivizsgaldsa, mely gyakran tiinet- és pa-
naszmentes, igy a bdrtiinetek csak a jéghegy csucsat képvi-
selik. Esetiinknél a bdrtiinetek mellett részletes kivizsgalds
sordn a tiid6k reticulonoduldris érintettségét igazoltuk, igy
rendszeres bdrgyogydszati kontroll mellett rendszeres pul-
monolégiai kontrollja is sziikségessé vilt.
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