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Summary

Clinical involvement of the nervous system occurs in about 5% of patients with sarcoi-
dosis. We describe a fatal case of a young patient with neurosarcoidosis with a relatively
rare psychotic syndrome in the course of neurosarcoidosis, presenting itself as a depressive
syndrome with delusions. The neurological manifestations consisted of cerebellar symptoms,
peripheral neuropathy and general epileptic seizures. Cerebrospinal fluid examination, serum
angiotensin-converting enzyme level, magnetic resonance imaging, chest radiography, gallium
isotope scanning and other tests were used as diagnostic tools. He was treated with steroids,
methotrexate and neuroleptics ineffectively. The patient died because of complications related
to neurosarcoidosis. The diagnosis of neurosarcoidosis was confirmed by autopsy.
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Wstep

Sarkoidoza (choroba Besniera-Schaumanna-Boecka) jest ziarniniakowa choroba
uogolniona, ktéra w ponad 90% przypadkdéw rozpoczyna sig od objawow plucnych, ale
moze zajmowac wszystkie inne narzady, wlacznie z osrodkowym uktadem nerwowym.
Ocenia sig, ze na sarkoidozg choruje 10—50 os6b na 100 tys. ludno$ci [1-3]. Najczesciej
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choruja na nig osoby w wieku 2040 lat. Najwigksza zapadalnosc¢ stwierdza si¢ wsrod
populacji amerykanskiej afrykanskiego pochodzenia [1].

Etiologia choroby jest nieznana, ale prawdopodobnie u jej podloza leza zaburzenia
immunologiczne i1 predyspozycja genetyczna. Z uwagi na pewne podobienstwa po-
migdzy sarkoidoza i gruzlica przez dhugi czas uwazano, ze pratki Mycobacterium sa
takze przyczyna sarkoidozy, jakkolwiek nigdy nie udato si¢ ich wyizolowac z bioptatu
[2]. Jako potencjalny czynnik infekcyjny brano takze pod uwage Propionibacterium
acnes , ale jego udzial nie zostat ostatecznie potwierdzony. Podkresla si¢ takze mozliwy
zwiazek etiologiczny z amyloidoza AA [2].

Podstawa pewnego rozpoznania jest stwierdzenie w preparacie histopatolo-
gicznym (najczescie] jest to bioptat z weztéw chlonnych) ziarniniakow z komorek
nabtonkowatych, nie ulegajacych serowaceniu, z obecnymi komérkami olbrzymimi
Langhansa otoczonymi naciekiem limfocytowym [1-8]. Sarkoidoza ma najczgsciej
posta¢ przewlekta (95% przypadkoéw) [3]. Poczatek choroby czgsto jest bezobjawowy,
a rozpoznanie przypadkowe — przy okazji badania radiologicznego klatki piersiowe;.
Do najczgstszych objawow naleza zte samopoczucie, ogolne zmgcezenie, zmniejszenie
masy ciala, stany podgoraczkowe i goraczkowe, bole stawowo-mig$niowe. Ze stro-
ny uktadu oddechowego najczestszym objawami sg kaszel, duszno$¢, uczucie bolu
i ucisku w klatce piersiowej spowodowane limfadenopatia wnek ptucnych, a nastegpnie
zwloknieniem phuc z nieodwracalnym uposledzeniem ich czynnosci.

Zmiany w uktadzie nerwowym stwierdza si¢ jedynie w okoto 5% przypadkow
sarkoidozy uktadowej [1, 3], natomiast objawy sarkoidozy ograniczone wyltacznie
do uktadu nerwowego wystepuja znacznie rzadziej, tj. w 1% przypadkow, i stanowia
zawsze trudny problem diagnostyczny [1].

Najczestszym objawem neurosarkoidozy sa porazenia nerwow czaszkowych
stwierdzane w 30-72% przypadkach, przy czym w 20% z nich dochodzi do uszko-
dzenia nerwu sluchowego [2]. U 10% pacjentdow opisuje si¢ wystgpowanie objawow
moézdzkowych. Bardzo rzadko (w 2% przypadkoéw neurosarkoidozy) stwierdza sig
objawy uszkodzenia migdzymozgowia w postaci moczowki prostej 1 innych zaburzen
podwzgorzowych [9—-10].

Obwodowy uktad nerwowy zajgty jest wg roznych opracowan od 2 do 3% [11],
a nawet do 40% przypadkow neurosarkoidozy [12]. Obserwuje si¢ mononeuropatie,
mononeuropatie wieloogniskowe, polineuropatie i objawy imitujace zespot Guillaina
-Barrego [11]. Tabela 1 — na nastepnej stronie.

Zaburzenia psychiczne sa relatywnie rzadko spotykane w przebiegu sarkoidozy.
Sposrod 5 % pacjentdw z sarkoidoza, u ktorych wystepuja odchylenia neurologiczne,
u 20% rozwijaja si¢ objawy psychotyczne [13]. W przebiegu neurosarkoidozy opi-
sywano zaburzenia otgpienne oraz réznorodne objawy psychotyczne: halucynacje,
urojenia, zaburzenia nastroju w postaci euforii, depresji, a takze zaburzenia zachowania
W postaci agresji i apatii [14].

W pi$miennictwie wielu autoréw stosuje kryteria diagnostyczne neurosarkoidozy
zaproponowane przez Zajicka w 1999 roku [6]. Tabela 2.
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Tabela 1. Wezesne objawy neurosarkoidozy wg Pawate’a u 54 pacjentow [8]

Objawy neurosarkoidozy* % pacjentow
Obustronne zapalenie nerwu |l 24%
Mielopatia 19%
Napady padaczkowe 17%
Bole glowy 17%
Jednostronne zapalenie nerwu || 1%
PoraZenie nerwu twarzowego 1%
Niedostuch 9%
Uszkodzenia innych nerwéw czaszkowych 9%
Encefalopatia 4%
Ataksja 4%
Zawroty glowy 2%
Niedoczynnosé przysadki 2%
Neuropatia nerwéw obwodowych 2%

*tlusta czcionka zaznaczono objawy, ktore wystgpowaty
u opisanego pacjenta, na roznych etapach choroby

Tabela 2. Kryteria rozpoznawania neurosarkoidozy wg Zajicka JP [6, 8]

Kryteria rozpoznawania neurosarkoidozy *

Rozpoznanie pewne:

wynik biopsji centralnego uktadu nerwowego:

obecnos¢ ziarniniakow z komorek nabtonkowatych, nieulegajacych serowaceniu,
z obecnymi komérkami olbrzymimi Langhansa

Rozpoznanie prawdopodobne:

cechy stanu zapalnego w ptynie mdzgowo-rdzeniowym

(podwyzszony poziom biatka i/lub cytoza, obecno$¢ prazkow oligoklonalnych

illub obraz MR mogacy odpowiada¢ sarkoidozie)

oraz

sarkoidoza uktadowa, potwierdzona badaniami dodatkowymi

(wynikiem badania histopatologicznego, testem Kveima, i/lub przynajmniej

dwoma niezaleznymi wynikami: badan tomograficznych

klatki piersiowej i scyntygrafii izotopowej z uzyciem galu oraz poziomu ACE w surowicy)

Rozpoznanie mozliwe:
kiedy powyzsze kryteria nie sg spetione

* thusta czcionka zaznaczono kryteria, ktore byty spelnione u opisywanego pacjenta

Na ich podstawie pewne rozpoznanie kliniczne mozna postawi¢ przy obecnosci
objawow neurologicznych sugerujacych neurosarkoidoze, po wykluczeniu innych
chordob uktadu nerwowego oraz przy wykryciu w badaniu histopatologicznym nie-
serowaciejacych ziarniniakéw. W rozpoznaniu réznicowym nalezy bra¢ pod uwage
inne liczne choroby o podiozu autoimmunologicznym (stwardnienie rozsiane, toczen
rumieniowaty), neuroinfekcje (gruzlica, neuroborelioza, kita uktadu nerwowego,
grzybica) oraz nowotwory (chtoniaki, nacieki biataczkowe opon, szpiczak mnogi,
oponiaki) [1-6].
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Do badan laboratoryjnych utatwiajacych postawienie prawdopodobnego rozpo-
znania sarkoidozy nalezy oznaczenie enzymu konwertujacego angiotensyng I (ACE)
produkowanego przez komorki nabtonkowate ziarniniakéw [5]. Test Kveima, czyli
proba skorna z jalowym nadsaczem ludzkiej tkanki sarkoidowej jako antygenem jest
dodatnia w 60—80% przypadkow. Proba ta jednak stracita na praktycznym znacze-
niu z uwagi na brak standaryzowanego materiatu testowego oraz stwierdzany brak
swoistosci [7]. W diagnostyce ptucnej istotne znaczenie ma scyntygrafia z uzyciem
galu oraz wykazanie, za pomoca ptukania oskrzelowo-pgcherzykowego (BAL),
limfocytowego zapalenia pgcherzykow ptucnych z przesunigeiem wskaznika T4/T8
na korzys$¢ limfocytéw T-helper [1, 5]. Zmiany w MRI u chorych z neurosarkoidoza
uwidoczniaja si¢ w postaci rozsianych ognisk hiperintensywnych zlokalizowanych
w oponach 1 wewnatrzmdzgowo [1].

Opis przypadku

Megzczyzna, lat 33, z zawodu informatyk. Przyjety zostat do Kliniki Neurologii po
raz pierwszy w lutym 2000 roku z powodu zawrotéw glowy i zaburzen rownowagi
z nudno$ciami i wymiotami trwajacymi od 5 miesigcy oraz z powodu zaburzen mowy,
ktore wystapily okoto 3 miesiecy przed hospitalizacja. W 4 r.z. pacjent byt leczony
z powodu gruzlicy weztow chtonnych tchawiczo-oskrzelowych. 7 lat przed hospitali-
zacja u pacjenta wystapity nawracajace, kilkumiesigczne stany depresyjne, z powodu
ktorych znajdowat si¢ pod opieka psychiatryczna.

W kwietniu 1999 roku na podstawie objawow klinicznych oraz badania histopa-
tologicznego weztdw chtonnych srddpiersia rozpoznano u chorego sarkoidoze plucna
(Instytut Gruzlicy i Chorob Pluc w Warszawie).

Przy przyjeciu do Kliniki Neurologii w badaniu stwierdzono oczoplas poziomo
-obrotowy, drzenie zamiarowe koniczyn gornych, dysmetri¢ w koficzynach gornych
i dolnych oraz chwiejna prob¢ Romberga.

W diagnostyce réznicowej brano pod uwage neurosarkoidoze, gruzlicg uktadu
nerwowego oraz wieloogniskowe, naczyniopochodne uszkodzenie mozgu.

Podstawowe badania biochemiczne krwi byty prawidtowe. Wynik badania ptynu
mozgowo-rdzeniowego sugerowal raczej proces gruzliczy — cytoza 82, biatko 233
mg%, glukoza 10 mg%, chlorki 102 mg%, odczyny biatkowe dodatnie na trzy plusy,
zapalna krzywa ztotowa (w osadzie — 61% limfocytéw, 36% komorek monocytoidal-
nych, 3% granulocytow kwasochtonnych). W zwiazku z podejrzeniem gruzlicy wyko-
nano probe tuberkulinowa (wynik ujemny) oraz badanie ptynu mézgowo-rdzeniowego
metoda PCR w kierunku pratkéw gruzlicy. Pacjent zostat przeniesiony do Kliniki
Choréb Zakaznych dla Dorostych w Warszawie w celu dalszego leczenia i poczat-
kowo byt leczony 3 lekami przeciwpratkowymi, nastgpnie INH oraz ryfampicyna.
W trakcie hospitalizacji w Klinice Chorob Zakaznych nie potwierdzono rozpoznania
gruzlicy osrodkowego uktadu nerwowego (badania bakteriologiczne i serologiczne
plynu m.-r.: preparat bezposredni, test lateksowy, posiewy, preparat barwiony metoda
Ziehl-Neelsena, PCR — wyniki ujemne), wykluczono takze tto grzybicze patologii,
a jako najbardziej prawdopodobne rozpoznanie uznano neurosarkoidoze. Jednoczesnie
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podawano kortykosteroidy, poczatkowo deksametazon, a nast¢pnie prednizon w daw-
ce 60 mg/dobe. Przed rozpoczeciem leczenia kortykosteroidami wystapit trwajacy
ok. 7 dni ostry epizod psychotyczny w postaci urojen i halucynacji z zaburzeniami
zachowania o charakterze agresji. Zastosowano wowczas haloperidol (10 mg/dobg)
z dobrym efektem terapeutycznym. Stan neurologiczny, psychiczny i ogdlny pacjenta
ulegl poprawie. Przez 5 miesigcy pacjent byt kilkakrotnie hospitalizowany w Szpitalu
Zakaznym, gdzie powtarzano badanie ptynu mézgowo-rdzeniowego (wyniki porow-
nywalne z poprzednimiz nieco nizsza cytoza) oraz wykonano badanie MRI mézgowia,
stwierdzajac hiperintensywne sygnaly w obrgbie opon obu pétkul mézgu, gtownie
ptatow czotowych, a takze w obrebie istoty biatej obu potkul mozdzku i mostu.

W trakcie kolejnych hospitalizacji w Klinice Neurologii (IX 1 X 2000 r.) ocenia-
no stan pacjenta jako do$¢ stabilny. W badaniu neurologicznym, poza opisywanym
poprzednio oczoplasem poziomo-obrotowym i niewielkim zespotem moézdzkowym,
stwierdzono brak odruchéw kolanowych i skokowych oraz zaburzenia wszystkich
rodzajow czucia w lewej stopie. Wynik badania ptynu m.-r. byt zblizony do po-
przednich wynikow (cytoza 53, biatko 194 mg%, glukoza 10 mg%). Przyjmujac za
prawdopodobne rozpoznanie neurosarkoidozy oznaczono poziom ACE w surowicy
(13 mU/ml; norma 12-35,9 mU/ml) oraz w ptynie m-r (1,77 mU/ml). W kolejnym
badaniu MRI obraz mézgowia nie ulegt zmianie. Ustalono wskazania do przewlektego
leczenia prednizonem w matej dawce (5-10 mg/dobg). W grudniu 2000 roku doszto
do kolejnego ostrego epizodu psychotycznego, w postaci zespotu urojeniowego, z po-
wodu ktérego pacjent przebywat na oddziale psychiatrycznym. Zalecono wowczas
podawanie preparatow chlorpromazyny i karbamazepiny.

Pacjent po raz kolejny byt hospitalizowany w Klinice Neurologii od lutego do kwiet-
nia 2001 r. (w sumie 72 dni) bezposrednio po pobycie na oddziale psychiatrycznym,
gdzie przebywal z powodu epizodu manii. Stwierdzono wowczas istotne pogorszenie
stanu neurologicznego: nasilone objawy mozdzkowe i cechy neuropatii obwodowe;j
glownie o objawach czuciowych i wegetatywnych oraz zaburzenia zwieraczy. W ply-
nie m-r poziom ACE wynosit 2 mU/ml, w surowicy 34 mU/ml. Okre§lono réwniez
fenotyp limfocytow w osadzie ptynu m.-r. — stwierdzono stosunek CD4:CD8 = 5,75.
Zastosowano zwigkszona dawke prednizonu (80 mg/dobg) oraz podano immunoglo-
buliny i.v. w dawce 2 g/kg mc. Po odstawieniu lekéw psychotropowych stwierdzono
nawro6t objawow psychotycznych 1 wlaczono leczenie risperidonem. W kontrolnym
badaniu MRI uwidoczniono wzmocnienie kontrastowe opony migkkiej i podpajeczej
w okolicach m6zdzku, ptatoéw czotowych i skroniowych, drobne ogniska wzmozonego
sygnatu w moécie i w tylnej odnodze torebki wewngtrznej lewej oraz w rogach czoto-
wych. W badaniu scyntygraficznym catego ciata z uzyciem izotopu galu uwidoczniono
podwyzszenie gromadzenia izotopu w obrebie pluc. Badanie potencjatéw wywotanych
pokazato zaburzenia przewodzenia w drogach czuciowych, wspotczulnych, stucho-
wych, wzrokowych. W badaniu EMG wykazano cechy dyskretnego neurogennego
uszkodzenia mig$nia piszczelowego przedniego oraz aksonalne uszkodzenie wtokien
czuciowych nerwu posrodkowego prawego i tydkowego prawego.

Z uwagi na brak poprawy i narastanie zespotu mozdzkowego zdecydowano si¢ wia-
czy¢ leczenie metotreksatem w dawce 15 mg/tydzien, przy stopniowym zmniejszaniu
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dawki prednizonu do 15 mg/dobg. Uzyskano wyrazna poprawe chodu i zmniejszenie
objawow zespotu mézdzkowego, ale nadal utrzymywato si¢ nietrzymanie moczu.

Przez nastgpne 18 miesigcy u pacjenta utrzymywat sig stabilny stan neurologiczny.
W sierpniu 2002 roku wystapit pierwszy napad padaczkowy typu grand mal. W bada-
niu stwierdzono zaburzenia pamigci, adynamig, nasilenie zaburzen czucia glebokiego
w koniczynach dolnych. Ponadto dotaczyt si¢ dystalny niedowtad lewej konczyny
dolnej. W badaniu EEG rejestrowano uogdlnione zmiany napadowe. Wtaczono lecze-
nie karbamazeping oraz zwigkszono dawki prednizonu (do 40 mg/dobg), utrzymujac
dotychczasowa dawke metotreksatu (15 mg/tydzien).

Przyczyna kolejnej hospitalizacji we wrzesniu 2003 roku byly objawy dalszej
degradacji intelektualnej w postaci zaburzen planowania, myslenia abstrakcyjnego
i orientacji wzrokowo-przestrzennej. W badaniu neuropsychologicznym stwierdzono
spowolnienie psychoruchowe, zaburzenia pamigci §wiezej i dawnej oraz pamigci ope-
racyjnej, zaburzong orientacj¢ w czasie, trudnos$ci nominacyjne, nasilone zaburzenia
koncentracji uwagi. W kontrolnym badaniu MR moézgowia uwidoczniono bardziej
rozlegte niz poprzednio okotokomorowe obszary hiperintensywne oraz drobne ogniska
hiperdensyjne w obu ptatach ciemieniowych, czotowym prawym oraz ptatach poty-
licznych. W badaniu tomografii komputerowej wysokiej rozdzielczosci stwierdzono
powigkszenie weztow chlonnych w srodpiersiu, weztéw przytchawiczych oraz we-
ztéw zlokalizowanych w okolicy wneki prawej i lewej. Opisano takze nowo powstale
drobne zmiany guzkowe w srodkowej czesci ptuca prawego i dolnej czgsci lewego.
W trakcie pobytu w klinice wystapit kolejny napad grand mal, a nastgpnie zaburzenia
swiadomosci. Z uwagi na obecno$¢ zaburzen toru oddechowego z bezdechami chory
wymagal intubacji i wdrozenia sztucznej wentylacji. Wystapity objawy posocznicy
z przednerkowa niewydolno$cia nerek i zaburzeniami elektrolitowymi. Pacjent zmart
z powodu naglego zatrzymania krazenia.

Posmiertne badanie histopatologiczne mézgu i rdzenia krggowego potwierdzito roz-
poznanie naurosarkoidozy. W badanych skrawkach tkankowych stwierdzono obecno$¢
rozsianych ziarniniakéw otoczonych obfitymi naciekami limfocytarnymi w tkankach
potkul mozgu, pnia mozgu, rdzenia kregowego 1 w korzeniach rdzeniowych. W ob-
rgbie ziarniniakow widoczne byly wielojadrowe, olbrzymie komodrki Langhansa.
Badanie sekcyjne ptuc wykazato rozlegte pola szkliwienia z ogniskami kwasochtonnej
martwicy, z obecnoscia ziarniny zapalnej z komorkami olbrzymimi typu Langhansa.
Stwierdzono przerost odsrodkowy migs$nia lewej komory serca.

Omowienie

W opisanym przypadku, poczatkowo na podstawie objawow i wynikow badan
dodatkowych, rozpoznaliSmy prawdopodobna sarkoidoze uktadu nerwowego (wedtug
kryteridéw Zajicka i wsp.). Gdy objawy neurologiczne lub — jak w przypadku naszego
chorego — zaburzenia psychiczne pojawiaja si¢ jako pierwsze, rozpoznanie neurosarko-
idozy stanowi istotny problem. Obecnie nie istnieja standardowe badania laboratoryjne
i neuroobrazowe, umozliwiajace postawienie pewnego rozpoznania sarkoidozy bez
oceny bioptatu mozgu. Do badan, ktére mozna traktowaé jako pomocnicze, nalezy
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oznaczenie aktywno$ci enzymu konwertujacego angiotensyng I (ACE) produkowanego
m.in. przez komoérki nabtonkowate ziarniniakow [3—8]. Podwyzszenie poziomu ACE
w plynie m.-r. — wystgpujace w 55% przypadkow neurosarkoidozy — nie jest swoiste
1 moze by¢ obecne takze w innych chorobach, jak np. w zespole Guillaina-Barrego,
chorobach zakaznych i nowotworach mozgu [1].

Za prawdopodobnym rozpoznaniem neurosarkoidozy w naszym przypadku prze-
mawialy obecno$¢ objawow neurologicznych, cechy neuroinfekcji w ptynie moézgowo-
-rdzeniowym oraz zmiany w MRI mozgu [5].

Istotnymi, cho¢ rzadkimi objawami neurosarkoidozy sa zaburzenia psychiczne, ktore,
tak jak w opisywanym przypadku, moga wyprzedzac na wiele lat objawy organicznego
uszkodzenia mozgu [15]. Pierwszy incydent psychotyczny wystapit u naszego chorego
na kilkanascie lat przed rozpoznaniem sarkoidozy. Jednoczasowo$¢ wystgpowania za-
burzen psychotycznych wraz z kolejnymi etapami pogorszenia stanu neurologicznego
przemawia za wiaczeniem tych objawow do symptomatologii neurosarkoidozy.

Ostatnio podkresla sig, ze w etiopatogenezie schizofrenii oraz w etiologii sarkoi-
dozy moga odgrywac rolg zblizone czynniki. Wedlug powyzszej teorii w obu schorze-
niach pewien udziat moze mie¢ proces zapalny przejawiajacy si¢ ograniczona reakcja
skorna na pewne antygeny. Wyniki testu skornego oceniajacego odpornos¢ komorkowa
wykazuja znacznie ostabiona immunologiczna odpowiedz komorkowa, co potwierdza
hipotez¢ o obecnosci w schizofrenii przesunigcia w kierunku T-helper 1. W sarkoido-
zie ten ,,immunologiczny paradoks” w postaci ostabionej reakcji skdrnej na antygen
wystepuje pomimo wyraznej przewagi limfocytow Thl w zajetych organach [16].

Podkresla sig, ze niekorzystny wptyw na procesy immunologiczne, ktore odgrywaja
rolg w etiopatogenezie zarowno schizofrenii, jak i sarkoidozy moze mie¢ infekcja
w okresie prenatalnym. [16].

Interesujace jest, ze w schizofrenii, w ktdrej dochodzi do zaburzen transmisji
dopaminergicznej, kluczowa role odgrywaja takze zaburzenia przekaznictwa gluta-
minergicznego zwiazane z dziataniem antagonistow receptora NMDA, szczegolnie
endogennego antagonisty, jakim jest kwas kynurenionowy. Podobne mechanizmy skut-
kujace nieprawidtowa, nadmierna reakcja immunologiczna typu 2, moga wystgpowaé
w zaawansowanych stadiach obu schorzen — schizofrenii i sarkoidozy [16].

Zaburzenia poznawcze w neurosarkoidozie wystepuja u ok. 9% pacjentow i podob-
nie jak w opisywanym przypadku maja charakter zaburzen pamigci $wiezej i dawnej,
trudno$ci wzrokowo-przestrzennych i zaburzen koncentracji.

Dominujacym objawem w poczatkowym okresie choroby u opisanego pacjenta
byt zespot mézdzkowy, ktory wystepuje w 10% przypadkoéw neurosarkoidozy [7-8].
Nastepnie dotaczyly sie objawy uszkodzenia obwodowego uktadu nerwowego w po-
staci neuropatii typu aksonalnego (potwierdzone w badaniu elektroneurograficznym),
ktore wedtug pismiennictwa wystepuja w 2—3% przypadkow [4-6].

Wedhig danych z literatury obecnos¢ napaddéw padaczkowych znacznie pogarsza
rokowanie. Przyczyna padaczki objawowej sa izolowane masy ziarniniakowe przy-
bierajace forme¢ pojedynczego guza.

Badanie MRI mézgowia pacjenta mozna uznac za obraz sugerujacy neurosarkoi-
dozg z uwagi na widoczne nacieczenia opon i obecnos¢ rozsianych hiperintensywnych
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ognisk w potkulach mozgu i mozdzku. Uwaza sig jednak, ze zmiany opisywane w MRI
nie sa specyficzne dla neurosarkoidozy i moga takze odpowiadaé nacieckom w prze-
biegu biataczki, chtoniaka i zmianom w rakowatos$ci opon mézgowych [17]. Opisano
przypadki wykorzystania badania PET (z wykorzystaniem fluorodezoksyglukozy)
w diagnostyce neurosarkoidozy o lokalizacji w rdzeniu szyjnym, ktore pozwolilo na
wykrycie niewielkich ognisk [18].

Dodatkowym elementem potwierdzajacym rozpoznanie u opisywanego pacjenta
byto stwierdzenie podwyzszonych wartosci ACE w surowicy 1 w ptynie m.-r. w okre-
sie zaostrzenia objawoéw klinicznych (psychicznych, o$rodkowych, rdzeniowych,
obwodowych) w stosunku do poziomu wyjsciowego. Przesunigcie wskaznika T4/T8
na korzys$¢ limfocytow Th moze by¢ dodatkowym argumentem przemawiajacym za
rozpoznaniem neurosarkoidozy.

Sarkoidoza jest przewlekla choroba zaliczang raczej do fagodnych i dobrze reagujacych
na leczenie niewielkimi dawkami sterydow. W literaturze opisywano nieliczne przypadki
$miertelne, w ktorych zgon wystapit z powodu powiktan samej sarkoidozy [17]. U naszego
pacjenta krytyczne pogorszenia stanu ogolnego byto poprzedzone napadami padaczkowy-
mi, jednak zgon nastapit prawdopodobnie w wyniku powiktan wielonarzadowych, przeja-
wiajacych si¢ dyselektrolitemia, niewydolnos$cia nerek oraz niewydolnoscia oddechowa.

Leczeniem neurosarkoidozy z wyboru jest przewlekta sterydoterapia, poczatkowo
doustnie w dawce 0,5-1mg/kg w postaci przewlektej. W przypadkach szybkiego poste-
pu choroby stosowane sa dozylne wlewy z metylprednizolonu po 1000 mg przez 3—5
dni. Jezeli leczenie kortykosterydami okazuje si¢ nieskuteczne, powinno si¢ rozwazy¢
wiaczenie innych lekéw immunosupresyjnych (metotreksat, mykofenolat, azatiopryna,
cyklosporyna lub chlorambucil) [4-7,17,19, 20].

U opisanego chorego zaréwno sterydoterapia, jak i leczenie immunosupresyjne (meto-
treksat, endoksan) oraz immunoglobuliny i.v okazaty si¢ nieskuteczne, jakkolwiek najdtuzszy
okres stabilizacji stanu neurologicznego osiagnigto, stosujac sterydy w potaczeniu z metotrek-
satem. Istnieja doniesienia o probach leczenia sarkoidozy infliximabem (Remicade) z dobrym
efektem terapeutycznym [20-21]. Infliximab jest przeciwcialem hamujacym selektywnie
dziatanie czynnika martwicy nowotworow alfa (tumor necrosis factor, TNF o). Wstepne
badania wykazaly, Zze infliximab moze by¢ skuteczny u niektorych pacjentéw z postacia
phucna sarkoidozy 1 zmianami w innych narzadach opornymi na sterydoterapie [20-21].

Korzystny efekt tego leku obserwowano réwniez u kilku pacjentdéw ze sterydo-
oporna neurosarkoidoza [21]. W cigzkich przypadkach neurosarkoidozy, kiedy leczenie
sterydami, a nastgpnie terapia przynajmniej dwoma lekami immunosupresyjnymi byto
nieskuteczne, opisywano proby stosowania radioterapii [22].

IlcuxoTHyecKHe CHMITOMBI H MO3HABAJIbHbIE HAPYIIEHHS B CJIy4yae Hei{pocapKonao3a.
Onucanue HA0JI0eHUsI U JTUTEPATYPHBIil 0030p

Coaep:xanue

3meHenst B HEPBHOM CUCTEME MOSIBIISIOTCS y HOYTH 5% manueHToB, OOJILHBIX CapKOUI030M.
OnucaH CMEpPTEabHBIN Clydail y MOJOAOTO MYKYMHBI, OOTBHOTO HEHPOCAPKOUI030M., Y
GOIIPHOTO TOSIBUIINCH PEAKO BCTPEUAIOIINECs HApYyIICHHUs MPU CapKouao3e B (opMe Ienpeccun
n Opena. HeBponoruueckoit Manngecranueil HapymeHus ObLTH CHMIITOMBI MO3/KEUKOBBIE,
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HelporaTus nepeepuiecKux HepBOB U OOJIbIINE SIHISNTHYSCKHIE TpHUIagKky. {11 paco3HaHus
HeHWpOoCcapKoK/03a CYIECTBEHHBIMH OBLIN MCCICAOBAHUS CIIMHHO-MO3TOBOM KUIKOCTH, YPOBHS
SH3UMa, KOHBepTHUpIomero anruoreH3uH (ACE), nccnenoBanus MarHeTHIECKUM PE30HAHCOM, PEHTTCH
IPY/IHOMN KJIETKH, H30TOIHOM cLiMHTOrpaduu ¢ npuMeHeHneM renvis. [TaruenT Obul IedeH CTepuiaMu
U METOTPEKCAaHOM, a TaK)Ke HeHpOJENTHKAaMH C CYIIECTBEHHBIM TEPaNeBTUUECKUM 3(PPEKTOM.
HecMmoTpst Ha 3T0,4TO CApKOM/I03 OMHCBIBACTCS, CKOPEE BCET0, KAK O0JIE3HB C XapOILIUM IIPOrHO30M
— TAIEeHT yMep HO-TOBOJY OCJIOXXHEHHH, CB3aHHBIX ¢ HeHpocapkonoa3oM. I'mcTomornueckue
HCCIIEN0BAHUS TTIOATBEPIUIN ATOT JUATHO3.
C10Ba-KJII0YH: HEHPOCAPKOUJI03, ICUXOTHYECKHE CHMIITOMBI, MO3/PKEUKOBBIN CHHIPOM

Psychotische Symptome und kognitive Storungen im Verlauf von Neurosarkoidose
Fallbeschreibung und Literaturiibersicht

Zusammenfassung

Die Verdnderungen im Nervensystem treten bei ca. 5% der Patienten mit Sarkoidose auf. Hier
wurde der Todesfall bei einem jungen Mann, der an Neurosarkoidose starb, und bei dem seltene im
Verlauf der Sarkoidose psychische Stdrungen erschienen: Depressivsyndrom und Wahnsyndrom.
Die neurologische Manifestation der Erkrankung waren die Kleinhirnsyndrome, Neuropathie des
peripheren Nervensystems und allgemeine Epilepsieanfille. In der Diagnose der Neurosarkoidose
waren die Befunde der Liquor cerebrospinali — Untersuchung signifikant, auch der Spiegel des
Angiotensin - konvertierenden Enzyms (ACE), Untersuchungen der Magnetresonanz des GroBhirns
(MRI), radiologische Untersuchungen des Brustkorbes, Gallium — Szintigrafie. Der Patient wurde mit
Steroiden, Methotrexat und Neuroleptika behandelt, jedoch ohne signifikante therapeutische Wirkung.
Obwohl die Sarkoidose eher als eine Krankheit mit ziemlich guter Prognose beschrieben wird, starb
der Patient an Komplikationen wegen Neurosarkoidose. Die histopathologische Untersuchung
bestitigte die Diagnose der Neurosarkoidose.

Schliisselworter: Neurosarkoidose, psychotische Symptome, Kleinhirnsyndrom

Les symptomes psychotiques et les troubles cognitifs durant la neurosarcoidosis.
La description d’un cas et la revue de la littérature

Résumé

Les changements du systéme nerveux se présentent chez 5% de patients souffrant de la sarcoidose.
Les auteurs décrivent le cas mortel d’un jeune homme avec les symptomes trés rarement observés
durant la sarcoidose c’est-a- dire avec le syndrome dépressif et les hallucinations. Les manifestations
neurologiques de cette maladie consistent aux symptomes cérébelleux, aux neuropathies périphériques
et aux crises d’épilepsie. Pour diagnostiquer ce patient on fait des examens suivants : du fluide
cérébrospinal, du niveau de I’enzyme transformant angiotensine (ACE), IRM (Imagerie par Résonance
Magnétique), radiographie de poitrine, scintigraphie avec isotope de galium. Le patient en question
a suivi les thérapies des stéroides, de méthotrexate et des neuroleptiques. Malgré ces thérapies il est
mort a cause des complications liées avec la neurosarcoidosis. L’autopsie confirme ce diagnostic
de la neurosarcoidosis.

Mots-clés : neurosarcoidosis, symptomes psychotiques, syndrome cérébelleu
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