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STRESZCZENIE

Sarkoidoza jest ukladowa choroba ziarniniakowa zajmujaca gléwnie
pluca, wezly chlonne, skére, oczy, narzady miazszowe i linianke przy-
uszng, a rzadziej osrodkowy uklad nerwowy, serce i koéci. Zmiany
skorne stwierdzane u 25% pacjentéw z sarkoidozg mogg mie¢ charak-
ter swoisty z tworzeniem sie typowych ziarniniakéw lub nieswoisty -
odczynowy. Gléwnym przedstawicielem zmian nieswoistych jest
rumiert guzowaty, ktéry czesto wspélistnieje z sarkoidoza weztow
wnekowych (zespét Loefgrena). Swoiste zmiany skérne wystepuja
u 16-37% chorych i cechuja sie duza wielopostaciowoscia morfologicz-
na. Sarkoidoza skérna, nazywana przez wielu autoréw wielkim imita-
torem, moze sprawia¢ trudnosci diagnostyczne, a jej rozpoznanie
powinno by¢ potwierdzone badaniem histopatologicznym. Najczest-
sza odmiang kliniczng sarkoidozy skérnej jest sarkoidoza plamisto-
-grudkowa. Rzadszymi postaciami sa: sarkoidoza guzkowa, sarkoidoza
obraczkowata, lupus pernio, angiolupoid i sarkoidoza podskérna. Ponad-
to u niektérych pacjentéw obserwuje sie nacieki sarkoidalne w bliznach
(ang. scar sarcoidosis). Zajecie skory jest czesto pierwszym objawem
choroby lub wykwity pojawiaja sie w jej wczesnym okresie. U czesci
chorych skéra moze by¢ jedynym zajetym narzadem. Zmiany skérne
w sarkoidozie maja uznang warto$¢ diagnostyczna, natomiast ich zna-
czenie prognostyczne jest r6znie oceniane. Uznang warto$¢ rokownicza
maja erythema nodosum i lupus pernio. Rumieni guzowaty wystepuje
w ostrej, tagodnej sarkoidozie ograniczonej zwykle do weztéw wneko-
wych, a zmiany cofaja sie¢ w ciagu 1-2 lat od poczatku choroby. Zmia-
ny odpowiadajgce lupus pernio, ktére obserwuje sie w p6éZnych stadiach
sarkoidozy ukladowej, utrzymuja sie dlugo i u czesci chorych sa opor-
ne na leczenie glikokortykosteroidami. U kazdego pacjenta z sarkoido-
za skoérng nalezy przeprowadzi¢ dokladna diagnostyke w kierunku
procesu ukladowego, od ktérego zalezy przebieg choroby, leczenie
i rokowanie.

ABSTRACT

Sarcoidosis is a systemic granulomatous disease of unknown origin
affecting mainly lungs, lymph nodes, skin, eyes and less frequently liv-
er, spleen, parotid glands, central nervous system and bones. Skin
lesions are present in 25% of patients with sarcoidosis and can be spe-
cific with sarcoidal granuloma formation or nonspecific presenting
mostly as erythema nodosum. Specific skin lesions observed in 16-37%
of patients are polymorphic, can mimic other cutaneous disorders, and
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may cause many diagnostic problems. The clinical diagnosis should be
confirmed histopathologically. The most common form of cutaneous
sarcoidosis is maculopapular variety and other forms, i.e. lupus pernio,
angiolupoid, annular, nodular and subcutaneous varieties, are less fre-
quent. In some patients sarcoidal granulomatous infiltration of old
scars (scar sarcoidosis) can be observed. Cutaneous lesions may occur
in any stage of sarcoidosis, mainly at the onset of the disease. In some
patients they are the initial symptom, and in rare cases only skin
involvement may be present. Diagnostic value of cutaneous sarcoido-
sis is commonly recognized but its prognostic significance is still not
clear. All authors are in agreement that erythema nodosum is a marker
of acute, self-limiting sarcoidosis and lupus pernio appears in the late,
chronic stage of the disease. The course of lupus pernio may be pro-
tracted and in some patients is refractory to therapy with corticos-
teroids. All cases of cutaneous sarcoidosis should be screened for vis-
ceral involvement, since the course, mode of therapy and prognosis are

related to systemic disease.

WPROWADZENIE

Sarkoidoza (sarcoidosis) jest choroba ukladowa
o charakterystycznym obrazie histopatologicznym
(tworzenie ziarniniakéw) i niewyjasnionej etiopato-
genezie. Zmiany wystepuja ze zmienng czestoscia
u ludzi wszystkich ras, wykazujac pewne réznice
geograficzne i etniczne [1-3]. Choroba dotyczy obu
plci i moze sie rozpoczaé w kazdym wieku, czesciej
miedzy 25.-35. i 45.-65. rokiem zZycia [1].

Etiopatogeneza sarkoidozy nie jest znana, by¢
moze jest ona wieloczynnikowa. Z danych z piSmien-
nictwa wynika, Zze w powstawaniu zmian sarkoidal-
nych biorg udzial czynniki genetyczne, immunolo-
giczne i srodowiskowe [1, 2].

Na role czynnikéw genetycznych w patogenezie
choroby wskazuja przypadki rodzinne [4], jednak
nie udalo si¢ dotychczas jednoznacznie ustali¢ jej
zwigzku z okre$lonymi antygenami ukladu HLA
[1, 3]. Sugeruje sie rowniez role polimorfizmu wielu
genéw, w tym genu kodujacego enzym konwertuja-
cy angiotensyne (ang. angiotensin converting enzyme -
ACE), poniewaz u czesci pacjentéw z aktywnymi
zmianami sarkoidalnymi stezenie ACE jest zwiek-
szone i zmniejsza si¢ podczas terapii kortykostero-
idami réwnolegle do poprawy klinicznej [5].

Za udzialem mechanizméw immunologicznych
zwigzanych z odpowiedzig typu komoérkowego
przemawiaja zaréwno obserwacje kliniczne, jak
i liczne badania materialéw tkankowych pochodza-
cych od chorych na sarkoidoze. U pacjentéw stwier-
dza sie obwodowa limfopenie [2, 6], a u 2/3 z nich
obserwuje sie catkowita lub czeSciowa anergie na
antygeny bakteryjne, wirusowe i grzybicze [1, 2, 7],
natomiast limfocyty B najczesciej wykazuja wzmo-
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zong aktywnosé [2]. Odmienne zjawiska stwierdza
sie w ogniskach sarkoidalnych, w ktérych obserwu-
je sie zwiekszong liczbe zaktywowanych limfocy-
téow T pomocniczych (CD4+) o fenotypie Thl i ma-
krofagéw, ktére sa odpowiedzialne za powstawanie
ziarniniakéw [1-3, 8]. Postulowany od wielu lat
zwigzek sarkoidozy z gruzlica, za ktérym przema-
wiaja podobieristwa kliniczne i histopatologiczne
obu choréb, nie zostat potwierdzony [1]. Opisywano
czestsze zachorowania na gruzlice u niektérych
pacjentéw z sarkoidoza [2, 9, 10], a w badaniach
z uzyciem technik molekularnych w wycinkach ze
zmian plucnych i poptuczynach oskrzelowych od
pacjentow z sarkoidoza stwierdzano DNA Mycobac-
terium tuberculosis oraz pratkéw niegruzliczych [11].
Nie potwierdzono réwniez zwiazku sarkoidozy
z innymi czynnikami infekcyjnymi (chlamydia,
Corynebacterium, Yersinia enterocolitica). Niektorzy
autorzy sa zdania, ze w patogeneze sarkoidozy sa
zaangazowane superantygeny bakteryjne [12].

Obecnie uwaza sig, ze rozwdj zmian sarkoidal-
nych wiaze si¢ z nadmierna odpowiedzig na prze-
trwaly, dotychczas niezidentyfikowany antygen, by¢
moze pochodzenia bakteryjnego lub - jak sugeruja
niektérzy autorzy - jest to reakcja immunologiczna
na wlasne antygeny chorego [1, 2].

Na role czynnikéw srodowiskowych w patogene-
zie sarkoidozy wskazuje wystepowanie choroby
w pewnych grupach zawodowych oraz powstawa-
nie ziarniniakéw sarkoidalnych pod wplywem nie-
ktérych substancji nieorganicznych [1].

Sarkoidoza dotyczy gtéwnie pluc i weziéw chion-
nych (90% przypadkoéw) oraz oczu (40%) i skéry, rza-
dziej zajmuje kosci, stawy, mieénie, $linianki przy-
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uszne, serce, nerki, watrobe oraz osrodkowy uklad
nerwowy [1-3, 13]. Zmiany skérne u czesci chorych
stanowia klucz do rozpoznania choroby ukladowej,
ktéra moze nie dawaé objawow klinicznych.

SARKOIDOZA SKORNA

Zmiany skérne stwierdza sie u 25% pacjentéw
z sarkoidoza [1] i sa one 2-8 razy czestsze u kobiet [2].
Moga by¢ jedynym objawem choroby, wyprzedzac
zmiany ukladowe lub wystepowaé u pacjentéw
z réznym stopniem zaawansowania zmian narzado-
wych, zaréwno we wczesnym, trwajacym do 2 lat,
ostrym okresie choroby, jak i w péznym - widkni-
stym stadium sarkoidozy uktadowej [1, 2, 14]. Zmia-
ny moga by¢ nieswoiste (odczynowe) lub swoiste,
z obecnoscia charakterystycznych ziarniniakéw sar-
koidalnych w badaniu histopatologicznym [1, 2, 14].
Glownym przedstawicielem zmian nieswoistych jest
rumien guzowaty, natomiast znacznie rzadziej obser-
wuje sie rumiert wielopostaciowy, zmiany typu pru-
rigo oraz zwapnienia [1]. Zmiany swoiste (ryc. 1.)
stwierdza sie u 16-37% pacjentéw z sarkoidoza, a ze
wzgledu na réznice w ich obrazie morfologicznym,
rozleglodci i lokalizacji wyréznia sie¢ wiele odmian
klinicznych sarkoidozy skérnej [1-3].

Odmiany kliniczne

Rumien guzowaty — zespét Loefgrena

Rumien guzowaty jest skérnym objawem zespolu
opisanego w 1952 roku przez Loefgrena i Lundbacka
[15], uwazanego za ostra tagodna postac sarkoidozy.
W zespole tym obok erythema nodosum wystepuje
obustronne powiekszenie wnekowych weztéw
chionnych (zesp6t Loefgrena). Zespél Loefgrena
wystepuje czeéciej u mtodych kobiet rasy kaukaskiej,
moga mu towarzyszy¢ goraczka, béle stawowe,
objawy uveitis oraz (rzadko) zmiany ptucne [16],
a w niektérych krajach (kraje skandynawskie, Hisz-
pania) stanowi nawet 50% przypadkéw sarkoidozy
[17, 18]. U czesci pacjentéw pierwszym, a niekiedy
jedynym skérnym objawem zespotu Loefgrena
mogg by¢ zmiany zapalne w okolicy stawéw skoko-
wych [14, 19]. U okoto 50% chorych stwierdza sie
zwigkszone stezenie ACE [20], a u czeéci wystepuja
w badaniu elektromiograficznym i histopatologicz-
nym zmiany odpowiadajgce miopatii, ktéra na ogoét
nie daje objawéw [21]. Rozpoznanie sarkoidozy
u chorych z zespolem Loefgrena opiera sie na obra-
zie klinicznym i badaniach radiologicznych, tylko
w rzadkich, nietypowych przypadkach konieczne
jest badanie histopatologiczne wezléw chionnych
[18, 22]. Przebieg zespotu jest tagodny, u okoto 80%
pacjentéw zmiany staja sie nieaktywne w ciagu roku
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Rycina |. Typowe grudkowo-guzkowe ognisko sarkoidalne
Figure 1. Typical sarcoidal plaque

od poczatku choroby, a tylko u czesci rozwijaja sie
zmiany przewlekle [18, 23].

Sarkoidoza plamisto-grudkowa

Odmiana ta (ang. maculo-papular sarcoidosis),
nazywana przez Braun-Falco i wsp. [24] odmiana
proséwkowa (ryc. 2.), jest najczestsza postacia sarko-
idozy skornej [14]. Nieznacznie nacieczone, drobne,
czerwono-brunatne wykwity plamisto-grudkowe
lokalizuja sie na twarzy (ryc. 3.), gléwnie wokot
oczodoléw oraz w fatdach nosowo-policzkowych [3,
14]. Niekiedy wystepuja zmiany na blonach $luzo-
wych [2]. Moze by¢ ponadto zajety kark, okolica
potyliczna, a takze tuléw (ryc. 4.) i koriczyny [3, 14].
W zmianach stwierdza sie dodatni objaw diaskopii,
ktory jednak nie jest swoisty dla sarkoidozy [1, 25].
Wykwity w czesci przypadkéw ustepuja samoistnie
z pozostawieniem przebarwieni lub odbarwien [3],
a w innych zlewaja sie, tworzac wieksze ogniska,
czesto o ukladzie obraczkowatym [14].

Rycina 2. Liczne rozsiane grudki sarkoidalne barwy brunatnej
w okolicy dotu pachowego

Figure 2. Numerous, brownish, disseminated sarcoidal papules
in the axilla
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Rycina 3. Ogniska sarkoidalne o typowej lokalizacji na twarzy
Figure 3. Cutaneous sarcoidosis. Typical lesions localized on the face

Sarkoidoza obraczkowata

Sarkoidoza obraczkowata (ang. annular sarcoidosis)
to posta¢, w ktorej poczatkowo wystepuja nacieczone
blaszki, ktére powiekszaja sie obwodowo, ustepuja
w czeéci srodkowej, niekiedy z zanikiem lub blizno-
waceniem i bywaja przyczyna szpecacych znieksztat-
cen [3, 26]. Ogniska sa czesto umiejscowione na czole
(ryc. 5.) i na policzkach lub na karku, natomiast zlo-
kalizowane na skérze owlosionej glowy (ryc. 6.) moga
powodowacé trwate wylysienie [27].

Rycina 5. Sarkoidoza obraczkowata
Figure 5. Annular sarcoidosis
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Rycina 4. Sarkoidoza plamisto-grudkowa. Nasilone zmiany lisza-
jopodobne na tutowiu

Figure 4. Maculopapular sarcoidosis. Numerous lichenoid papules
and plaques on the trunk

Sarkoidoza guzkowa

W tej odmianie sarkoidozy (ang. nodular sarcoidosis)
czerwono-brunatne guzki réznej wielkosci (ryc. 7.)
moga mieé¢ rozmaitg lokalizacje [3]. Szczegdlna
postacia sarkoidozy guzkowej jest sarkoid odmrozi-
nowy - lupus, sarcoidosis pernio [28], uwazany przez
niektérych autoréw za najbardziej charakterystycz-
na zmiane sarkoidalng (ryc. 8., 9.), ktéra obserwuje
sie w poznym, ,wldknistym” stadium choroby [29].
Sa to zwykle ogniska naciekowe barwy sinofioleto-
wej lub czerwonej zlokalizowane gléwnie na nosie,
policzkach, platkach usznych, wargach lub czole,
ktére maja przewlekly, czesto wieloletni przebieg
[14, 30]. Jedli zmiany dotycza nosa, nacieki ziarni-
niakowe moga zajmowac blone éluzowa, a nawet
kosci [14]. W niektérych przypadkach obserwuje sie
rozpad i perforacje przegrody nosowej [31]. Lupus
pernio wystepuje czeéciej u kobiet i mogg mu towa-
rzyszy¢ inne skérne zmiany sarkoidalne. U niekto-

Rycina 6. Sarkoidoza obraczkowata z ogniskami imitujacymi gra-
nuloma annulare

Figure 6. Annular sarcoidosis with lesions mimicking granuloma
annulare
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Rycina 7. Sarkoidoza guzkowa
Figure 7. Nodular sarcoidosis

Rycina 9. Lupus pernio. Zmiany guzowate w okolicy gtadzizny
oraz pojedyncze drobne guzki na czole. Zmiany wymagajg rézni-
cowania z chioniakiem

Figure 9. Lupus pernio. Nodular lesion localized on glabella and few
small nodules on the forehead. Lesions should be differentiated with
cutaneous lymphoma

rych chorych sarkoid odmrozinowy umiejscawia sie
na palcach rak i w tych przypadkach stwierdza sie
w badaniu radiologicznym torbiele w kosciach palicz-
koéw oraz zmiany dystroficzne ptytek paznokciowych
[32, 33]. Zmiany typu lupus pernio utrzymuja sie diu-
go i ustepuja z pozostawieniem zanikowych blizn
i teleangiektazji. W niektérych przypadkach sa
oporne na miejscowo stosowane glikokortykostero-
idy [2, 3, 14].

Sarkoidoza naczyniowa (angiolupoid)

Jest to odmiana przewleklej sarkoidozy skérnej
obserwowana czesciej u kobiet, w ktérej czerwono-
-brazowe grudki, guzki i blaszki z licznymi telean-
giektazjami lokalizuja sie w srodkowej czesci twarzy
(ryc. 10., 11.). Zmiany ulegaja poprawie po leczeniu
miejscowym glikokortykosteroidami, ale czesto
nawracaja. Angiolupoid jest czesta odmiang sarkoido-
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Rycina 8. Lupus pernio — zmiany typowe
Figure 8. Lupus pernio — typical lesions

Rycina 10. Angiolupoid — zmiany ustepujace
Figure 10. Angiolupoid — receding lesions

Rycina | |. Sarkoidoza skérna. Dobrze odgraniczone ognisko
naciekowe na nosie. Zmiany wymagaja réznicowania przede
wszystkim z toczniem rumieniowatym

Figure I'|. Cutaneous sarcoidosis. Infiltrated, well-demarcated pla-
que on the nose. The lesion should be differentiated mainly with
lupus erythematosus
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zy na Tajwanie. U czeéci chorych zmianom skérnym
towarzysza zmiany oczne [34].

Sarkoidoza podskérna

Sarkoidoza podskérna (ang. subcutaneous sarco-
idosis) jest najrzadsza odmiang sarkoidozy skornej
[35, 36], w ktérej na podudziach i/lub przedramio-
nach stwierdza sie liczne, spoiste, niepowodujace
dolegliwosci guzki pokryte skérg niezmieniong [35].
Zmiany tego typu zostaly po raz pierwszy opisane
w 1904 roku przez Dariera i Roussy [37], natomiast
obecnie terminem sarcoidosis Darier-Roussy okresla
si¢ ziarniniakowe zapalenie tkanki podskoérnej [3].
Odmiane ta obserwuje si¢ zwykle u starszych
pacjentéw (po 40. roku zycia) i jest ona czestsza
u kobiet rasy kaukaskiej [38]. Sarkoidoza podskérna
wystepuje najczedciej u pacjentOw ze zmianami
ukladowymi [39], w tym u chorych z zajeciem ukta-
du nerwowego [40]. W piSmiennictwie polskim
przedstawiono przypadek sarkoidozy podskérnej
przebiegajacej ze zmianami w plucach i $liniance
przyusznej [41]. Obserwowano réwniez wystepo-
wanie tej odmiany sarkoidozy u pacjentéw z wiru-
sowym zapaleniem watroby typu C leczonych inter-
feronem o [42].

Sarkoidoza w bliznie (ang. scar sarcoidosis)

W przebiegu zaréwno ostrej, jak i przewleklej
sarkoidozy moga wystapi¢ zmiany w starych bli-
znach réznego pochodzenia (chirurgicznych, poura-
zowych, potradzikowych). Blizny stajq sie czerwone
i nacieczone [3, 43], a w badaniu histopatologicz-
nym stwierdza sie utkanie sarkoidalne [14, 43].
Podobne nacieki mozna zaobserwowad réwniez
w ogniskach tatuazu [44] lub w miejscach wczeéniej
wprowadzonych ciat obcych [45]. Znalezienie ciata
obcego w ziarniniaku nie wyklucza rozpoznania

sarkoidozy [3].

Sarkoidoza wrzodziejaca

Sarkoidoza wrzodziejaca (ang. ulcerative sarcoido-
sis) jest bardzo rzadka odmiang, w ktérej ogniska
sarkoidalne, zlokalizowane najczesciej na pod-
udziach, ulegaja rozpadowi i wykazuja podobieni-
stwo kliniczne do wrzodziejacej postaci necrobiosis
lipoidica [3]. U wiekszodci pacjentéw z odmiana
wrzodziejaca stwierdza sie sarkoidoze ukladowa.

Inne zmiany skérne

W sarkoidozie, poza zdefiniowanymi odmianami
klinicznymi, opisywano réwniez pojedyncze przy-
padki, w ktérych obserwowano mniej typowe,
potwierdzone badaniem histopatologicznym swo-
iste zmiany skorne. Byly to wykwity przypominaja-
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ce luszczyce [46] lub liszaj plaski [47], a takze zmia-
ny brodawkujace [48], zmiany erytrodermiczne [49],
rumienie na dloniach i stopach [50], grudki w okoli-
cach eksponowanych na $wiatto [51], zmiany przy-
pominajace rybia tuske [52] i inne. W ostatnich latach
pojawily sie doniesienia o rozwoju sarkoidozy
wylacznie skérnej lub skornej z towarzyszacymi
zmianami narzadowymi u pacjentéw z tuszczyca
lub reumatoidalnym zapaleniem stawéw leczonych
adalimumabem, infliksymabem lub etanerceptem
[53-55] - lekami, ktére sa réwniez stosowane w tera-
pii sarkoidozy uktadowej i skérnej opornej na inne
metody leczenia [56-58]. Zmiany skérne u przedsta-
wianych chorych byty pojedyncze lub liczne, zloka-
lizowane na korniczynach lub rozsiane i klinicznie
mialy cechy erythema nodosum, natomiast w badaniu
histopatologicznym stwierdzano ziarniniaki sarko-
idalne [53-55].

Trudnosci w rozpoznawaniu sarkoidozy skérnej

Rozpoznanie sarkoidozy skérnej ze wzgledu na jej
réznorodny obraz kliniczny moze by¢ bardzo trudne.
Niektérzy autorzy okredlaja ja mianem wielkiego
nasladowcy (ang. great masquerader), zwracajac uwa-
ge na jej duze podobieristwo w czeéci przypadkow
do wielu réznych choréb skéry [59]. Ogniska sarko-
idozy wymagaja réznicowania nie tylko z innymi
chorobami ziarniniakowymi (gruzlica, ziarniniak
obraczkowaty, ziarniniaki ciat obcych, necrobiosis lipo-
idica), lecz takze z czestymi dermatozami, takimi jak:
tradzik rézowaty, tuszczyca, liszaj plaski, toczen
rumieniowaty, chloniaki skérne z komérek Ti B [1-3,
14]. Young i wsp. [60] podkreslaja, ze réznicowanie
zmian sarkoidalnych jest bardzo szerokie i zalezy od
ich morfologii (tab. I). Rozpoznanie kliniczne zmian
swoistych powinno by¢ potwierdzone badaniem
histopatologicznym. W wiekszosci przypadkéw
w obrazie mikroskopowym stwierdza sie tzw. nagie
ziarniniaki zlozone prawie wylacznie z komorek
nablonkowatych z niewielka domieszka limfocytow
na obwodzie (ryc. 12. A, B) [61]. W ziarniniakach na
ogo6l nie stwierdza sie serowacenia i martwicy, nato-
miast mogg wystepowaé pojedyncze komorki
olbrzymie typu Langhansa i cial obcych [2, 61].
W materiale Balla i wsp. [62] obejmujacym 28 biopsji
skoérnych pochodzacych od 24 chorych z rozpoznana
wczesniej sarkoidoza ukladowsa charakterystyczne
zmiany - ,nagie ziarniniaki” - stwierdzono w 89%
wycinkéw, natomiast w 11% biopsji obraz histopato-
logiczny nie byl typowy. Na rézny obraz mikrosko-
powy zmian skérnych w sarkoidozie zwracaja uwa-
ge takze inni autorzy [63, 64], podkreslajac, ze wynik
badania histopatologicznego nalezy ocenia¢ zawsze
razem z obrazem klinicznym. Trzeba pamieta¢, ze
w zespole Loefgrena w wycinkach ze zmian odpo-
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Tabela I. Rdznicowanie sarkoidozy skérnej w zaleznosci od rodzaju wykwitow (wg 60)
Table I. Differentiation of cutaneous sarcoidosis in relation to the type of primary lesion (acc. to 60)

Rodzaj wykwitu Réznicowanie

grudki

xanthelasma, rosacea, trichoepitelioma, kita, wielopostaciowe osutki $wietlne, toczen rumieniowaty,

gruczolak fojowy, ziarniniak obraczkowaty

grudki przymieszkowe

tradzik rézowaty — odmiana ziarniniakowa, perioral dermatitis

blaszki

gruzlica toczniowa, necrobiosis lipoidica, morphea, leishmaniasis, trad

guzki chfoniaki i biafaczka

zmiany wrzodziejace Zmiany naczyniowe

tysienie

toczen rumieniowaty, liszaj ptaski, pseudopelade, tysienie nowotworowe

wiadajacych erythema nodosum nie stwierdza sie
utkania sarkoidalnego [1, 14]. Szczegélng odmianag
histopatologiczna sarkoidozy skérnej jest sarkoidoza
olbrzymiokomoérkowa, w ktoérej w ziarniniakach,
obok komoérek nablonkowatych, stwierdza sie bar-
dzo liczne komoérki olbrzymie typu Langhansa i ciat
obcych. W pi$miennictwie polskim opisano dwa
takie przypadki [65, 66]. U obojga chorych zmiany
skérne byly umiejscowione wylacznie na skérze
owlosionej glowy, a w badaniu histopatologicznym
stwierdzono obraz odpowiadajacy sarkoidozie
olbrzymiokomorkowej. W przypadku Jabtonskiej
i Dabrowskiej-Proctawskiej [65] nie obserwowano
zmian narzadowych, natomiast u pacjenta Langnera
i wsp. [66] zmianom skérnym towarzyszylo powiek-
szenie wezléw chlonnych w lewej wnece, ocenione
przez pulmonologéw jako pierwsze stadium sarko-
idozy. Odczyny tuberkulinowe u obojga pacjentéw
byly ujemne.

Szczegblne trudnosci diagnostyczne moga spra-
wiaé przypadki sarkoidozy dzieciecej, ktéra rézni sie
od sarkoidozy u dorostych [1]. Sarkoidoza u dzieci
w réznych grupach wiekowych ma odmienny obraz
kliniczny - u dzieci starszych przewazaja objawy ze

Wi
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strony ukladu oddechowego, a zmiany skérne maja
czesto charakter rozsiany, natomiast u matych dzie-
ci wystepuje charakterystyczna triada objawoéw:
zmiany skérne, zwykle wielopostaciowe, zmiany
oczne oraz zmiany okolostawowe przypominajace
klinicznie mlodzienicze zapalenie stawéw [67].

Znaczenie diagnostyczne i prognostyczne
zmian skérnych

Zmiany skérne w sarkoidozie maja, wedlug wiek-
szosci autoréw, duza wartoé¢ diagnostyczna [1, 2,
14]. Sarkoidoze, ktéra w ponad 30% przypadkéw
zaczyna sie goraczka, ztym samopoczuciem, reduk-
cja masy ciala, a wiec objawami niecharakterystycz-
nymi, rozpoznaje sie poprzez wylaczenie innych
choréb majacych podobne objawy i przebieg. Pod-
stawowe znaczenie diagnostyczne, poza wywiadem
i badaniem przedmiotowym, ma stwierdzenie
w badaniu histopatologicznym nieserowaciejacych
ziarniniakéw [2]. Obecnoé¢ zmian skérnych, z kté-
rych tatwo mozna pobra¢ wycinek do badania
mikroskopowego, znacznie ulatwia i przyspiesza
rozpoznanie choroby ukiadowej, ktéra ma czesto
przebieg skapo- lub bezobjawowy [2, 68]. Ponadto
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Rycina 12. A-B. Sarkoidoza skérna — obraz histopatologiczny. Typowe ziarniniaki sarkoidalne ztozone z komérek nabtonkowatych

z limfocytami na obwodzie. Widoczne pojedyncze komérki olbrzymie
Figure 12, A-B. Cutaneous sarcoidosis. Typical sarcoidal granuloma composed of epithelioid cells and lymphocytes at the periphery.

Only a few multinucleated giant cells can be seen
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skéra moze by¢ jedyna lokalizacjg zmian, a inne
objawy moga dolaczac sie w dalszym przebiegu cho-
roby. Wszyscy autorzy sa zgodni, ze w kazdym
przypadku sarkoidozy skérnej nalezy poszukiwaé
zmian narzadowych [1-3, 14, 69].

O ile warto$¢ diagnostyczna sarkoidozy skornej
jest ogdélnie uznana, to jej wartos¢ prognostyczna
okazuje sie dyskusyjna. Czes¢ autoréw uwaza, ze
w przypadkach, w ktérych obecne sg swoiste zmia-
ny skérne, zmiany narzadowe sa bardziej nasilone
[70], natomiast inni nie stwierdzili wyraznego
zwigzku zmian skérnych z zajeciem narzadow
wewnetrznych i przebiegiem choroby [14, 71].

W piémiennictwie istnieje réwniez wiele kontro-
wersji na temat wartosci prognostycznej poszczegol-
nych odmian sarkoidozy skérne;j.

Uznane, korzystne znaczenie rokownicze ma
rumieri guzowaty, ktory wystepuje we wczesnej,
ostrej sarkoidozie (stadium 0 lub I) o fagodnym prze-
biegu. W wiekszosci przypadkéw zespotu Loefgrena
powiekszenie przywnekowych wezléw chionnych
ustepuje samoistnie w ciggu 1-2 lat od poczatku cho-
roby [72]. Kontrowersji nie budzi réwniez wartos¢
prognostyczna lupus pernio, ktéry zdaniem wiekszo-
§ci autoréw wystepuje w sarkoidozie trwajacej
powyzej 2 lat [1, 2, 14], czesto wspélistnieje z sarko-
idoza gérnych drég oddechowych oraz ze zmianami
w plucach, torbielami kostnymi i zapaleniem blony
naczyniowej [14].

Odmiana plamisto-grudkowa, podobnie jak
rumiert guzowaty, czedciej wigze sie z ostra forma
sarkoidozy [1, 2, 68]. Opisywano réwniez przypadki,
w ktérych zmiany plamisto-grudkowe byly pierw-
szym objawem sarkoidozy ukladowej, a dopiero
w dalszym przebiegu wystapilo zajecie wezlow
chionnych [73].

Odmiany obraczkowata i guzkowa na ogét
wystepuja u pacjentéw z sarkoidoza trwajaca powy-
zej 2 lat. Zmiany cofaja sie w wyniku leczenia ogol-
nego glikokortykosteroidami zalecanymi z powodu
wspolistnienia zmian narzadowych [14, 68]. Nacieki
sarkoidalne w bliznach, ktéore mozna stwierdzié
zaréwno w ostrej (do 2 lat), jak i w przewleklej sar-
koidozie, maja znaczenie diagnostyczne [43, 68],
natomiast ich wartos¢ prognostyczna jest watpliwa
[68]. Niektérzy autorzy sa zdania, ze stare blizny
moga by¢ wciagniete w proces chorobowy przed
rozwojem zmian w plucach lub w jego trakcie [74],
a pojawienie sie naciekéw w bliznach u chorych
w okresie remisji moze by¢ wyrazem aktywacji cho-
roby [75]. Odmiana podskérna wystepuje albo
w I stadium sarkoidozy ukladowej, w ktérym moze
wspdlistnie¢ z rumieniem guzowatym, albo w okresie
pozniejszym [76], kiedy zdaniem Marcovala i wsp.
[39] ma zwykle tagodny przebieg, bez wi6knienia.

192

Leczenie sarkoidozy skornej

Podstawg leczenia sarkoidozy skérnej sa stosowa-
ne miejscowo lub podawane doogniskowo silne gli-
kokortykosteroidy [1-3, 14, 77], a alternatywna
metode terapii zewnetrznej stanowig inhibitory kal-
cyneuryny, gtéwnie takrolimus [77-80].

Jesli zmiany skérne sa rozlegte albo nie odpowia-
daja na leczenie miejscowe, podaje sie¢ doustnie leki
przeciwmalaryczne (chlorochina, hydroksychlorochi-
na) lub glikokortykosteroidy w dawce 1 mg/kg m.c.
[3, 77]. Jako leczenie drugiego rzutu zaleca sie meto-
treksat (15-20 mg/tydzier) stosowany w monotera-
pii lub w skojarzeniu z prednizonem, natomiast tera-
pie trzeciego rzutu stanowia leki immunosupresyjne
(azatiopryna, chlorambucyl, cyklosporyna), talido-
mid, izotretynoina, allopurynol, a takze inhibitory
TNF-a (etanercept, adalimubab) [56-58, 77, 80].

Nalezy pamietad, ze wybor metody leczenia og6l-
nego zmian skérnych zalezy od obecnoéci i zaawan-
sowania zmian ukladowych i powinien by¢ konsul-
towany z lekarzami innych specjalnosci, przede
wszystkim z pulmonologami, poniewaz sarkoidoza
skérna najczesdciej towarzyszy sarkoidozie pluc
i wezléw chlonnych.

PODSUMOWANIE

Zmiany skérne w sarkoidozie cechuja sie duza
réznorodnoscia morfologiczng i wymagaja réznico-
wania z wieloma innymi chorobami skéry, a rozpo-
znanie kliniczne powinno by¢ potwierdzone bada-
niem histopatologicznym. W kazdym przypadku
sarkoidozy skérnej nalezy przeprowadzi¢ badania
w  kierunku sarkoidozy ukladowej, poniewaz
u wiekszosci chorych ze zmianami skérnymi wspot-
istnieja zmiany narzadowe, ktére decyduja o prze-
biegu choroby, leczeniu i rokowaniu.
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