
ΣΙ ΝΕΩΣΕΡΟ ΢ΣΗ 
΢ΑΡΚΟΕΙΔΩ΢Η

Κατερίνα Μαρκοποφλου

Πνευμονολογικι Κλινικι Ε΢Τ, 

Γ.Ν. «Γ.Παπανικολάου»

10/11/17
26ο Πανελλινιο 
Πνευμονολογικό ςυνζδριο, 
Ακινα



http://pathhsw5m54.ucsf.edu/ctpath/ctpath9.html



Η ςαρκοείδωςθ είναι μια πολυςυςτθματικι
κοκκιωματϊδθσ νόςοσ άγνωςτθσ αιτιολογίασ

 Πνεφμονεσ-90%

 Λεμφαδζνεσ-80%

 Δζρμα-25%

 ΚΝ΢-10%

 Μάτια-11%

 Καρδιά-5%

 Ήπαρ



Μεκοδικι προςζγγιςθ

 Χαρακτθριςμόσ ενεργότθτασ νόςου ςε διάφορα όργανα

 2014 Sarcoidosis Vasc Diffuse Lung Dis; 31: 19-27

 Οδθγίεσ για χοριγθςθ κορτιηόνθσ

 2010 Respir Med 104: 717-23

 Οριςμόσ ανκεκτικισ (ςτα κορτικοςτεροειδι) νόςου

 2016 Clin Pulm Med; 23 (2):67-75

 Οδθγίεσ για χοριγθςθ μεκοτρεξάτθσ

 2013 Curr Opin PulmMed 19: 545-61

 Οδθγίεσ για χοριγθςθ αντι-TNF παραγόντων

 2014 Sarcoidosis Vasc Diffuse Lung Dis; 31: 91-107

 Οδθγίεσ για διάγνωςθ και αντιμετϊπιςθ καρδιακϊν αρρυκμιϊν από ςαρκοείδωςθ

 2014 Heart Rhythm; 11:  1305-23



 Διάγνωςθ

 Ακτινολογικά

 EBUS

 FDG-PET/CT scan

 Καρδιακι ςαρκοείδωςθ

 Νεϊτερα ςτθ κεραπεία



Διάγνωςθ

 ΢υμβατι κλινικι, 
ακτινολογικι και 
ιςτολογικι εικόνα 
αφοφ αποκλειςτοφν 
άλλεσ αιτίεσ 
κοκκιωματϊδουσ
φλεγμονισ

Λοιμϊδεισ παράγοντεσ Μυκοβακτθρίδια
Μφκθτεσ
Βακτιρια
Παράςιτα

Επαγγελματικι/
περιβαλλοντικι ζκκεςθ

Πνευμονίτιδα από 
υπερευαιςκθςία
Βθρυλλίωςθ
Σιτάνιο, αλουμίνιο, ηιρκόνιο
Σαλκ, ΜΣΧ

Άλλα Κοκκιωμάτωςθ Wegener, 
Churg-Strauss κ.α.



Διάγνωςθ χωρίσ βιοψία

• Πυλαία λεμφαδενοπάκεια άμφω χωρίσ ςυμπτϊματα

• ΢φνδρομο Löfgren: πυλαία λεμφαδενοπάκεια άμφω , 

οηϊδεσ ερφκθμα, αρκρίτιδα

• ΢φνδρομο Heerfordt: παρωτίτιδα, πάρεςθ προςωπικοφ, 

πρόςκια ραγοειδίτιδα, εμπφρετο.

• Panda και Lambda ςθμείο ςτο ςπινκθρογράφθμα με Ga67.



Σο μθ τυροειδοποιοφμενο
επικθλιοειδζσ κοκκίωμα

 Συπικι ιςτικι
αντίδραςθ ςε ζνα 
αδιάλυτο αντιγόνο με 
ςκοπό να το 
περιχαρακϊςει. 





Γενετικοί παράγοντεσ

 Οικογενζσ clustering, φυλετικζσ διαφορζσ, αυξθμζνθ ςυχνότθτα ςε μονοωογενείσ διδφμουσ

 Παράγοντεσ κινδφνου για εκδιλωςθ ςαρκοείδωςθσ: HLA class II DRB1*11, DRB1*12, 

DRB1*15

 Προςτατευτικοί: DQB1*0201, DRB1*01, DRB1*04

 ΢φνδρομο Löfgren: DRB1*03

 Χρόνια πορεία: DRB1*1501

 Γονίδια που ενζχονται ςτθν παρουςίαςθ του αντιγόνου ι ςτθν Σ-κυτταρικι αντίδραςθ

 Χρωμοςϊματα 12q24.12, 5q33.3, 2q33.2,1p31.3



Σαξινόμθςθ 
κατά Scadding







΢αρκοείδωςθ: 
2 χαρακτθριςτικά ςθμεία

΢θμείο «γαλαξία»

“Cluster sign”



΢αρκοείδωςθ: Πνευμονικι ίνωςθ



Διάγνωςθ

Endo-Bronchial UltraSound-

E-bus



Διάγνωςθ

 GRANULOMA trial

 RCT, 14 κζντρα, 6 χϊρεσ 

 ΢φγκριςθ διαγνωςτικισ απόδοςθσ μεταξφ κοινισ 
βρογχοςκόπθςθσ και EBUS. Ευαιςκθςία και 
ειδικότθτα BAL.

 304 αςκενείσ ςταδ. Ι-ΙΙ

 149 τυπικι βρογχοςκόπθςθ, 155 EBUS

JAMA 2013; 309 (23): 2457-64



GRANULOMA study

Βρογχοςκόπθςθ EBUS p

Διαγνωςτικι απόδοςθ

53% 80% <0,001

CD4/CD8
>3,5

Κυτταρο-

φυγόκεντροσ
Κυτταρο-

μετρία ροισ

Ευαιςκθςία 24% 54%



Σζςςερισ τφποι πρόςλθψθσ 

Ι: Λεμφαδζνεσ μεςοκωρακίου- ΙΙ:Πνεφμονεσ- ΙΙΙ: Διάχυτα λεμφαδζνεσ- IV: Άλλα όργανα 
(ςπλινασ, οςτά)



FDG-PET/CT Scan



a. Κατά τθ διάγνωςθ
b. Μετά από 3 μινεσ πρεδνιηόνθ
c. Μετά από 3 μινεσ πρεδνιηόνθ και ΜΣΧ

FDG-PET/CT Scan



΢αρκοείδωςθ
xωρίσ αυξθμζνθ πρόςλθψθ ςτο PET



FDG-PET CT

ΔΙΑΓΝΩ΢Η

•Ψθλι ευαιςκθςία ςτθν ανίχνευςθ εςτιϊν φλεγμονισ

•΢θμαντικό ςτθν ανίχνευςθ και παρακολοφκθςθ προςβολισ καρδιάσ, ΚΝ΢

•Ανάγκθ ΔΔ από λζμφωμα, μεταςτατικό καρκίνο

ΘΕΡΑΠΕΙΑ

•Ποςοτικοποίθςθ επιπζδου φλεγμονισ

•Ζλλειψθ πρόςλθψθσ: ?χωρίσ κεραπεία

•Διάχυτθ παρεγχυματικι πρόςλθψθ ςχετίηεται με μελλοντικι ελάττωςθ τθσ 

Dlco αν δεν πάρει κεραπεία

•Θζςθ ςτθν απόφαςθ για ζναρξθ/κλιμάκωςθ κεραπείασ

•Μπορεί να προβλζψει υποτροπι τθσ νόςου μετά τθ διακοπι κεραπείασ

Sarcoidosis Vasc Diffuse Lung Dis. 2016 Dec 23;33(4):372-380

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28079849
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28079849
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28079849
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28079849
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28079849


Καρδιακι προςβολι ςτθ 
ςαρκοείδωςθ

 Εμφανισ προςβολι 5%

 Τποκλινικι προςβολι 25%

 Μπορεί να είναι θ πρϊτθ ι και θ μόνθ 

εκδιλωςθ τθσ νόςου (30%)

 Ιαπωνία: 90% κανάτων από καρδιακά 

ςυμβάματα

 Αυξθτικι τάςθ ςτθν Ευρϊπθ

 ΢ε 16-35% των περιπτϊςεων πλιρουσ 

κολποκοιλιακοφ αποκλειςμοφ (<60 ετϊν) 

ι κοιλιακισ ταχυκαρδίασ ανιχνεφκθκε 

ςαρκοείδωςθ



Καρδιακι ςαρκοείδωςθ



Καρδιακι ςαρκοείδωςθ

Κλινικζσ εκδθλϊςεισ

 Ανωμαλίεσ αγωγισ

 Κοιλιακζσ αρρυκμίεσ (και αιφνίδιοσ κάνατοσ)

 Καρδιακι ανεπάρκεια



Καρδιακι ςαρκοείδωςθ

 Screening

΢ε αςκενείσ με εξωκαρδιακι ςαρκοείδωςθ και 

 Ζνα από τα: 

 ςθμαντικό αίςκθμα παλμϊν, 

 ςυγκοπι ι 

 προςυγκοπικό επειςόδιο

 1 πακολογικό τεςτ (ΗΚΓ, υπζρθχοσ, Holter)

 Ευαιςκθςία 100%, ειδικότθτα 87% ςτθν 

ανίχνευςθ καρδιακισ ςαρκοείδωςθσ



Αντιμετϊπιςθ 
αρρυκμιϊν



Βιοδείκτεσ

ACE (μετατρεπτικό ζνηυμο τθσ αγγειοτενςίνθσ)

 Επθρεάηεται από γονιδιακό πολυμορφιςμό 
(insertion/deletion). 

 Διαφορετικζσ τιμζσ αναφοράσ ςφμφωνα με το 
γονότυπο.

 Ευαιςκθςία 41%- ειδικότθτα 89%

 Μπορεί να χρθςιμοποιθκεί για παρακολοφκθςθ 
ενεργότθτασ νόςου και απάντθςθσ ςτθ κεραπεία

sIL-2r



Θεραπεία

Ενδείκνυται για όςουσ είναι

 ΢υμπτωματικοί

 Με ενεργό φλεγμονι και 

 Προοδευτικι βλάβθ οργάνου

 Επιδείνωςθ ςπιρομζτρθςθσ

Μικρι πικανότθτα αυτόματθσ φφεςθσ



Θεραπεία

 ΢υςτθματικά κορτικοςτεροειδι

 Ανοςοκαταςταλτικά

 Βιολογικοί παράγοντεσ



Θεραπεία: κορτικοςτεροειδι

 Πολφ αποτελεςματικά, ταχεία ζναρξθ δράςθσ

 Δόςθ ζναρξθσ 20-40 mg πρεδνιηολόνθσ

 Αποτελεςματικά ςε 3-4 εβδομάδεσ

 ΢ταδιακι ελάττωςθ ανά 3-4 εβδομάδεσ ςε δόςθ ςυντιρθςθσ 10mg/μζρα

 Θεραπεία για 6 μινεσ τουλάχιςτο

 Τποτροπι μετά τθ διακοπι: 

 Οξεία νόςοσ (<5 ζτθ από τθ διάγνωςθ): 14-74%

 Χρόνια νόςοσ: 75%

 ΢υνικωσ 2-6 μινεσ μετά τθ διακοπι

 ΢ε 20% ςε> 1 χρόνο μετά τθ διακοπι

Semin Respir Crit Care Med 2014; 35 (3):391-406

Respir Med 2010; 104 (5): 717-23
Chest 1997; 111 (3) 6232-31



Θεραπεία: ανοςοκαταςταλτικά (Ι) 

 Μεκοτρεξάτθ: αντιμεταβολίτθσ με ανοςοκαταςταλτικι και αντιφλεγμονϊδθ δράςθ

 Ενδείξεισ: 

 Μθ ανταπόκριςθ ςτα κορτικοςτεροειδι

 Επί ανεπικφμθτων ενεργειϊν των κορτικοςτεροειδϊν

 Για ελάττωςθ τθσ δόςθσ των κορτικοςτεροειδϊν

 Σο μόνο με RDBCT μελζτθ 12 μθνϊν (+) για steroid-sparing effect

 Χρειάηεται τουλάχιςτον 6 μινεσ για αποτελεςματικότθτα

 Παρενζργειεσ: λευκοπενία, βλεννογονίτιδα, ναυτία, ζμετοι

 Αντενδείξεισ: νεφρικι, θπατικι ανεπάρκεια, μυελοκαταςτολι, οξεία/χρόνια λοίμωξθ, κφθςθ, κθλαςμόσ

 Ζναρξθ με 5mg/εβδ. ωσ 10-15mg/εβδομάδα. Φυλλικό οξφ 5mg/εβδομ.

 Σακτικόσ εργαςτθριακόσ ζλεγχοσ



Θεραπεία: ανοκαταςταλτικά (ΙΙ)

 Αηακειοπρίνθ

 Αναςτζλλει πολλαπλαςιαςμό λεμφοκυττάρων μζςω αναςτολισ ςφνκεςθσ RNA, DNA

 Ιςοδφναμθ με ΜΣΧ ςε steroid-sparing effect και ςπιρομζτρθςθ, περιςςότερεσ λοιμϊξεισ

 Λεφλουνομίδθ

 Παρόμοια με τθ ΜΣΧ. Λιγότερο ΓΕ΢ αλλά θπατοτοξικό

 ΢ε όςουσ δεν ανζχονται τθ ΜΣΧ

 Πιο αποτελεςματικι ςε ςυνδυαςμό με ΜΣΧ

 Mycophenolate mofetil

 Κυτταροςτατικό για Σ- και Β- λεμφοκφτταρα

 Δεν υπάρχουν RCT. Δυνατότθτα ελάττωςθσ κορτιηόνθσ.

Chest 2013; 144(3): 805-12

ERJ 2011; 38 (5): 1145-50

Respir Med 2014; 108 (11): 

1663-9



Θεραπεία: αντι-TNF παράγοντεσ



Θεραπεία: αντι-TNF παράγοντεσ

 Σρίτθσ γραμμισ κεραπεία, επί αποτυχίασ των ςυνικων ανοςοκαταςταλτικϊν

 Infliximab: χιμαιρικό μονοκλωνικό αντίςωμα ζναντι ΣΝF

 138 αςκενείσ, βελτίωςθ FVC ςε 24 εβδ.

 Χωρίσ πρόςκετο αποτζλεςμα ςε αςκενείσ ςε πρεδνιηόνθ>15-20mg/d

 Πνεφμονεσ, δζρμα, ΚΝ΢, ιπαρ, μυσ, μάτια, υπερCa αιμία

 3-4mg/kg δισ εβδομαδιαίωσ αρχικά, μετά κάκε 4-8 εβδομάδεσ

 Διάρκεια κεραπείασ: ΢ε μθ ανταπόκριςθ: 3-6 μινεσ. ΢ε ανταπόκριςθ : Μετά από 6-12 μινεσ ςτακερισ νόςου

 Διακοπι με αφξθςθ μεςοδιαςτθμάτων χοριγθςθσ

 Αναηωπφρωςθ TB!!!

 OXI ςε καρδιακι ανεπάρκεια με NYHA III-IV

 Adalimumab: ανκρϊπινο αναςυνδυαςμζνο μονοκλωνικό αντίςωμα ζναντι ΣΝF

 ΢ε αςκενείσ που δεν ανζχονται το infliximab (ζλλειψθ αλλεργικϊν αντιδράςεων)

 Βελτίωςθ αποτελεςματικότθτασ ςε ςυγχοριγθςθ με MTX

 Etanercept: αναςτολζασ υποδοχζων TNF

 Χωρίσ αποτελεςματικότθτα

Sarcoidosis Vasc Diffuse Lung Dis 2014; 31 (2): 91-107



΢ασ ευχαριςτώ!


