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SANTRUMPOS

SSD - sirdies susitraukimy daZnis

BNP — smegeny natriuretinis peptidas

KT — kompiuteriné tomografija

PET — pozitrony emisijos tomografija

PET/KT — pozitrony emisijos tomografija / kompiuteriné tomografija
PET/MRT — pozitrony emisijos tomografija / magnetinio rezonanso tomografija
MRT — magnetinio rezonanso tomografija

NYHA — Niujorko Sirdies asociacija

VV — veikimo vienetai

SUV - standartizuota kaupimo verté

SUVmax — maksimali standartizuota kaupimo verté

TBRmax — didZiausias taikinio ir fono santykis

BF-FDG — "8F-fluorodeoksigliukozé

99mTe-MIBI — ®™Tc-technecio sestamibis

1/v—1veng

AV blokada — atrioventrikuliné blokada

ZLA — zmogaus leukocity antigenas

JCS — Japonijos kraujotakos draugija (ang. The Japanese Circulation Society)
ACC — Amerikos kardiologijos koledzas (ang. The American College of Cardiology)
HRS - Sirdies ritmo draugija (ang. The Heart Rhythm Society)

SPECT — vieno fotono emisijos kompiuteriné tomografija

mSv — milisivertas

GLUT - gliukozés transporteriai

NK — naturaliis kileriai

DOTATOC — DOTA-Tyr-oktreotidas

SSTR — somatostatino receptoriai

FMISO - F-fluoromizonidazolas

FLT — 3'-Deoksi-3-[ 18F]-fluorotimidinas

FAPI — %%Galis-FAPI-46

TSPO — 18 kDa-baltymo translokatoriaus baltymas

QALY — papildomi kokybiski gyvenimo metai (ang. the quality of adjusted life years)
EKG - elektrokardiografija



SANTRAUKA

Sarkoidozé — tai neZinomos etiologijos multisisteminé uzdegiminé liga, kuriai budinga
nekazeoziniy granulomy formavimasis jvairiuose organuose. Viena i$ retesniy, taciau kliniskai
reikSmingy Sios patologijos formy — Sirdies sarkoidozé — pasizymi kompleksine diagnostika, kuri
stadijose bei pazangiy vaizdinimo metody prieinamumo truikumo. Nors Sirdies sarkoidozé sudaro tik
nedidele visy sarkoidozés atvejy dalj, ji iSsiskiria 1§ kity dél tiesioginio pavojaus gyvybinéms
funkcijoms ir padidéjusio mirtingumo rodiklio. Granulominiai pazeidimai gali apimti bet kurig Sirdies
struktiira, saglygodami tiek besimptome eiga, tiek kliniSkai pasireiSkiant] pazeidimg, randéjima ir
disfunkcija. Klinikiné ligos iSraiSka varijuoja nuo aritmijy iki progresuojancio Sirdies
nepakankamumo ar staigios kardialinés mirties. Sirdies sarkoidozés diagnostika grindziama
multimodaliniais vaizdinimo metodais, taciau reikSmingiausias vaidmuo tenka branduolinei
medicinai, ypa¢ 'SF-fluorodeoksiglukozés pozitrony emisijos tomografijai. Sis tyrimas leidzia
identifikuoti ankstyvus uzdegiminius pakitimus, jvertinti ekstrakardinj ligos iSplitima bei objektyviai
stebéti taikkomo gydymo efektyvuma, taip mazinant negrjztamy morfologiniy pokyc¢iy rizikg. Darbe
pristatomas Sirdies sarkoidozés klinikinis atvejis iliustruoja multimodalinio vaizdinimo metody
pritaikyma Sirdies sarkoidozés diagnostikoje, pabrézia branduolinés medicinos svarbg vertinant
gydymo efektyvuma bei atskleidzia pazengusios ligos eigos ir iSei¢iy ypatumus. Darbo tikslas - atlikti
1Ssamig literatiiros apzvalgg pasirinkta tema, jvertinti esamus tyrimus bei teorinius modelius ir
iSnagrinéti klinikinio atvejo duomenis, siekiant atskleisti ligos kompleksiSkuma ir su ja susijusius

probleminius aspektus.

Raktazodziai: Sirdies sarkoidozé; Branduoliné medicina; Pozitrony emisijos tomografija; Vieno

fotono emisijos kompiuteriné tomografija.

SUMMARY

Sarcoidosis is a multisystemic inflammatory disease of unknown etiology, characterized by the
formation of non-caseating granulomas in various organs. One of the rarer yet clinically significant
manifestations of this pathology is cardiac sarcoidosis, which presents diagnostic challenges due to
its nonspecific clinical presentation, difficulties in early-stage radiological imaging, and limited
accessibility to advanced imaging modalities. Although cardiac involvement accounts for a minority
of sarcoidosis cases, it is associated with a higher risk to vital functions and elevated mortality rates.

Granulomatous infiltration may affect any cardiac structure, resulting in asymptomatic progression
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or clinically manifest damage, fibrosis, and functional impairment. The clinical spectrum ranges from
arrhythmias to progressive heart failure and, in severe cases, sudden cardiac death. The diagnostic
approach to cardiac sarcoidosis is multimodal, with nuclear medicine, particularly '3F-
fluorodeoxyglucose positron emission tomography, playing a pivotal role. This imaging modality
enables early detection of inflammatory activity, assessment of extracardiac involvement and
objective monitoring of therapeutic efficacy, thereby contributing to the prevention of irreversible
structural changes. The presented clinical case of cardiac sarcoidosis illustrates the application of
multimodal imaging methods in the diagnosis of cardiac sarcoidosis, emphasizes the importance of
nuclear medicine in assessing treatment efficacy and reveals the characteristics of advanced disease
progression and outcomes. The objective of this thesis is to provide a comprehensive review of the
existing literature on cardiac sarcoidosis, evaluate current research findings and theoretical models,
and present clinical case data to highlight the complexity of cardiac sarcoidosis and associated

principal diagnostic and clinical management challenges.

Keywords: Cardiac sarcoidosis; Nuclear medicine; Positron emission tomography; Single-photon

emission computed tomography.



1. IVADAS

Sarkoidozé — tai multisisteminé uZdegiminé nezinomos etiologijos liga, pasireiSkianti
nekazeozinémis granulomomis bet kuriuose kiino organuose (1,2). DaZniausiai sarkoidozé nustatoma
plauciuose (> 90 proc., kartu su tarpuplaucio limfmazgiy pazeidimu), kepenyse (50-80 proc.), akyse
(11-83 proc.), odoje (25 proc.), taip pat periferiniuose limfmazgiuose ir bluZnyje, o Sirdies pazeidimai
pasitaiko reCiau (3—5). Sarkoidozé daznu atveju pasireiskia 25-60 mety amziaus pacientams, liga
paveikia abi lytis, tatiau moterims $i liga pasireiskia Siek tiek dazniau (6,7). Ligos pradzia paprastai
pasizymi bifaziniu pasiskirstymu, kuomet pirmasis pikas pasireiSkia treCiajame, o antrasis —
SeStajame gyvenimo deSimtmetyje (8). Sarkoidozés dazZnis ir paplitimas skiriasi priklausomai nuo
geografinés vietoves, lyties, etninés kilmés ir amziaus (8). Vidutinis sarkoidozés paplitimas siekia
nuo 4,7 iki 64 atvejy 100 000 gyventojy (8).

Sirdies sarkoidozé yra reta patologijos forma, kurios diagnostika neretai apsunkinama d¢l
apribojimy, susijusiy su pazangiy vaizdinimo metody prieinamumu, kurie leisty efektyviai
diferencijuoti uzdegiminius audinius (9,10). 5 proc. pacienty, serganciy sarkoidoze, yra nustatomas
miokardo pazeidimas, nepaisant to, galima daryti prielaida, kad subklinikinés Sirdies sarkoidozés
atvejy skai¢ius yra daug didesnis, kai kuriais vertinimais — 20-25 proc. (9,11,12). Sirdies sarkoidozé
iSlieka nepakankamai diagnozuojama, o laikotarpis nuo pirmyjy simptomy atsiradimo iki galutinés
diagnozés nustatymo daznai reikSmingai prailgsta, kas sudaro kliiitis pradéti savalaikj ir efektyvy
gydyma (4). Siame darbe pristatomas klinikinis atvejis iliustruoja kompleksinj poziiirj j irdies
sarkoidozés diagnostikg, remiantis multimodaliniy vaizdinimo metody taikymu. Darbo tikslas —
atlikti iSsamig literatiiros apzvalgg pasirinkta tema, sistemingai jvertinti esamus tyrimus bei teorinius
modelius ir i§nagrinéti klinikinio atvejo duomenis, siekiant atskleisti ligos kompleksiskuma ir su ja

susijusius probleminius aspektus.

2. DARBO METODIKA

Literatiiros Saltiniy paieska atlikta pasitelkiant PubMed duomeny bazg¢, naudojant raktazodzius
((PET-CT) OR (18F-FDG PET/CT) OR (Nuclear medicine) OR (Nuclear medicine imaging) OR
(SPECT)) AND (cardiac sarcoidosis). ISsami publikacijy atranka jvykdyta 2025 m. sausio 12 d.
Pirminéje paieSkoje identifikuotos 953 publikacijos. Pritaikius penkeriy mety laikotarpio filtra,
pasalintos 545 publikacijos. Taip pat, taikant nemokamai prieinamo viso teksto kriterijy, atmesta dar
211 publikacijy. Siekiant jtraukti tik angly kalba publikuotus Saltinius, papildomai paSalintos 3

publikacijos. Atlikus ranking atrankg, dél tematinio neatitikimo eliminuotos 39 publikacijos. Po



rankinés atrankos, 85 publikacijos atmestos dé¢l jtraukimo kriterijy neatitikimo pilname tekste,
jtraukta 70 publikacijy. Antrinei Saltiniy paieskai buvo pasitelkta PubMed duomeny baze, papildomai
jtraukiant 2 aktualias publikacijas. | literatiiros apZvalga po galutinés atrankos buvo jtraukta 72

publikacijos.

Paieska PubMed duomeny bazéje
pagal raktiniy zodziy derinj — ((PET-
CT) OR (18F-FDG PET/CT) OR

(Nuclear medicine) OR (Nuclear
medicine imaging) OR (SPECT))
AND (cardiac sarcoidosis) (n = 953)

4 )

Pasalintos nepilno teksto, mokamos,
publikuotos ne angly kalba ir senesnés
nei 5 mety mokslinés publikacijos
(n=1759)
\. J

\ 4

Pirminé atranka: perzitréti moksliniy
publikacijy pavadinimai ir santraukos
(n=194)

4 )

Pasalintos dél tematinio neatitikimo
pavadinime ir santraukoje
(n=39)

\ 4

\ 4

Pasalintos dél ankstesniy jtraukimo
kriterijy neatitikimo pilname tekste
(n=285)

\ 4

Mokslinés publikacijos jtrauktos i
literattiros apzvalga
(n=70)

Antriné $altiniy paieska, jtraukiant
publikacijas, susijusias su nagrin¢jama
tema
(n=2)

\ 4

IS viso | literatfiros apzvalga jtrauktos
publikacijos
n=72)

Antriné atranka: perzitiréti moksliniy N 4
publikacijy tekstai
(n=155)

1 paveiklas. Moksliniy publikacijy atranka.

Nuasmeninty pacientés sveikatos duomeny rinkimas buvo atliktas gavus rasytin] informuota
pacientés sutikimg bei Vilniaus universiteto ligoninés Santaros kliniky leidimg (Nr. 23SR-1479),

suteikiant] teis¢ naudoti pacientés nuasmenintus duomenis moksliniams tikslams.

3. ATVEJO APRASYMAS

2015 m. balandzio 17 d. 34 mety moteris kreipési j Vilniaus universiteto Santaros kliniky

priéemimo skyriy dél kelias valandas trunkancio neritmisko Sirdies plakimo epizodo. Pacienté buvo
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iSkvietusi greitgja medicinos pagalba, jai skirtas amiodaronas, taCiau gydomasis poveikis nebuvo
stebétas. Pirmieji Sirdies ritmo sutrikimo epizodai pasireiské prie§ dvi dienas, po kuriy pacienté
kreipési | Seimos gydytoja, tuomet ritmas buvo atstatytas klajoklio nervo stimuliacija. Be ritmo
sutrikimo, pacienté taip pat skundési bendru silpnumu, dusuliu esant didesniam fiziniam krtviui.
Pacientés anamnezéje 1étinés ligos nenustatytos. Prie§ ketverius metus pacienté sirgo EpStein-Bar
viruso sukelta infekcija bei jersinioze. Pacienté nertiko, padidéjusio jautrumo vaistams nenurode.
Dirba socialine pedagoge mokykloje. Objektyvaus iStyrimo metu pacienté buvo sgmoninga, nustatyta
tachikardija (SSD — 152 k./min.), kity objektyviy patologiniy pakitimy nenustatyta. Bendro kraujo
tyrimo ir elektrolity rodikliai buvo normos ribose. Priémimo skyriuje pacienté konsultuota gydytojo
kardiologo, atliktoje elektrokardiogramoje stebéti supraventrikulinés tachikardijos poZymiai.
Medikamentinis gydymas neskirtas, kadangi ritmas atsistaté spontaniskai.

2015 m. balandzio 21 d. pacientei atlikus Sirdies ultragarsinj tyrimg, nustatyta sumazéjusi
kairiojo skilvelio i§stimio frakcija (34 proc.) ir kairiojo skilvelio dilatacija. Tyrimo metu stebétas 1°
mitralinio voZtuvo nesandarumas bei sumaz¢jusi inotropiné funkcija kartu su susilpnéjusia Soninés ir
apatinés kairiojo skilvelio sieneliy kontrakcija. Tos pacios dienos atliktame kraujo tyrime smegeny
natriuretinio peptido (BNP) koncentracija sieke 165,7 ng/l. Vainikiniy arterijy kompiuterinés
tomografijos angiografijos ir krutinés Igstos kompiuterinés tomografijos (KT) tyrimy metu nustatyta
iSreikSta kairiojo skilvelio trabekuliarizacija, simetriSka tarpuplaucio bei plauciy Sakny
limfadenopatija, taip pat pavieniai zidiniai abiejuose plauciuose.

Siekiant patikslinti diagnozg, atlikta Sirdies magnetinio rezonanso tomografija (MRT), kurios
metu stebéti segmentiniai kontrakcijos sutrikimai, perfuzijos defektai Soningje sieneléje
midventrikuliariai ir virStinéje. Aprasytas vélyvas gadolinio kaupimas:

e Bazaliai (subendokardinis randas tarpskilvelinés pertvaros vidurinéje dalyje)

e Midventrikuliariai stebétas transmuralus, netolygus miokardo kaupimas apatiniame -
Soniniame segmente ir subendokardiSkai-subepikardiS$kai priekiniame-Soniniame
segmente. Stebéti fibroziniai pakitimai mitralinio voZtuvo papiliariniuose raumenyse.

e Virsiin¢je transmuralus kaupimas Sonin¢je sienel¢je ir vir§tininiame segmente.

2015 m. geguzés 20 d. konsiliumo metu nuspresta atlikti viso kiino kompiutering tomografija,
siekiant jvertinti Zidininj ligos iSplitimg ir limfadenopatijos apimtj. Atlikus kriitinés lastos, pilvo ir
dubens KT, naujy patologiniy pakitimy, lyginant su ankstesniu tyrimu, nenustatyta. 2015 m. geguzés
26 d. planinés hospitalizacijos metu pacientei atlikta transbronchiné plauciy audinio bei padidéjusiy
tarpuplaucio R4, L4 ir 7 regiony limfmazgiy biopsijos. Histologinio tyrimo metu nustatytas létinis ne
nekrotizuojantis granulominis limfadenitas ir pneumonitas. Po gauty tyrimy rezultaty surengtame
konsiliume patvirtinta plauciy sarkoidozés diagnoze, kuri, esant gerai plauciy funkcijai, nereikalavo

imunosupresinio gydymo. Visgi, dél sarkoidozinés kilmés Sirdies pazeidimo kilo abejoniy. Po
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konsultacijos su tarptautiniais specialistais nutarta, kad Sirdies MRT vaizdas atitinka Sirdies
sarkoidozei buidingus pakitimus. Hospitalizacijos metu pacientei nustatyta diagnozeé — Sirdies ir
plauciy sarkoidozé, supraventrikulinés tachikardijos paroksizmai, kairiojo skilvelio disfunkcija,
Sirdies nepakankamumas C stadija, NYHA II funkciné klasé. Taip pat, hospitalizacijos metu
paaiskejo, kad pacienté turi teigiamg Seiming anamneze¢ — jos tévas sirgo sarkoidoze, pasireiSkusia
panaSia simptomatika, jam buvo atliktas kaklo granulominiy limfmazgiy Salinimas ir taikytas
gydymas kortikosteroidais. 2015 m. liepos 2 d. hospitalizacijos metu pacientei implantuotas
kardioverteris-defibriliatorius ir pradétas gydymas prednizolonu (60 mg/d.) dél Sirdies paZeidimo.
2015 m. rugpjucio 20 d. pacientei atliktas pirmasis '®F-fluorodeoksigliukozés pozitrony
emisijos tomografijos / kompiuterinés tomografijos ('*F-FDG PET/KT) tyrimas, prieSprocediiring
heparinizacija netaikyta. Tyrimo metu nustatyti metaboliskai aktyvis patologiniai / granulominiai
pakitimai tarpuplaucio limfmazgiuose (didZiausia SU Vmax verté — 6,18) bei heterogeninis, nevienodo
intensyvumo '®F-FDG telkimasis kairiojo skilvelio sienoje (SUVmax 6,04), pakitimai labiausiai
iSreiksti apatinéje ir Soninéje sienelése (2 pav.). Sie tyrimo duomenys patvirtina sisteminés aktyvios

sarkoidozés diagnozg su Sirdies pazeidimu.

2 paveiklas. 2015 m. rugpjucio 20 d. '8F-FDG PET/KT MIP (ang. Maximum Intensity Projection)
tyrimo vaizdai, atspindintys '8F-FDG kaupimg tarpuplauc¢io limfmazgiuose bei Sirdies kairiajame

skilvelyje.

Iki 2015 m. gruodzio ménesio pacienté, laikydamasi gydytojy rekomendacijy, pagal nustatyta

schemg palaipsniui sumazino prednizolono doz¢ iki 10 mg/d. Po konsultacijos gruodzio ménesj



nuspresta testi gydyma prednizolonu 10 mg/d. dar tris ménesius, kol bus atliktas kontrolinis ¥F-FDG
PET/KT tyrimas.

2016 m. kovo 2 d. atliktas kontrolinis '8F-FDG PET/KT tyrimas su prieSprocediirine
heparinizacija (3800 VV). Iki tyrimo pacienté laikési mazai angliavandeniy, daug riebaly turincios
dietos, taciau optimalus miokardo metabolizmo slopinimas nebuvo pasiektas. Kadangi pirminio '3F-
FDG PET/KT tyrimo metu heparinas nebuvo skirtas, vaizdy palyginimo galimybés buvo ribotos. Vis
délto, tyrimo rezultatai rodé miSry metabolinj atsakg j gydyma, o Sirdies pakitimy dinamika buvo
teigiama (3 pav.). Nors paZeidimo apimtis i$liko nepakitusi, miokarde stebétas maZesnio aktyvumo
BF-FDG kaupimasis (SUVmax 3,5, palyginti su pirminio tyrimo metu nustatytu SUVmax 6,04). Taip
pat, ivertinti ir ekstrakardiniai radiniai — nustatyti keli padidéje ir padidéjusio metabolinio aktyvumo

tarpuplaucio limfmazgiai.

3 paveikslas. 2016 m. kovo 2 d. kontrolinio '*F-FDG PET/KT MIP (ang. Maximum Intensity
Projection) tyrimo vaizduose stebimas miSrus metabolinis atsakas, su teigiama Sirdies pakitimy

dinamika: sumazéjes "¥F-FDG kaupimasis miokarde, nepakitusi pazeidimo apimtis.

Nepaisant teigiamos dinamikos, nustatytos 'F-FDG PET/KT tyrime, pacient¢ daznai
kreipdavosi i skubios pagalbos skyriy dél besikartojanciy Sirdies plakimo epizody, po kuriy sekdavo
kardioverterio-defibriliatoriaus iSkrova, o registruotas Sirdies susitraukimy daznis siekdavo 234
k./min. 2016 m. geguzés 5 d. pacientei taikytas Holterio monitoravimas, kurio metu fiksuotos 1053
skilvelinés ekstrasistolés, 10 skilveliniy ekstrasistoliy kuplety, 23 supraventrikulinés ekstrasistolés, 2
supraventrikuliniy ekstrasistoliy kupletai ir 1 tripletas, placiy QRS kompleksy tachiaritmija.
Maksimalus Sirdies susitraukimy daznis pasieké 131 k./min. 2016 m. birzelio 8 d. pacienté buvo

hospitalizuota dél pasikartojanciy supraventrikulinés tachikardijos epizody, pacientei buvo
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indikuotas perstemplinis tyrimas ir galimas perkateterinis gydymas. Pacientei buvo tg¢siamas
gydymas prednizolonu 10 mg/d. 2016 m. rugpjticio 22 d. pakartotinés hospitalizacijos metu pacientei
atliktas intrakardinis elektrofiziologinis iStyrimas, kurio metu nustatyta tipiné atrioventrikulinio
mazgo paroksizmin¢ tachikardija. Esant indikacijoms, atlikta 1éto tako radiodaznuminé intrakardine
abliacija, gydymo efektas teigiamas, po abliacijos tachikardija nesukelta.

2016 m. rugs¢jo 19 d. pacientei atlikta kontroliné Sirdies MRT, taciau dél gausiy artefakty,
sukelty implantuojamo kardioverterio - defibriliatoriaus, vaizdai negal¢jo buti jvertinti. 2016 m.
rugséjo 28 d. pacientei atlikta miokardo perfuzijos scintigrafija, naudojant *™Tc-MIBI ir
farmakologinj krivj su adenozinu. Tyrimo vaizduose matomi gilas, iSplite, negrjztami miokardo
perfuzijos sutrikimai virStngje, priekingje, Soningje ir apatinéje sienelése, atspindintys randinius
pakitimus (4 pav.). Atkreipiant démesj | pacientés biiklg, 2016 m. spalio 12 d. konsultacijos metu
pacienté nurodé pageré€jusig savijauta, ritmo sutrikimai nepasikartojo 4 ménesius. Konsiliumo metu

buvo nuspresta sumazinti prednizolono doze iki 7,5 mg/d. bei testi Sirdies nepakankamumo gydyma.

4 Paveikslas. 2016 m. rugséjo 28 d. miokardo perfuzijos su *™Tc-MIBI SPECT trumposios, ilgosios
aSiy ir Polar Map rekonstrukcijos. Tyrimo vaizduose matomi iSplit¢ miokardo randiniai pakitimai

kairiojo skilvelio vir§tingje, priekingje, Soninéje ir apatinéje sienelése.

2017 m. lapkri¢io 28 d. pacientei atliktas pakartotinis Holterio monitoravimas, kurio metu
uzfiksuotos 4549 skilvelinés ekstrasistolés, 392 skilveliniai kupletai, 7 tripletai ir 3 skilvelinés
tachikardijos epizodai (4 kompleksy, Sirdies susitraukimy daznis — 137 k/min.). Sirdies susitraukimy
daznis svyravo nuo 57 iki 127 k/min., o paros vidurkis buvo 75 k/min. 2017 m. gruodZio ménesj

vykusios planinés konsultacijos metu buvo nuspresta nutraukti prednizolono vartojima. 2018 m.
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liepos 10 d. pacienté atvykusi kontrolinei planinei konsultacijai naujy skundy neiSsake, jos savijauta
buvo patenkinama.

Po ilgesnés pertraukos, 2020 m. rugséjo 25 d., pacienté kreipési | skubios pagalbos skyriy
kardiologo konsultacijai dél tris dienas trunkancios prastos savijautos ir juntamo ritmo sutrikimo,
taciau be implantuojamo kardioverterio - defibriliatoriaus iSkrovy. Pacienté buvo hospitalizuota dél
skilvelinés tachikardijos, atsiradusios Uimaus faringito fone. Stacionare stebéti trumpi placiy QRS
kompleksy tachikardijos epizodai ir daznos skilvelinés ekstrasistolés. Pacientei buvo skirta
amiodarono infuzija. 2020 m. spalio 2 d. atliktoje kriitinés lastos KT su intraveniniu kontrastavimu,
lyginant su 2015 mety tyrimu, naujy zidiniy nebuvo nustatyta, taciau iSryskeéjo kairiojo skilvelio

dilatacija ir stebimi apatinés bei Soninés kairiojo skilvelio sienelés iSplonéjimai (5 pav.).

5 paveikslas. Kompiuterinés tomografijos vaizduose matoma kairiojo skilvelio dilatacija ir kairiojo

skilvelio sienelés iSplonéjimai.

2020 m. spalio 1 d. atliktame Sirdies ultragarsiniame tyrime, lyginant su 2018 mety rezultatais,
buvo pastebéta neigiama dinamika — progresuojanti kairiojo skilvelio dilatacija ir disfunkcija, o
kairiojo skilvelio iSstimio frakcija sieké apie 30 procenty. Pageréjus pacientés buklei stacionare, ji
iSleista } namus, skiriant gydyma metoprololiu, spironolaktonu ir amiodaronu.

2021 m. liepos 27 d. pacienté buvo hospitalizuota i Sirdies chirurgijos skyriy indikacijy Sirdies
transplantacijai  jvertinimui. D¢l patenkinamos pacientés klinikinés buklés, savarankiSko
apsitarnavimo, nutarta pacientés nejtraukti i recipienty sarasa, taciau aktyviai stebéti.

2022 m. vasario 22 d. pacientei atliktas kontrolinis '3F-FDG PET/KT tyrimas, kurio
pasiruoSimui paciente laikési 18 valandy badavimo rezimo. Taip pat, buvo taikyta premedikacija
heparinu (4100 VV j/v). Tyrimo vaizdai buvo tinkami vertinimui. Dinamikoje miokarde metaboliskai
aktyviy granulominiy pakitimy nestebéta, taciau tarpuplaucio limfmazgiai iSliko metaboliSkai
aktyvis, su minimaliu aktyvumo pokyciu (6 pav.). Sekancig dieng atliktoje miokardo perfuzijos

scintigrafijoje, naudojant *™Tc-MIBI, matyti pladiai i$plite giltis randiniai pakitimai kairiojo skilvelio
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virStinéje, priekinéje, Soninéje, apatinéje ir dalyje pertvarinés sieneliy. Lyginant su ankstesniais

tyrimais, rando apimtis padidéjo.

6 paveikslas. 2022 m. vasario 22 d. kontrolinio '"8F-FDG PET/KT MIP (ang. Maximum Intensity
Projection) tyrimo vaizduose dinamikoje miokarde metaboliSkai aktyviy granulominiy pakitimy

nenustatyta, o tarpuplaucio limfmazgiai iSliko aktyvis, fiksuotas minimalus aktyvumo pokytis.

_2016 m. B 2022 m.

REST_IRNGCIS)

7 Paveikslas. Miokardo perfuzijos su **"Tc-MIBI SPECT (A) 2016 m. ir (B) 2022 m. tyrimy

dinamika, Polar Maps rekonstrukcijos. Didéjancios apimties kairiojo skilvelio randiniai pazeidimai.
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8 paveikslas. '8F-FDG PET/KT MIP (ang. Maximum Intensity Projection) (A) 2015 mety rugpjicio
mén., (B) 2016 mety kovo mén. ir (C) 2022 mety vasario mén. tyrimo vaizdy dinamikos palyginimas

koronaringje plok§tumoje.

A B C

9 paveikslas. "*F-FDG PET/KT MIP (ang. Maximum Intensity Projection) (A) 2015 mety rugpjucio
meén., (B) 2016 mety kovo mén. ir (C) 2022 mety vasario mén. tyrimo vaizdy dinamikos palyginimas

aSiniame pjivyje.

2023 m. geguzes 16 d. pacienté atvyko planinei kardiologo konsultacijai. Pacientés biiklé buvo
patenkinama, ta¢iau svyruojanti, pastebétas padidéjes dusulys. Sirdies echokardiografijoje nustatyta,
kad iSplonéjusi kairiojo skilvelio miokardo sritis apima kairiojo skilvelio uzpakaling sienele,
vidurinius apatinés ir Soninés sienelés segmentus, taip pat stebéta akinetiska ir uzapvalinta kairiojo
skilvelio vir§une. Nustatyta reikSminga kairiojo skilvelio ertmés dilatacija, kairiojo skilvelio iSstiimio
frakcija sieké 17 procenty. Taip pat, pastebéta nedidelio laipsnio deSiniojo skilvelio ertmés dilatacija,
I° kairiojo prieSirdzio dilatacija, I-II° mitralinio voztuvo ir triburio voztuvo nesandarumai. Tyrimo

metu stebéta reikSminga plautiné hipertenzija ir padidéjes plauciy kraujagysliy rezistentiSkumas.
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2023 m. geguzés 30 d. pacienté buvo pakartotinai hospitalizuota Sirdies transplantacijos poreikiui
jvertinti. Atsizvelgiant | tai, kad nebuvo absoliuciy indikacijy jtraukimui j recipienty sarasa bei
pacientés pripazinimg dél nesilaikymo nustatyto vaisty vartojimo rezimo, buvo nuspresta Siuo etapu

nejtraukti jos ] recipienty sarasa.

4. LITERATUROS APZVALGA

4.1. SIRDIES SARKOIDOZES KLINIKINIAI ASPEKTAI

Nors Sirdies sarkoidoze yra laikoma reta ligos forma, Sioji iSsiskiria i§ kity sarkoidozés formy
dél isimtinai tiesioginio pavojaus gyvybinéms funkcijoms bei auk$to mirtingumo rodiklio, kuris po
diagnozés nustatymo siekia apie 25 proc. (9,13). Japonijoje atliktas tyrimas, nagrin¢jes 320
sarkoidoze serganciy pacienty autopsijos atvejy, atskleidé, kad 46,9 proc. pacientams nustatytas
granulominis Sirdies pazeidimas sergant sarkoidoze, taciau tik 26,7 proc. pacienty pries mirtj buvo
nustatyta klinikiné diagnozé (13). Remiantis kita atlikta autopsijy serija, kurioje atrinktiems
pacientams buvo patvirtinta sistemin¢ sarkoidozé¢, atskleidé, kad mazdaug 27 proc. pacienty i$
Jungtiniy Amerikos Valstijy ir 80 proc. pacienty i§ Japonijos buvo nustatytas Sirdies sarkoidozinis
pazeidimas (11).

Sirdies sarkoidozé skirstoma j 2 tipus (14):

1. Izoliuota Sirdies sarkoidozé — 23-54 proc. visy Sirdies sarkoidozes atvejy (15);
2. Sisteming¢ sarkoidoz¢ su Sirdies pazeidimu.

Granulomos gali formuotis bet kurioje Sirdies struktiiroje, sukeldamos asimptom;j arba kliniskai
pasireiskiantj pazeidima, randéjima ir disfunkcija (1). Sirdies pazeidimas 25 proc. sarkoidozés atvejy
pat, Sirdies sarkoidozinis pazeidimas neretai blina pirmasis sarkoidozés pozymis (16). Svarbu
pazymeti, jog besimptomis ligos periodas gali trukti visg gyvenimg, sukeldamas miokardo pazeidima,
miokardo laidumo sutrikimus ir kt. (14). Simptominé Sirdies sarkoidozé tipingai gali pasireiksti
dispnéja (50-70 proc.), palpitacijomis (40-60 proc.), nuovargiu (30-45 proc.), kriitinés skausmu (20-
30 proc.), presinkope (15-30 proc.), sinkope (15-20 proc.), atrioventrikuline (AV) blokada (I-III
laipsnio) (26—67 proc.), Hiso pluosto kojytés blokada (12-61 proc., dazniau deSiniosios nei
kairiosios), skilveline aritmija, skilveline tachikardija (42 proc.), naujai pasireiSkusiu Sirdies
nepakankamumu (30 proc.), kardiomiopatija, reciau - priesirdziy aritmijomis, voztuvy pazeidimu,
papiliariniy raumeny disfunkcija, konstrikciniu perikarditu, skysCiu perikardo ertméje

(1,3,7,11,12,16—19). Iki 50 proc. atvejy AV blokada ir gyvybei pavojingos skilvelinés aritmijos gali
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60 mety, kuriems pasireiskia kitomis patologijomis nepaaiskinama auksto laipsnio atrioventrikuliné
blokada (antrojo laipsnio Mobitz II tipo arba treciojo laipsnio) ar skilveliné tachikardija, yra
diagnozuojama Sirdies sarkoidozé, tod¢l tokiais atvejais bitina atidziai jvertinti Sios ligos tikimybe
(7). Dél daznai pasitaikancio daugiazidininio uzdegimo miokarde, vienu metu gali biiti nustatomos
kelios skilvelinés aritmijos (10). Remiantis Kolorado universiteto atlikta retrospektyvine analize,
skilvelinés tachikardijos audra (daugiau nei 3 epizodai per 24 valandas) pasireiSké 14 proc. Sirdies
sarkoidoze serganciy pacienty (20). Supraventrikulinés tachiaritmijos, jskaitant priesirdziy virpéjima,
pradinése ligos stadijose stebimos retai, taciau gali pasireiksti tolimesnéje ligos eigoje (10). Sirdies
nepakankamumo pozymiai dazniausiai atspindi kairiojo skilvelio infiltracijg ir sistoling disfunkcija,
taciau taip pat gali biiti susij¢ su diastoline disfunkcija ir/arba restrikciniu pazeidimu (10). Velikanova
et al. nustaté, kad 14 proc. pacienty, kuriems buvo diagnozuota kliniskai pasireiSkianti Sirdies
sarkoidozé, per 15 mety nuo nustatymo pradzios liga progresavo ] galutinés stadijos Sirdies
nepakankamuma, nepaisant taikyto standartinio gydymo (21). Retesniais atvejais Sirdies sarkoidoze
gali infiltruoti arba siaurinti koronaring makro ar mikrocirkuliacijg, sukeldama kriitinés anging,
miokardo infarkta su ne obstrukcinémis vainikinémis arterijomis (ang. Myocardial Infarction with
Non-Obstructive Coronary Arteries (MINOCA)) arba okliuzinj miokardo infarktg (10).

Retais, taciau ypac¢ pavojingais atvejais, Sirdies sarkoidozé gali sukelti staigig kardialing mirtj
(1). Tokiy atvejy rizika siekia 10 proc. per 5 metus tiek kliniSkai pasireiskusiai, tiek subklinikinei
Sirdies sarkoidozés formoms (1). Pacientams, sergantiems S$irdies sarkoidoze, kardialiné mirtis
dazniausiai jvyksta d¢l progresuojancios Sirdies disfunkcijos, gyvybei pavojingy skilveliniy aritmijy
ar auksto laipsnio AV blokady (19,22).

Elektrokardiogramos poky¢iai néra specifiski ar jautriis Sirdies sarkoidozei diagnozuoti ir gali
pasireiksti laidumo sutrikimais (Hiso pluosto kojyc¢iy blokada, AV blokada, fascikuline blokada),
prieSirdziy ir/arba skilveliy aritmijomis, ST/T bangy pokyciais, patologinémis Q bangomis,
imituojan¢iomis infarkta (pseudoinfarktas), QTc dispersija, fragmentuotais, prailgintais QRS
kompleksais arba prieSlaikiniais  skilveliniais  kompleksais  (9,10,23). Transtorakalinés
echokardiografijos duomenys Sirdies sarkoidozés atveju gali buti heterogeniski (9).
Echokardiografiniai pokyciai, buidingi Sirdies sarkoidozei, yra bazinis tarpskilvelinés pertvaros
suplon¢jimas, padidéjes miokardo sieneliy storis, sistoling ir diastoliné disfunkcija, sieneliy judesiy
sutrikimai, kurie nesutampa su specifiniu koronariniu pasiskirstymu, skystis perikardo ertméje bei
skilveliy aneurizmos (9,23). Kairiojo skilvelio miokardo iSilginés deformacijos sutrikimas gali reiksti
miokardo infiltracijg, taciau Sis radinys néra specifiskas Sirdies sarkoidozei (9). Transtorakaliné
echokardiografija pasizymi 25-69 proc. jautrumu ir 29-95 proc. specifiSkumu Sirdies sarkoidozei

nustatyti (19).
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Atsizvelgiant j Sirdies sarkoidozés formy prognostinius skirtumus, izoliuota Sirdies sarkoidoze,
lyginant su sistemine forma su Sirdies pazeidimu, yra susijusi su prastesne prognoze, jskaitant didesnj
mirc¢iy, hospitalizacijy dél Sirdies nepakankamumo ir gyvybei pavojingy skilveliniy aritmijy daznj
(10,24-26). Manoma, kad prastesné prognoze gali biiti susijusi su vélyvu diagnozés nustatymu, kurj
lemia ekstrakardiniy sarkoidozés simptomy trukumas, taip pat galimai skirtinga izoliuotos Sirdies
sarkoidozés patofiziologija (25). Remiantis Masunaga et al. publikuotais duomenimis, nors pacienty,
serganciy izoliuota Sirdies sarkoidoze, grupéje buvo stebimas mazesnis pazeidimo iSplitimas ir
metabolinis aktyvumas nei sistemine Sirdies sarkoidoze serganciy pacienty grupéje, pirmoje grupéje
imunosupresing terapija pasizymejo nepakankamu poveikiu ligos aktyvumui (25).

Specifinio Sirdies sarkoidozés gydymo $iai dienai néra, kadangi ligos patogenezé iSlieka
nepakankamai istirta (10). Pacienty iSgyvenamumo rodikliai po gydymo kortikosteroidais siekia 91,5
proc. po 5 mety, 84,1 proc. po 10 mety ir 78,1 proc. po 15 mety (13). Taip pat, svarbu prisiminti, jog
kortikosteroidy vartojimas siejamas su jvairiais Salutiniais poveikiais, jskaitant hipertenzija, cukrinj
diabeta, svorio prieaugj, osteoporoze ir padidéjusig infekcijy rizikg (27). Remiantis jvairiy tyrimy
duomenimis, Sirdies sarkoidozé pasizymi dideliu recidyvy dazniu po imunosupresinio gydymo
nutraukimo (28-30). Patterson et al. tyrimas parodé, jog Sirdies sarkoidozé linkusi atsinaujinti tose
paciose lokalizacijose, kuriose anksCiau stebétos aktyvios sarkoidozés granulomos (30).
Pasikartojancios ligos aktyvumo anatominis pastovumas leidzia manyti, kad liga provokuojantis

antigenas néra visiSkai eliminuojamas bei iSlieka organizme (30).

4.1.1. EPIDEMIOLOGIJA

Sirdies sarkoidozés epidemiologija néra tiksliai zinoma dél dazny subklinikiniy ligos atvejy,
Jvairiy rasiniy ir geografiniy skirtumy bei per metus besikei¢ian¢iy diagnostiniy kriterijy, skirtingy jy
taikymo jvairiose Salyse ir institucijose (1). Poyhonen et al. atliktas tyrimas atskleide, jog Suomijoje
naujai nustatyty simptominiy Sirdies sarkoidozes atvejy penkeriy mety rodikliai rodo eksponentinj
augima, prasidéjusj nuo 1980-yjy pabaigos (1).

DidZiausi sergamumo sarkoidoze rodikliai yra nustatomi Siaurés Europos (11-24 atvejai 100
000 tikst. gyv.), Afrikos Amerikos kilmés asmeny (17-71 atvejai 100 000 tiukst. gyv.) ir Kanados
gyventojy tarpe (5,8,27). Tuo tarpu maziausias sergamumo rodiklis fiksuojamas Ryty Azijos Salyse,
tokiose kaip Piety Koréja (0,5-1,3 atvejy 100 000 gyventojy) (8,18). Remiantis Jungtiniy Amerikos
Valstijy nacionalinés sveikatos prieziiiros duomeny bazés analize 2010-2013 m. laikotarpiu, didesnis
ligotumas stebimas tarp juodaodziy amerikieCiy (141,4 atvejy 100 000 gyventojy) lyginant su
baltaodziais (49,8 atvejy 100 000 gyventojy) (18). Mazesnis paplitimas stebétas tarp Ispanijos ir
Azijos populiacijy (atitinkamai 21,7 ir 18,9 atvejy 100 000 gyventojy) (18). Europoje Skandinavijos
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populiacijoje kliniSkai pasireiSkiancios sarkoidozés paplitimas yra auksStesnis lyginant su kitomis
Europos Salimis, siekiantis 50—60 atvejy 100 000 gyventojy (14). The Case Control Etiology of
Sarcoidosis Study (ACCESS) tyrimas parodé¢, kad pacienty, serganc¢iy sarkoidoze, pirmos eilés
giminaiciai turi penkis kartus didesne rizika susirgti sarkoidoze, lyginant su kontrolinémis grupémis

(7).
4.12. ETIOLOGIA

Sarkoidozés etiologija islieka idiopatine (7). Vis daugiau moksliniy duomeny rodo, kad
genetine predispozicijg turintiems asmenims ligos pasireiskimas gali biiti susijes su disfunkciniy T
lasteliy sukeltu imunologiniu atsaku j neidentifikuotg antigeninj veiksn;j (infekcinj, aplinkos antigena
ar autoantigeng), kuris lemia ne nekrotizuojanciy uzdegiminiy granulomy formavimasi (7,10,27).
Infekciniai veiksniai, galintys turéti jtakos sarkoidozés etiologijai, apima Mycobacterium rusis,
Propionibacterium, Borrelia burgdorferi, Rickettsia helvetica, Epstein-Barr virusg ir zZmogaus
Herpesvirus 8 (18). Visgi, Propionibacterium acnes yra vienintelis mikroorganizmas, izoliuotas i$
sarkoidoziniy granulomy (7).

Manoma, kad II klasés zmogaus leukocity antigenai (ZLA) yra susije su ligos i§sivystymo
rizika, jos eiga bei prognoze (8). Japonijoje ir Europoje atliktuose tyrimuose buvo nustatyta, kad
pacientams, sergantiems sarkoidoze, dazniau nustatomi tam tikri ZLA aleliai, tarp jy ir DRB1 (8).
Tyrimai rodo, kad ZLA-DRB1*03 alelis yra reik§mingai susijes su Lofgreno sindromu, kuris yra
imin¢ ir savaime praeinanti sarkoidozés forma, o ZLA-DR17(3) yra labiausiai susijes su sarkoidoze
baltaodziy populiacijoje (8,18). Tuo tarpu ZLA-DRB1*14 ir DRB1*15 aleliai dazniau nustatomi
pacientams, kuriems liga progresuoja létine eiga (8).

Aplinkos ir gyvenimo biido veiksniai taip pat turi jtakos ligos progresavimui (8). Aplinkoje
esantis pelésis, insekticidy poveikis ir darbas zemés iikyje yra siejami su didesne sarkoidozés
1$sivystymo rizika (8). Rizika taip pat gali biiti padidéjusi tam tikry profesijy, tokiy kaip gelezies
liejykly darbuotojy ir ugniagesiy, atstovams, galimai dél saly€io su silicio dioksido dulkémis (8).
Darbuotojai, dirbantys medienos apdirbimo ir medienos pramonés sektoriuose, kurie yra veikiami
pramoniniy organiniy dulkiy, patenka j padidintos rizikos susirgti sarkoidoze grupe (18). Vis d¢lto,
Spence et al. pateikia iSvadas, kad atliktame tyrime reikSmingy profesiniy ar laisvalaikio veiklos rySiy
su Sirdies sarkoidozés i8sivystymo rizika nebuvo nustatyta (31). Kanados tyréjy atlikti tyrimai taip
pat parodé reikSmingai neigiama rysj tarp rikymo ir Sirdies sarkoidozés vystymosi (31,32). Teigiama,
jog riikkymas sumazina makrofagy aktyvacijg po kontakto su dulkémis (31).

Svarbu paminéti, kad sarkoidozés paplitimas yra didesnis tankiai apgyvendintose vietovése (8).

Taip pat, literatiiroje nurodoma, kad kiino svoris gali turéti jtakos sarkoidozés iSsivystymui (8).
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Remiantis Nurses’ Health Study tyrimo duomenimis, nutukusiems asmenims ligos i§sivystymo rizika
buvo 70 proc. didesné (8). Aukstesnis endogeninio estrogeno lygis, vélesnis amzius pirmojo
gimdymo metu ir neseniai jvykes gimdymas gali veikti kaip apsauginiai veiksniai, susij¢ su mazesne
sarkoidozés rizika (8). Hormonai taip pat atlieka svarby vaidmenj sarkoidozés iSsivystyme, kaip rodo

ly¢iy skirtumai ir bifazé amziaus pasiskirstymo tendencija (8).

4.1.3. PATOFIZIOLOGIJA

Makrofagai ir dendritinés lastelés, veikdamos kaip antigeng pateikiancios Iastelés, apdoroja
provokuojant] antigeng ir inicijuoja lgstelinj imuninio atsako mechanizma, aktyvuodamos naivias
CD4" T lasteles. Tai skatina T helperiy Th1 ir Th17 lasteliy proliferacija, kurios i$skiria uzdegiminius
citokinus, jskaitant interleuking IL-2, IL-12, tumoro nekrozés faktoriy TNF-o. ir interferona-y (7). Sie
citokinai indukuoja makrofagy ir limfocity kaupimasi, formuojant pirmines granulomas, kurios
apsupa provokuojantj antigeng (7). Makrofagai virsta epitelioidinémis Igstelémis, susijungian¢iomis
ir sudaranciomis gigantines lasteles (7). Létinéje ligos fazéje vyksta pokytis i§ Thl i Th2 Igsteles,
kurios i$skiria IL-4, IL-10 ir transformuojant] augimo faktoriy beta (TGF-f), skatinancius fibroblasty
veikla, ekstralgstelinio matrikso kaupimasi ir fibroze (7). Kartu su Th2 lgstelémis létinés fazés
procesuose dalyvauja ir i§ trombocity kiles augimo faktorius B (PDGF-B), i insuling panaSus augimo
faktorius 1 (IGF-1) ir su i insuling panasaus augimo faktoriaus jungiamuoju baltymu susij¢s baltymas-
2 (IGFBP-rP2) (18).

Sirdies sarkoidozé dazniausiai pasireiskia granulomomis bazinéje tarpskilvelinéje pertvaroje,
priekinése ir uzpakalinése kairiojo skilvelio sienose bei priekingje deSiniojo skilvelio sienoje (16).
Atrioventrikuling, Hiso pluosto kojyCiy blokadas arba sinusinio mazgo disfunkcija gali sukelti
granulominis uzdegimas arba randinis audinys laidZiosios sistemos srityse (sinusiniame mazge arba
bazinéje/vidurinéje tarpskilvelinés pertvaros dalyje) arba tiesioginis laidZiosios sistemos (sinusinio ir
AV mazgy arterijy) kraujotaka trikdantis granulominis ar randinis paZeidimas (7). Pastebétina, kad
sinusinio mazgo sutrikimai retai siejami su Sirdies sarkoidoze (16).

Skilvelinés aritmijos dazniausiai kyla dél vélyvoje ligos stadijoje susiformavusio randinio
audinio, o tam tikrais atvejais — dél mazy skilveliniy aneurizmy, $ie pazeidimai sudaro anatominj
pagrindg griztamojo sujaudinimo (reentry) mechanizmui. Vis délto, aktyvus uzdegiminis procesas
taip pat gali lemti skilvelines aritmijas, iSprovokuodamas aktyvuma, padidintg automatizmg ir
griztamojo sujaudinimo (reentry) mechanizmus (7). PrieSirdziy aritmijos, tokios kaip priesirdziy
virp¢jimas, prieSirdziy plazdéjimas ar prieSirdziy tachikardija, dazniau atsiranda dé¢l prieSirdziy
dilatacijos, kurig sukelia sistoliné arba diastoliné skilveliy disfunkcija, susijusi su Sirdies

nepakankamumu, nei dél tiesioginés granulomy infiltracijos prieSirdziy miokarde (7). PrieSirdziy
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aritmijy mechanizmai apima pakitusj automatiSkuma, grjztamojo sujaudinimo (reentry) aritmijg ir
iSprovokuotg aktyvuma (7). Nors prieSirdziy paZeidimas sergant Sirdies sarkoidoze yra daznas, jis
paprastai biina maziau iSreikStas nei skilveliy pazaida (16). Sinusinio mazgo sutrikimai gali biti
siegjami su deSiniojo prieSirdZio pazeidimu, taCiau tai yra retas Sirdies sarkoidozés simptominis
pasireiSkimas (16). DeSiniojo prieSirdzio pazeidimas gali kilti dél sarkoidozés sukelto uzdegimo,
fibrozés ir/arba randéjimo sinusinio mazgo srityje ir/arba obstrukcinio granulominio angiito sinusinio
mazgo arterijoje (16). Sis procesas lemia sinusinio mazgo sutrikimus (16).

Kritines skausmas, primenantis kriitinés angina, bei iminis koronarinis sindromas gali atsirasti
dél sutrikusios vainikiniy arterijy rezervinés kraujotakos, kurig lemia miokardo mikrocirkuliacijos
susiaur¢jimas, retais atvejais — dél granulominio vainikiniy arterijy vaskulito arba dél atskiros
vainikinés arterijos susiauréjimo ar disekacijos (7). Granulomos taip pat gali pazeisti Sirdies voztuvus,
sukeldamos voztuvy nesandaruma, dazniausiai — mitraling regurgitacija (7). Sirdies nepakankamumas
tampa iSplitusios kairiojo skilvelio infiltracijos ir sistolinés disfunkcijos, apriboto prisipildymo dél
edeminiy ar fibrozuoty kairiojo skilvelio sieneliy, klinikine iSraiSka (12). Sutrikusi miokardo
kontraktiliné funkcija lemia kraujo staze ir padidina trombozés rizika (33). Taip pat svarbu, jog
trombas gali sukelti jvairaus laipsnio '"®F-FDG kaupimasi, priklausomai nuo jo stadijos (33).
Rojulpote et al. iskelia hipoteze, kad kraujo sastovis kairiojo skilvelio aneurizmoje gali lemti
padidéjusj zidininj '8F-FDG kaupimg aneurizminéje ertméje dél lokalaus hemodinaminio sastovio.
Taip pat, aptariant 'SF-FDG kaupimgsi, fibrozinis audinys gali i§likti metaboliskai aktyvus dél
mechanizmy, nesusijusiy su sarkoidozés patogeneze, tod¢l, nepaisant taikomo gydymo, gali biiti

stebimas nezymus '8F-FDG kaupimas (33).

4.2. SIRDIES SARDKOIDOZES DIAGNOSTIKOS GAIRES

Sirdies sarkoidozés diagnostikai yra pasiiilytos ir taikomos jvairios gairés bei diagnostiniai
kriterijai. Aptariami diagnostiniai kriterijai ilgainiui buvo atnaujinami atsizvelgiant j technologing
pazangg ir sukaupta informacija apie Sig liga (11).

Japonijos Sveikatos ir gerovés ministerijos (ang. Japanese Ministry of Health and Welfare)
gairés, parengtos 1992 m. ir perziiirétos 2006 m., rekomenduoja histologing diagnostika, kuomet
granulomos patvirtinamos endomiokardo biopsija, arba kliniking diagnostika, kai ekstrakardiné
sarkoidozé yra patvirtinama histologiskai ir simptomai atitinka klinikinius kriterijus (9,11,13). Visgi,
Sios gairés pasizymejo nepakankamu specifiSkumu, kadangi nebuvo atsizvelgta | kitas galimas
miokardo pazeidimo prieZastis (13). Sios gairés 2015 metais buvo atnaujintos Japonijos sarkoidozés

ir kity granulominiy sutrikimy draugijos (ang. Japanese Society of Sarcoidosis and Other
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Granulomatous Disorders), klinikinei diagnozei reikalaujant >2 didziyjy kriterijy arba vieno didziojo

ir 22 mazyjy kriterijy (1 lentele) (11).

1 lentelé. Japonijos Sveikatos ir gerovés ministerijos / Japonijos sarkoidozés ir kity granulominiy

sutrikimy draugijos Sirdies sarkoidozés diagnostikos gairiy didieji ir mazieji kriterijai (11).

Didieji kriterijai MaZzieji kriterijai

» AukSto laipsnio AV  blokada ar = EKG: skilvelinés aritmijos, priesSlaikiniai
persistuojanti skilveliné tachikardija skilveliy susitraukimai, Hiso pluosto

* Bazinés tarpskilvelinés pertvaros kojy¢iy blokada, nukrypusi elektriné
suplon¢jimas arba kiti morfologiniai asis, patologinis Q dantelis.
pakitimai (aneurizma, sieneliy = Branduoliné medicina: perfuzijos
iSplonéjimas ar sustoréjimas) sutrikimai

» /Ga kaupimas arba '3F-FDG kaupimas » Endomiokardo biopsija: vidutiné
miokarde intersticiné  fibrozé arba monocity

» Sumaz¢jusi kairiojo skilvelio iSstimio infiltracija.
frakcija (<50 proc.) ar regioninis
sienelés judesio sutrikimas

= Vélyvas gadolinio kaupimas Sirdies MRT

2014 metais Sirdies ritmo draugija (ang. The Heart Rhythm Society, HRS) paskelbé pirmasias
tarptautines gaires, skirtas $irdies sarkoidozés diagnostikai ir gydymui (10). Siose gairése
diagnostiniai kriterijai buvo pirma kartg papildyti budingais $irdies MRT ir '8F-FDG PET/KT tyrimy
radiniais (9). Remiantis Siomis gairémis, galimi du Sirdies sarkoidozés diagnostikos keliai (8).
Pirmasis grindziamas tiesioginiu histologiniu sarkoidozés patvirtinimu endomiokardo biopsija, o
antrasis — histologiSkai patvirtinta ekstrakardiné sarkoidozé kartu su bent vienu klinikiniu arba
vaizdiniu kardialinés patologijos kriterijumi (steroidams ir/arba kitiems imunosupresiniams vaistams
jautri kardiomiopatija ar Sirdies blokada, nepaaiSkinta kairiojo skilvelio i§stimio frakcija <40 proc.,
nepaaiskinta spontaniné ar indukuota skliveliné tachikardija, antro laipsnio Mobitz II tipo arba trecio
laipsnio AV blokada, netolygus '3F-FDG kaupimas miokarde PET/KT tyrimo metu, vélyvas gadolinio
kontrasto kaupimas Sirdies MRT tyrimo metu, teigiamas galio kaupimas) bei turi biiti ekskliuduota
kita panasios simptomatikos Sirdies patologija (8).

2016 metais Japonijos kraujotakos draugija (ang. The Japanese Circulation Society, JCS)
pateiké atnaujintas Sirdies sarkoidozés diagnostikos gaires, kuriose multimodalinés vaizdinimo
technikos jtrauktos kaip patikimas diagnostinis jrankis. Svarbiausias papildymas buvo kriterijy

suktirimas izoliuotai Sirdies sarkoidozei (9). Atvejais, kai endomiokardo biopsija nepatvirtina
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sarkoidozés, izoliuotos Sirdies sarkoidozés diagnozé nebuvo jmanoma iki JCS gairiy patvirtinimo,
todél imunosupresiné terapija nebiidavo inicijuojama (15). Pagal Kawai et al. tyrima, atnaujinty JCS
gairiy diagnostiné nauda yra reikSminga, kadangi pagal Sias gaires Sirdies sarkoidozé buvo
diagnozuota daugiau nei 1,5 karto didesniam pacienty skaiciui, lyginant su ankstesniais tarptautiniais
kriterijais (34). Atnaujinti kriterijai apima tiek histologing, tiek kliniking diagnostikg (9). Klinikiné
Sirdies sarkoidozés diagnoze gali biiti nustatyta remiantis vienu i§ Zemiau pateikty kriterijy:

1. Epitelioidiniy granulomy buvimu kituose organuose, iSskyrus $irdj, kartu su ryskiais
klinikiniais poZymiais, rodanciais Sirdies pazeidima;

2. Scintigrafijos ar '*F-FDG PET/KT tyrimy duomenimis, kai nustatomas patologiskai padidéjes
radionuklido kaupimasis Sirdyje ir yra patenkinti bent trys didieji kriterijai (aukSto laipsnio
atrioventrikuliné¢ blokada ar kritiné skilveliné aritmija, bazinés tarpskilvelinés pertvaros
suplon¢jimas ar kiti morfologiniai pakitimai (skilveliné aneurizma, vidurio ar virSutinés
tarpskilvelinés pertvaros suplonéjimas, regioninis skilvelio sienos sustoréjimas), kairiojo
skilvelio kontraktiliné disfunkcija (kairiojo skilvelio iSstimio frakcija <50 proc.), vélyvas
gadolinio kaupimas Sirdies MRT) (8,9).

Tikétina Sirdies sarkoidozé apibréziama pagal dviejy ar daugiau i8S penkiy didziyjy kriterijy atitikimag
arba vieno didziojo ir dviejy i$ trijy mazyjy kriterijy buvima (8).

Amerikos kardiologijos koledzas (ang. The American College of Cardiology, ACC) sukiiré
Sirdies sarkoidozés diagnostikos algoritma, pagal kurj elektrokardiogramos pakitimai rodo biitinybe
atlikti tolimesnj S$irdies magnetinio rezonanso tyrimg (13). Jei rezultatai lieka neaiskis,
rekomenduojama atlikti pozitrony emisijos tomografija diagnozei patikslinti (13). IS pacienty,
kuriems po $irdies magnetinio rezonanso tyrimo buvo atlikta '®F-FDG PET, 62 proc. buvo nustatyti
pakitimai '8F-FDG PET tyrimo metu, o 34 proc. — gautas neigiamas rezultatas (13).

Nors endomiokardo biopsija iSlieka diagnostikos aukso standartu, Sirdies sarkoidozés
histologinis patvirtinimas yra sudétingas, kadangi endomiokardo biopsija pasiZymi mazu jautrumu
(< 20 proc.), dél ligos netolygaus Zidininio, subepikardinio ir vidurinio miokardo (midmiokardinio)
i§sidéstymo pobiidzio (2,10,35). Endomiokardo biopsijos diagnostinis jautrumas gali biiti padidintas
iki 50-77 proc., jei tyrimas atlickamas pasitelkiant Sirdies magnetinio rezonanso, "*F-FDG pozitrony
emisijos tomografijos rezultatus arba biopsija atliekama vadovaujantis elektroanatominiu Zzemélapiu
(ang. mapping), ypac kai stebimas desiniojo skilvelio ar tarpskilvelinés pertvaros pazeidimas (6,7).
Be to, svarbu pazyméti, jog, siekiant pagerinti biopsijos diagnostinj jautruma, biopsiniy miokardo

audinio méginiy skaicius turi siekti 10—15 vienety (7).

4.3. PACIENTU PATIKRA DEL GALIMO SIRDIES PAZEIDIMO
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Pacienty patikros dél galimo Sirdies pazeidimo svarba gali biiti pabréziama Kouranos et al.
tyrimo duomenimis (36). Tyrimo rezultatai rodo, jog pacientams, kuriems Sirdies pazeidimas iSsivyste
kaip pirmin¢ sarkoidozés klinikiné iSraiSka, stebétos reikSmingai blogesnés iSeitys, lyginant su
pacienty grupe, kuriems ekstrakardiné sarkoidozé jau buvo diagnozuota ir kurie buvo papildomai
tiriami dél galimo Sirdies pazeidimo (36).

Pacientai turéty biiti jvertinami dél Sirdies sarkoidozés keliais atvejais:

1.Pacienty, serganciy ekstrakardine sarkoidoze, patikra dél Sirdies pazeidimo

pozymiai ir simptomai, keliantys jtarimg dél Sirdies sarkoidozés (7).

Visiems pacientams, kuriems diagnozuota ekstrakardiné sarkoidozé, turéty biti atliekama
patikra dél Sirdies jtraukimo, nepriklausomai nuo Sirdies pazeidimg galin¢iy rodyti simptomy buvimo
ar nebuvimo, kadangi Sirdies sarkoidozé yra antra dazniausia sarkoidozés sukeltos mirties priezastis
(7). Pagal HRS eksperty rekomendacijas, Siems pacientams turéty biiti iSsamiai surenkama anamnezg,
atlickamas fizinis iStyrimas, elektrokardiograma (rekomenduojamas ir Holterio monitoravimas) bei
transtorakaliné echokardiografija (7). Paciento anamnez¢ turéty buti laikoma teigiama, jei:

= Sirdies palpitacijas, trunkancias ilgiau nei 2 savaites,
» nepaaiSkinamg presinkope/sinkope,
Elektrokardiogramoje nustatyta:
= visiSka deSinés arba kairés Hiso pluosto kojytés blokada,
= antrojo laipsnio Mobitz II tipo arba treciojo laipsnio AV blokada,
= patologinés Q bangos > 2 derivacijose,
* nuolatiné/nepastovi skilveliné tachikardija,
Echokardiografijoje stebimas:
* nepaaiSkinamas kairiojo skilvelio i§stiimio frakcijos sumaz¢jimas < 40 proc.,
* regioninis sienelés judesio sutrikimas,
» bazinis skilvelio sienos i§plonéjimas,
» skilvelio sienelés aneurizma (7).

Jei vienas ar daugiau i§ paciento anamnezés, EKG ar echokardiografijos kriterijy yra teigiami,

rekomenduojamas papildomas iStyrimas, pasitelkiant radiologinius tyrimus (Sirdies magnetinj

rezonansg ir/arba '*F-FDG PET/KT) (7).

4.4. SIRDIES SARKOIDOZES VAIZDINIMAS

4.4.1. 'F-FDG PET REIKSME SIRDIES SARKOIDOZES DIAGNOSTIKOJE
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Sirdies pozitrony emisijos tomografija (PET) yra pazangi branduolinés medicinos vaizdinimo
technologija, pasizyminti auksta raiSka, dideliu jautrumu ir tiksliu radioaktyvaus nuklido kiekybiniu
jvertinimu (37). Sirdies PET tyrimas gali diferencijuoti randinj audinj ir uzdegiminj miokarda,
pasitelkiant skirtingus radioizotopus: >N amoniakg ar 8’Rb rubidj perfuzijos vertinimui ir "*F-FDG
miokardo uzdegimui jvertinti (13). Tiek vieno fotono emisijos kompiuteriné¢ tomografija (SPECT)
(su ®mTc zZymeétais neséjais), tick PET (su rubidziu arba amoniaku) miokardo perfuzijos vaizdinimo
metodai yra tinkami, taciau PET tyrimas pasizymi didesne erdvine skiriamaja geba (4—7 mm PET ir
12—-15 mm SPECT) bei mazesne ap$vitos doze, lyginant su SPECT (7,38,39). Efektiné apsvitos dozé
siekia apie 7 mSyv atliekant $irdies '*F-FDG PET tyrimg ir 10 mSv atliekant viso kiino tyrimg (12).

BF-FDG yra gliukozés analogas, Zymétas radioaktyviu izotopu — fluoru-18 ('8F), leidZiantis
tirti intralgstelinj gliukozés metabolizma pozitrony emisijos tomografijos metodologija (2). '*F-FDG
pasisavinimas yra susijes su gliukozés transporteriy (GLUT) ekspresija, ypa¢ GLUT-1 ir GLUT-3,
kurie randami uzdegiminiy lgsteliy, tokiy kaip neutrofilai, monocitai ir makrofagai, membranose, bei
heksokinaze (11,40—42). GLUT-4, pagrindiné izoforma kardiomiocituose, yra lokalizuota
intralgstelinés membranos struktiirose ir, reaguodama j jvairius dirgiklius, tokius kaip padidéjes
kraivis, iSemija, katecholaminai ir insulinas, yra transliuojama j lastelés pavirSiy ir leidzia gliukozei
patekti ] lastele (41,43). Padid¢jes serumo riebiyjy riigsciy kiekis badavimo metu slopina gliukozés
pasisavinima per nuo insulino priklausomus GLUT-4 transporterius (41). Dél skirtingy gliukozes
pasisavinimo mechanizmy kardiomiocituose ir uzdegiminése lgstelése, Sirdies '*F-FDG PET tyrimas
gali buti taikomas Sirdies uzdegiminiy ligy, tokiy kaip Sirdies sarkoidozé, diagnostikai (41).

Sirdies '8F-FDG PET tyrimas atlickamas apie 60-90 minuéiy po intraveninés 'SF-FDG
radionuklido injekcijos (38). Po '"8F-FDG injekcijos, GLUT yra metabolizuojamas j '*F-FDG-6-
fosfata, kurio tolimesnis intralgstelinis metabolizmas per glikolizinj kelig yra sustabdomas, sukeliant
BF-FDG-6-fosfato kaupimgsj, kuris vizualizuojamas naudojant PET metodologijg (18). Padidéjes
8F-FDG kaupimas sergant uzdegiminémis ligomis, jskaitant sarkoidoze, yra siejamas su uzdegiminiy
lgsteliy, tokiy kaip makrofagai, CD4" T-limfocitai ir granulocitai, aktyvacija, lemianc¢ig padidéjusig
GLUT ekspresija (11). Sarkoidozés granulomos yra sudarytos i§ tankiai lokalizuoty makrofagy ir T
limfocity, kuriy tiek aktyvumas, tiek metaboliniai procesai yra suaktyvéje, tai lemia didesnes
gliukozés sgnaudas (2,43). Dél Sios priezasties '®F-FDG PET metodika yra tinkama sarkoidozés
granulomy uzdegiminio aktyvumo vizualizavimui.

Vienas i$ '8F-FDG PET tyrimo trikumy yra tai, kad nepaZeisti kardiomiocitai taip pat naudoja
gliukoze kaip energijos Saltinj, todél gali kilti i1$Siikiy diferencijuojant Sirdies sarkoidozés granulomas
ir sveika miokarda (11). D¢l Sios priezasties pacientams, kuriems jtariama Sirdies sarkoidoze,

reikalingas specialus pasiruo$imas '"®F-FDG PET tyrimui (11). Paciento paruoS$imui yra taikomos
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jvairios metodikos — mitybos korekcijos pagrindu grindZiamas pasiruoSimas, ilgalaikis badavimas
arba farmakologinis paruogimas. Sios pacienty paruo$imo metodikos yra taikomos siekiant sumazinti
klaidingai teigiamy rezultaty, susijusiy su fiziologiniu miokardo '®F-FDG metabolizmu, tikimybe
(11). Pacienty mitybos koregavimas arba badavimas taikomas siekiant uztikrinti Sirdies metabolizmo
peréjima nuo gliukozeés prie riebaly rigsciy naudojimo kaip pagrindinio energijos Saltinio (44).
Mitybos korekcijos pagrindu grindZiamam pasiruoSimui daZniausiai taikoma mazai
angliavandeniy (<3 g/patickale) ir daug riebaly (>35 g/patickale) (ang. low carbohydrate/high-fat)
turinti dieta (2 lentele) (11,17). Visgi, jungtiniu Branduolinés medicinos ir molekulinio vaizdinimo
draugijos ir Amerikos branduolinés kardiologijos draugijos (ang. Society of Nuclear Medicine and
Molecular Imaging / American Society of Nuclear Cardiology, SNMMI/ASNC) specialisty sprendimu
rekomenduojama $ig dietg derinti su ilgalaikiu badavimu (7,17). Pasiruo§imo metu fiziologinis
miokardo gliukozés metabolizmas turéty biiti supresuojamas nurodytg dietg taikant 12—24 valandas
pries tyrima, po kurios sekty bent 4-12 valandy trukmés badavimas (7,35). Sis rekomenduojamas
kombinuotas pasiruoSimas padidina tyrimo specifiSkumg iki > 90 proc. (24). Alternatyviu atveju
rekomenduojama pratesti badavimo trukme iki 18 valandy ir ilgiau, siekiant efektyviau inhibuoti
fiziologinj miokardo gliukozés metabolizma (41,45). Atkreipiant démesj j kito tipo dietas, Oziitemiz
et al. atliktas tyrimas nurodo, jog 72 valandy trukmés ketogeniné dieta su naktiniu badavimu yra gerai
toleruojama ir pranasesné uz kitas mitybos korekcijas, uztikrinanti efektyvig fiziologinio miokardo
gliukozés metabolizmo supresija bei sumazinanti klaidingai teigiamy rezultaty tikimybe aktyvios

Sirdies sarkoidozés diagnozei nustatyti (46).

2 lentelé. Rekomenduojami maisto produktai paciento paruo§imui 'F-FDG PET tyrimui (11).

Gérimai cukraus neturintys gérimai, tokie kaip vanduo,
mineralinis vanduo, arbata ir kt.

Darzovés mazai angliavandeniy turin¢ios darzovés, tokios
kaip brokoliai, koptstai, agurkai, zaliosios
paprikos, salotos, Spinatai ir kt.

Mazai angliavandeniy turintis maistas sviestas (be cukraus), suris, kiauSiniai, Zuvis,
mésa, sojy pupeliy stris tofu ir kt.

Prieskoniai cukraus neturintys prieskoniai, tokie kaip

majonezas, alyvuogiy aliejus, pipirai, ir kt.

Farmakologiniam paruoSimui gali biiti skiriama nefrakcionuoto heparino injekcija i veng (50
TV/kg) 15 minuciy pries ' F-FDG injekcija, siekiant laikinai padidinti laisvyjy riebaly riigs¢iy kiekj,

aktyvuojant lipoproteinus ir kepeny lipazes (7,35,41). Tai salygoja sumazinta sveiko miokardo
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gliukozés pasisavinimg per GLUT-4 tranporterius (7,35,41). Reikéty pazyméti, kad izoliuotas
nefrakcionuoto heparino skyrimas yra maziau veiksmingas nei tinkamos mitybos korekcijos pagrindu
grindZiamas pasiruoSimas (43). Visgi, skiriant heparing kaip medikamenting¢ paciento paruo$imo
priemong, svarbu jvertinti rizikas, pavyzdziui heparinu indukuotg trombocitopenija, reta, taciau
sunkig Salutine reakcija, pasireiSkiancig 0,2—3,0 proc. pacienty (40).

Siekiant jvertinti, ar ®F-FDG lgstelinis pasisavinimas yra fiziologinis, gali buti atlickamas
serumo laisvyjy riebaly riigs¢iy koncentracijos nustatymas PET atlikimo metu (11). Tyrimai rodo,
kad fiziologinis miokardo '"®F-FDG kaupimas yra pakankamai slopinamas, kai serumo laisvyjy
riebaly riig§¢iy koncentracija virSija 1,000 pEq/L (41). Taigi, pacientams, kuriems jtariama Sirdies
sarkoidoze, serumo laisvyjy riebaly riigdciy lygis turi buti didesnis nei 1,000 pEq/L atliekant '*F-FDG
PET tyrima (41). Jei paciento riebaly riigs¢iy lygis atitinka anks¢iau minéta riba, padidéjes '*F-FDG
kaupimasis miokarde laikomas patologiniu (41).

Taikant tinkamg paciento paruo$imo protokola, '*F-FDG PET tampa optimaliu metodu aktyviy
pazeidimy nustatymui ir atsako j prieSuzdegiminj gydymga vertinimui pacientams, sergantiems Sirdies
sarkoidoze (11). Tinkamas paciento paruosimas PET tyrimui yra itin svarbus, kadangi apie 10-25
proc. Sirdies PET tyrimy yra nevertintini dél nepakankamos fiziologinio gliukozés metabolizmo
supresijos (14,47).

Sirdies PET tyrimas pasizymi 84 proc. jautrumu ir 82 proc. specifiskumu $irdies sarkoidozei
nustatyti (13). Galimos Zemesnio specifiSkumo priezastys apima nespecifinj fiziologinj 'F-FDG
kaupima, '8F-FDG kaupimg kity miokardo ligy atveju, tokiy kaip iSeminé $irdies liga ir hipertrofiné
kardiomiopatija, taip pat su ankstyvu sarkoidozés pazeidimy nustatymu pacientams, kurie neatitinka
diagnostiniy Sirdies sarkoidozés kriterijy (11). Ekstrakardiné radionuklido kaupimosi stoka yra
susijusi su mazesniu PET tyrimo specifiSkumu Sirdies sarkoidozés diagnostikoje (47).

Bidingas Sirdies sarkoidozés '®F-FDG kaupimo miokarde modelis yra zidininis, difuzinis arba
zidininis-difuzinis, kuris neretai atitinka sutrikusios perfuzijos miokardo zonas (ang. mismatch
pattern) (10,11). Tipingiausias '"*F-FDG kaupimas pasizymi zidinine izoliuota akumuliacija arba
kartu su neZymiu difuziniu kaupimu su arba be perfuzijos sutrikimo ir sieneliy judesio sutrikimu (48).

Sirdies sarkoidoz¢ gali sutrikdyti koronaring mikrocirkuliacija, sukeldama miokardo
perfuzijos defektus (6). Sie defektai gali atspindéti tiek aktyvy uzdegima, tiek randinj audinj, visgi,
perfuzijos vaizdus reikéty derinti su '8F-FDG PET vaizdais (6). Remiantis perfuzijos ir '*F-FDG
kaupimo vaizdais, gali biiti taikomas ligos stadijavimas:

»  Ankstyvoji stadija (izoliuotas '*F-FDG kaupimas be perfuzijos sutrikimy)
* Progresuojanti uzdegiminé stadija (teigiamas 'SF-FDG kaupimas be Zymesniy

perfuzijos sutrikimy)
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* Didziausio aktyvumo (aktyvumo piko) stadija (zymus SUV 8F-FDG kaupimas su
nezymiais perfuzijos sutrikimais)

* Progresuojan¢io miokardo pazeidimo stadija (Zzymus SUV 'BF-FDG kaupimas su
Zymiais perfuzijos sutrikimais)

» Fibrozés vyraujanti stadija (néra '®F-FDG kaupimo, taciau stebimi Zymiis perfuzijos
sutrikimai) (6,7).

PET tyrimas taip pat leidzia kiekybiskai jvertinti ligos aktyvuma in vivo (11). Pusiau kiekybiniai
rodikliai, tokie kaip SUV, ypa¢ SUVmax vertinimas, yra dazniausiai naudojami '*F-FDG kaupimo
aktyvumui nustatyti (11). Nurodoma, jog kartu su vizualiu normalizuoty vaizdy vertinimu Sirdies '3F-
FDG PET tyrime turéty biiti atliekama ir kiekybiniy SUV rodikliy analize (49). Nors SUV rodiklis
néra placiai iStirtas, literatiiroje nurodoma, kad slenkstiné reik§meé 4,0 uztikrina 97,3 proc. jautruma
ir 83,6 proc. specifiSkumg (50). Lyginant su vizualine analize, miokardo SUVmax kvantifikacija
uztikrino didesnj diagnostinj tiksluma nustatant Sirdies sarkoidoze, taikant pasiruoS$img testiniu
badavimu daugiau nei 18 valandy ir laikantis mazai angliavandeniy turincios dietos (11). Be nurodyty
rodikliy, PET vaizdai gali biiti analizuojami ir remiantis papildomais parametrais. DidZiausias
taikinio ir fono santykis (ang. maximum target-to-background ratio (TBRmax)) yra patikimesnis uz
SUVmax verte dél efektyvesnio radionuklido kaupimosi zidinyje ir kraujyje koregavimo (51). Visgi,
Mushari et al. tyrimo duomenimis, TBRmax laikomas patikimiausiu rodikliu, demonstruodamas
pranaSuma prie§ visus kitus tradicinius ir radiominius rodiklius, diferencijuojant sarkoidozinius
pakitimus ir fiziologinj kaupima (51). Sirdies metabolinis tiris (ang. cardiac metabolic volume) ir
Sirdies metabolinis aktyvumas (ang. cardiac metabolic activity) yra naujieji tiirio pagrindu nustatomi
rodikliai, kurie yra vertingi nustatant aktyvias Sirdies sarkoidozés pazeidimo sritis (11). Naujy
diagnostiniy rodikliy kiirimas ir taikymas rodo, kad Sirdies sarkoidozés diagnostika branduolinés
medicinos srityje ir toliau aktyviai plétojama.

Kiekybiniai miokardo '8F-FDG kaupimo variacijos koeficiento (ang. coefficient of variation)
matavimai taip pat suteikia papildomos diagnostinés ir prognostinés vertes. Tahara et al. teigia, jog
standartinio nuokrypio ir variacijos koeficiento rodikliai buvo reikSmingai didesnés vertés
pacientams, sergantiems Sirdies sarkoidoze, nei kontrolinése grupése — pacientams, sergantiems
sarkoidoze be Sirdies pazeidimo, ir pacientams, sergantiems dilatacine kardiomiopatija.

Esminis '"*F-FDG PET pranaSumas yra $io tyrimo galimybé vizualizuoti uzdegiminius procesus
ne tik Sirdyje, bet ir kituose organuose (10). Ekstrakardinis '®F-FDG kaupimas padidina PET tyrimo
specifiSkuma Sirdies sarkoidozés diagnostikoje ir padeda nustatyti ekstrakardines ligos apraiskas (10).
Remiantis diagnostikos gairémis, esant ekstrakardinio sarkoidozés zidinio biopsijos bitinumui, '*F-
FDG PET tyrimas taip pat gali biiti taikomas optimaliai biopsijos vietai nustatyti, kadangi tyrimas

leidzia identifikuoti latentines patologinio proceso lokalizacijas (52).
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Renkantis tarp diagnostikos gairése aptariamy Sirdies MRT ir '8F-FDG PET tyrimy,
rekomenduojama atlikti '8F-FDG PET, jeigu svarstoma pradéti imunosupresine terapija, siekiant
jvertinti prading Sirdies ir/ar ekstrakardiniy zidiniy apimtj bei sunkumag ir stebéti gydymo atsaka (35).
8F-FDG PET taip pat rekomenduojama atlikti, kuomet pasireiSkia nekontroliuojamos skilvelinés
aritmijos, kurios gali rodyti aktyvy uzdegima, reikalaujant] imunosupresinio gydymo (35). Taip pat
svarbu pazymeéti, kad nors Sirdies magnetinis rezonansas pasiZymi didesniu jautrumu létinéje fibrozes
stadijoje, '8F-FDG PET tyrimas yra jautresnis ankstyvose ligos stadijose, kuomet dominuoja timinis
uzdegimas (19,53,54).

Vienas i§ esminiy pozitrony emisijos tomografijos tyrimo privalumy yra jo taikymas gydymo
efektyvumo vertinimui. Siuo metu néra patvirtinto biomarkerio, kuris leisty identifikuoti Sirdies
sarkoidozés aktyvig stadija, objektyviai vertinti atsaka j gydyma ar prognostiskai atrinkti pacientus,
kuriems gali iSsivystyti fibrozé ir organy pazeidimas (ang. end-organ damage) (27). Ankstesniais
metais Sirdies sarkoidozés imunosupresinio gydymo efektyvumo vertinimas buvo grindziamas
organy funkcijos pokyciy stebéjimu, pavyzdziui, kairiojo skilvelio i§stimio frakcijos nustatymu (28).
Visgi, Sis gydymo efektyvumo vertinimas reikalauja ilgesnio steb¢jimo laikotarpio ir nebiitinai
koreliuoja su aktyviu uzdegimu (28). Siuolaikinéje praktikoje ligos aktyvuma galima kiekybiskai
jvertinti naudojant standartizuotas kaupimo vertes, kurios taip pat gali buti taikomos gydymo
efektyvumui stebéti (55). Dazniausiai naudojami rodikliai apima SUVmax, Sirdies metabolinj
aktyvuma (ang. cardiac metabolic activity) ir Sirdies metabolinj tiri (ang. cardiac metabolic volume)
BE-FDG PET tyrimo analizés metu (28,54). Literatiiroje nurodoma SUVmax mazéjanti tendencija
pradéjus gydyma, o tai sutampa su statistiSkai reikSmingu pacienty nurodomu simptomy pageré¢jimu
(50). Visgi, remiantis Coulden et al. duomenimis, jautriausias miokardo atsako j gydyma rodiklis yra
Sirdies metabolinis tiiris (54). Taip pat, perfuzijos defektai, kurie gali biti susije su mikrocirkuliacijos
kompresija ir vietine iSemija, turéty biiti vertinami sekant gydymo efektyvuma, kadangi pastarieji gali
regresuoti gydymo metu (17). Be to, tiek uzdegimo intensyvumo, tiek apimties sumazéjimas vertinant
kontrolinj "®F-FDG PET tyrimg yra susijes su kairiojo skilvelio i§stimio frakcijos padidéjimu (43).

Apzvelgiant gydymo efektyvumo prognostinius pozymius, literatiiroje apraomi '*F-FDG PET
kriterijai, prognozuojantys atsparuma gydymui kortikosteroidais:

1. Padidéjes SUVmax kontroliniuose tyrimuose,

2. Padidéjusi miokardo uzdegimo sritis (padidéjes kairiojo skilvelio segmenty, kuriuose
stebimas uzdegimas, skaicius)

3. Pradinis heterogeninis kaupimas (43).

Literaturoje pateikiama ribota informacija apie standartizuotas rekomendacijas d¢l tolimesnio
laikotarpio tarp kontroliniy tyrimy (41,56). Vis délto, atlikti tyrimai ir atvejy analizés rodo, kad

ankstyvas atsakas ] imunosupresinj gydyma gali biiti pastebimas jau po trijy ménesiy nuo gydymo
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pradzios (23,56). Taip pat, randama rekomendacijy, kuriomis remiantis pakartotinis '*F-FDG PET
tyrimas turéty biti atliekamas praéjus 3—6 ménesiams nuo imunosupresinés terapijos pradzios,
siekiant objektyviai jvertinti gydymo veiksmingumg (17,57). Ishizuka et al. tyrime lygino gydymo
efektyvumo vertinimg po 1-2 mén. bei > 5 mén. . Tyrimo rezultatai nurodo, jog > 5 ménesiy intervalas
po prednizolono terapijos pradzios yra pakankamas, kad '8F-FDG PET tiksliai vizualizuoty $irdies
funkcija gydymo eigoje (58). PrieSingai, 1-2 ménesiy intervalas gali buti per trumpas gydymo atsakui
vertinti (58). Taip pat, Mathijssen et al. atliktas tyrimas parodg¢, jog pakartotinis '®F-FDG PET tyrimas
gali buti naudingas nustatant arba ekskliuduojant Sirdies sarkoidozés diagnoze, kai pirminé diagnozé
yra neaiski (59).

Lyginant su Sirdies MRT, Coulden et al. nustaté, jog miokardo 'F-FDG kaupimas regresavo
arba visiSkai iSnyko gydymo metu visais tiriamaisiais atvejais, tuo tarpu vélyvas gadolinio kaupimas
ir/arba miokardo edema T2 sekoje nepakito (60). Tyrime teigiama, kad 'SF-FDG PET/KT pasiZymi
didesniu jautrumu ligos stebéjimui, lyginant su Sirdies MRT (60). Visgi, ilgalaikis kortikosteroidy
vartojimas gali sukelti metabolinius poky¢ius, kurie apsunkina '®F-FDG PET tyrimo interpretacija
(43). Kortikosteroidy poveikis, sukeliantis padidéjusius gliukozés ir insulino kiekius serume, gali
daryti neigiamg jtakg 'F-FDG kaupimui normaliuose miocituose ir sumazinti tyrimo specifiskumag
(43).

Pozitrony emisijos tomografija ne tik padeda jvertinti gydymo efektyvuma, bet ir suteikia
vertingy duomeny apie ligos prognoze. Atlikti tyrimai rodo, kad pazangis Sirdies vaizdavimo
metodai, tarp jy ir PET, gali biiti naudingi ne tik diagnostikai, bet ir ligos sekimui bei nepalankiy
Sirdies ir kraujagysliy jvykiy prognozavimui (11). Perfuzijos defektai ir patologinis gliukozés
kaupimas '8F-FDG PET tyrime yra susijes su padidéjusia mirtingumo ir skilvelinés tachikardijos
i8sivystymo rizika (9). Taip pat nustatyta, kad bendras Sirdies metabolinis aktyvumas (ang. cardiac
metabolic activity) PET tyrime yra reikSmingas kardiovaskuliniy jvykiy rizikos zZymuo (28,61).
Blankstein ir kt. savo retrospektyviniame tyrime, kuriame dalyvavo 118 pacienty, serganciy arba
jtariamai serganciy Sirdies sarkoidoze, atskleidé, kad pacientams, kuriems PET tyrime stebétas
patologinis "®F-FDG kaupimas miokarde ir zidininiai perfuzijos sutrikimai, buvo nustatyta didesné
mirties ar skilvelinés tachikardijos rizika (11).

Desiniojo skilvelio pazeidimas '8F-FDG PET tyrime rodo padidéjusig skilvelinés aritmijos
rizikg ir gali pasireiks$ti kaip aritmogeniSkos deSiniojo skilvelio kardiomiopatijos fenokopija (10).
kaupimas yra susijes su tris kartus didesne nepalankiy jvykiy rizika, jskaitant mirtj ar skilveling
tachikardija (18). Sis pozymis laikomas reik§mingiausiu su vaizdiniais tyrimais susijusiu

prognostiniu rodikliu, leidzian¢iu numatyti busimus kardiovaskulinius jvykius (61). Patologinis
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priesirdziy '®F-FDG kaupimas yra prognostinis prieirdziy tachiaritmijy, jskaitant priesirdziy
virpéjima, vystymosi rizikos rodiklis (10,62).

Iki gydymo nustatytas 'F-FDG kaupimo indeksas, apibréziamas kaip SUVmax ir kairiojo
skilvelio "®F-FDG kaupianciy segmenty skai¢iaus sandauga, yra laikomas reik§mingu imunospresinio
gydymo efektyvumo prognostiniu rodikliu (11). Taip pat, Subramanian et al. tyrimas parod¢, jog
padidéjes miokardo '8F-FDG kaupimas pradiniame PET tyrime yra reik8mingas klinikinio ir
echokardiografinio atsako j imunosupresing terapija prognostinis veiksnys pacientams, sergantiems
Sirdies sarkoidoze (63). PrieSingai, nei '®F-FDG kaupimo intensyvumas, nei metabolinis turis
nepasizyméjo prognostinémis savybémis kairiojo skilvelio i$stimio frakcijos pageréjimui (54).

Naujy radionuklidy paieska yra esminis veiksnys, ple€iantis branduolinés medicinos
vaizdinimo vaidmenj Sirdies ligy diagnostikoje (37). Ivairts alternatyviis PET zymenys, kuriems,
prieSingai nei fluorodeoksigliukozei, nebudingas fiziologinis miokardo kaupimas, buvo tiriami ir
taikomi Sirdies sarkoidozés diagnostikai bei vertinimui (11).

Somatostatino receptoriai (SSTR2) yra ekspresuojami uzdegiminése Igstelése, jskaitant
aktyvuotus makrofagus, epiteloidines lasteles ir gigantines lgsteles, randamas sarkoidozinése
granulomose (11,64,65). Somatostatino receptoriai beveik neekspresuojami neaktyvuotuose
limfocituose, naturaliuose kileriuose (NK Igstelése), trombocituose, neutrofiluose, endotelio Iastelése
ar sveikuose miocituose (64,65). Todél *¥Ga-DOTA-Tyr-oktreotidas (DOTATOC), kuris yra PET
zymuo, nukreiptas ] somatostatino receptorius, yra tinkamas radionuklidas sarkoidozei vertinti,
iSvengiant kardiomiocity kaupimo (11,17). %¥Ga-DOTATOC gali pasizyméti aukstesniu specifiSkumu
aktyvaus granulominio proceso nustatymui, taciau tikétina, kad jis yra maziau jautrus nei 'SF-FDG
PET (14). Vis délto, $is klausimas iSlieka aktualia aktyviy klinikiniy tyrimy tema (14).

F-fluoromizonidazolas (FMISO) yra PET Zymuo, kuris kaupiasi hipoksiniuose audiniuose (11).
Padid¢jes FMISO kaupimasis buvo pastebétas pacientams, kuriems jtariama Sirdies sarkoidoze (11).
Furuya et al. atliktas tyrimas parodé, jog FMISO-PET gali aptikti hipoksines Sirdies sarkoidozés
pazaidas be fiziologinio miokardo kaupimo (66).

3'-Deoksi-3-[18F]-fluorotimidinas (FLT) yra PET tyrimo metu naudojamas DNR pirmtaky
pagrindu sukurtas radionuklidas, kuris taikosi j timidino dalyvavima sintezés procesuose (35). FLT
yra tinkamas Zymuo lasteliy proliferacijai vertinti (11). Neseniai jrodyta, kad FLT-PET yra naudingas
vertinant $irdies sarkoidozg be poreikio laikytis nuoseklaus pasirengimo protokolo pries tyrima (67).
FLT kaupimas tikétina atspindi granulominj aktyvuma, tuo tarpu FDG — bendrg uzdegiminj aktyvuma
(67). Martineau ir kt. hipotezé teigia, kad FLT gali identifikuoti sritis, linkusias j miokardo randé¢jima,
dél stipraus FLT kaupimosi ir perfuzijos defekty rysio (11).

Siebermair ir kt. klinikinis atvejis suponuoja, kad ®Galis-FAPI-46 (FAPI), fibroblasty

aktyvavimo baltymo alfa inhibitorius, ekspresuojamas aktyvuoty fibroblasty fibrotinio
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remodeliavimo procesuose, atspindi pradinius miokardo fibrozés formavimosi etapus, todél Sio
radionuklido taikymas gali sudaryti salygas ankstyvai intervencijai, kol fibrozé¢ dar néra negrjztama
(37,68). Sis radionuklidas daZniausiai naudojamas PET/MRT tyrimo metu (68).

18 kDa-baltymo translokatoriaus baltymas (TSPO) yra iSorinés mitochondrijy membranos
baltymas, kuris yra ekspresuojamas aktyvuotuose makrofaguose ir glijos lastelése (64). Tarp Siy |
TSPO nukreipty radionuklidy, 18F-GE-180 pasizym¢jo stipresniu prisijungimu prie M1 makrofagy
nei prie M2 makrofagy, todél jis yra tinkamas M1 makrofagy sukeltoms uzdegiminéms ligoms,
tokioms kaip sarkoidozé, tirti (64). Visgi, Siuo metu ; TSPO nukreipti radionuklidai susiduria su
asmeny lastelése, ypa¢ mitochondrijy gausiuose kardiomiocituose (64). Taip pat, daugelis TSPO
radionuklidy pasizymi zemu signalo ir triuk§mo santykiu, o tai kelia abejoniy dél TSPO taikiniy
vaizdinimo specifiSkumo (64). Svarbu pazyméti, jog kai kurie TSPO radionuklidai pasizymi mazu
afinitetu TSPO prisijungimo vietai mazdaug deSimtadaliui populiacijos (64).

Visi apraSyti potencialiis taikiniai gali prisidéti prie tikslesnio sarkoidozés vertinimo ir
sumazinti su '"8F-FDG PET susijusius apribojimus, jskaitant buitinybe slopinti fiziologinj gliukozés

metabolizmg miokarde (10).

4.4.2. VIENO FOTONO EMISIJOS KOMPIUTERINE TOMOGRAFIJA

Miokardo perfuzijos defektai gali biiti nustatomi remiantis vieno fotono emisijos kompiuterinés
tomografijos (SPECT) tyrimu, naudojant technecj-99m (**™Tc) arba talj-201 (*°'TI) kaip perfuzijos
zymenis (35). Perfuzijos sutrikimas SPECT yra mazasis kriterijus pagal JCS bei Japonijos Sveikatos
ir gerovés ministerijos ir Japonijos sarkoidozés ir kity granulominiy sutrikimy draugijos Sirdies
sarkoidozés diagnostikos gaires (11,35). Perfuzijos sutrikimai gali pasireiksti ramybés biisenoje, biiti
fiksuoti arba rodyti atsistatymo poZymius esant vazodilatatoriy poveikiui (35). Manoma, kad
perfuzijos atsistatymas kyla dél mikrocirkuliaciniy sutrikimy, kuriuos sukelia granuloming
uzdegiminé reakcija (35). Miokardo perfuzijos scintigrafija, naudojant *™Tc-MIBI, pasizymi apie 87

proc. jautrumu ir 73 proc. specifiSkumu (39).

4.4.3. GALIO SCINTIGRAFIJA

Galio scintigrafija naudoja radionuklidg ’Ga citratg miokardo uzdegimui nustatyti (8). “’Ga
jungiasi su laktoferinu, kuris yra iSskiriamas i§ aktyvuoty neutrofily uzdegiminése zonose (35). Nuo
1970-yjy galio scintigrafija buvo taikoma aktyvioms sarkoidozés granulomoms identifikuoti ir jy

reakcijai ] prieSuzdegiminj gydyma vertinti (8). Nors galio scintigrafija pasizymi santykinai dideliu
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specifiSkumu (80—100 proc.), visgi $io tyrimo jautrumas yra mazas, siekiantis ne daugiau kaip 36
proc. (8). Galio scintigrafijos erdviné skiriamoji geba, lyginant su '®F-FDG PET, yra ribota, ypac
vertinant ekstrapulmoninius sarkoidozés radinius (8). Todél ©’Ga scintigrafijos taikymas Sirdies
sarkoidozei diagnozuoti Siuo metu yra ribotas ir $is tyrimas daZniausiai naudojamas centruose,
neturinéiuose prieigos prie '*F-FDG PET/KT tyrimo (8). Taip pat, siekiant atlikti galio scintigrafija,
galis turi buti skiriamas 48—72 valandas iki tyrimo atlikimo, kas kelia nepatogumy pacientams ir lemia
didesne radiacing ekspozicijg (50). Visgi, nepaisant tyrimo trikumy, ®’Ga kaupimas miokarde vis dar

jtraukiamas kaip didysis kriterijus perzitirétose JCS gairése (35).

4.4.4. SIRDIES MAGNETINIO REZONANSO TOMOGRAFIJA

Sirdies magnetinio rezonanso tyrimas turi ribojimy Sirdies sarkoidozés diagnostikoje, kadangi
vélyvasis gadolinio kaupimas gali nevizualizuoti ankstyvojo Sirdies uzdegimo ir néra tinkamas randy
ir uzdegiminio proceso diferenciacijai (13). Sirdies magnetinio rezonanso tyrimo jautrumas ir
specifiskumas $irdies sarkoidozés diagnostikai yra atitinkamai 95 proc. ir 85 proc. (13). Sirdies MRT
su velyvu gadolinio kaupimu néra laikomas specifiniu patognominiu Sirdies sarkoidozés pozymiu (6).
Sirdies sarkoidozés atveju stebimas netolygus, daugiazidininis, subepikardinis ir midmiokardinis
vélyvas gadolinio kaupimas, kuris nesutampa su vainikiniy kraujagysliy eiga, apimantis bazing
pertvarg ir inferolateralines sienas (6,69).

Visgi, atsizvelgiant ] tai, kad vélyvas gadolinio kaupimas néra tinkamas aktyvios ir neaktyvios
ligos fazés diferenciacijai, '*F-FDG PET/KT yra pranaSesnis nustatant aktyvig Sirdies sarkoidoze, taip
suteikiant pacientg prizitrin¢iam gydytojui duomeny dél imunosupresinio gydymo inicijavimo (56).
Be to, "¥F-FDG-PET/KT leidzia efektyviau nustatyti ekstrakardinj aktyvumg (biidinga 97 proc.
atvejy), parinkti tinkamiausig biopsijos taikinj ir gali biiti taikomas pacientams, sergantiems

pazengusia létine inksty liga ar turintiems implantuojamus Sirdies prietaisus  (56).

4.4.5. KOMBINUOTAS POZITRONUY EMISIJOS TOMOGRAFIJOS/MAGNETINIO
REZONANSO TOMOGRAFIJOS TYRIMAS

Sirdies pozitrony emisijos tomografijos/magnetinio rezonanso tomografijos (PET/MRT)
tyrimas — naujas dvigubo vaizdinimo metodas, pasiZymintis aukStesniu diagnostiniu tikslumu
ankstyvosiose Sirdies sarkoidozés stadijose, sujungiant Sirdies PET jautrumg ir Sirdies MRT
specifiSkumg (13). Hibridiné PET/MRT sistema suteikia galimybe vieno skenavimo metu surinkti
funkcinius, morfologinius, molekulinius ir fiziologinius duomenis (11,70). Naujieji jrenginiai

pasizymi 96 proc. specifiSkumu ir 71 proc. jautrumu, nustatant lokalizuota '*F-FDG kaupimg ir
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vélyva gadolinio kaupima, biidinga $irdies sarkoidozei (38). '8F-FDG PET suteikiamos informacijos
apie aktyvy uzdegimg ir vélyvo gadolinio kaupimo MRT metu nustatomus randinius pakitimus
derinimas gali padéti tobulinti Sirdies sarkoidozeés gydymo strategijas (11).

Marschner et al. atliktas tyrimas nustaté, kad kombinuotas Sirdies '®F-FDG PET/MRT tyrimas
pasizymi 52 proc. mazesne apSvitos doze (8,0 mSv + 1,2 PET/MRT ir 16,8 mSv + 1,6 PET, P <0,001)
ir 43 proc. trumpesne tyrimo trukme (122 minutés + 15 PET/MRT prie§ 214 minutes + 26, atliekant
Sirdies MRT, 8F-FDG PET/KT ir *™Tc-MIBI SPECT atskirai, P < 0,001), lyginant su jprasta
diagnostikos praktika (38). Bendra apsvitos dozé buvo mazesné kombinuoto PET/MRT tyrimo atveju,
kadangi nebuvo naudojama kompiuteriné tomografija atenuacijos korekcijai ir nebuvo atlickami
branduolinés medicinos tyrimai perfuzijai jvertinti (38).

Kombinuotas Sirdies PET/MRT tyrimas, lyginant su jprasta praktika, kurioje atliekami atskiri
Sirdies MRT ir PET/KT tyrimai, gali biiti naudingas tiek ekonomiskai, tiek kliniSkai sarkoidoze
sergantiems pacientams (13). Pradinés Sirdies PET/MRT tyrimo atlikimo iSlaidos yra didesnés, taciau
ankstyvas ligos nustatymas ir intervencijy atlikimas lemia bendryjy ilgalaikiy medicininiy islaidy
sumazejimg dél létesnio ligos progresavimo ir mazesnio komplikacijy daznio, brangiy medicininiy
vizity ir hospitalizacijy skaiCiaus sumazinimo bei invaziniy intervencijy sumazéjimo (13). Taip pat,
PET/MRT atlikimas lemia papildomy kokybisky gyvenimo mety (QALY - the quality of adjusted life
years) rodikliy pageréjima (13).

4.4.6. KOMPIUTERINE TOMOGRAFIJA

Kompiuteriné tomografija (KT) laitkoma standartiniu vaizdinimo metodu, skirtu plauciy
parenchimos bei limfmazgiy pakitimams jvertinti (71). Kompiuterin¢ tomografija gali buti taikoma
kaip alternatyvus metodas tais atvejais, kai néra galimybes atlikti PET ar MRT tyrimy (71). Vélyvos
fazés kontrastiné KT, paprastai atliekama pra¢jus 6—15 minuciy po kontrastinés medziagos suleidimo,
gali buti taikoma Sirdies pazeidimams nustatyti pacientams, sergantiems sistemine sarkoidoze,
analogiskai kaip ir Sirdies magnetinio rezonanso tomografijos metu (11). Jodo pagrindo kontrastiné
medziaga miokardo randiniame audinyje kaupiasi atitinkamai kaip ir gadolinio pagrindu sukurta
kontrastiné medziaga, naudojama Sirdies MRT tyrimo metu (11). Vélyvos fazés kontrastin¢ KT taip
pat gali buti atlickama pacientams, turintiems su MRT nesuderinamus implantus (11). Atliekant
kompiutering tomografijg diferencinés diagnostikos tikslais, vainikiniy arterijy KT yra vertingas
metodas vainikiniy arterijy ligai ekskliuduoti pacientams, kuriems jtariama Sirdies sarkoidoz¢ (11).
Kontrastinés KT trilkumai yra santykiné kontraindikacija sergant létine inksty liga bei mazesnis

kontrasto ir triuk§mo santykis, lyginant su vélyvo gadolinio kaupimo Sirdies MRT (11).

33



4.5. RADIOLOGINE DIFERENCINE DIAGNOSTIKA

Diferencinés diagnostikos kontekste biitina pabrézti, kad Sirdies sarkoidozés diagnozé
grindziama multimodaliniu vaizdinimo metody taikymu, derinant gautus rezultatus tarpusavyje.
Taciau svarbu atkreipti démes;j ir j kitas biikles, kurios gali sukelti radiologinius poky¢ius, panasius |
Sirdies sarkoidoze. Patologinis '8F-FDG kaupimasis néra specifinis $irdies sarkoidozés poZymis — jis
taip pat gali buti stebimas aritmogeninés kardiomiopatijos, Lamin A mutacijos sukeltos
kardiomiopatijos, miokardity (pvz., gigantiniy lgsteliy miokardito metu), hibernuojancio miokardo,
jungiamojo audinio, reumatiny ligy su Sirdies pazeidimu bei kity ligy metu (7). Taip pat, iSsiplétusio
kairiojo skilvelio fenotipas yra daZznas pazengusios Sirdies sarkoidozés atvejais, todél gali biti
klaidingai interpretuojamas kaip dilataciné kardiomiopatija (10).

Tiek Sirdies sarkoidozés, tiek amiloidozés pazengusiose ligos stadijose gali pasireiksti abiejy
skilveliy infiltracija, kuri echokardiografijoje matoma kaip grudétas démétumas ir miokardo
sustor¢jimas (72). Pagrindiniai echokardiografiniai skirtumai apima deSiniojo skilvelio laisvosios
sienelés arba tarpskilvelinés pertvaros suplonéjimg ir aneurizmos formavimasi sergant Sirdies
sarkoidoze, lyginant su hipertrofija sergant Sirdies amiloidoze (72). Sergant Sirdies amiloidoze, taip
pat gali biiti stebimas difuzinis priesirdziy pertvaros arba $irdies voztuvy sustoréjimas (72). Sirdies
magnetinio rezonanso tyrime abiem ligoms biidingas vélyvasis gadolinio kaupimas netolygiai
i§sidésciusiais zidiniais (72).

Tarpskilvelinés pertvaros suplonéjimas, laikomas diagnostiniu Sirdies sarkoidozés pozymiu,
taip pat daznai stebimas ir gigantiniy lasteliy miokardito atvejais (7). Be to, pacientams, sergantiems
gigantiniy lgsteliy miokarditu, gali buti nustatomas '®F-FDG pozitrony emisijos tomografijos (FDG-
PET) radionuklidy kaupimasis miokarde (7). Abi patologijos dazniau diagnozuojamos moterims (7).
Svarbu pabrézti, kad pacientams, jaunesniems nei 55 metai, kuriems pradzioje nustatyta neaiSkios
etiologijos AV blokados (II-III laipsnio), sarkoidozés kartu su gigantiniy lgsteliy miokarditu
paplitimas gali siekti iki 25 proc. (8).

I$plitusios piktybines navikinés ligos radiologiSkai gali priminti sistemine sarkoidoze, todél jas
bitina ekskliuduoti diferencinés diagnostikos metu (4). Vis délto jvairios piktybinés ligos, jskaitant
limfoma, gali vystytis kartu su sarkoidoze arba sukelti sarkoidozés reakcijas, dé¢l ko jy diferenciacija

tampa sudétinga net atlikus histologinj iStyrima (4).

5. APTARIMAS
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Sirdies sarkoidozé — reta, tatiau kliniskai reikSminga sarkoidozés forma, daznai sukelianti
diagnostiniy ir gydymo valdymo sunkumy (9,10,18). Siame darbe pagrindinis démesys skiriamas
trims aktualiausioms problemoms, susijusioms su §ia patologija:

1. Sisteminio sarkoidozés pobuidZio ir jos pasireiSkimo Sirdyje keliamos rizikos;
2. Neinvazinés diagnostikos i$Siikiai, apsunkinantys ligos nustatyma;
3. Gydymo efektyvumo stebésenos sunkumai bei esamy vertinimo gairiy ribotumas.

Ligos sisteminio pobiidzio keliamas problemas galima iliustruoti aptariamu klinikiniu atveju
bei remiantis mokslinés literattiros duomenimis. Sarkoidoze pasiZzymi daugiasistemine, kompleksiSka
eiga, o Sirdies pazeidimas §io konteksto fone tampa ypac reikSmingas dél su juo susijusiy pavojy
paciento sveikatai ir gyvybei. Aptariamas klinikinis atvejis atskleidzia multisisteminés sarkoidozés
diagnoze, apimancia plauciy, limfinés sistemos ir Sirdies pazeidimus. Vis délto, klinikinio atvejo
sudétingumas pirmiausia siejamas su Sirdies sarkoidoziniu pazeidimu, kuris reikSmingai blogina
gyvenimo kokybe ir lemia nepalankesne ligos prognoze. Pasikartojanc¢ios skilvelinés tachikardijos,
kildavusios dél sarkoidozinio Sirdies pazeidimo, lémé daznus pacientés apsilankymus gydymo
istaigoje. Blogéjanti Sirdies funkcija, ypa¢ sumazéjusi kairiojo skilvelio iSstimio frakcija (iki 17
proc.), turéjo reik§minga poveikj pacientés gyvenimo kokybei. Sie pokyéiai sicjami su negriztamy
randiniy pakitimy nulemtu miokardo morfologiniu ir struktiiriniu pazeidimu.

Sirdies sarkoidozés neinvaziné diagnostika grindziama kompleksiniu vertinimo principu,
pasitelkiant jvairius vaizdinimo metodus. Aprasytas klinikinis atvejis iliustruoja multimodalinio
vaizdinimo taikymg Sirdies sarkoidozés diagnostikoje. [tariama diagnozé buvo nustatyta atlikus
Sirdies magnetinio rezonanso tyrimg, o viso kino "8F-FDG PET bei SPECT tyrimy rezultatai
patvirtino pirminius radinius, papildomai pagrisdami S$irdies sarkoidozés tikimybe. Sirdies
sarkoidozés diagnozé buvo nustatyta taikant 2014 m. Sirdies ritmo draugijos (ang. The Heart Rhythm
Society, HRS) diagnostines gaires, kurios leidZia diagnoz¢ pagristi alternatyviais kriterijais, kai
endomiokardo biopsija néra atlikta. Pacientei Sirdies sarkoidozés diagnozé buvo nustatyta remiantis
klinikinés diagnozés kriterijais, kuomet histologiskai patvirtinama ekstrakardiné sarkoidozeé — Siuo
atveju nustatytas létinis, ne nekrotizuojantis granulominis limfadenitas bei pneumonitas — sarkoidozei
budingi pokyciai. Taip pat, pacienté atitiko daugiau nei vieng papildoma klinikinés diagnozés
kriterijy, numatyta Sirdies sarkoidozés diagnostinése gairése: stebétas vélyvas gadolinio kontrasto
kaupimas Sirdies MRT tyrimo metu bei nepaaiskinta kairiojo skilvelio i$stimio frakcija < 40
procenty. 'F-FDG PET tyrimas, atliktas po diagnozés patvirtinimo, siekiant jvertinti sarkoidozés
pazeidimo apimtj, suteiké papildomy jrodymy, kurie atitiko HRS gairiy Sirdies sarkoidozes
diagnostinius kriterijus. Kita panasios simptomatikos Sirdies patologija buvo ekskliuduota. Atlikus
kontrasting krutinés lastos kompiutering tomografija bei vainikiniy arterijy kompiuterinés

tomografijos angiografija, vainikinése arterijose nebuvo nustatyta anatominiy anomalijy,
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ateroskleroziniy ploksteliy ar spindzio susiauréjimo pozymiy. Vis délto, Sirdies sarkoidozés diagnoze
palaiké tyrimo metu nustatyta iSreiksta kairiojo skilvelio trabekuliarizacija. Taigi, biitina pabréZzti, kad
tiek Sirdies sarkoidozés diagnostikos, tiek diferencinés diagnostikos atveju multimodalinis
vaizdinimas atlieka esminj vaidmenj, siekiant tiksliai nustatyti esamg patologija bei ja identifikuoti
kuo ankstyvesnése ligos stadijose.

Remiantis Poyhonen et al. atliktu tyrimu, vidutinis laikotarpis, skaiiuojamas nuo pirmyjy
simptomy pasireiSkimo iki Sirdies sarkoidozés diagnozés, yra 4,4 ménesio 2010-2014 metais bei 3
ménesiai 2015-2019 metais (1). Atsizvelgiant j Siuos duomenis, galima teigti, kad Sirdies sarkoidozés
diagnostika ir atpazinimas spartéja, taciau biitina nepamirsti, jog Sie procesai gali kisti priklausomai
nuo Saliy ir institucijy. Kalbant apie Sirdies sarkoidozés diagnozés nustatymo laika, priklausomai nuo
pagrindiniy simptomy, $is laikotarpis siekia 1,5 ménesio skilvelinéms tachiaritmijoms, 2,9 ménesio
Sirdies nepakankamumui, 4,0 ménesio auksto laipsnio AV blokadai ir 4,0 ménesio kitiems kartu
pasireiskiantiems simptomams (1). Laikotarpis nuo pradinés diagnozés iki sékmingo pirminio
gydymo kortikosteroidais trunka apytiksliai 6 ménesius (13). Aptariamu atveju, pacientés diagnozé
buvo nustatyta po dviejy ménesiy nuo pirmyjy simptomy pasireiskimo, kas atitinka literatiiroje
nurodytg vidutinj laikg. Ankstyvos diagnostikos reikSmé ypatingai akcentuojama atsizvelgiant |
negriztamy randiniy pakitimy sukeltus simptomy sunkumus. Kaip teigiama literatiiroje, miokardo
rand¢jimas lemia laidziosios sistemos ir ritmo sutrikimus (ypac¢ skilvelines aritmijas), miokardo
sieneliy motoriniy funkcijy sutrikimus, taip pat aneurizminiy poky¢iy vystymasi (8,10).

Aptariant gydymo efektyvumo vertinima, biitina pabrézti galimas Sirdies sarkoidozés baigtis.
S¢kmingo gydymo atveju liga gali sékmingai regresuoti, taciau nepritaikius tinkamos terapijos,
1$sivysto negrjZztami randiniai miokardo pazeidimai, sukeliantys Sirdies funkcijos pablogéjimg. Nors
aptariamu klinikiniu atveju pacientei buvo taikyta gydymo schema, pagrista didelémis prednizolono
dozémis, veliau laipsniSkai mazinant doze pagal atitinkamg algoritmg, gydymo efektyvumo
radiologinis vertinimas buvo ribotas. Pradinis ir pirmasis kontrolinis PET tyrimai (atitinkamai atlikti
2015 m. rugpjutj ir 2016 m. kova) parodé tikéting teigiama terapinj atsaka ] gydyma kortikosteroidais.
Vis délto, praéjus SeSeriems metams, pakartotiniy PET ir SPECT tyrimy metu aktyviy '3F-FDG
kaupimo zidiniy miokarde nebuvo nustatyta, taciau identifikuoti iSplite, giliis ir padidéjusios apimties
randiniai miokardo pazeidimai, biidingi pazengusiai, fibrozés dominuojamai Sirdies sarkoidozés
stadijai su negrjZztamais struktiiriniais pazeidimais. Kontroliniy tyrimy dinamikos jvertinimui
atlikimas trumpesniu laikotarpiu buvo negalima dél reglamentuoty tyrimo kompensavimo
apribojimy, todé¢l pacientés stebéjimas buvo vykdomas remiantis klinikiniais jvertinimais.
Analizuojant Sio klinikinio atvejo eiga, galima teigti, kad gydymo poveikis buvo ribotas. Reguliarus
bei ankstyvas gydymo atsako sekimas galéjo sudaryti galimybes laiku koreguoti teraping strategija ir

iSvengti negrjztamy struktiiriniy pakitimy. Dél visuotinai priimty gydymo efektyvumo stebésenos
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gairiy stokos, kontroliniai tyrimai jvairiose gydymo jstaigose atlickami vadovaujantis centro
vidinémis nuostatomis ir jsitvirtinusia klinikine praktika. Siekiant uZtikrinti sistemingg ir veiksminga
gydymo monitoringa, bitini platesnio masto moksliniai tyrimai ir tarptautiniu lygmeniu suderintos

metodinés rekomendacijos.

6. ISVADOS

Sirdies sarkoidozés diagnostika, ypa¢ ankstyvose stadijose, idlieka sudétinga dél heterogenisko
klinikinio ligos pasireiskimo, patognominiy pozymiy nebuvimo, radiologinio vaizdavimo sunkumy,
susijusiy su ankstyvosiomis ligos stadijomis, ir galimy apribojimy, susijusiy su pazangiy metody
pasiekiamumu. Vis délto, laiku nustatyta diagnozé turi didele prognosting reikSme, atsizvelgiant j
prieinamas gydymo ir ligos stebéjimo galimybes. Klinikinis budrumas Sirdies sarkoidozés atzvilgiu
yra itin svarbus dél didelés mirStamumo ir mirtingumo rizikos, jei liga negydoma. Nediagnozuota
Sirdies sarkoidoz¢ gali sukelti sunkias komplikacijas, o pavojingiausia i$ jy — staigi kardialiné mirtis.
Auksti branduolinés medicinos vaizdinimo jautrumo rodikliai, kartu su naujy tiksliniy radionuklidy
pazanga, leidzia vertinti jvairius miokardo Igstelinius mechanizmus, tokius kaip uzdegimas,
infiltracija, metabolizmas ir fibrozé, bei suteikia galimybe diagnozuoti Sirdies sarkoidoze tiek

ankstyvosiose, tiek pazengusiose ligos stadijose.
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