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Souhrn

Granulomat6zni myopatie jsou mimoiadné vzacné. Nalez epiteloidnich granulomu ve svalové
biopsii byva v naprosté vétsiné pripadu spojen s postiZzenim svalu v ramci systémové sarkoidoézy.
V nasem sdéleni prinasime popis péti pacientt, u nichz doslo v ramei 1ééby pro plicni nebo koZzni
formu sarkoidézy k rozvoji klinicky vyznamné myopatie, a snazime se ukazat prinos svalové
biopsie pro diferencialni diagnostiku a lé¢bu téchto pacienti. Klinicky neodliSitelna myopatie
totiZ nemusi vzniknout jen v dusledku postiZeni svalu granulomatéznim procesem, ale také
v dusledku imunosupresivni 1é¢by sarkoidézy. Nalez chronické steroidni myopatie s obrazem
selektivni atrofie svalovych vlaken II. typu ve svalové biopsii pak pomuze odlisit ty pacienty,
u nichz je tireba pokracovat v 1é¢bé kortikosteroidy, od téch, u kterych je nutné 1é¢bu modifikovat.
Dale prinasime a diskutujeme vzacny nalez granulomu ve svalu u dvou pacientu s thymomem
a myasthenia gravis. Ackoli je tento jev patogeneticky obtizné vysvétlitelny, ma své misto
v diferencialni diagnostice granulomat6znich myopatii a mél by navic vzidy vést k ivaze o nadoru
thymu.
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Summary
Granulomatous Myopathy in Patients with Sarcoidosis and Myasthenia Gravis

Granulomatous myopathies are extremely rare. The finding of epithelioid granulomas in muscle
biopsy indicates mostly an involvement of the skeletal muscle in systemic sarcoidosis. In this
report we provide description of five patients with previously diagnosed sarcoidosis (pulmonary
or cutaneous), in which a clinically significant muscle weakness developed. We aim at
demonstrating the value of muscle biopsy for further treatment of the patients, since clinically
indistinguishable myopathies can arise not due to the involvement of muscles in the
granulomatous process, but due to the corticosteroid-induced changes (chronic steroid myopathy).
The demonstration of a selective atrophy of type II muscle fibers can provide the clue for
distinguishing the patients, in which the corticosteroid treatment should continue, from those, in
which the treatment should be modified. Further, we discuss a rare finding of granulomas in
muscle biopsies of two patients with myasthenia gravis (MG) associated with thymoma. Although
it is difficult to explain the pathogenesis of this event, MG should be considered in the differential
diagnosis of granulomatous myopathies. Moreover, the finding of granulomas along with
lymphocytic infiltration in MG muscle should lead to a search for an underlying thymic neoplasm.
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Granulomatézni myopatie jsou mimoiadné
vzacné, ¢emuz odpovida i omezeny prostor, ktery
se této problematice vénuje nejen v neuropatolo-
gickych, ale i klinickych monografiich. Nalez epi-
teloidnich granulomu ve svalové biopsii byva v na-
prosté vétsiné piipadta spojen s postizenim svalu
v ramci systémové sarkoid6zy. Ac¢koli jsou nejéas-

téji sarkoidézou postizeny plice, mediastinalni
lymfatické uzliny, kiaze a oko (20), asi 5 % pripadu
sarkoidézy se manifestuje ve formé neurologické-
ho onemocnéni (tzv. neurosarkoidéza). To se proje-
vuje nejéastéji postizenim mozkovych obalt, hy-
pothalamu, hypofyzy nebo perifernich nervu (26).
Jen asi u desetiny pacientd s neurosarkoid6zou se
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objevi také postizeni kosterni svaloviny s rozvojem
myopatie, ktera se projevuje zejména proximalni
pletencovou svalovou slabosti dolnich koncéetin
s omezenim schopnosti chuze (18, 27).

V nasem sdéleni piinasime popis péti pacien-
td, u nichz se v ramci 1é¢by plicni nebo kozni sar-
koid6zy rozvinula klinicky vyznamna myopatie,
a snazime se ukazat piinos svalové biopsie pro
diagnostiku a 1éébu téchto pacientt. Klinicky ob-
tizné odlisitelna myopatie totiZ nevznika jen
v dusledku postizeni svalu granulomatéznim pro-
cesem, ale také jako nasledek imunosupresivni
lé¢by tohoto onemocnéni. Dale diskutujeme vzéc-
ny nalez granulomu ve svalech dvou pacientu
s thymomem a myasthenia gravis. Ackoli je tento
jev patogeneticky obtizné vysvétlitelny, ma své
misto v diferencialni diagnostice granulomatdéz-
nich myopatii.

Material a metody

Klinicka diagnéza myopatie byla u nasich pa-
cienta lécenych pro sarkoidézu (pacienti ¢. 1-5,
viz tabulka 1) stanovena na podkladé klinického
a elektromyografického (EMG) vySetteni. U kaz-
dého pacienta byly stanoveny hladiny sérové
kreatin-kinazy (CK) a volného myoglobinu. Pro
odhaleni pti¢iny myopatie byla indikovana sva-
lova biopsie ze stiedné vyrazné postiZeného
koncetinového svalu. Pacientim ¢. 6 a 7 s dia-
gnézou myasthenia gravis (viz tabulka 1) byl
pri zobrazovacim vySetieni v prednim medias-
tinu odhalen nador brzliku, pro ktery byla in-
dikovana transsternalni thymektomie. V ramci
tohoto vykonu byla provedena biopsie m. ster-
nothyreoideus.

Tab. 1. Piehled klinickych a laboratornich naleza u pacienta

¢. Pohl. Vék (r.) Sval Anamnéza EMG LAB Lééba do biopsie Lécéba po biopsii + soucasny stav
1 Z 52 TA 12 let sarkoidéza Myogenni CK: 1,40 8 let lécba Lécba chlorochinem 11 mésict.
kaze, 11 let nalez Mgl.: 92 prednisonem, pak Stav stabilizovany
sarkoidodza plic, 4 roky bez terapie
1 rok symetricka
slabost proximalné,
hlavné DK
2 7 58 TA 10 let sarkoidéza Myogenni CK: 2,35 3 roky lécba Lécba metotrexatem. Stav se
plic, 5 let potize nalez, Mgl.: 105 prednisonem, pak zlepsil, ale mirna myopatie
pti chuzi susp. 6 let kortikoidy pretrvava
myositida sprej
3 7 58 TA 17 let sarkoidéza Myogenni CK: 2,77 5 let prednison Lécba prednisonem ve vyssich
plic, 6 mésica nalez Mgl.: 51 10 mg ob den davkach, stav stabilizovany
proximélni slabost
DK, dysfagie
4 7 49 VL 1 rok sarkoidéza Lehce CK: 0,57 1rok Prednison 5 mg ob den,
plic, ale uz pred myogenni Mgl.: 33  methylprednisolon myopatie stabilizovana.
2 roky dechové nalez 24 mg denné Komplikace: aktivni sarkoidéza
obtize, 6 mésica plic a diabet. neuropatie
bolesti kloubt
a proximalni
slabost DK
5 m 42  QF 3 roky sarkoidéza Myogenni CK: 2,25 3 roky Lécba metotrexatem, mirné
uzlin mediastina, nalez, Mgl.: 44 methylprednisolon zlepSeni myopatie, schopen
7 mésict proximalni susp. 30 mg denné samostatné chtize
svalova slabost DK myositida
6 m 66 ST 2 mésice ptoza, Dekrement Achr: 2 mésice Po thymektomii astup svalovych
diplopie a dysfagie  p¥i 5,3 ambenonium obtizi, bez systémové sarkoidozy.
repetitivni a prednison Za 3 mésice umrti
stimulaci 20 mg denné (komplikace onkologické 1é¢by)

7 7z 79 ST 4 mésice ptéza Dekrement Achr: 4 mésice Po thymektomii ustup svalovych
pri 3,2 pyridostigmin obtizi, nyni ve stabilizovaném
repetitivni a prednison stavu. Bez systémové sarkoidézy
stimulaci 20 mg denné

Achr, titr autoprotilatek proti acetylcholinovému receptoru v umol/l (norma do 0,3 pmol/l); CK, aktivita sérové kreatin kinazy

v pkat/l (norma 0,41 - 2,85 pkat/l);

DK, dolni koncetiny; EMG, elektromyografické vysetieni; LAB, laboratorni vySetieni; m, muz; Mgl., volny myoglobin v mg/l
(norma 12,8 - 89,9 mg/l); QF, m. quadriceps femoris; ST, m. sternothyreoideus; TA, m. tibialis anterior; VL, m. vastus lateralis;

7, Zena
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Cerstvé excidovana svalova tkan byla ihned
po odbéru zmrazena na korkové podloZce ve
vymrazeném izopentanu (2-methylbutan, kat.
¢islo 59075, Sigma-Aldrich) a uchovavana v mra-
zicim boxu pii -80 °C. Drobna ¢ast svalové excize
byla ve v8ech pripadech fixovana 10% pufrova-
nym formolem s naslednym zhotovenim parafino-
vych blocku.

Kromé standardniho barveni hematoxylinem
a eozinem jsme na 8 um silnych zmrazenych te-
zech z kazdé svalové biopsie provadéli standard-
ni spektrum zakladnich enzymové histochemic-
kych reakci. Pro naSe sdéleni jsou relevantni
zejména reakce na prukaz myofibrilarni ATPazy
pri inkubaci v ruzném pH, které piinaseji moz-
nost rozliit a posoudit zmény jednotlivych typu
svalovych vlaken. Metodika téchto reakci byla
detailné popsana jinde (25).

P#i nalezu zanétlivych bunék v piehledném
barveni jsme na 4 pum silnych fezech provadéli
imunoperoxidazovou metodou reakce na jejich
imunofenotypizaci (CD20, CD4, CD8, CD68). Da-
le jsme imunohistochemicky zkoumali expresi
HLA antigent I. t¥idy a piitomnost depozit utoc-
ného komplexu komplementu (C5b-9) ve svalové
tkani. Enzymové histochemickou typizaci svalo-
vych vlaken jsme vzdy doplnili imunohistoche-
mickym prikazem tézkého Fetézce myozinu.
U vsech pacienta byla navic provedena imuno-
histochemicka analyza proteinu sarkolemy
(dystrofin, sarkoglykany, merosin, dysferlin) a ja-
derné membrany (emerin) svalovych vlaken pro
vylouéeni dystrofické pri¢iny myopatie. Pouzité

Tab. 2. Pouzité primarni protilatky a detekéni systémy pro imuno-

histochemické reakce

primarni protilatky a detekéni systémy jsou uve-
deny v tabulce 2.

Vysledky

Klinicky obraz

Vysledky klinickych a laboratornich vysetieni
nasich pacient jsou shrnuty v tabulce 1.

Pacienti ¢. 1 - 5 méli v anamnéze histologicky
potvrzenou diagnézu sarkoidézy hrudnich orga-
nu, pro kterou byli urcité obdobi pied svalovou
biopsii 1é¢eni kortikosteroidy. V obdobi 1-12 let
po stanoveni diagnézy sarkoid6zy se u nich rozvi-
nula myopatie se svalovou slabosti postihujici
prevazené proximalni svalové skupiny dolnich
koncetin projevujici se omezenim schopnosti sa-
mostatné chize. EMG vysSetfeni prokazalo ve
vSech piipadech myogenni zmény, ve dvou z nich
pripoustélo také moznost myozitidy. Hodnoty sé-
rové CK byly vétsinou v normé nebo jen mirné
zvySené, podobné jako hodnoty sérového myoglo-
binu.

Pacienti ¢. 6 a 7 byli vySetfovani pro obou-
strannou ptézu, obcéasnou diplopii a pirechodné
polykaci potize. Na podkladé klinického vysetie-
ni spoleéné s nalezem dekrementu pri EMG vy-
Setfeni s repetitivni stimulaci byla stanovena di-
agnéza myasthenia gravis (v obou ptipadech sta-
dium ITA podle Ossermanovy klasifikace (7), tj.
mirna generalizovana myasthenie s pirevahou o-
kularni a bulbarni symptomatiky), coz podpoiil
i nalez zvyseného titru autopro-
tilatek proti acetylcholinovému
receptoru v séru. Pacienti byli
bez znamek vyraznéjsiho posti-

Zeni koncetinového svalstva.
Antigen Klon firma fedéni, detekéni kit
CD20 1.26 Dako 1:300 * Svalova biopsie
CD4 1F6 Novocastra 1:40 ** Pacienti ¢. 1-3. V piehled-
CD8 C8/144B Dako 1:200 ** ném barveni hematoxylinem
CD68 PG-M1 Dako 1:70 * a eozinem byly nalezeny pocet-
HLA I (ABC) antigen W6/32 Dako 1:900 * né obrovskobunécéné epiteloidni
C5b-9 (MAC) aE11l Dako 1:100 * granulomy bez nekrotizace, kte-
Myosin, skeletal (fast) kat.¢. M4276  Sigma-Aldrich 1:250 * ré byly kromé obrovskych mno-
Dystrophin (Rod Domain) Dy4/6D3 Novocastra 1:40 * hojadernych bunék Langhanso-
Dystrophin (C-terminus) Dy8/6C5 Novocastra 1:50 * va typu tvofeny pocetnymi epi-
Dystrophin (N-terminus) Dy10/12B2  Novocastra 1:50 * telojdn_imi. 'buﬁkami s lymfocyty
Dysferlin Ham3/17B2  Novocastra 1:40 * ha perlf:erll. G.rar,lulomy byly lo-
Merosin Laminin Alpha 2 Mer3/22B2 Novocastra 1:100 * k.a/llzs)vany zeymena v epdomy-
Sarcoglycan (Alpha) Ad1/20A6 Novocastra 1:200 * Sl,alfnm kompartmeptu,q en OJE?_
Sarcoglycan (Beta) bSarc/5B1 Novocastra 1:200 * dlnde byly pozorovany‘l v perlj
Sarcoglycan (Gamma) 35DAG/21B5 Novocastra 1:100 * mysiu , (ObI:' D). Epltelmdnl

makrofagy i obrovské mnoho-
Sarcoglycan (Delta) dSarc3/12C1  Novocastra 1:50 * . P v e,
Utrophin (N-terminus) DRP3/20C5 Novocastra 1:20 * _]ad_erne bl.lnky byl.y I,)OZItlvron
Emerin 4G5 Novocastra 1:40 * v _imunohistochemickém pré-

kazu CD68. Inkluze v obrov-

** ChemMate Detection kit, * Dako; detekéni kit N-Histofine, Simple Stain MAX PO

(Multi), Biosciences Inc.

skych mnohojadernych bun-
kach nebyly nalezeny. Pievaz-
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nou vétsinu lymfocyta tvoiily CD4+ T-lymfocyty,
jen mensi ¢ast tvorily CD8+ bunky. Néktera sva-
lova vlakna v okoli granulom jevila znamky de-
generace s regeneraci bazofilnimi myoblasty s ve-
zikularnimi jadry a patrnymi jadérky. Stupen de-
generace svalovych vlaken byl vsak maly, v dob-
ré korelaci s nizkymi hodnotami sérovych hladin
CK a myoglobinu. Svalova vlakna v blizkosti gra-
nulomu exprimovala na povrchu HLA antigeny 1.
t¥idy (obr. 2). Depozita tuto¢eného komplexu kom-
plementu (C5b-9) ve svalové tkani nebyla pozoro-
vana. Imunohistochemickd  analyza proteint
sarkolemy a jaderné membrany deficit zddného
z nich neprokazala. Nalez u téchto pacientt byl
uzavien jako postiZzeni svalu v ramci systémové
sarkoidézy. Pacienti byli dale 1é¢eni imunosup-
resivy, vétSinou agresivnéji nez pired svalovou bi-
opsii, coz se projevilo alespont mirnym zlepSenim
svalové slabosti nebo stabilizaci stavu (viz tabul-
ka 1).

Pacienti ¢. 4-5. U téchto pacientt, ackoli mé-
li v anamnéze diagnézu sarkoidézy, nebyly ani po
opakovaném prokrajovani ve svalové biopsii zZad-
né zanétlivé zmény ani granulomy nalezeny. Je-
dinym patologickym nélezem byla po provedeni
kompletniho histochemického vySetfeni, vcetné
prukazu sarkolemalnich proteind, pritomnost se-
lektivni atrofie svalovych vldken II. typu (obr. 3).
Tento nalez se nakonec stal podkladem pro diag-
noézu chronické steroidni myopatie vzniklé v du-
sledku terapeutického uzivani kortikosteroidu.
U téchto pacientt byla po biopsii zménéna imu-
nosupresivni 1é¢ba (sniZzeni davky nebo zména
preparatu).

Pacienti ¢. 6-7. Histopatologické vysSetireni
brzliku potvrdilo nador odpovidajici v obou ptipa-
dech invazivnimu thymomu typu B2 podle sou-
c¢asné WHO Kklasifikace (28). Ve svalové biopsii

Obr. 1. Sarkoidéza svalu - pirevazné v endomysiu jsou
ve svalové tkani zastiZeny epiteloidni granulomy bez
nekrotizace, s obrovskymi mnohojadernymi bunkami
a s lymfocyty na periferii. Zmrazeny rez, barveni he-
matoxylinem a eozinem, originalni zvétseni 200krat

byl nec¢ekané nalezen obraz v nékterych rysech
podobny prvnim tifem pacientim — v intersticiu
svalové tkané bylo zastiZeno nékolik drobnych
nekaseifikujicich epiteloidnich granulomu s oje-
dinélymi mnohojadernymi bunkami (obr. 4A).
Narozdil od ptipada svalové sarkoidézy byla mi-
mo granulomy v endomysiu navic pozorovana
pritomnost ¢isté lymfocytarnich infiltrata tvore-
nych prevazné CD8+ T-lymfocyty (obr. 4B), které
podobné jako u polymyozitidy obkruzovaly svalo-
va vlakna (29); autoagresivni invaze lymfocyta
do svalovych vlaken (typicka pro polymyozitidu)
vSak zaznamenana nebyla. Pro vylouc¢eni mozné
zamény obrovské mnohojaderné bunky s rege-
neryjicim svalovym vldknem bylo ukazano, zZe
obrovské mnohojaderné bunky byly pozitivni

Obr. 2. Sarkoid6za svalu - v imunohistochemickém
prukazu HLA antigenu I. t¥idy je kromé pozitivity za-
nétlivych bunék v oblasti granulomu ziejma exprese
téchto antigenu na sarkolemé piilehlych svalovych
vlaken, ktera je normalné zcela negativni. Imunopero-
xidazova metoda, zmrazZeny ez, originalni zvétSeni
600krat

na) u pacienta s chronickou steroidni myopatii. Imu-
noperoxidazova metoda prukazu tézkého retézce myo-
zinu (skeletal myosin, fast), ktera znazorni rychla sva-
lova vlakna (resp. vlakna II. typu). ZmrazZeny rez, do-
barveno lehce hematoxylinem, originalni zvétSeni
400krat
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Obr. 4. Kromé epiteloidniho granulomu (A) byla u pa-
cienta s myasthenia gravis a thymomem pozorovana
v endomysiu infiltrace CD8+ T-lymfocyty podobna po-
lymyozitidé (B). A - zmrazZeny rez, barveni hematoxyli-
nem a eozinem, originalni zvétSeni 400krat. B - imuno-
peroxidazova metoda s prukazem CDS8, zmraZeny rez,
dobarveno lehce hematoxylinem, originalni zvétSeni
400krat

Obr. 5. Obrovské mnohojaderné bunky (*) granulomu
ve svalové tkani u pacientu s myasthenia gravis byly
podobné jako epiteloidni makrofagy pozitivni v imu-
nohistochemickém prukazu CD68 (PG-M1). Imunope-
roxidazova metoda, zmrazeny vez, dobarveno lehce he-
matoxylinem, originalni zvétSeni 400krat

v imunohistochemickém priakazu CD68 (obr. 5)
a negativni v prukazu svalového myozinu. U pa-
cientta doslo po thymektomii k dstupu myasthe-
nickych obtiZi, normalizoval se i néalez pii labo-
ratornich vySetfenich a patrani po piipadném
systémovém granulomatéznim onemocnénim ne-
prineslo pozitivni vysledek. Nalez byl tedy nako-
nec uzavren jako syndrom tzv. ,obrovskobunécéné
myozitidy“ spojené s myasthenia gravis a thy-
momem.

Diskuse

Svalové postizeni v ramci systémové sarkoi-
dozy je velmi vzacné a uvadi se, Ze symptomatic-
ka myopatie se rozvine jen u 0,5-1,4 % pacientt
se sarkoidézou (5, 16). Z literatury je znamo, zZe
se sarkoidéza svali mtze manifestovat riznymi
zpusoby. Vzacna lokalizovana varianta, tzv. no-
dularni sarkoidni myopatie (10), se projevuje ve
formé hmatnych nebolestivych intramuskular-
nich uzla, vétsinou v oblasti svalového tponu, hi-
stologicky tvorenych splyvajicimi obrovskobu-
néénymi epiteloidnim granulomy (15, 27). Mno-
hem ¢astéjsi je difazni forma (tak jako v nasich
prvnich tiech pripadech), a to bud s akutnim pra-
béhem, se svalovou slabosti, horetkami a myal-
giemi (12), nebo chronicka forma, s pomalu pro-
gredujici slabosti a jen mirné zvySenymi nebo
i normalnimi hladinami sérové CK (2). Jak bylo
ukazano na nasich ptipadech, ¢asovy interval od
primarni diagnézy sarkoidézy po rozvoj sympto-
matické myopatie muze trvat az nékolik let. Na-
lez na EMG spoleéné se symetrickou svalovou
slabosti pletencovych svalu je i pies nizké hodno-
ty sérové CK klinicky obtizné odlisitelny od poly-
myozitidy a jednoznaény zavér muze piinést az
bioptické vySetieni. V literature se objevila spe-
kulace, ze asymptomatické postizeni svalové tka-
né granulomatéznim procesem muze byt u paci-
entd se sarkoidézou mnohem castéjsi nez se uva-
di (24), coz dokonce vedlo Andonopoulose a spol.
k navrhu pouzivat necilenou svalovou biopsii ja-
ko standard v diagnostickém algoritmu pro po-
tvrzeni sarkoid6zy manifestujici se mediastinalni
lymfadenopatii (1). Tento postup v8ak zatim neni
obecné prijaty a chybéni granulomu ve svalovych
biopsiich nagich dvou pacientti se sarkoidézou
svédéi spise proti 100% zachytu udavanému té-
mito autory. Vzacné byla popisovana i izolovana
svalova sarkoidéza (3, 12, 22), vétSinou se vSak
jednalo jen o prvni krok k pozdé&j$imu odhaleni
systémové sarkoidozy.

Ackoli byva nalez granulomt ve svalové
biopsii nejéastéji spojen se sarkoiddzou (1, 23), je
tieba vyloucit i jinou etiologii granulomatézniho
procesu. V literatuie bylo dosud popsano nejmé-
né 13 pacientt se syndromem tzv. ,obrovskobu-
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nééné myozitidy“ s thymomem (4, 19, 21), ktery
jsme ukéazali i u nasich dvou pacienta. Priblizné
v poloviné publikovanych p#ipadid méli pacienti
s thymomem projevy myasthenie, ve druhé polo-
viné pripadi méli thymom spojeny s chronickou
lymfocytarni tyreoiditidou. Klinicky vyznam
histopatologického nalezu granulomatézni
myozitidy u téchto pacientti zatim neni jedno-
znacny, nebot jde vétsinou o klinicky némy pro-
ces, ktery byva podobné jako v nagich piipadech
objeven nahodné. Navic po odstranéni nadoru
brzliku svalové obtize vétSinou ustoupi. Dopo-
sud také nebylo navrzeno vérohodné patogene-
tické vysvétleni pro rozvoj granulomatézniho
procesu ve svalu u autoimunitniho onemocnéni
zprostiedkovaného autoprotilatkami proti ace-
tylcholinovému receptoru, jakym je myasthenia
gravis. MiZeme ale predpokladat, Ze svoji roli
v patogenezi granulomu sehravaji aberantné sti-
mulované lymfocyty uvoliiované thymomem (11)
— podobné jako v naSich p¥ipadech se totiz vzdy
jednalo o kortikalni thymomy (typu B) bohaté na
lymfocyty. Vzacné muze tento syndrom doprova-
zet granulomatézni myokarditida a onemocnéni
pak muze mit i fatalni prabéh (4, 13). V kazdém
pripadé by mél nalez lymfocytarnich infiltratu
s granulomy ve svalové biopsii vZdy vést k uva-
ze 0 mozném nadoru thymu. Kromé sarkoidézy
a granulomatézni myopatie spojené s thymo-
mem byly granulomy vzacné pozorovany i ve
svalové tkani pacienti s Crohnovou chorobou
9, 17).

V nasem sdéleni jsme ukazali, Ze u pacientu
lé¢enych pro sarkoidézu se v dusledku 1é¢by kor-
tikosteroidy muze projevit svalova slabost, ktera
je klinicky obtizné odlisitelna od postiZeni svalu
sarkoidézou. Chronicka steroidni myopatie posti-
huje podobné jako svalova sarkoid6za symetricky
svaly pletenct hlavné dolnich koncetin a ani vy-
sledky elektrofyziologického a laboratornich vy-
Setfeni se od pripadu sarkoidézy prilis nelisi (6).
Odliseni téchto dvou poruch ma vsak dulezity vy-
znam pro dal§i terapeuticky postup. AZ nalez
selektivni atrofie svalovych vlaken II. typu ve
svalové biopsii muze odlisit ty pacienty, u nichz
je tfeba pokracovat v 1é¢bé kortikosteroidy, od
téch, u kterych je nutné 1écbu steroidy ukonéit
nebo modifikovat. Klinicky vyznamna chronicka
steroidni myopatie muze vzniknout u pacientu,
kteti chronicky uzivaji kortikosteroidy v davkach
vy$sich nez by odpovidalo ekvivalentu 25-30 mg
prednisonu denné. Zalezi vSak nejen na davce
a délce uzivani, ale také na typu preparatu —
Castéji totiz vyvolavaji steroidni myopatii fluoro-
vané kortikosteroidy (jakymi jsou hlavné dexa-
metazon nebo triamcinolon) (8). U téchto pacien-
td proto muze nékdy zlepsit stav vedle uplného
vysazeni steroidni terapie také piechod z fluoro-
vanych preparatt na nefluorované (napt. pred-
nizon) (14).
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JAKA JE VASE DIAGNOZA?

74lety muz byl doporuéen na stomatologickou
kliniku pro cystické vyklenuti na alveolarnim vy-
bézku dolni ¢elisti v misté zubu 43. Pti intraoral-
nim vySetfeni byla zjisténa ztrata vSech stalych
zubt; v krajiné 43 bylo viditelné vyklenuti pra-
méru 8 mm kryté normalni sliznici bez znamek
zanétu; rentgenologicky bylo v této lokalizaci pro-
kazano ohrani¢ené unilokularni projasnéni v kos-
ti. Léze byla v lokalni anestézii exstirpovana
a material byl zaslan na histologické vysSetieni
s Kklinickou diagnézou ,v.s. radikularni cysta“.
Sedm mésict po odstranéni léze je pacient bez
klinickych znamek lokalni recidivy.

K histologickému vySetieni byla dodana ne-
pravidelna ¢astice s intaktnim slizni¢nim krytem
rozméru 15x10x10 mm s dutinou praméru
10 mm na fezu.

Mikroskopicky byla c¢astice kryta pravidel-
nym dlazdicobunéénym epitelem s lehkou para-
kerat6zou na povrchu. Subepitelidlné byla pti-
tomna cysticka dutina vystlana pievazné oplosté-
lym epitelem. Loziskové vSak tento epitel vyka-

Obr. 1

zoval napadné palisadovani bazalnich bunék,
nad nimiz dochazelo k rozvlaknéni suprabazal-
nich partii az vzhledu hvézdicovitého retikula
sklovinného organu (obr. 1). V téchto mistech by-
ly pfitomny cetné objemnéjsi buriky s bledou eo-
zinofilni cytoplazmou a nezietelnymi jadry, z ni-
chz byly patrny jen obrysy (obr. 2), a dale loziska
atubularniho dentinoidu. Sténa cystické 1éze by-
la tvorena nizce bunéénou vazivovou tkani s lo-
ziskovym chronickym zanétlivym infiltratem,
skupinami vy$e popsanych bunék s nezietelnymi
jadry a depozity dentinoidu; v okoli téchto struk-
tur byly pFitomny obrovské mnohojaderné bunky
typu z cizich téles. Ojedinéle byly téz zastizeny
drobné skupinky blandnich epitelii, které mohly
pochazet ze zbytku dentalni listy.

P#i histochemickém barveni dle van Giesona
se buniky s nezietelnymi jadry, na rozdil od zbytku
epitelialni vystelky cystické dutiny, barvily slabé
zluté, zatimco dentinoid, stejné jako kolagenni
vlakna stény cystické dutiny, jasné cervené.

Odpovéd na str. 199.
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