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Sarkoidoos on ebaselge etioloogiaga
krooniline multisiisteemne granulo-
matoosne haigus. Enamasti haiges-
tuvad 20-40aastased inimesed. Neuro-
sarkoidoos lapseeas on viga haruldane
haigus, mille kohta véib kirjandusest
leida vahe iilevaateartikleid. Kies-
olevas artiklis on toodud neurosarkoi-
doosi, sh spinaalse sarkoidoosi esine-
missagedus tdiskasvanute ja laste seas
ning diagnostika ja ravi pohimaétted.
Nirvisiisteemi biopsia teostamine ei ole
neurosarkoidoosi diagnoosimiseks alati
vajalik, piisab teadmisest, et nirvi-
siisteemi kahjustusega patsient pdeb
teadaolevalt sarkoidoosi kui haigust
iildse. Eelistatud radioloogiline uuring
neurosarkoidoosi kahtluse korral on
magnetresonantstomograafia (MRT).
Artiklis on kirjeldatud haigusjuhtu, kus
l6aastasel poisil diagnoositi spinaalset
sarkoidoosi, kasutades lisaks kliinilis-
laboratoorsele leiule erinevate radio-
loogiliste uuringute ning kopsubiopsia
tulemust.

Sarkoidoosi tldine levimus varieerub 1-40
juhuni 100 000 inimese kohta, enam haiges-

tutakse Skandinaavia maades (1). Haigus
vOib haarata kopse, intratorakaalseid
limfisdlmi, nahka, silmi, maksa, stidant,
nédrvislisteemi, lihaseid, luu-liigesestisteemi,
neerusid ja endokriinnddrmeid. Neurosar-
koidoosi esineb ca 5%-1, sealjuures seljaaju
haaratust aga alla 1% kdigist siisteemse
sarkodoosi juhtumitest (2—-6). Neurosar-
koidoosi sagedasimad kliinilised ilmingud
on kraniaalndrvi mononeuropaatia (sageda-
mini 7. kraniaalnérv), perifeersete niarvide
kahjustus, kesknédrvisiisteemi haaratuse
korral hiipotalamuse/hiipofiitisi kahjustus
(magediabeet), ajukoore, viikeaju ja seljaaju
kahjustus.

Spinaalse sarkoidoosi korral vdib esineda
arahnoidiit, ekstraduraalne voi intradu-
raalne voi intramedullaarne kahjustus.
Seljaajus tekkivad granuloomid on kliini-
liselt ja radioloogiliselt sageli eristamatud
pahaloomulisest kasvajast. Haigetel voib
kujuneda miielopaatia para- vOi tetraparee-
siga, autonoomne disrefleksia, radikulaarne
stindroom, cauda equina sindroom (7).

Lapseea sarkoidoos on suhteliselt harv
haigus, esinedes enamasti 13-15 aasta
vanuses. Sarkoidoosi esinemissagedus alla
15aastaste laste seas on 1 juht ning alla
4aastaste laste seas 0,06 juhtu 100 000 lapse
kohta (8). Neurosarkoidoosi esinemissa-
gedus lapseeas ei ole tépselt teada ning selle
kulg erineb haiguse kulust tdiskasvanutel.
2003. a publitseerisid R. Baumann ja tema
kaasautor ajakirjas Pediatrics uurimuse, kus
oli analiiisitud senini inglise, prantsuse ja
saksa keeles ilmunud kirjeldusi ndrvisis-
teemikahjustuse simptomitega kulgenud
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sarkoidoosi juhtumitest lastel. Kokku leidsid
autorid 29 sellist haigusjuhtu lastel vanuses
3 kuud kuni 18 aastat. Kdige sagedamini
esinesid lastel krambid (38%), nii kraniaal-
néarvide kahjustust kui ka hiipotalamuse
disfunktsiooniilmnes 21%-1 juhtudest (9).
Uhtegi spinaalse kahjustusega kulgenud
haigusjuhtu ei olnud kirjeldatud.

Algne ravi: metiililprednisoloon
1g/diei/v3 paeva, edasi prednisoloon
1 mg /kg/die p/o 6-8 nadalat

/\

| Ebaefektiivne | | Efektiivne |

v

Diagnoosi
iimberhindamine:
narvislisteemi
biopsia, vélistada
teised haigused

\ A

| Diagnoos

Joonis 1. Algoritm neurosarkoidoosi
diagnoosimiseks neuroloogiliste simptomitega
aktiivse sarkoidoosiga haigel (7).

Sarkoidoosi diagnoosi kinnitab lisaks
kliinilisele ja radioloogilisele leiule histo-
loogiliselt mittekaseoossete granuloomide
esinemine kahjustatud elundis. Neurosar-
koidoosi kahtluse korral on eelistatud radio-
loogiline uuring MRT (2). Kui teadaoleva
aktiivse sarkoidoosi diagnoosiga patsiendil
ilmneb kesknérvisiisteemi kahjustus, voib
alustada ravi kortikosteroidiga ilma kesknér-
vislisteemi biopsiata (6). Diagnostika pohi-
motted sellisel juhul on toodud joonisel 1.
Angiotensiini konverteeriva ensiiiimi tase
veres vOib olla tdusnud, tserebrospinaalve-
delikus on ensiitimi tase tdusnud enam kui
pooltel juhtudel (7).

Ravisoovitused neurosarkoidoosi puhul
on toodud joonisel 2.

HAIGUSJUHT

16aastane poiss hospitaliseeriti 2006. a mais
Tallinna Lastehaiglasse siiveneva jalgade
norkuse ja 1 nddala viltel kestnud urineeri-
mishéire tdttu. Lapsel oli esinenud viimase
3 aasta jooksul tugev hingeldus fuisilisel
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Joonis 2. Neurosarkoidoosi ravi algoritm (7).
MTX - metotreksaat
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koormusel, 1 aasta viltel alaseljavalu ning
166ve sdirtel (diagnoositud paikne sklero-
derma) ning viimase 4 kuu jooksul ilmnes
kaalulangus 3 kg vorra. Saabudes oli laps
kahhektiline, pikkus 160 cm, kehakaal 40 kg.
Lapsel oli subfebriilne kehatemperatuur,
alumise parapareesi kliiniline pilt (liigutas
vaid vasaku jala varbaid), tlevoolupdis
(algselt podis kateteriseeritud, hiljem rajatud
epitsiistostoom), roojapidamatus, sddrtel
ketendav punetav 166ve nahaaluse koe tihe-
nemisega, kerge poliiuuria. Vereanaliiisides
esines settereaktsiooni kiirenemine 33 mm/h,
limfopeenia, veres oli gamma-gluta-
muiltransferaas 159 U/l (norm < 45 U/l),
antinukleaarsed antikehad tiitris 1 : 320
(norm 1 : 100), reumatoidfaktor 34 U/l
(norm 0), proteinogrammis ilmnes hiiper-
gammaglobulineemia ning immuunglobu-
liin G ja A taseme tous. Muud maksa- ja
neerufunktsiooni néditajad ning C-reak-
tiivne valk olid normis. Uriinis esines valgu
tous 0,25 g/l ning mikrohematuuria. Liikvor
oli normaalse tslitoosi- ja valgu- ning elekt-
roltititide sisaldusega, kuid esines rohkelt
faage. Elektromiiograafial ilmnes neuro-
geense kahjustuse leid alates L2 innervat-
siooniga lihastes. EKG ja EHHOKG uuring
néditasid miokardi véimalikku kahjus-
tust, spiromeetrial esinesid restriktiivsed
muutused. MRT-uuringul seljaajust (vt jn 3)
leiti intramedullaarne ulatuslik infiltreeriv
patoloogia Th7 lilikeha kdrguselt kuni
seljaaju distaalse osani ning Th 4-8 lili-

‘T1Gd sag

T1Gd ax

‘T2sag ‘T2sag ‘TSTIRsag -Tlsag

Joonis 3. MRT seljaajust.
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kehade korgusel prevertrebraalsel pehme-
koeline kontrasteeruv mass. Kontrastaine
stistimise jdrel oli jalgitav seljaaju katete ja
nérvijuurte kontrasteerumine. Rontgeni-
ulesvote kopsudest oli patoloogilise leiuta

(vt jn 4), kuid kompuutertomograafilisel

Joonis 4. Rontgen rindkerest.

uuringul rindkerest ja kdhuddnest leiti
keskseinandis, kohuddnes retroperitoneaal-
selt ning pindmiselt iliakaalsel suurenenud
limfis6lmed, maksa ja pdrna suurenemine,
astsiit, voimalik nefriit ning miliaarsed
nodulaarsed kolded kopsudes, subpleuraal-
sed s6lmed ning alveolaarseid tihenemisi
(vtjn 5). Seega oli tegemist seljaaju kahjus-

Joonis 5. Kompuutertomograafia rindkerest.

tusega kulgeva siisteemse haigusega ning
diferentsiaaldiagnostika jdtkus joonisel 6
toodud skeemi kohaselt.

Edasiste uuringute kidigus vélistati sero-
loogiliselt ja PCR-meetodil hulga infekt-
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siisteemne mikoos jt.

(Para)neoplastiline
haigus:
paraneoplastiline
sundroom, Hodgkini
limfoom jt.

A

Siistemne haigus:
sarkoidoos, siisteemne
vaskuliit, sisteemne
eriitematoosne luupus,
antifosfolipiidsiindroom jt.

Joonis 6. Diagnoosi hiipoteesid ldhtuvalt
miielopaatiast.

sioonide, sealhulgas HIV ja tuberkuloosi
esinemine, luutidi uuring oli normaalse
leiuga, ei ilmnenud silmade kahjustust, mis
viitaks siisteemsele haigusele. Samas leiti
veres oluline CD3 ja CD4 lumfotstiitide
taseme langus ning CD19 limfotsiititide ja
angiotensiini konverteeriva enstitimi taseme
vihene tous. Nahabiopsia uurimine andis
vastuseks lipoidse nekrobioosi. Sarkoidoo-
sikahtluse tottu tehti Pohja-Eesti Regio-
naalhaiglas videotorakoskoopiline kopsu
kiilresektsioon. Kopsubiopsia leiu pdhjal
jareldati, et tegemist on mittenekrootilise
granulomatoosse pdletikuga, mis enam
sobib sarkoidoosile.

Patsiendil diagnoositi kliinilise, radioloo-
gilise ning histoloogilise leiu alusel kombi-
neeritud paikmete sarkoidoosi (D86.8) ning
alustati ravi vastavalt joonisele 1 toodule.
Esialgse raviga — metuilprednisoloon 1 g
kuni 825 mg/kg i/v 3 pédeval ning predniso-
loon 1,5 mg/kg/pdev suu kaudu 8 nddala
véltel ning edasi vihenevates annustes —
patsiendi seisund paranes, taandus palavik,
roojapidamatus, noormees sai monevorra
liigutada molemat jalga, aga samas kujunesid
spinaalse automatismi tunnused. Immuun-
moduleeriva ravimina ei dnnestunud ravi-
skeemi lisada metotreksaati, kuna juba lithi-
aegse ravi korral tekkis vaatamata foolhappe
lisamisele korduvalt vere transaminaaside

taseme tous, patsienti ravitakse asatioprii-
niga. 3 kuud pérast ravi alustamist suleti
epitsiiststoom, 6 kuud pérast ravi alusta-
mist teostatud MRT-I oli patoloogiline kolle
seljaajust taandunud (vt jn 7). Edaspidi on
patsient olnud jirelravil Pdrnu Haiglas ja
Haapsalu Neuroloogilises Rehabilitasiooni-
keskuses. Jalgade joud oluliselt ei paranenud,
patsient vaja litkumiseks ratastooli.

‘T2 sag ‘T2FS sag

T1Gd sag

Joonis 7. Seljaaju MRT 6 kuud parast ravi
algust.

KOKKUVOTE

Neurosarkoidoos, sh spinaalne sarkoi-
doos, on harva esinev haigus, mida on
eriti lapseeas raske diagnoosida. Diagnoos
pOhineb tavaliselt ndrvisiisteemi kahjus-
tuse kliinilisel ja radioloogilisel leiul ning
muu lokalisatsiooniga, sarkoidoosile iseloo-
mulike granuloomide, histoloogilisel leiul.
Meie patsiendil toimus medikamentoosse
raviga kull ndrvisiisteemi haiguskollete
radioloogiline taandumine, kuid neuroloo-
giline kahjustus paranes tagasihoidlikult ja
patsiendi litkumisvdime ei taastunud.
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SUMMARY

Spinal sarcoidosis in childhood

Sarcoidosis is a multisystem granulomatous
disease of unknown etiology which
usually affects persons aged 20-40
years. Clinical neurological involvement
occurs in approximately 5%, and spinal
cord involvement in < 1 % of affected
patients. Sarcoidosis is relatively rare and
neurosarcoidosis is very uncommon in
children. We describe a case of spinal
sarcoidosis in a 16-year-old boy. The patient
was admitted to Tallinn Children’s Hospital
for progressive back pain, weakness and
numbness in his lower extremities and
urinary incontinence during a week. He
had also 1-year history of rash on his legs
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and 3-year history of decreased exercise
tolerance. The first laboratory, histological
and radiological findings showed a systemic
disease involving the spinal cord, the lungs
and the mediastinal lymph nodes, the skin
and other organs. Infectious diseases and
neoplastic process were excluded; systemic
connective tissue diseases were under
consideration. Because of the elevated plasma
angiotensin-converting enzyme level (60 U/l),
systemic sarcoidosis was the prime suspect.
The patient underwent videothoracoscopy
and biopsy of lung pathology, which revealed
noncaseating granulomatous inflammation
and confirmed diagnosis.
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