LECENJE SARKOIDOZE

Razumevanje profesionalnih smernica
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Uvod

Kome je ovaj dokument namenjen i o cemu se radi?

Ovaj dokument objasnjava preporuke klini¢kih smernica
European Respiratory Society (ERS) (Evropsko respiratorno
drustvo) za le¢enje sarkoidoze. Namenjen je osobama koje zive sa
sarkoidozom ili njihovim negovateljima.

Ovaj dokument pokriva slucajeve sarkoidoze koja pogada pluca,
kozu, srce i mozak, kao i zamaranje (ekstremno zamaranje)
uzrokovano sarkoidozom. Ne ukljucuje le¢enja koja se odnose na
druge probleme, kao §to su problemi sa o¢ima ili bol povezani sa
tim stanjem. To je zato $to jo§ uvek nema dovoljno istrazivanja

u ovim podrucjima da bi se izvukli zakljucci o najboljim
tretmanima.

Sta su smernice klinicke prakse?

Klinicke smernice kreiraju stru¢njaci, predstavnici pacijenata

i metodolozi. Prvo medicinski bibliotekari sprovode detaljan
pregled svih istrazivackih studija. Dostupne dokaze zatim pregleda
komisija. Ove smernice takode uzimaju u obzir misljenja vodecih
stru¢njaka i prioritete pacijenata i negovatelja koji imaju iskustva
sa nekim stanjem. Klinicke smernice namenjene su zdravstvenim
radnicima. Koriste ih kao dokument ,,najbolje prakse” za
upravljanje i leCenje odredenih stanja.

Sta ukljucuje ovaj dokument?

Ovaj dokument rezimira klju¢ne tacke iz klinickih smernica

o le¢enju sarkoidoze. Objasnjava ih na nacin na koji je lakse
razumjeti ljudima koji ne rade u oblasti medicine. Pojasnice §ta je
sarkoidoza i kako treba da se leci.
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Pruzajuci ove informacije na pristupacan nacin, ovaj dokument
ima za cilj pomo¢i osobama koje zive sa sarkoidozom i njihovim
negovateljima da shvate viSe o procesu lecenja i da se osecaju
informisanim kada donose odluke o nezi.

American Thoracic Society (ATS) (Americko torakalno drustvo)
objavilo je smernice za dijagnozu sarkoidoze — postoji veza u
odeljku Dodatna literatura na kraju ovog dokumenta.

Sta je sarkoidoza?

Sarkoidoza je stanje upale bez poznatog uzroka. To uzrokuje
stvaranje fleka crvenog, nate¢enog tkiva (granuloma) u telu.
Smatra se da se to deSava kada imuni sistem preterano reaguje.
Uglavnom, kada se imuni sistem bori protiv infekcija, uzrokuje
oticanje i crvenilo (upalu) u delu tela gde se ono bori protiv
mikroba. To se smiruje nakon $to infekcija prode. U stanjima, kao
Sto je sarkoidoza, smatra se da imuni sistem preterano reaguje i
napada sopstvena tkiva i organe, $to dovodi do upale i granuloma.

Sarkoidoza moze zahvatiti mnoge organe u telu, ali najce$ée su
zahvacena pluca. Takode moze da utic¢e na kozu, o¢i, srce, misice,
zglobove, kosti, jetru, bubrege i mozak (i druge organe). Lekari
za pluca i organe za disanje (pulmolozi) su najce$¢e ukljuceni u
dijagnostikovanje i leCenje ove bolesti.
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Ko treba da se leci od sarkoidoze?

Nacin na koji se sarkoidoza razvija i koliko je teska, razlikuje se
od osobe do osobe. Mnogim ljudima koji imaju sarkoidozu nije
potrebno lecenje i bolest moze da prode sama.

Odluka o tome kada i ko treba da se le¢i od sarkoidoze zasniva se
na dva faktora - koliko bolest utice na kvalitet Zivota osobe i da li je
osoba u opasnosti od smrti ili invaliditeta zbog tog stanja.

Dostupna lecenja koja mogu pomoci u usporavanju bolesti i
poboljsanju simptoma. Trenutno ne postoji lek za ovu bolest.

Kako treba da se leci sarkoidoza?

Ove smernice pokrivaju razlicita lecenja koja se koriste za
umanjenje simptoma sarkoidoze. Fokusira se na leCenja koji imaju
za cilj kontrolu granuloma izazvanih sarkoidozom.

Ne pokriva $iri spektar leCenja, ukljuc¢ujuci one koji mogu biti
korisni, ali nisu povezani s granulomima, kao $to su transplantacija
i kiseoni¢na terapija.

Dve glavne vrste lecenja koje treba da se uzmu u obzir za lecenje

sarkoidoze su:

o Glukokortikoidi — ovo je vrsta steroida koji deluju na smanjenje
upale u telu.

« Imunosupresivi — ovi lekovi deluju tako sto smiruju/kontrolisu
odgovor imunoloskog sistema kada pretera
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Ovi lekovi mogu poboljsati simptome sarkoidoze. Takode se
bolest moze pogorsati i nakon prestanka le¢enja steroidima.
Postoje nuspojave koje treba da se uzmu u obzir jer steroidi mogu
uzrokovati debljanje, dijabetes, hipertenziju, slabljenje kostiju i
promene raspolozenja.

Imunosupresivi se ¢esto koriste kako bi pomogli ljudima da
prestanu uzimati steroidne lekove, a da se njihovi simptomi ne
pogorsavaju. Ovo je poznato kao Stednja steroida.

Zdravstveni radnici bi trebalo da razgovaraju o opcijama sa vama
kako bi vam pomogli da pronadete ravnotezu izmedu prave doze za
upravljanje svim simptomima i smanjenje rizika od nuspojava.

Pune smernice ukljucuju preporuke kada i kako ove dve vrste
lecenja treba koristiti za sarkoidozu koja zahvata razlicite delove
tela.

Sarkoidoza pluca - zahvata pluca

Ljudima sa visokim rizikom od dugotrajnog invaliditeta ili smrti
od sarkoidoze koja zahvata pluca, treba dati glukokortikoidnu
terapiju. Cilj ovog lec¢enja je poboljsanje i/ili o¢uvanje kvaliteta
zZivota osobe i njene funkcije pluca.

Ljudi koji dozivljavaju postepeno pogorsanje kvaliteta Zivota, ali
koji nisu u opasnosti od smrti, treba da razgovaraju o rizicima i
prednostima lec¢enja steroidima sa svojim zdravstvenim radnikom.
Najbolje je zapoceti sa niskom do srednjom dozom lecenja.

Glukokortikoidi se ne smiju koristiti za osobe koje nemaju rizik
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od smrti ili one koji nemaju pogorsan kvalitet Zivota. To je zbog
nuspojava koje oni izazivaju.

Smernice preporucuju dodavanje imunosupresivnog leka
lecenju ako osoba ne vidi pobolj$anje svojih simptoma ili pati

od negativnih nuspojava glukokortikoida. Cilj je poboljsati
njihove simptome i/ili o¢uvati kvalitet njihovog Zivota. Smernice
preporucuju upotrebu leka koji se zove metotreksat. Ako se posle
ovoga ne vidi pozitivna promena, preporucuje se dodavanje leka
koji se zove infliksimab.

Postoje i druge opcije, ali postoji manje dokaza koji ih podrzavaju.
Spominju se u punim klinickim smernicama kao alternative koje
su uspesno koris¢ene kod nekih osoba sa sarkoidozom i ukljucene
suu Dodatak.

Kozna sarkoidoza - zahvata kozu

Terapija steroidima se preporucuje za osobe koje imaju bolne

i potencijalno deformirajuce kvrge na kozi (lezije) koje se ne
mogu leciti kremama za kozu. Lecenje treba biti Stedljivo zbog
dugotrajnih nuspojava lecenja glukokortikoidima.

Ako se kod osoba ne vide nikakvo poboljSanje od lecenja
steroidima, smernice predlazu dodavanje imunosupresivnog leka,
infliksimaba.

Postoje i druge opcije za lecenje, koje mogu predloziti zdravstveni
radnici, ali postoji manje dokaza koji podrzavaju njihovu upotrebu.
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Sarkoidoza srca - zahvata srce

Za osobe sa bilo kakvim sr¢anim abnormalnostima, uklju¢ujuci
slucajeve kada srce kuca sporije ili u neuobic¢ajenom ritmu,
smernice preporucuju glukokortikoide. Nije bilo dovoljno

dokaza koji bi preporucili da li je potreban i imunosupresivni lek.
Medutim, miSljenje stru¢njaka koji su radili na smernicama je da
imunosupresivni lekovi mogu da pomognu u smanjenju nuspojava
povezanih sa samim uzimanjem glukokortikoida.

Neurosarkoidoza - uglavhom pogada nervni sistem

Za pacijente koji imaju sarkoidozu koja pogada nervni sistem -
ukljucujudi utrnulost i slabost u delovima tela, smernice predlazu
lecenje glukokortikoidima. Ako se simptomi nastave, treba dodati
imunosupresivnu terapiju: prvo treba probati metotreksat, a ako je
potrebno, moze se dodati i infliksimab.

Zamaranje izazvano sarkoidozom

Za osobe koje dozivljavaju teSko zamaranje (premorenost) koje
utice na kvalitet njihovog Zivota, smernice predlazu program
plucne rehabilitacije i trening snage misica u trajanju od 6-12
sedmica. Ovi programi se fokusiraju na povecanje nivoa aktivnosti
i na ucenje vise o tome kako poboljsani nivoi aktivnosti i misi¢na
snaga mogu biti korisni za poboljSanje zamaranja.

Za neke osobe koje imaju iscrpljujuce, uporno zamaranje, moze

da se koristi vrsta leka koji se zove neurostimulator. Smernice
preporucuju dve vrste neurostimulatora, d-metilfenidat ili
armodafinil, koje treba koristiti 8 sedmica kako bi se proverilo da li
poboljsavaju simptome.
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Utvrdene metode lecenja sarkoidoze

Tokom procesa izrade klinickih smernica, stru¢njaci koji su radili
na dokumentu utvrdili su nedostatak dokaza u nekoliko oblasti.
Nazalost, praznine u istrazivanjima uobicajene su za retke bolesti,
kao $to je sarkoidoza.

Kako bi se pruzile informacije za pokrivanje ovog jaza u
istrazivanju, profesionalne smernice takode pokrivaju utvrdene
metode lecenja sarkoidoze. One se §iroko koriste od strane
zdravstvenih radnika i smatraju se ustaljenim pristupom, uprkos
nedostatku istrazivanja u ovim oblastima.

Donji dijagrami pokazuju predloZeni pristup za zdravstvene
radnike koji lece razlicite vrste sarkoidoze:

Kljuc dijagrama

Preporuceno lecenje na osnovu dokaza

Utvrdene metode sa nedostatkom potkrepljujuc¢ih dokaza
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Sarkoidoza pluca - zahvata pluca

Sarkoidoza pluca

Sredniji rizik, ali narusen kvalitet Zivota

Glukokortikoidi
u najnizoj
mogucoj dozi

Posmatrajte i proverite
da li je potrebno lecenje

Ako je potrebno

lecenje, prvo Ako se negativne nuspojave i/ili

simptomi nastave ili pogorsaju

pokusajte sa
glukokortikoidima

Imunosupresivi:
Metotreksat
Azatioprin
Leflunomid

Mikofenolat mofetil

Hidroksihlorokin

Ako se simptomi nastave

ili pogorsaju

Bioloski lekovi:
Infliksimab

Adalimumab

Ako se simptomi nastave

ili pogorsaju

Druge opcije lekova:

Rituksimab
JAK-inhibitor
RCI

Visoki rizik

Ako se negativne nuspojave i/ili
simptomi nastave ili pogorsaju

Imunosupresivi:

Metotreksat

Drugi imunosupresivi:
Azatioprin
Leflunomid

Mikofenolat mofetil

Hidroksihlorokin

Ako se simptomi nastave
ili pogorsaju

Bioloski lekovi:

Infliksimab

Drugi bioloski lekovi:
Adalimumab

Ako se simptomi nastave
ili pogorsaju

Druge opcije lekova:
Rituksimab
JAK-inhibitor
RCI
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Kozna sarkoidoza - zahvata kozu

KoZna sarkoidoza —
zahvata kozu

<Loka|ni glukokortikoidD

Ako se negativne nuspojave i/ili
simptomi nastave ili pogorsaju

Drugi glukokortikoidi
koji se nazivaju prednizon

ili prednizolon

Ako se negativne nuspojave i/ili
simptomi nastave ili pogorsaju

Imunosupresivi:
Hidroksihlorokin ili hlorokin

Ako se simptomi nastave ili pogorsaju

Metotreksat

Ako se simptomi nastave ili pogorsaju

Bioloski lekovi:
Infliksimab

Ako se simptomi nastave ili pogorsaju

Bioloski lekovi:
Adalimumab
Drugi bioloski lekovi:
Apremilast

Tofacitinib
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Sarkoidoza srca - zahvata srce

Preporuka

kardiologa:
Pejsmejker
Ugradeni kardioverter

Sarkoidoza srca — gde postoje
poremecaji ritma, zatajenje srca
ili visok rizik od iznenadne
sréane smrti

defibrilator

@ ERS

every breath counts

Imunosupresivi:

Metotreksat

Sailib Azationri

Glukokortikoidi a ll bez zatioprin
Leflunomid

Mikofenolat mofetil

Zamenite imunosupresiv
ako se negativne nuspojave
i/ili simptomi nastave ili pogorsaju

Imunosupresivi:
Metotreksat
Azatioprin
Leflunomid
Mikofenolat mofetil

Ako se simptomi nastave ili pogorsaju

~
Bioloski lekovi:
Infliksimab
Adalimumab )
Druge opcije lekova: A
Ciklofosfamid )
S
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Neurosarkoidoza - uglavnom pogada nervni sistem

Glukokortikoidi

Ako se negativne nuspojave
i/ili simptomi nastave ili pogorsaju

Imunosupresivi:

Metotreksat

Imunosupresivi:
Azatioprin
Leflunomid

Mikofenolat mofetil

Ako se simptomi nastave ili pogorsaju

Bioloski lekovi:

Infliksimab

Bioloski lekovi:
Adalimumab

-
Sead
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Zamaranje izazvano sarkoidozom

EUROPEAN
RESPIRATORY
SOCIETY

every breath counts

Zamaranje izazvano sarkoidozon

Nema odgovora na lecenje
tekucih simptoma sarkoidoze

Vezbanje

Inspirativni trening misi¢a

Nastavljeni simptomi

Neurostimulatori

Armodafinil
D-metilfenidat

Nastavljeni simptomi

( Niska doza glukokortikoida )

i/ili metrotreksateza

@ELF
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Buduca istrazivanja

Preporuke u ovom uputstvu zasnovane su na pregledu postojecih
dokaza i na iskustvu stru¢njaka koji rade na dokumentu. Autori
studije su primetili da postoji nedostatak istraZivanja u mnogim
podru¢jima sarkoidoze. Konkretno, nedostajali su dokazi koji bi
pokrivali oblike sarkoidoze koja pogada jetru, kosti ili o¢i. Postojao
je i nedostatak dokaza koji pokazuju da li su tretmani efikasni u
poboljsanju kvaliteta Zivota, a ne samo u poboljsanju klini¢kih
merenja. Autori procenjuju da ¢e azuriranje smernica biti potrebno
uroku od 5 godina kada vise informacija bude dostupno.

Dodatna literatura

Ove smernice izradili su European Respiratory Society i European
Lung Foundation. MozZete saznati viSe o ovim organizacijama i
pristupiti punim profesionalnim smernicama koristeci veze ispod:

Potpune klinicke smernice - objavljene u European
Respiratory Journal:

https://erj.ersjournals.com/content ear
1y/2021/06/10/13993003.04079-2020

e
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Ostali izvori za pacijente i negovatelje:

Veb stranica o prioritetima pacijenata European Lung Foundation:
https://europeanlunginfo.org/sarcoidosis/ Ona pruza informacije
za osobe sa sarkoidozom i njihovu porodicu i prijatelje. Razvijeno
uz pomoc osoba sa iskustvom sa ovom bolesti i zdravstvenim
stru¢njacima za sarkoidozu Sirom sveta.

Podaci o sarkoidozi European Lung Foudation: https://
europeanlung.org/en/information-hub/factsheets/sarcoidosis/
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O ERS

European Respiratory Society (ERS) je medunarodna organizacija
koja okuplja lekare, zdravstvene radnike, nau¢nike i druge
strucnjake koji rade u polju respiratorne medicine. To je jedna

od vodecih medicinskih organizacija u oblasti respiratornog
sistema, sa rastu¢im c¢lanstvom koje predstavlja preko 140 zemalja.
Misija ERS je promovisati zdravlje plu¢a kako bi se ublazila

patnja od bolesti i podstakli standardi za respiratornu medicinu
na globalnom nivou. Nauka, obrazovanje i zagovaranje su srz
svega Sto radi. ERS je ukljucen u promociju nauc¢nih istrazivanja i
omogucavanje pristupa visokokvalitetnim obrazovnim resursima.
Takode igra klju¢nu ulogu u zagovaranju - podizanju svesti
javnosti i politi¢ara o bolestima pluca. www.ersnet.org

O ELF

ERS je osnovao European Lung Foundation (ELF) kako bi povezao
pacijente i javnost sa profesionalcima. ELF izdaje javne verzije ERS
smernica kako bi sumirao preporuke date zdravstvenim radnicima
u Evropi, u formatu jednostavnom za razumevanje. Ovi dokumenti
ne sadrze detaljne informacije o svakom stanju i trebalo bi da se
koriste zajedno sa drugim informacijama o pacijentu i razgovorima
sa svojim lekarom. Vise informacija o stanju plu¢a mozete pronaci

na veb stranici ELF: www.europeanlung.org
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