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Pospolity zmienny niedohdr odpornosci

u chorej z podejrzeniem sarkoidozy

Common variable immunodeficiency in a patient with suspected sarcoidosis

Abstract

Common variable immunodeficiency (CVID) is a primary immunodeficiency disease, characterized by hypogammaglobulinemia,
low serum immunoglobulin concentrations and recurrent, bacterial infections of the respiratory and gastrointestinal tracts. We
report on a 33-year-old patient with suspected sarcoidosis, diagnosed on the basis of an open lung biopsy, who was admitted
to the National Tuberculosis and Lung Diseases Research Institute because of severe pneumonia and streptococcal sepsis.
During diagnostics, based on typical, clinical and laboratory features, CVID was diagnosed. The antibiotic treatment was
successfully administered and the patient was directed to supplementary treatment.
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Streszczenie

Pospolity zmienny niedobér odporno$ci (CVID) jest pierwotnym niedoborem odpornosci charakteryzujgcym sie hipogamma-
globulinemia, obnizonym stezeniem immunoglobulin oraz nawracajacymi, bakteryjnymi zakazeniami drég oddechowych
i przewodu pokarmowego. W niniejszej pracy zaprezentowano przypadek 33-letniej chorej obserwowanej przez ponad rok
z powodu sarkoidozy, rozpoznanej na podstawie otwartej biopsji ptuca. Pacjentke hospitalizowano w Instytucie Gruzlicy
i Chordb Ptuc w Warszawie z powodu cigzkiego zapalenia ptuc i sepsy paciorkowcowej. W trakcie diagnostyki na podstawie
typowego obrazu klinicznego rozpoznano CVID. Wdrozono antybiotykoterapie, uzyskujac ustapienie zakazenia, oraz skiero-
wano pacjentke na przewlekie leczenie substytucyjne.
Stowa kluczowe: pospolity zmienny niedobér odpornosci, choroba ziarniniakowa, hipogammaglobulinemia, zapalenie ptuc
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Wstep Zespot ten charakteryzuje sie hipogammaglobuli-
nemig z wyraznie obnizonym stezeniem immuno-

Pospolity zmienny niedobér odpornosci
(CVID, common variable immunodeficiency) jest
drugim co do czestosci pierwotnym niedoborem
odpornosci. Jego wystepowanie w populacji Euro-
py Pélnocnej ocenia sie na 1:50 000-1:200 000 [1].

globulin (zwlaszcza w klasach IgG, IgA) w suro-
wicy oraz zmniejszeniem liczby limfocytéw B
i TCD4+ [2, 3]. U podtoza CVID leza nie do konca
poznane heterogenne zaburzenia genetyczne, ma-
jace prawdopodobnie zwigzek z kompleksem
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zgodnosci tkankowej (complex MHC) znajdujacym
sie w obrebie chromosomu 6 [4]. Objawami klinicz-
nymi CVID sg nawracajgce zakazenia nosogardia,
uktadu oddechowego i przewodu pokarmowego
wywolane przede wszystkim bakteriami otoczko-
wymi. W badaniu histologicznym wycinkéw
z pluc, watroby, sledziony, wezléw chlonnych i szpi-
ku u okoto 5-10% chorych stwierdza sie ziarninia-
ki bez cech martwicy [5]. U chorych na CVID ba-
danie tomokomputerowe wysokiej rozdzielczosci
(TKWR) uwidacznia zmiany: $r6dmigzszowe
w postaci guzkow, siateczkowate i pasmowate, powiek-
szone wezly chlonne oraz rozstrzenie oskrzeli [6-8].
Podstawowym leczeniem w tej jednostce chorobo-
wej jest systematyczne, parenteralne podawanie im-
munoglobulin w dawce 0,3-0,6 g/lkg mc. na miesiac
[9]. W trakcie wieloletniej obserwacji wykazano, ze
chorzy poza wrazliwoscig na zakazenia wykazuja
réwniez zwiekszong sktonnosé do rozwoju choréb
autoimmunologicznych oraz proceséw nowotworo-
wych, zwlaszcza chloniakéw [10, 11].

W niniejszej pracy przedstawiono przypadek
pospolitego zmiennego niedoboru odpornosci
u obserwowanej przez ponad péttora roku chorej
z rozpoznaniem sarkoidozy.

Opis przypadku

Trzydziestotrzyletnia chora zostata przyjeta do
kliniki 5.11.2007 roku z powodu goraczki do 40°C
oraz suchego kaszlu, ktére pojawily sie w potowie
pazdziernika 2007 roku i do ktérych p6zniej dota-
czyl sie ropny niezyt nosa i bél glowy.

Mimo zastosowania ambulatoryjnie klarytro-
mycyny, uzyskano jedynie przejsciowe zmniejsze-
nie dolegliwos$ci. Z uwagi na pogarszajacy sie stan
chorej, nawrét goraczki do 40°C z towarzyszacym
suchym, uporczywym kaszlem, pacjentke w dniu
5.11.2007 roku hospitalizowano w klinice Insty-
tutu Gruzlicy i Choréb Pluc w Warszawie (IGiChP).

Przy przyjeciu stan ogélny chorej byt sredni.
W badaniu przedmiotowym stwierdzono podwyz-
szona temperature ciata do 40°C, tachypnoe, tachy-
kardie oraz wzmozong prace oddechowa skrzyde-
tek nosa. Nad calym polem lewego ptuca slyszal-
ne byly masywne trzeszczenia. W badaniu morfo-
logii krwi wykazano: WBC — 14 x 10°/1, neutrofi-
le — 84%, HGB — 10,8 g/dl, PLT — 496 x 10%/1.
W badaniach dodatkowych zwracaly uwage pod-
wyzszone warto$ci CRP do 325 mg/l, D-dimer do
2200 ug/l oraz obnizone stezenie biatka catkowitego
do 5,2 g%. Parametry gazometryczne krwi wykazy-
waly tendencje do hipoksemii (PaO, — 67,8 mm Hg,
przy PaCO, — 33,7 mm Hg). Badanie radiologicz-
ne (ryc. 1) klatki piersiowej uwidocznito w obu

Rycina 1. Obraz RTG klatki piersiowej: rozsiane zmiany drobnoguz-
kowe i linijne w $rodkowych i dolnych polach obu ptuc, po stronie
lewej przestonigte przez obszar zlewajacych sie zageszczen migz-
szowych z powietrznym bronchogramem

Figure 1. Chest X-ray: small nodules and linear structures disseminated
bilaterally within medium and lower zones, obscured by area of conflu-
ent parenchymal consolidations with air bronchogram in the left lung

plucach rozsiane zmiany drobnoguzkowe i linijne,
ktére po lewej stronie byly przystoniete masywny-
mi, zlewajgcymi sie zageszczeniami miazszowymi
z bronchogramem powietrznym, odpowiadajacy-
mi zmianom zapalnym. WdrozZono parenteralnie
amoksycyline z kwasem klawulanowym oraz cipro-
floksacyne. Z uwagi na pogarszajacy sie stan klinicz-
ny chorej, nasilenie zmian ostuchowych nad pola-
mi plucnymi, wystapienie cech niewydolnosci oddy-
chania (PaO, — 52,6 mm Hg, PaCO, — 42,1 mm Hg)
w trzecim dniu hospitalizacji wykonano badanie
tomokomputerowe (ryc. 2) w opcji angio, ktére nie
wykazalo zatorowosci plucnej. Stwierdzono nato-
miast zmniejszenie objetosci lewego ptuca z obec-
noscig masywnych, zlewajacych sie zageszczen
migzszowych o réznym stopniu wysycenia z dys-
kretnym odczynem oplucnowym i umiarkowanie
powiekszone wezly chlonne srédpiersia i wnek.
W miedzyczasie uzyskano wynik posiewu krwi:
7z 4 kolejnych prébek uzyskano wzrost Streptococcus
pneumoniae. Zgodnie z antybiogramem utrzymano
podawanie amoksycyliny z kwasem klawulanowym
oraz doltgczono linezolid, uzyskujac szybka popra-
we stanu chorej, ustapienie goraczki oraz czesciowa
regresje zmian radiologicznych w plucach. Z uwa-
gi na ciezki przebieg zewnatrzszpitalnego zapale-
nia ptuc u mtodej pacjentki poglebiono diagnosty-
ke w kierunku zaburzen odpornoéci, zwlaszcza ze
chora uzupetnita wywiad o istotne fakty.

W 6.1 7. roku zycia chorej usunieto wyrostek
robaczkowy i uchytek Meckela z powodu zapale-
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Rycina 2. Obraz TK klatki piersiowej. A. Umiarkowanie powigkszo-
ne wezly chtonne $rédpiersia i wnek. B. Lewe ptuco o zmniejszonej
objetosci, z obecno$cig masywnych zageszczen migzszowych;
w prawym plucu rozsiane, drobne, stabo wysycone guzki

Figure 2. Chest CT scan. A. Moderately enlarged mediastinal and
hilar lymph nodes. B. Loss of volume of the left lung with massive
parenchymal consolidations; disseminated ill-defined small nodules
within the right lung

nia. Od wczesnej mtodosci miata objawy atopowe-
go zapalenia skéry. W wieku 29 i 33 lat dwukrot-
nie doszlo do samoistnego poronienia w I tryme-
strze cigzy. Od 30. roku zycia powtarzaly sie za-
palenia zatok przynosowych, zapalenia gardta oraz
ropne zapalenia tkanki okotozebowej. W tym sa-
mym roku brat pacjentki zachorowal na gruzlice
AFB(+). W trakcie badan rodziny wykonano cho-
rej RTG klatki piersiowej, ktére wykazato zmiany
rozsiane. Z tego powodu byla hospitalizowana na
Oddziale Choréb Pluc w Otwocku. W badaniach
rutynowych stwierdzono prawidtowe wyniki mor-
fologii krwi, biochemiczne i badania ogélnego
moczu. Badanie TK klatki piersiowej uwidocznito

zmiany rozsiane przewazajace w dolnych polach
plucnych w postaci drobnych guzkéw miejscami
zlewajacych sie z predylekcja do struktur okoto-
oskrzelowych, okotonaczyniowych i podoptucno-
wych oraz powiekszone wezly chtonne wnek i sréd-
piersia. Calos¢ obrazu sugerowata sarkoidoze w sta-
dium II, jednakze z uwagi na niecaltkowicie typowy
charakter zmian wykonano w kwietniu 2006 roku
otwarta biopsje ptuca. W badaniu histologicznym
wycinkéw stwierdzono wiékniejgcy migzsz ptucny
z obecno$cig ziarniniakéw gruzliczopodobnych.
Wyniki posiewéw wycinkéw z ptuc oraz 3-krotnych
badan plwociny w kierunku pratkéw kwasoopor-
nych byly negatywne. Rozpoznano sarkoidoze. Dwa
tygodnie po wypisie chora powrdcita na oddziat chi-
rurgiczny z powodu ropienia rany pooperacyjnej.
Wdrozono cefuroksym, amikacyne oraz amoksycy-
ling z kwasem klawulanowym. Leczenie kontynu-
owano przez 3 tygodnie. W trakcie hospitalizacji
w badaniach dodatkowych wykazano obnizone ste-
zenie biatka caltkowitego do 5,2 g%, jednak nie po-
glebiano diagnostyki w tym kierunku. Chora skie-
rowano do Poradni Sarkoidalnej przy IGiChP, gdzie
przeprowadzono badanie czynno$ciowe uktadu od-
dechowego, stwierdzajac zmniejszong pojemnos$é
zyciowq pluc — 75% (-2,3 SR), zmniejszong podat-
nos¢ statyczng pluc do 59% wartosci predylekcyjnych
oraz wskaznik dyfuzji tlenku wegla 52% (-3,99 SR).
Badanie czynno$ciowe powtdrzone po 4 miesigcach
nie wykazywato dynamiki, podobnie jak obraz TK
pluc. W drugiej potowie 2007 roku chora zglosila sie
do okulisty z powodu suchosci i b6lu spojowek;
stwierdzono zmiany zapalne podsiatkéwkowe z to-
warzyszacym nieznacznym obrzekiem siatkdwki,
obejmujace biegun tylny na przestrzeni peczka plam-
kowo-naczyniowego. Zaistniato podejrzenie, ze zmia-
ny te moga by¢ objawem sarkoidozy.

Na tym etapie chora zostata przyjeta do
IGiChP, gdzie po wykryciu bakteriemii paciorkow-
cowej przeprowadzono wiele badan celowanych
w kierunku zaburzen odpornoéci.

W badaniu metoda cytometrii przeplywowej
stwierdzono limfopenie ze skrajnie niskg liczba
limfoctéw CD8 (136 przy normie 500-900) i komé-
rek NK (25 przy normie 200-400) oraz wyraznie
zmniejszong liczba limfocytéw B. Liczba limfocy-
téw CD4 byta rowniez obnizona, ale w mniejszym
stopniu. Stosunek CD4/CD8 4-krotnie przewyzszat
norme. Trepanobiopsja szpiku z ocena fenotypu
wykazala pobudzenie erytropoezy z jednoczesna
niewielka hipoplazja ukladu granulocytarnego
przy prawidtowym fenotypie. W proteinogramie
wykazano znacznie obnizone stezenie gamma-glo-
bulin — 0,21 g/dl (4,1%). Stezenie immunoglobulin
w surowicy bylo wyjatkowo niskie: IgA — 14 mg9%,
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Rycina 3. Obraz mikroskopowy wycinka z ptuca: ziarniniaki zbudo-
wane z komdrek olbrzymich bez martwicy, z aktywnym wiéknie-
niem. Ziarniniaki sg sfabo uformowane, drobne, o zatartych brze-
gach, zlewajacych sig z otaczajagcym naciekiem zapalnym. Mikrofo-
tografia, barwienie H + E, powigkszenie X 20

Figure 3. Microscopic picture of the lung: noncaseating giant cell
granulomas and scattered multinucleated giant cells with active
interstitial fibrosis. The granulomas are small, poorly formed and
loosely arranged. Their borders are blurred by surrounding lympho-
cytes. Microphotograph, H + E stain, high magnification, x 20

IgG — 101 mg%, IgM — 19 mg%. Stezenia dopel-
niacza C3, C4 byly w dolnej granicy normy. Sto-
pien chemiluminescencji byl réwniez obnizony
i wynosil 12 393 CPM (n > 26 600). Nie wykazano
obecnosci materialu genetycznego HIV. Jednocze-
$nie zweryfikowano obraz wycinkéw z ptuc oce-
nianych przed 1,5 rokiem poza IGiChP (ryc. 3).
W preparatach mikroskopowych stwierdzono ce-
chy zapalenia §r6dmiazszowego z obszarami roz-
lanych naciekéw z komérek limfoidalnych, zacie-
rajacych strukture migzszu ptuca, z rozproszony-
mi komérkami olbrzymimi oraz drobnymi, stabo
uformowanymi ziarniniakami. Ziarniniaki byty
zbudowane gtéwnie z komérek olbrzymich, nie
ulegaly martwicy ani wi6knieniu. Nie wykazywa-
ty predylekcji do ukladania sie wokét peczkow
oskrzelowo-naczyniowych przegréd tacznotkanko-
wych lub wewnatrzzrazikowo. Zmianom zapalnym
towarzyszylo gromadzenie sie makrofagéw w §wie-
tle pecherzykéw i ogniska wiléknienia o typie or-
ganizujgcego sie zapalenia ptuc z nielicznymi ob-
szarami przebudowy przestrzeni powietrznych.
Weryfikujac jednoznacznie poprzednie rozpozna-
nie, oceniono, ze obraz mikroskopowy zmian nie
byt charakterystyczny dla sarkoidozy. Wymagat
réznicowania z innymi chorobami przebiegajacy-
mi z wytworzeniem odczynu ziarniniakowego,
miedzy innymi z zaburzeniami odpornosci.

Rycina 4A, B. Obraz RTG klatki piersiowej i TKWR pluc: cze$ciowa
regresja zmian migzszowych w lewym ptucu; nadal widoczne drob-
ne rozsiane guzki w obu ptucach

Figure 4A, B. Chest X-ray and lung HRCT scan: partial regression of
parenchymal consolidations in the left lung; bilateral small nodules
still visible

Tymczasem w kontrolnym badaniu radiolo-
gicznym klatki piersiowej (ryc. 4) wykonanym po
10 dniach zmodyfikowanej antybiotykoterapii
stwierdzono cze$ciowa regresje zageszczen miaz-
szowych widocznych w lewym plucu oraz nadal
obecne drobnoguzkowe zmiany rozsiane.

Ze wzgledu na wysuniete przed hospitalizacja
podejrzenie sarkoidozy narzadu wzroku, przepro-
wadzono kolejne badanie okulistyczne, ktére wy-
kazato w siatkéwce lewego oka liczne ogniska
o lekko rozmytych granicach. Podwazono zwiazek
tych zmian z sarkoidoza. Wysunieto jednak podej-
rzenie chorioretinopatii typu ,birdshot”. Aby po-
twierdzi¢ rozpoznanie, wykonano angiografie flu-
orescencyjng — wykazano na dnie lewego oka
obecno$¢ pojedynczych ognisk narastajacej hiper-
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fluorescencji z niewielka dyfuzja barwnika o cha-
rakterze ognisk zapalnych w trakcie gojenia, co
moze wystapi¢ w przebiegu CVID. Po 3 tygodniach
antybiotykoterapii chorg w stanie ogélnym dobrym
wypisano do domu.

Dwa tygodnie pdézniej pacjentka otrzymata
pierwsza dawke immunoglobulin (15 g endobuli-
ny). W trakcie ambulatoryjnych badan kontrolnych
przeprowadzonych miesiac po hospitalizacji
stwierdzono w morfologii krwi normalizacje para-
metréw biatokrwinkowych. Stezenie immunoglo-
buliny G wzrosto do 264 mg%. Badanie radiolo-
giczne klatki piersiowej wykazato dalsza regresje
zageszczen migzszowych w lewym ptucu oraz sta-
bilizacje zmian rozsianych obu ptuc.

Omodwienie

Pospolity zmienny niedobér odpornosci jest
rzadka chorobg. W Wielkiej Brytanii w 1990 roku
rejestr obejmowatl 1000 przypadkéw. Wiek, w ja-
kim rozpoznaje sie CVID, waha sie od 3 do 72 lat
($rednio 29 lat), przy czym 95% przypadkéw do-
tyczy chorych powyzej 6. roku zycia [1]. Diagnoza jest
ustalana zazwyczaj p6zno, po okolo 4-6 latach [10]
od wystapienia pierwszych objawéw. PéZzne roz-
poznania sg zwigzane gtéwnie z mata swoistoscia
dolegliwosci oraz powolnym narastaniem zabu-
rzen immunologicznych. U opisywanej chorej za-
kazenia w obrebie nosogardla, gérnych drég odde-
chowych, tkanki okolozebowej trwaly od okoto
3 lat, a pojawily sie po pierwszym samoistnym po-
ronieniu. Nalezy przypomnie¢, Zze poronienia sg
jednym z objawow opisywanych u pacjentek z nie-
doborami immunoglobulin. Przyczyna ich wyste-
powania jest niejasna, ale wedlug pisémiennictwa
nie ma raczej zwiagzku ze zwiekszona zapadalno-
$cig na infekcje [12].

Podstawowym kryterium rozpoznania CVID
jest stwierdzenie znacznej hipogammaglobuline-
mii z towarzyszacym skrajnym niedoborem immu-
noglobulin w klasach G i A. Deficyt IgM jest zmien-
ny, a znacznie obnizone stezenie IgM opisuje sie
u chorych, u ktérych diagnoza byla ustalona
w mlodszym wieku [2, 10]. W badaniu metoda cyto-
metrii przeptywowej krwi obwodowej obserwuje sie
znacznie zmniejszona liczbe limfocytéw B, nie-
znacznie zmniejszong liczbe limfocytéw T oraz
obnizony stosunek CD4/CD8 < 4 [4, 10, 11].
Wszystkie te zmiany, z wyjatkiem zmniejszonego
stosunku CD4/CD8, stwierdzono u opisywanej cho-
rej. Zaburzona odpowiedz humoralna prowadzi do
zwiekszonej zapadalno$ci na zakazenia bakteriami,
zwlaszcza otoczkowymi. Prawidlowa lub tylko nie-
znacznie obnizona jest za$ odporno$¢ na zakazenia

wirusami, choé¢ w pi$miennictwie opisywane sa
przypadki zwiekszonej zapadalnosci na zakazenia
Herpes zoster oraz agresywnego przebiegu wiruso-
wego zapalenia watroby typu C [3, 4].

Obraz radiologiczny pluc chorych na CVID nie
jest charakterystyczny. W poczatkowym okresie
choroby zmiany sa dyskretne i stabo widoczne
w klasycznym radiogramie klatki piersiowej. Bada-
niem preferowanym w diagnostyce jest TKWR, kt6-
ra uwidacznia przede wszystkim rozstrzenie
oskrzeli, guzki i zmiany siateczkowate, powiekszo-
ne wezly chlonne oraz cechy widknienia [6, 8].
Opisywane zmiany maja predylekcje do pél dol-
nych, co tez bylo widoczne u opisywanej chorej.
U pacjentki obserwowano réwniez powiekszone
wezly chtonne $rédpiersia i wnek, drobne guzki,
miejscami zlewajace sie z predylekcja do struktur
okotooskrzelowych, okotonaczyniowej i podoptuc-
nowej, oraz dyskretne zgrubienia przegréd zrebu
dajgce obraz matowej szyby. Przy braku dodatko-
wych informacji klinicznych obraz mégt sugero-
wac sarkoidoze ptuc. Niezwykle wazne jest odr6z-
nienie chorych na CVID od pacjentéw z sarkoidoza.
Za CVID przemawiajg: lokalizacja zmian drobno-
guzkowych w polach dolnych, nawracajace infek-
cje w wywiadzie, a takze obniZone stezenia gam-
ma-globulin. Z kolei u chorych na sarkoidoze zmia-
ny guzkowe koncentruja sie w gérnych i §rodko-
wych polach ptucnych, a stezenie immunoglobu-
lin jest zazwyczaj podwyzszone. Nie wykazano
w piSmiennictwie [11], aby stopien niedoboru im-
munoglobulin miat wplyw na czestos¢ wystepowa-
nia choroby ziarniniakowej w ptucach.

Wydawaloby sie, ze badaniem rozstrzygaja-
cym jest obraz mikroskopowy ptuc. Tymczasem
CVID jest trudny do réznicowania z sarkoidoza nie
tylko radiologicznie, ale réwniez histologicznie.
Opisywana pacjentka przez prawie dwa lata pozo-
stawala pod obserwacja jako chora na sarkoidoze.
Rozpoznanie ustalono na podstawie badania histo-
logicznego wycinkéw pluc pobranych w trakcie
otwartej biopsji, a wiec metody preferowanej
w chorobach §rédmiazszowych. W materiale stwier-
dzono ziarniniaki gruzliczopodobne bez martwicy,
co mogto sugerowac sarkoidoze. U 5,4-10% cho-
rych na CVID w badaniu histologicznym weztéw
chlonnych, szpiku, opon mézgowo-rdzeniowych
oraz wycinkéw pobranych z ptuc, watroby, §le-
dziony i §linianki stwierdza sie niemartwicze ziar-
niniaki. Rozréznienie jedynie na podstawie obrazu
histologicznego, ktéra z wyzej wymienianych cho-
réb lezy u podioza zmian, nie jest mozliwe [5].
Orozpoznaniu decyduje pelna ocena zaburzen immu-
nologicznych. Zar6wno radiolodzy, jak i patomor-
folog, oceniajac wstecznie wyniki badan chorej,
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przyznali, ze i obraz radiologiczny ptuc, i obraz mi-
kroskopowy nie byly jednoznacznie typowe dla sar-
koidozy, aczkolwiek jej nie wykluczaty.

Podstawowq metoda leczenia chorych na CVID
jest stala, systematyczna substytucja parenteralna
immunoglobulin (IVIg) w dawce 0,3-0,6 g/kg mc.
oraz antybiotykoterapia w przypadku infekc;ji.
W trakcie wielu lat badan nad skutecznoscia lecze-
nia IVIg zaobserwowano zmniejszone ryzyko in-
fekcji oraz prawidlowy przebieg ciazy, co jest nie-
zwykle wazne z uwagi na fakt, iz rozpoznanie jest
ustalane w wieku rozrodczym lub w dziecinistwie
[3,9, 12]. Przy utrzymywaniu wysokich stezen IgG
w surowicy (> 800 mg%) wykazano réwniez
wiekszg tendencje do regresji zmian radiologicz-
nych w ptucach (gtéwnie rozstrzeni oskrzeli) [9, 13].
Nie wykazano natomiast, mimo systematycznej
suplementacji, wplywu na zmniejszenie $§miertel-
nosci wéréd badanych pacjentéw [10].

Rokowanie chorych na CVID jest podobne dla
obydwu ptci, mimo ze u kobiet wystgpienie objawéw
oraz samo rozpoznanie choroby ma miejsce
w po6zniejszym wieku [1, 10]. Do czynnikéw pogar-
szajacych jej przebieg naleza: czeste ciezkie infekcje
prowadzgce do rozwoju niewydolnosci uktadu od-
dechowego, zbyt niskie stezenie IgG w surowicy oraz
dotaczajace sie choroby autoimmunologiczne i no-
wotwory, ktére wystepuja u tych pacjentéw czesciej
niz w przecietnej populacji. W badaniach wykazano
rowniez statystycznie znamienng korelacje pomiedzy
odsetkiem obwodowych limfocytéw B oraz wyjscio-
wym stezeniem IgG a ryzykiem zgonu [10].

U opisywanej chorej nalezy uwzglednic jesz-
cze jeden negatywny czynnik rokowniczy — cho-
rioretinopatie typu ,birdshot”. Jest to rzadka po-
sta¢ autoimmunologicznego zapalenia naczyniow-
ki oka, indukowana prawdopodobnie zakazeniami,
zwlaszcza Borrelia burghorferi, wystepujaca najcze-
Sciej u osob ze stwierdzona obecno$cia antygenu
HLA-A29 [14]. U pacjentki nie potwierdzono ak-
tywnego procesu zapalnego i nie wykryto czynni-

ka sprawczego, pozostaje ona jednak pod opieka
okulistyczna.

Podsumowujac, przedstawiony przypadek
dowodzi, ze diagnostyka r6znicowa sarkoidozy
i CVID jest trudna, nawet przy dobrej wspétpracy
klinicysty, radiologa i patomorfologa.
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