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OZET

Sarkoidoz; nedeni bilinmeyen, multisistemik, granulomatdz bir hastaliktir. Birden ¢ok organi veya sistemi tutabilir.
Olgularin % 90" indan fazlasinda pulmoner tutulum mevcuttur. Tani sirasinda pulmoner tutulum bulunmaksizin sadece
ekstrapulmoner tutulumun olgularin % 10" undan azinda goéruldugu bildirilmektedir. Burada, basvuru sirasinda akciger
grafisi ve toraks tomografisi normal olup; karaciger, dalak, lenf bezi ve cilt tutulumu bulunan atipik seyirli bir sarkoidoz

olgusunu sunduk.

Anahtar kelimeler: ekstrapulmoner tutulum, pulmoner tutulum, sarkoidoz

SUMMARY
A sarcoidosis case with an atypical course

Sarcoidosis is a multisystem granulomatous disorder with unknown etiology. It may involve many organ or system. More
than 90% of patients have pulmonary involvement. It's reported that extrapulmonary involvement is observed in less than
10% of patients during the diagnosis. We present a case of sarcoidosis with liver, spleen, lymph node and cutaneous
involvement with an atypical course whose thorax radiography and computed tomography is found to be normal during

the initial diagnosis.
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GIRIS

Sarkoidoz; nedeni bilinmeyen, multisistemik
granulomatoz bir hastaliktir. Tum yas gruplarinda
gorulmekle beraber siklikla 40 yas altinda gozlenir,
2. ve 3. dekatlarda zirve yapar. Kadinlarda
erkeklerden daha siktir.

Hastalik, tuttugu doku ve organlarda baslica aktive T
lenfositler ve mononUkleer fagositik hUcrelerden olusan
nonkazeifiye grantlomlar ile karakterizedir. En sik
tuttugu organ akcigerlerdir. Hastalarn % 90" indan
fazlasinda pulmoner tutulum mevcuttur. Akcigerlerden
Paska lenf bezi, gdz ve cilt tutulumu da sikiikla gozlenir.

Diger organ ve sistemlerin tutulumu nadirdir.
Tani genellikle Klinik ve radyolojik bulgularla beraber,
tutulan doku veya organlardan alinan biopsilerde
nonkazedz grantlomlanin gosterilmesi ile konurt!).

oLGU

Daha dnce herhangi bir yakinmasi bulunmayan 38
yasinda erkek hasta, kilo kaybi ve halsizlik sikayetleriyle
dahiliye poliklinigimize basvurdu. Son 8 ay icinde
yaklasik 40 kg. kaybettigi 6grenilen hasta cesitli
saglik kurumlarinda tuberkuloz agisindan arastirimis,
ancak sonug alinamamis. 5 gun 6nce ¢ekilen batin
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tomografisinde en buyligu 1.5-2 cm. ¢apinda olmak
Uzere paraaortik, aortokaval ve mezenterik multipl
lenfadenopatiler (LAP) ve hepatosplenomegali
saptanmis. inguinalde tespit edilen 1 x 2 cm.
boyutlarindaki bir adet lenf nodundan eksizyonel
piyopsi uygulanmis. Patoloji sonucu “Grantlomatdz
karakterde lenf bezi” olarak gelmesi Uzerine hasta
ileri tetkik amaciyla servise yatirildi.

Ozgecmisinde ve soygecmisinde dzellik bulunmayan
hastanin sigara, alkol ve ila¢ kullanimi yoktu.
Fizik muayenesinde; astenik yapili hastada sol
kulaginin arka kisminda 1 x 0.5 cm boyutlarinda,
anuler karakterde, sinirlari belirgin, ortasi ¢okuk ve
yuzeyden eleve lezyon (Resim 1); ayrica sol yanakda
1.5 x 2 cm. genisliginde, adgrisiz, anuler karakterde,
sinirlar belirgin, eritemli, ortasi soluk ve deprese
plak tarzinda cilt lezyonu mevcut. (Resim 2) Periferik
LAP yoktu. Ates: 36.7°C, solunum ve kardiovaskuler

sistemn muayeneleri normaldi. Batin muayenesinde
kot altinda 2 cm. agrisiz hepatomegali ve 3 cm.
splenomegali mevcuttu. Ascittes saptanmadi.
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Resim 2: Sol yanakda ortas! atrofik plak tarzinda cilt lezyonu

Atipik seyirli bir sarkoidoz olgusu

Laboratuvar incelemelerinde Glukoz: 84 mg/dL, Ure:
20 mg/dlL, Kreatinin: 0.8 mg/dL, Urikasit: 6.4 mg/dL,
ALT: 31 U/L, AST: 56 U/L (0-37), GGT: 124 U/L (O-
49), ALP: 530 U/L (53-128), LDH: 262 U/L(100-210),
Total bilirubin: 1.25 mg/dL (0-1.00), Direkt bilirubin:
0.64 mg/dL (0-0.50), Indirekt bilirubin: 0.61 mg/dL,
Total protein: 9.5 g/dl (6.6-8.7), Abumin: 4.1 g/dL,
Globulin: 5.4 g/dL (1.5-3.7), Ca: 10.2 mg/dL, Fosfor:
3.7 mg/dL, Na: 139 mmol/L, K: 4.1 mmol/L,
Protrombin zamani:12.6 sn, INR: 1.03, aPTT: 34 sn,
Fibrinojen: 298 mg/dL, ESH: 81 mm/saat, WBC:
5100/mm3 (Notrofil: %67, Eozinofil: %2.2, Bazofil:
%0.5, Lenfosit: %24.7, Monosit: %5.6), Hgb: 13.0
g/dL, Plt: 197000/mm3. Viral hepatit markirlar, Anti
HIV, Gruber Widal, Wright, Toksoplazma IgM ve IgG
negatif. PPD: anerjik. Serum protein elektroforezinde
poliklonal gamapati mevcut (Serum IgA: 630 mg/dL
(100-490), IgG: 2865 mg/dL (700-1600), IgM: 311
mg/dL (50-320). PA akciger grafisinde o6zellik
saptanmadi. 3 kez bakilan balgam ARB' leri negatifti.
Hastanin yanagindaki lezyondan alinan cilt biyopsisi
“GranUlomat6z dermatit” olarak geldi.

Yatisinin 2. haftasinda asemptomatik seyreden hastanin
terleme ve halsizlik yakinmasi oldu, atesi 37.5°C a, ESH’
I 100 mm/saat’ e yukseldi. Bu sirada cekilen akciger

grafisinde bilateral hiler genisleme saptandi. (Resim 3)

Resim 3: PA akciger grafisinde bilateral hiler genisleme

Resim 4:
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Cekilen toraks ve abdomen tomografisinde; batindaki
LAP" larin milimetrik boyutlara geriledigi, ancak
toraksda bilateral hiler lenfadenopati ve multipl
mediastinal LAP" lannin ortaya ciktigr goruldd.
(Resim 4) Fiberoptik bronkoskopide tum brons
sistemi acik olarak izlendi, bronkoalveolar lavajda
alveolar makrofaj: %56, lenfosit: %34, polimorf
naveli I6kosit: %9.5, CD4: 64, CD8: 16, CD4/CD8:
4.0, lavaj ARB'’ leri negatifti ve Lowenstein -Jensen
kdltbrande ureme olmadi. Hastanin toraks disinda,
pilateral inguinalde ve boyunda sag on servikal
ucgende 1-1.5 cm. lik LAP" lar ortaya cikti, ayrica
splenomega-lisinde artis saptandi. ( kot altinda 6
cm.) Hastaya inguinalden tekrar lenf bezi biyopsisi
uygulandi, alinan 1.5 x 2 cm. lik lenf bezi biyopsisi
sonucu “Nonkazeifiye grantlomatdz lenfadenopati”
olarak geldi. Hastanin lenf bezi biopsi 6rneklerinde
pakilan ARB’ leri negatif saptandi ve Lowenstein-
Jensen kulttrande dreme olmadi.

Sarkoidoz dustinulen hastanin solunum fonksiyon
testinde FVC: 3.56 L (% 72), FEV1: 2.86 L (%70),
FEV1/FVC: %80.3 saptand. Istenen ACE duzeyi:
345 U/L (8-52), 24 saatlik idrarda Ca duzeyi: 320
mg/gun (100-300), PTH: 35 pg/ml (10-50) bulundu.
Pulmoner ve ekstrapulmoner sarkoidoz tanisi konan
hastaya 40 mg/gun metilprednizolon tedavisi
baslandi, 2 hafta sonra 30 mg/gun’ e dusuldd. 1
ay sonraki kontrollerinde hastanin LAP" larinin,
hepatosplenomegalisinin ve cilt lezyonunun
geriledigi, biyokimya parametrelerinin tamamen
normale dondugu goruldu.

TARTISMA

Sarkoidozun klinik prezentasyonu ve seyri cok
degiskendir. Neredeyse vUcuttaki tum organlar
tutulabilir. Pulmoner tutulum olgularn %90" Indan
fazlasinda mevcuttur. Hastalann 2/3" G asemptoma-
tiktir ve genellikle rutin kontroller sirasinda cekilen
gogus filminde bilateral hiler lenfadenopatilerin
gorulmesiyle tani konur(!),

Klinik belirtiler hastaligin sdresine, tutulan organa,
tutulumun yayginligina ve granulomatéz olayin
aktivitesine bagldir. Semptomlar siklikla solunum
sistemine aittir ve dispne, oksurtk ve gégus agris
olgulann 1/2 — 1/3" unde gorulur. Bunun yani sira
ates, halsizlik ve kilo kaybi gibi sistemik semptomlar

da hastaligin 1/3" Gnde gorulebilmektedir(2).
Siklikla gérdlen laboratuvar bulgular lenfopeni, hafif
eozinofili, sedimantasyon artisi, hiperglobulinemi,
cilt anerjisi, hiperkalsemi ve hiperkalsiGridir. Serum
ACE duzeyi hastalarin 2/3" Gnde yUksektir, ancak
hastaliga spesifik dedildir, hastahk aktivitesini
gosterir3). Sarkoidozda bronkoalveolar lavajda
lenfosit yuzdelerinde ve CD4/CD8 oranlarinda artis
gosterilmistir. CD4/CD8 oraninin 3.5 ve Uzerinde
olmasi sarkoidozu destekler, ancak tek basina tani
icin spesifik bir bulgu degildir(4).

Sarkoidozda tant icin Klinik, laboratuvar ve radyolojik
bulgular disinda, doku biyopsisinde mutlaka
nonnekrotizan granulomatdz reaksiyonun
gosterilmesi gerekir. Biyopsi érnekleri en kolay
ulasilabilir organdan ve en az invazif olan yontemle
alinmalidir. Pek cok merkezde cilt ve transbronsiyal
akciger biyopsisi yuksek tani koyma olasiligi, yuksek
spesifitesi ve dusuk morbiditesi dolayisiyla mediastinal
lenf nodu ve karaciger biyopsisinin yerini almistir
(5],

Lenf bezi tutulumu sarkoidozda cok siktir. intratorasik
lenfadenomegali hastalann %75-90" inda bulunur;
en sik hiler lenf bezleri tutulur, ama paratrakeal lenf
bezlerinin bdydmesi de siktir. Palpabl periferik
lenfadenopati hastalarin 1/3" tnde gozlenir. En sik
tutulan lenf bezleri servikal, aksiler, epitroklear ve
inguinal bolgedekilerdir. Bazen retroperitoneal ve
mezenterik lenf bezleri de buyuyebilir. Sarkoidozda
payuyen lenf bezleri birbirinden ayri, mobil, lastik
kivaminda ve agrisizdir. Ulserasyon icermezler.
Organ veya damarsal yapilara basi yapmadikca
genellikle klinik problem yaratmazlar(3).
Karaciger biopsilerinde sarkoidozlu hastalarin %60-
80" inde granulomlar gorulmustur. Buna karsin
hastalarin ancak %20-30'unda palpabl hepatomegali
ve/veya karaciger tutulumunun laboratuvar bulgular
saptanir. Nadiren hepatik tutulum hastaligin tek
manifestasyonu olabilir. Sarkoidoz karacigerde siklikla
periportal alanlari tutar. izole grantlomatdz hepatit
olabilir. Aktif hepatik inflamasyon mevcutsa ates ve
sag ust kadran hassasiyeti bulunabilir. Hepatik
sarkoidozda karaciger fonksiyon testlerinde siklikla
anormallikler saptanir. Transaminaziar ve bilirubin
hafifce yuUksektir, tipik olarak ALP ve GGT
transaminazlara gore daha fazla yukselmistir.
Kolestatik patern gorulebilirl3). Asemptomatik
karaciger tutulumu ve hafif transaminaz yuksekligi



tedavi gerektirmez. Ancak transaminaziarda belirgin
yUkseklik veya ciddi karaciger disfonksiyonu halinde
steroidler kullanilir, tedaviyle enzimler normale
doner. Sarkoidozda karacigerdeki kronik
granulomatoz inflamasyon énlenmezse progresif
karaciger sirozu, intrahepatik kolestaz ve portal
hipertansiyon gelisebilir(>-6).

Sarkoidozda splenomegali hastalann %10-20" sinde
goruldr, siklikla hepatomegali ve daha seyrek olarak
hiperkalsemiyle beraberdir. Otopsi serilerinde ve
hastalarda yapilan ¢éliyak anjiyografi ve splenik
biopsilerde olgularin %50-70" inde dalakda
granulomlar gosterilmistir. Sarkoidozda dalak sessiz
ve sinsi bir bicimde buyudr, ancak kosta yayini 4 cm
gectikten sonra anemi, I6kopeni ve trombositopeni
gorulmeye baslanir. Bazen masif splenomegali
olabilir, nadiren splenik raptur bildirilmistir.
Kortikosteroid tedaviyle dalak boyutlarn genellikle
normale doner, medikal tedaviye cevapsiz olgularda
splenektomi endikasyonu vardir(!.7),

Kutanodz sarkoidoz, hastalarin %25’ inde gorulur.
Sistemik hastaligin herhangi bir evresinde ortaya
cikabilecedi gibi, bazen sistemik hastalik olmaksizin
da ortaya cikabilir. Sarkoidoza ait cilt bulgular spesifik
ve nonspesifik olmak Uzere ikiye ayrilir. Nonspesifik
lezyonlar sistemik sarkoidozla beraber olmalarina
ragmen biopside grantlom formasyonu bulunmaz.
Bu grupta Eritema nodozum, hipopigmentasyon,
iktiyoziform ve psoriyaziform lezyonlar, verrikdz
lezyonlar ve Ulserler bulunur. Spesifik lezyonlarda
ise biopside tipik nonkazeifiye granulomlar bulunur.
Sarkoidozda gordlen spesifik cilt lezyonlarn plaklar,
papuller ve makulopapuler erupsiyonlar, subkutan
noduiller, skar sarkoidozu ve Lupus pernio’ dur (8.9).
Kutano6z sarkoidozda cilt lezyonlarinin prognozu
tahmin etmede buyuk 6nemi vardir. Eritema
nodozum siklikla akut baslangi¢ ve spontan iyilesme
ile beraberken, Lupus pernio siklikla kronik seyirle
pirliktedir ve spontan remisyon nadirdir. Kutanoz
sarkoidozlu her hasta sistemik tutulum acisindan
incelenmelidir. Bir calismada sadece kutandz
sarkoidozu bulunan hastalarin %30" unda aylar
veya yillar sonra sistemik tutulum gelistigi
goralmustar (7).

Bizim vakamiz akciger, lenf bezi, karaciger, dalak ve
cilt tutulumu bulunan multisistemik bir sarkoidoz

Atipik seyirli bir sarkoidoz olgusu

olgusuydu. Hastanin gelisinde intraabdominal ve cilt
tutulumu mevcuttu, akciger grafisi ve toraks BT si
normaldi. Tani sirasinda pulmoner tutulum
pbulunmaksizin sadece ekstrapulmoner tutulumun
sarkoidoz olgularinin % 10" undan azinda goruldugu
bildiriimektedir. Daha sonra hastanin batindaki LAP’
lart gerilerken intratorasik LAP" lar ortaya ciktr ve
pulmoner sarkoidoz tabloya eklendi. Bu acidan
pakildiginda hasta atipik seyirli bir sarkoidoz olgusudur.
Kortikosteroid tedaviyle belirgin klinik yanit alinmustir.
Sarkoidozun tum sistemleri tutabilecegdi ve ¢ok
dedisken seyredebilecedi daima akilda tutulmalidir.
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