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CASE REPORT OLGU SUNUMU

Sarkoidoz ve IgA Nefropatisi (Nadir Bir
Birliktelik)

Sarcoidosis and IgA Nephropathy: a Rare Association

Cantirk Tascl,' Alper Gindogan,' Nesrin Candir,’ ilker Yilmaz,? ibrahim Yavan,® Omer Deniz,' Ergun

Tozkoparan,' Hayati Bilgic'
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Abstract

Sarkoidoz, yiz binde 0,1-640 prevalansi olan, sebebi
net olarak bilinmeyen, tutulan organlarda nonkazeifi-
ye granilomlarla kendini gésteren, sistemik kronik
granilomatéz bir hastaliktir. Akciger disinda cilt, géz,
eklem tutulumlan  belirgindir.  B&brek tutulumu-
nun %0,9 oraninda oldugunu gésteren calismalar
mevcuttur. Olgularn %50'sinde kalsiyum metaboliz-
masi  bozuklugu bulunmaktadir. Ancak proteiniri,
hematiri gibi bulgular sarkoidozda beklenen kompli-
kasyonlar arasnda degildir. Takipleri sirasinda belir-
gin proteiniri gérilen ve yapilan bébrek biyopsisinde
IgA nefropatisi saptanan sarkoidoz tanili hastayr lite-
ratirler egliginde tarhigtik.

Anahtar Sézcikler: Ig A nefropati, sarkoidoz.

Sarcoidosis a systemic chronic granulomatous dis-
ease characterized by noncaseating granulomas in
the involvement organs. The etfiology of the disease
has yet to be precisely defined. The prevalence of
sarcoidosis is 0.1-640 per one hundred thousand. In
addition to the lungs, the other commonly involved
organs are the skin, eyes, and joints. In previous
investigations renal disorders were reported as 0.9%
of sarcoidosis cases. In 50% of these cases, calcium
metabolism disorders were found. However, pro-
teinuria and hematuria are not common complica-
tions of sarcoidosis. This case report aims fo argue
for the rare association of sarcoidosis and IgA
nephropathy, by presenting a case with proteinuria
and IgA nephropathy in the renal biopsy.
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Sarkoidoz tutulan organda epiteloid hicre granilomlar
ile karakterize (nonkazeifiye granilomlar) kronik, sebebi
bilinmeyen sistemik bir hastaliktir. Sarkoidozda renal
hastaligin %0,9 oraninda oldugunu gésteren calismalar
mevcut ise de klinik olarak énem tasiyan renal tutulumun
sikhgr da oldukga azdir (1). Klinik olarak belirgin hastalik
sikhgr distk olsa da sarkoidozlu hastalarin %20 sinde
histolojik olarak granilomatéz renal tutulum gésterilebilir
(2). Siklikla renal hastaliktan hiperkalsemi ve hiperkalsri
sorumludur, ancak granilamatéz interstisyel nefrit, glo-
meriler hastalik, obstriktif Gropati ve nadiren son dénem
bébrek hastaligr da gérilebilir (3,4).

Sarkoidozda renal hasar granilomlar ve aktive makrofaj-
lar tarafindan 1,25-dihidroksi vitamin D3 (kalsitriol)'tn
anormal sentezlenmesi sonucu kalsiyum metabolizmasinin
bozulmasi; renal parankimin grantGlamatéz infiltrasyonu-
nun sonuclar ve rastlantisal oldugu kadar sarkoidoz pa-
togenezinde tetiklenen immin cevap ile iliskili olan glo-
meriler hastaliklar ile olugur (3).

Sarkoidozda glomeriler tutulum nadirdir. izole vakalarda
membranéz nefropati, IgA nefropatisi, Minimal Change
hastaligi, proliferatif veya kresentrik glomerilonefrit ve
fokal segmental glomerilosklerozu iceren cesitli degisik
lezyonlar tanimlanmigtir (5-8). Glomeriler hasarin hangi
mekanizma ile olustugu bilinmedigi gibi sarkoidoz ile
olan iliskisi de kanitlanabilmis degildir.

Sarkoidoz tanisi ile takip edilen olgumuzda ortaya cikan
hematiri ve proteiniri ile renal tutulum arastinlmig ve IgA

nefropatisi tanisi konularak tedavi baglanmigtir.

OLGU

Boyundaki sislik sikayeti ile lenf nodu biyopsisi yapilan ve
biyopsi sonucu kronik granilomatéz lenfadenit gelen 21
yasindaki erkek hasta, granilomatéz hastaliklarin ayinc
tanisi acisindan klinigimize bagvurdu. Genel durumu iyi
olan hastanin vital bulgulari ise stabildi. PA akciger grafi-
sinde her iki hilus dolgun gérinimdeydi (Sekil 1). Toraks
bilgisayarli tomografisinde (BT), her iki hiler b&lge, preka-
rinal, subkarinal, sag paratrakeal, sol aortikopulmoner
pencere konglomere lenfadenopatiler vardi (Sekil 2).
Olasi sarkoidoz yéniinden yapilan dermatolojik, okiler ve
kardiak degerlendirmede patolojik bulguya rastlanmadi.
Laboratuar tetkiklerinde serum kalsiyumu 10,1 mg/dl, 24
saatlik idrar kalsiyumu 160 mg/gin olarak &lcoldo.
Fiberoptik bronkoskopi yapilan hastada sag orta lob
bronsu distan basi ile daralmisti, Ust lob intermediate lob
ayrm karinasi kintlesmis olarak izlendi. Buralardan mu-
kozal biyopsiler alind:.
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Sekil 2: Prekarinal, subkarinal, pretrakeal, prekaval bilateral patolojik

boyutta lenfadenopatiler.

BT'de gorilen 7 no’lu lenf nodu istasyonuna ince igne
aspirasyon biyopsileri yapildi. ince igne aspirasyon biyop-
silerinde ve mukozal biyopsilerde grantlamatéz inflamas-
yon izlendi (Sekil 3), aside direncli basil izlenmedi. Bron-
koalveoler lavajda ARB bakildi ve negatif olarak geldi,
kiltirinde Greme olmadi. Solunum fonksiyon testlerinde
FVC: %89, FEV1: %80, FEV1/FVC: %83, DLCO: 86,
DLCO/VA: 117 olarak 8lcildi. Hasta radyolojik olarak
evre 1 sarkoidoz kabul edilerek tedavisiz takibe alindi.
Semptomatik olmayan hasta bes ay tedavisiz olarak takip
edildi.

Takibin besinci ayinda kontrol icin basvuran hastanin
cekilen akciger grafisinde bilateral hiluslar dolgun, akci-
ger parenkiminde interstisyel patern belirgin olarak izlendi
(Sekil 4). Toraks tomografisinde, énceki ile karsilashrildi-
ginda mediastinal lenfadenopatilerde anlamli degisiklik

izlenmedi.
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Solunum fonksiyon testleri, FVC: %83, FEV1: %73,
FEVI/FVC: %74, DLCO: 76, DLCO/VA: 114 olarak
8lcildi. Hastanin laboratuvar tetkiklerinde albumin: 3,35
g/dL, tam idrar tetkikinde protein: ++, eritrosit: 25-30,
l6kosit: 2-3 olarak saptandi. Yapilan kontrol idrar fetki-
kinde tekrar protein: + ++ saptanmasi Gzerine, 24 saat-
lik idrar proteini 8lcildi. 1290 mg/gin ve kontroli 1630
mg/gin olarak 8lcildi. ANA (-) negatif olan hastanin
renal ultrasonografi'de parankim ekolar grade 1 ile
uyumlu artmig olarak izlenmesi Uzerine renal biyopsi ya-
pildi. Sol bébrek igne biyopsisinde yarim ay olusumu ile
komplike olmus diffiz proliferatif glomerilonefrit izlendi.
immonofloresan incelemede glomerillerde diffiz, global,
mezengiyal ve paramezengiyal kaba graniller (3+) IgA,
(2+) C3, (2+) kappa hafif zincir ve (1+) IgM antikor
birikimi saptandi. Histopatolojik ve imminofloresan bul-
gular IgA nefropatisi (Sekil 5a-b) ile uyumlu olarak deger-
lendirildi.

Evre 2 sarkoidoz ve IgA nefropatisi birlikteligi olarak de-
gerlendirilen hastaya nefroloji konsiltasyonu ile birlikte
0,5 mg/kg/gin dozunda prednizolon baslandi. Tedavisi-
nin altinci ayinda olan hastanin 24 saatlik idrar proteini
normal seviyelerdedir.

TARTISMA

Sarkoidoz degisen yayginlikta ve derecede olmak Uzere
tim organlan tutabilir (9,10). Ekstrapulmoner sarkoidoz
olarak adlandinlan bu tabloda en sik tutulan bélgeleri;
deri, goz, refikiloendotelyal sistem, iskelet kas sistemi,
ekzokrin bezler, kalp, bébrek ve santral sinir sistemi olus-
turmaktadir.

Kalsiyum metabolizmasina bagli gérilen anormallikler
sarkoidozda en sik karsilasilan renal ve elektrolit bozuk-
luklarini olusturmaktadir. Kalsiyum metabolizmasindaki
defekt aktive makrofajlar tarafindan ekstrarenal kalsitriol
Uretimine bagl olarak olusmaktadr.
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Sekil 5 a,b: Endokapiller proliferasyon gésteren ve selliler yarm ay
(kresent) iceren glomeril (a) (HEx400). Mezengial ve paramezengial
alanlarda kaba graniler ig A birikimi (b) (imminofloresan x400).

Sarkoidozda artmig infestinal kalsiyum emilimi, hiperkalsi-
uri (%50"ye yakin), hiperkalsemi (%10-20) ve nefrokalsi-
noza neden olabilir. Tedavi edilmezse renal kalsiyum
depozisyonu kronik renal yetmezlik ve son dénem bébrek
hastaligi ile sonuglanabilir. Ancak hiperkalsitri veya nef-
rokalsinozis olmayan hastalarda renal hasarin olmadigini
varsaymak cok dogru olmaz. Sarkoidozda glomeriler
tutulum nadir de olsa gérilebilir. izole vakalarda memb-
ranéz nefropati, IgA nefropatisi, Minimal Change hastali-
g1, proliferatif veya kresentrik glomerilonefrit ve fokal
segmental glomerGlosklerozu iceren cesitli degisik lezyon-
lar tanimlanmigtir (5,8). Ancak glomeriler hasarin hangi
mekanizma ile olustugu bilinmedigi gibi sarkoidoz ile
olan iligkisi de kanitlanabilmis degildir.

Berger ve Hinglias ilk kez 1968 yilinda IgA nefropatisini
tanimlamiglardir (11). IgA nefropatisi dinyada en sik
gorilen primer gromelironefriti  olusturmaktadir. IgA
nefropatisi ve sarkoidoz arasinda bir iliski oldugu ifade
edilebilir, ancak oldukca tartismalidir. Her ikisi de sebebi
bilinmeyen sistemik bozukluklardir. Ailesel gecisler hem
IgA nefropatisinde hem de sarkoidozda bildirilmistir
(12,13). Tek bir gen sorumlu tutulamaz ancak HLA bag-
lantisi her iki hastalik icinde séz konusudur (14,15). An-
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cak yine de ikisi arasindaki en gigli baglanti imminolojik
yénden kurulabilir. Her iki hastalikta da dolagimda ézel-
likle IgA kompleksleri basta olmak Gzere dolasan immin-
Her iki
hastalikta da cogunlukla benign bir seyir izlenir ve spon-

komplekslerde bir artis séz konusudur (16,17).

tan remisyonlar gézlenir.

Tedavisiz olarak takiplerde olan bizim olgumuzda takibin
besinci ayinda cekilen akciger grafisinde parenkimde
interstisyel patern belirgin olarak izlenmisti. Evre 2 sarkoi-
doz olarak degerlendirilen hastanin, bir énceki kontroline
gore evre 1’den 2'ye gecis gosterdigi izlenmistir. Hastanin
proteinirisi ve hematirisinin de yine bu dénemde kargi-
miza ¢ikmasi sarkoidozun progresyonu ile IgA nefropati-
sinin ortaya ¢ikisi arasinda bir baglant olabilecegini akla
getirmektedir.

Sarkoidoz ile IgA nefropatisi arasinda bir iliski oldugunu
ileri siiren literatirlerin sayisi gin gectikce artmakla birlik-
te (18,19), varsa bu iliskinin gésterilebilmesi igin ileri
bilimsel arastirmalara ihtiyac duyuldugu acikhr. Bu sire
zarfinda béyle bir iliskinin var olabilecegi sarkoidozlu
hastalar takip edilirken géz éninde bulundurulmalidir.

CIKAR CATISMASI

Bu makalede herhangi bir ¢ikar catismasi bildirilmemistir.
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