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CASE REPORT

Sarkoidozda Nadir bir Komplikasyon:

Pnomotoraks

A Rare Complication in Sarcoidosis: Pneumothorax

Zihre Taymaz', Dursun Alizoroglu', Ahmet Emin Erbaycu', Nur Yicel?

Ozet

Abstract

Sarkoidoz seyrinde pnémotoraks nadir bir durumdur

ve patogenezde subplevral bleb veya billerin riptird
ve subplevral granulomlarin nekrozu sorumlu tutul-

maktadir. Sunulan evre 2 hastada, baslangic akciger

parankim tutulumu yogun olup her iki akcigeri tomiy-
le kapsamaktadir. Sistemik kortikosteroid tedavisine
klinik ve radyolojik olarak iyi yanit alinsa da tedavinin
ikinci ayinda tek tarafli pnémotoraks izlenmigtir. Top
torakostomi ve kapali su alti drenaji uygulanmistir.

Hasta, literatir bilgileri esliginde nadir bir sarkoidoz

seyri olarak sunulmustur.

Anahtar Sézcikler: Sarkoidoz, pnémotoraks, kortikos-
teroid, subplevral granulom.

Pneumothorax is a rare entity in the course of
sarcoidosis, yet the rupture of subpleural blebs or
bullae or the necrosis of subpleural granulomas may
be pathogenic agents responsible for spontaneous
pneumothorax. In the case presented, there was
intense initial pulmonary paranchymal involvement in
the bilateral lung zones. Though there was a good
clinical and radiological response to systemic
corticosteroid  therapy, unilateral  pneumothorax
occurred following 2 months of treatment. A tube
thoracostomy and underwater sealed drainage was
performed. This case is presented with a discussion of
the literature as a rare example of sarcoidosis.

Key words: Sarcoidosis, pneumothorax, corticosteroid,
subpleural granuloma.

Sarkoidoz baslca lenf bezleri ve akcigeri tutan

granilomatéz inflamasyonla karakterize

multisistemik bir hastaliktir. Diger organ ve sistem

tutulumlar, deri, g6z, periferik lenf bezleri,
karaciger, lenf bezleri, dalak, kalp ve sinir
sistemidir.  Akciger siklikla tutulmakla  birlikte
radyolojik olarak simetrik, bilateral hiler, Ust
mediastinal lenfadenopati, retikiler,

retikilonodiler, fokal alveolar opasiteler tarzinda

parankimal infiltratif lezyonlar gérilmektedir (1).

Hastalarin %25’inde  sarkoidozun nadir akciger

bulgular olan kaviter nodil, plevral efizyon, mi-
cetoma, trakeal ve/veya bronsiyal stenoz, lober
atelektazi, bil ve pnémotoraks gérilebilmektedir
(2). Sarkoidozda pnémotoraks atipik bir tutulum-
dur ve oldukca nadir olup, sikhigi literatirde %2-4
olarak bildirilmistir. Siklikla G¢inci evre ve sonra-
sinda gorilmektedir. Cok nadiren hastaligin ilk
bulgusu olarak kargilagilmaktadir (1,3-7).

Sarkoidoz nedeniyle tedavi altinda olan bir hasta-
da gelisen pnémotoraks, literatir bilgileri esliginde

sunulmustur.
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Yirmi alt yasinda, ézgegmisinde bir &zellik olmayan,
sigara icmemis olan erkek hasta, alti aydir progresif efor
dispnesi ve oksirik sikéyeti ile poliklinige basvurdu. So-
lunum muayenesinde her iki akcigerin solunuma kahlimi
esit ve solunum sesleri azalmig idi.

Akciger radyograminda her iki akcigerde tim zonlan
kaplayan retikilonoduler infiltrasyon bulgusu izlendi (Sekil
1). Toraks bilgisayarli tomografisin (BT)'de en biyigo 2
cm olan bilateral hiler ve mediastinal lenfadenopati (LAP)
ve her iki akciger parankiminde yaygin milimetrik nodiler

infiltrasyonlar, brong duvar kalinlagmalar izlendi (Sekil 2).

Sekil 2: Toraks BT'de iki tarafli parankimal tutulum.

Biyokimyasal ve diger rutin kan testleri olagan, romatolo-
iik serolojik testler negatif bulundu. Solunum fonksiyon
testinde FEV1: 2,54 L (%55), FVC: 2,88 L (%53),
FEV1/FVC: %88, Karbon monoksit difizyon kapasite-
si %42 olarak saptandi. Oda havasi oksijen satirasyo-
nu %93 idi. Serum ACE dizeyi: 315 U/L, tuberkslin deri
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testi negatif idi. Endobronsial US ile mediastinal LAP’den
transbronsiyal igne biyopsisi ve ayni seansta orta lobdan
bronkoalveoler lavaj (BAL) yapildi. Mediastinal lenf bezle-
rine kolayca ulagildigi iin transbronsiyal akciger biyopsisi
alinmadi. BAL yaymalarinda %76 alveolar makrofaj, %15
lenfosit, %9 nétrofil 16kosit izlendi. Mediastende 4R ve 7.
istasyonlardan alinan lenf bezi biyopsisi “sarkoidozla
uyumlu granilamatéz lenfadenit” olarak raporlandi (Sekil
3). Brons aspirasyon direkt bakisinda asidorezistan basil
izlenmedi ve kiltirde Ureme olmadi, PCR (polimeraz

zincir reaksiyonu) negatif idi.

3. S

Sekil 3: EBUS biyopsisi lenfoid dokuda epiteloid histiositlerden olugan
granilom (H&EX100).

Hasta radyolojik ve laboratuvar bulgular egliginde evre 2
sarkoidoz olarak degerlendirildi ve metilprednizolon teda-
visi bagland.

Tedavinin iki ay tamamlandiginda; yakinmalarinda di-
zelme oldugunu séyleyen hastanin akciger radyografisin-
de (Sekil 4) ve toraks BT'de solda pnémotoraks bulgusu
saptandi (Sekil 5). Tup torakostomi ve kapali sualti drena-
i uygulandi. Akcigeri ekspanse olan hastanin drenaiji
sonlandinldi. Sistemik steroid tedavisinin altinci ayinda
belirgin klinik ve radyolojik iyilesme izlendi (Sekil 6).

TARTISMA

Ulkemizde sarkoidozun tahmini yillik insidansi 4/100,000
kisi olarak hesaplanmigtir (8). Sarkoidozda en sik gézle-
nen torasik tutulumlar hiler, mediastinal, paratrakeal
lenfadenopati ve parankim tutulumu olmakla birlikte hava
yollari, endobronsiyal, plevral ve pulmoner vaskiler tutu-
lum da olabilir. Pnémotoraks ise oldukca nadirdir (%2-4)
ve genellikle gec dénem fibrotik ve billéz hastaligin bir
komplikasyonu olarak saptanmaktadir. Yine erken dé-
nemde gérilmesi oldukca nadirdir (9).
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Sekil 4: Tedavinin ikinci ayr kontrolinde tek tarafli pnémotoraks.
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Sekil 5: Toraks BT'de pnémotoraks gérinimd.

Sarkoidozlu 52 hastayi igeren bir seride iki hastada pné-
motoraks tespit edilmistir ve patogenezinde subplevral
bleb veya billerin riptirG veya subplevral granilomlarin
nekrozu sorumlu tutulmugtur (10). Bildirilen bes farkl
hastada; pnémotoraksin ¢ geng erkekte tesadifi olustu-
gu, ancak diger iki siyahi kadin hastada gec dénem fibro-
tik ve bulléz hastaligin tekrarlayan pnémotoraksa neden
oldugu belirtilmistir (11).

Sarkoidozda spontan pnémotoraks tek veya iki tarafli
olabilmekte, genellikle de bil riptirine sekonder ya da
subplevral lokalizasyondaki granilomun nekrozu sonucu
ortaya ¢ikmaktadir. Hemoraijik ya da non-hemoraijik plev-
ral efizyon ile birlikte de seyredebilmektedir (1,9). Cos-
kun ve ark. (12) sistemik kortikosteroid tedavisi sirerken
gelisen bilateral pnémotoraks (Omori ve ark. (6) sol Ust
lobda subplevral bleblerin tespit edildigi, pnémotoraks
gelismis genc bir erkek sarkoidoz olgusu sunmuslardir.
Pnémotoraks her iki tarafta da gérilebilmektedir. Degisik
seriler sag veya sol predominansligi rapor etmislerdir

(5,7).
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Evre 2 olarak siniflandirdigimiz olgumuzda pnémotoraks
erken dénemde degil, tedavi sirecinde geligmigtir. Hasta-
da radyolojik olarak bil saptanmamis, her iki akciger
parankiminde yaygin milimetrik nodiler infiltrasyonlar
gérilmistir. Pndmotoraksa yol acan nedenin subplevral
lokalizasyondaki granilomlarin nekrozu oldugu disinil-
mustUr.

Komplikasyonsuz tek tarafli pnémotoraks olabilecegi gibi
fatal dizeyde solunum fonksiyonlarini bozabilecek bilate-
ral pnémotoraks da olabilecegi bildirilmistir. Pnémotoraks,
genellikle teshis edilmis sarkoidozun bir komplikasyonu
olarak gérilmekle birlikte, hastaligin ilk belirtisi veya
relapslann ilk kanih olarak da ortaya c¢cikmaktadir
(3,4,6,7). Sundugumuz hastada ise tedavinin ikinci ayin-
da, klinik ve radyolojik iyilesmenin gézlemlendigi bir dé-
nemde pnémotoraks karsimiza gikmughr.

Sekil 6: Toraks BT’de pnémotoraks gérinima.

Sarkoidozda bil, evre 4 hastalikta siklikla gérilen lokalize
kistik hava bosluklarindan farkli bir patolojidir (13). Sar-
koidozda bil olusum mekanizmalar ¢ok acik olmamakla
birlikte G¢ mekanizma Gzerinde durulmaktadir;

1. Endobronsiyal tutuluma bagli brons veya bronsiollerin
obstrijksiyonu sonucunda ortaya cikan periferik hava yolu
hapsinin 6zellikle 6kstrik ataklarina bagh gerilip riptirt
(14,15),

2. Pulmoner parankim etrafindaki retraksiyon ve kollapsin
bil formasyonuna yol acabilmesi (4),

3. Cesitli inflamatuvar medyatérlere bagl olusan inflama-
tuvar alveolitin doku destiriksiyonuna yol agmasi (4,5).
Bulléz sarkoidoz genellikle 3-4 yillik semptomu olan has-
talarda rapor edilmig, 21-67 yas araligi gibi genis bir
aralikta gérildogu, hastalarin cogunlugunda hava yolu
obstriksiyonu gézlendigi ve billerin Ust veya alt loblarda
esit olarak olabilecegi seriler bildirilmistir (5). Bu hasta-
larda solunum fonksiyonlarinin restriktif veya normal ola-

bilecegi de bilinmektedir.
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Hastamizda bil formasyonu izlenmemistir. Bunun muh-
temel nedenleri hic sigara icmemis olmasi, semptomlari
baslayali heniz bir yil olmamasi ve erken evre sarkoidoz
olmasi olarak diginilmistir.

Hem pnémotoraks hem billéz degisiklikler sarkoidozda
oldukca nadir gérilmektedir. Hastaligin tanida géz ard
edilen formlarinin da oldugu akilda tutulmalidir. Plevral
lezyonlarin gérintilenmesinde yiksek rezolUsyonlu bilgi-
sayarl tomografi (HRCT)'nin BT'ye Ustonligu bilinmekle
birlikte, ne HRCT ne de patolojik drnekleme plevral ve
subplevral tutulumlan teredditsiz ayirt edememektedir.
HRCT'nin plevral lezyonlari géstermedeki Ustinligi teda-
vi ve takip yénetimi agisindan yararlidir (16,17).
Pnémotoraks yénetimi cok acik olmamakla birlikte, erken
dénem steroid tedavisinin pnédmotoraks relapslar icin
yararl olacagr ifade edilmis olsa da, kargit géris olarak
Froudarakis ve ark. (3) steroidsiz takip ettikleri hastalarin-
da, tekrarlayan pnémotoraks gézlemlememisler, sonucta
steroid kullanimini ileri evre, solunum fonksiyonlar kisit-
lanmig ve semptomatik hastalara &nermiglerdir.
Kortikosteroide cevapsiz pulmoner fonksiyon bozuklugu
ile birlikte olan siddetli billéz hastalik durumunda, tip
drenajinin fayda saglamadigr durumlarda ya da sik tek-
rarlayan pnémotorakslarda torakoskopik bullektomi éne-
rilmektedir. Konservatif tedavi yéntemlerine ragmen tek-
rarlayan pnémotorakslarda cerrahi tedaviler; plevrektomi,
dekortikasyon veya bil wedge rezeksiyonu tercih edilmek-
tedir. (1).

Hastamizin tani aninda semptomatik olmasi, radyolojik
lezyonlarin yogunlugu, solunum fonksiyonlarinin kisitlihg:
ve hipoksi nedeniyle sistemik steroid tedavisine hemen
baglanmigtir. Yogun parankim tutulumuyla birlikte muh-
temelen plevra tutulumunun da olmasi ve belirgin 8ksi-
rok yakinmasi, spontan pnémotoraks gelisiminin olasi

nedenleri olarak disiniimistir.

SONUC

Sarkoidozda pnédmotoraks genellikle ileri dénemlerde
ortaya cikmaktadir. Subplevral bleb veya billerin riptirg
veya subplevral granulomlarin nekrozu sonucu erken
dénemde de karsilagilabilir. Sigara 6ykisi olmayan geng
hastalarda da asemptomatik pnémotoraks olabilecegi
akilda tutulmalidir.

CIKAR CATISMASI

Bu makalede herhangi bir cikar catismasi bildirilmemistir.
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