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Ozet

Sarkoidoz nedeni tam bilinmeyen multisistemik, nonkaze6z graniilomatéz bir hastaliktir. Cocuklarda ender olup
klinik bulgu ve prognozu bakimindan yetiskinlere gbre bazi farkliliklar sergileyebilir.

Artralji nedeniyle pediyatri klinigine yatirilan ve rutin incelemeleri normal bulunan 3.5 yasindaki bir erkek hasta-
nin konstiltasyonunda deride iktiyoziform kuruluk ve yaygin, kirmizi ve kahve renkli makiilopaptiler lezyonlar var-
di. Deriden alinan biyopsinin histopatolojik incelemesinde ki¢lik nonkazeéz grantilomlari bulunan hasta litera-
tiirde cocuk bir hastada ikinci kez gériildiigii kanisina varilan kutanéz miliyer sarkoidoz olarak degerlendirildi.
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Summary

Sarcoidosis is a noncaseating granulomatous multisystem disease of unknown origin. Skin lesions in children
are rare and shows some clinical and prognostic differences compare to adults.

A 3.5-year-old boy hospitalised in pediatric clinic because of arthralgia was found abnormally skin appearence.
On dermatological consultation slight rash, ichtiosiform dryness and micropapul formation was seen on his
skin. Histological examination of the biopsy material taken from the skin showed small noncaseous granulomas
and to our knowledge, the patient was evaluated as a second case of cutaneous miliary sarcoidosis occured in
a child in the literature.
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Sarkoidoz, genel olarak geng erigkinlerde  riilmesi nedeniyle hastayi yayinlamayi uygun

gorilen, ¢cocuklarda nadir rastlanan multi-  bulduk.
sistemik, nonkaze6z grantlomat6z bir has-
taliktir'. Deri tutulumu olgularin % 10- Olgu

%40'"1 arasinda degisen oranda gorilur ve

hastalarin % 20’sinde sistemik bulgulardan
once ortaya cikar*®. Cesitli kutandz bulgu-
larla seyreden hastalikta spesifik ve non-
spesifik gok sayida morfolojik lezyon tipi ta-
nimlanmistir'*?,

Burada klinik ve histopatolojik bulgularyla
derinin jeneralize miliyer sarkoidozu tanisi
konan, ailesinde benzer bir hasta saptana-
madi§! igin sporadik olarak ortaya giktigi ka-
nisina varilan bir erkek ¢ocuk olgu ele alin-
di. Sarkoidozun gocukluk gaginda nadir g&-

Ug buguk yasinda, erkek hasta yaygin cilt
dokintileri ve agrili eklem sislikleri sikayeti
ile gocuk hastaliklari klinigine yatinlmis ve
deri lezyonlar nedeniyle klinigimizce konstil-
tasyon istenmisti. Oykiide aile mevcut sika-
yetlerin 3 ay 6nce deri degisiklikleri olarak
basladigini, ardindan el, ayak ve gene ek-
lemlerinde siglik olustugunu bildirdi. Eklem
sigliklerinin agrili olup 1 hafta icinde gectigi
ve sonradan tekrarladigi 6grenildi. iki kiz ve
3 erkek kardesi olan olgunun anne ve baba-
si arasinda akrabalik bagi bulunmuyordu. Ai-
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le iginde ve yakinlan arasinda benzer hastalik yoktu. De-
rinin muayenesinde yiz, boyun ve el ayasi hari¢ tim vu-
cudunda difftiz yerlesimli, sinirlan belirgin olmayan, hafif
infiltre ve kepekli, griden bakir kirmizisina degisen renk
dagilimi gosteren, deriden hafif kabarik makilopaptler
lezyonlan vardi (Sekil 1, 2). El ve ayak eklemleri hafif sisti
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Sekil 1: Gévdede yerlesen diffiiz, hafif infiltre makiilopaptiler
lezyonlar.
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ve dokunununca aglayarak tepki veriyordu, ancak hare-
ket kisithh@ yoktu. Diger sistem muayeneleri normaldi.
Eritrosit sedimentasyon hizi 65 mm/saat, PPD(-) bulu-
nan hastanin diger rutin ve ileri inceleme yontemleri ile
akciger grafisi, bilgisayarl g6gtis tomografisi, batin ultra-
sonografisi normal olarak degerlendirildi.

Deriden alinan biyopsi 6rneginin histopatolojik kesitleri-
nin incelemesinde; epidermis altinda retikiiler dermiste
yerlesen, epiteloid histiyositlerden olusan, keskin sinirli
olmayan az sayida graniilom yapisinin bulundugu izlen-
di. iki graniilom yapisinda dev hiicrelerin bulundugu,
dermiste nétrofil 16kosit ve mononikleer iltihabi hiicre
infiltrasyonunun bulundugu gézlendi (Sekil 3). EZN bo-
yasinda basil gézlenemedi ve sonug olarak “hastanin
on planda sarkoidoz agisindan arastirimasi” 6nerildi. 5
mg/glin prednizolon tedavisi baslanan hasta kontrolu-
miz altinda ve lezyonlarda hafif gerileme ile tedavisinin

kiiglik odakta epiteloid histiyositlerden olugan yuvarlak sekilli
graniilomlar izlenmektedir (HEx25).
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Sebebi tam bilinmemekle birlikte, sarkoidozun T hiicre
sistemindeki bir yetersizlik sonucu makrofajlarin bir anti-
jeni elimine edememesinden kaynaklanan hiicresel im-
munite bozukluguna bagli gelistigi saniimaktadir®®’.
Hastalik her organi tutabilirse de akciger, g6z, dalak,
lenf bezi, kemik ve deriyi 6zellikle tutar*”®. En énemli
spesifik lezyonlar; lupus pernio, plaklar ve derinin jene-
ralize miliyer sarkoidi olarak da bilinen maktlopaptiler
erupsiyonlardir. En 6nemli nonspesifik lezyon ise erite-
ma nodozumdur®**™",

Sarkoidoza gocuklarda yetigkinlere oranla daha az rast-
lanmaktadir’. 5-15 yas arasi grupta intratorasik tutulum
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Sekil 4: Epiteloid histiyositlerden olusan yuvarlak sekilli
granillom izlenmektedir (HEx100)
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hemen her zaman gorilirken, paratrakeal adenopatinin
eslik edebildigi bilateral hiler adenopati en sik goérilen
bulgu olmaktadir’. Bu yas grubu hastalarda periferal
lenfadenopati hastalarin 2/3'tiinde, g6z tutulumu 1/3-
1/4’unde ortaya ¢ikmaktadir. Deri lezyonlan siklikla var-
dir ancak eritema nodozuma pek rastlanmaz’.

Sarkoidozun klinik goriinimu 4 yas ve altindaki gocuklar-
da daha biytk olanlara gore oldukga farkhdir. Eritemli
makiilopapliler deri lezyonlari, {iveit ve artrit 4 yasin altin-
daki ¢ocuk hastalarda en sik gérilen bulgulardir’. Miliyer
lezyon olarak da bilinen makilopapdiler erupsiyonlar peri-
feral olarak baslar ve diger bulgularn birka¢ ay dncesin-
den ortaya gikabilir. Lezyonlarin rezoltisyonu, postinflama-
tuar hipo ya da hiperpigmentasyonla olur. Bu grup hasta-
larda intratorasik tutuluma pek rastlanmaz. Cocukluk ¢a-
ginda, ozellikle 5-15 yas grubu hastalarda sarkoidoz poli-
artrikller juvenil romatoid artritle karisabilir. Bu nedenle
gocuk hastanin sarkoidoz tanisinda deri lezyonlar, tveit
ve pulmoner tutulum da g6z 6niinde bulundurulmalidir’.

Sarkoidoz hastalarinin 1/3'lUnde ates, halsizlik, gece
terlemesi ve kilo kaybi gibi spesifik olmayan semptom-
lar gelisir. Bunlar siyah ve Asyali irkta, beyaz ve Hintlile-
re oranla daha siktir’. Ates genellikle hafif olup bazen
39.5 °C'nin uzerine gikabilir. Kilo kaybi ise sinirli olup
genellikle bulgulardan 10-12 hafta 6ncesinde baslar ve
2-7 kg civarindadir®”.

Laboratuar bulgusu olarak hastalarda % 5 oraninda
anemi, siklikla I6kopeni, I6komoid reaksiyon, polisitemi,
eozinofili ve trombositoz bulunabilir. Bunlar genel im-
mun reaksiyonlar sonucu ya da dalak ve kemik iligi tutu-
lumuyla ilgilidir. Hastalarin 2/3'tinde olgumuzda da ol-
dugu gibi eritrosit sedimentasyon hizi artar ancak bu-
nun tanisal ya da prognostik bir 6nemi yoktur®’. Spesi-
fik olmamakla birlikte grantlom epiteloid hticrelerinden
kaynaklanan serum “Angiotensin Converting Enzyme”
(ACE) diizeyi tanida ve graniilomatéz aktivitenin takibin-
de yararl olabilmektedir. Testin % 40 oraninda yalanci
negatif ve % 10 oraninda yalanci pozitif olmasi nede-
niyle tanisal degeri azdir®”.

Sarkoidoz tani kriterleri sunlari icerir”'.

1- Klinik, radyolojik ya da her ikisini de igeren uyumlu
bulgular

2- Histolojik olarak nonkaze6z graniilom varlig

3- Granulomu agiklayabilecek diger nedenleri diglayan
menfi diger boyama ve kiiltlir sonuglari.

Kveim testi aktif vakalarin % 80'inde pozitif olup yalanci
pozitifligi sadece % 2'dir ancak gok fazla kullaniima-
makta olan bir ydntemdir>®,
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Serum ACE diizeyi, lizozim, galyum 67 akciger taramasi
ve bronkoalveoler lavaj sivisi lenfosit sayimi, timor nek-
rozis faktér-alfa (TNF-a), serumda interldkin-2 (IL-2) ve
bunun soluble reseptor diizeyi, lokal IL-6 ve IL-8 artis
ile serum Vitamin-D3, IL-10 ve CD23 diizeyi gibi yeni
teknikler sarkoidozda ortaya ¢ikan biyokimyasal ve im-
minolojik degisikleri daha iyi anlamayi sagladigi halde
taninin konmasinda daha az yardimcidir®. Kesin tani igin
olgumuzda da oldugu gibi etkilenen dokularda nonka-
ze6z graniloma varligi gerekmektedir’. Histolojik tanida
karisabilecek ¢ok sayida graniilomatéz hastalik vardir.
Bunlarin basinda ¢inko ve berilyum graniilomasi, diger
yabanci cisim graniilomalar, grantilomat6z rozase, gra-
nulomatdz sekonder sifiliz, tiiberkiloid lepra ve lays-
manya gelmektedir’. Bu nedenle histopatolojik incele-
me tek basina sarkoidoz tanisi igin yeterli degildir.

Prognoz ¢ocuklarda eriskin hastalara oranla daha iyi ol-
makla birlikte ¢gok kiiglik yaslarda semptomatik multi-
sistem tutulumlar daha agir seyreder”.

Kutan6z sarkoidozun tedavisinde ¢ok sayida segenek
vardir®®”'2'® Ayrica deri lezyonlari tedavisiz kendiligin-
den de iyilesebilmektedir. Sistemik kortikosteroidler ku-
tan6z sarkoidoz tedavisinde hep faydali bulunmus-
tur>®*'2. Son yillarda isotretinoin®'*', talidomid®'>'*'", me-
totreksat®*'®'*, siklofosfamid®, azatiyoprin®'®, klorambu-
sil’®, antimalaryaller®'**°; siklosporin'®, ketokonazol®,
transilat®, melatonin®, allopurinol®, prospidin® ve PUVA®
gibi alternatif segeneklerle ilgili ¢calismalar yapilmis ol-
makla birlikte, tedavide hangisinin daha iyi oldugu kesin
bilinmediginden giivenilir ve etkinligi kanitlanmis olan
sistemik kortikosteroid tedavisini tercih ettik.

Bu olgu ulasabildigimiz literattir bilgilerinde gordigu-
miz kadariyla Krebs ve arkadaglarindan® sonra bildiri-
len ikinci gocukluk ¢a@r kutandz miliyer sarkoidoz olgu-
sudur.
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