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Klinigimizde izlenen bir sarkoidoz olgusu

A sarcoidosis case followed-up in our clinic

Miferet Ergiiven, Nevin Aksu Agachan, Asim Yoruk, Oznur Yilmaz

Sarkoidoz etiolojisi bilinmeyen, ¢ocuklarda nadir goriilen bir hastaliktir. Bir¢ok sistemi tutan bir hastalik olmasina ragmen en sik etkilenen

organlar akcigerler ve lenf dugumleridir. Farkli sistem tutulumlarina ait klinik bulgular gosterdigi i¢in yanlis tan1 alabilir. Bu yazida akciger

sarkoidozu tamisi alan bir ¢cocuk tartigilmigtir.

Anahtar kelimeler: ¢ocuk, sarkoidoz

Sarcoidosis is a disease of unknown etiology which is rarely absorved in childhood. Although sarcoidosis is a multi-systemic disease, lungs

and lymph nodes are mostly involved. Misdiagnosis is possible because various clinical symptoms are related to different systems involved.

A child with pulmonary sarcoidosis is discussed in this report.
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Giris

Sarkoidoz, etiolojisi bilinmeyen, dokularda kazeifiye
olmayan granillomlarin olusumu ile seyreden bir
hastaliktir. Cocuklarda en sik kilo kaybi, halsizlik,
oksiriik, kemik ve eklem agrilari, anemi ile klinige
yansir (1). Dort yas alt1 gocuklarda dokunti, artrit ve
uveit uclusu siklikla gorulur (2). Daha buyuk
cocuklarda akciger, lenf diigimleri ve gozler en sik
tutulan organlardir. Donato (3) 1951-1988 yillari
arasinda 27 ¢ocuktan olugan serisinde klinik bulgusu
olmayan olgularm % 22 oraninda oldugunu bildirmistir.
Hoffmann ve ark.’lan (4), yaptiklar siklik cahsmalar:
sonucunda, Danimarka' da her y1l ortalama u¢ yeni
olgunun goruldiiginii ve hastaligin siklikla bulgusuz
seyrettigini bildirmiglerdir. En sik 6lum nedeni kalp
ve solunum yetersizligine yol acan akciger fibrozisidir.
Bunu aspergillomaya bagh akciger kanamas: izler.

Yazimizda, klinik ve histopatolojik olarak sarkoidoz
tanis1 alan olgu, nadir goriilmesi nedeniyle sunuldu.

Olgu sunumu

On yagindaki erkek hasta, klinigimize ates, oksurilk,
balgam c¢ikarma, halsizlik ve istahsizlik yakinmalari
ile bagvurdu. Hikayesinde dort y1l dnce ates, halsizlik,
karm agris1 yakinmalarmin bagladigi 0grenildi. Bu
yakinmalar ile bagvurdugu hastanede iki tarafli
bronkopndmoni ve gliikkoz-6-fosfat dehidrogenaz
enzim eksikligi tanisi1 konarak daha sonra olusan
hemolitik kriz nedeniyle transfuizyon yapildig saptandi.
Iki y1l dnce de dalak buyuklugi ve kansizligi nedeniyle
bagvurdugu farkli bir hastanede eliptositoz,
hipersplenizm tanist konarak splenektomi uygulandigi,
splenektomiden sonra alt1 kez akciger enfeksiyonu
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gecirdigi tespit edildi. Oykiiden 0grenilen ve degisik
merkezlerde alinan tanilar ve hematolojik verilere
yonelik yeterli klinik ve laboratuvar bilgiye ulagilamadi.
Fizik muayene bulgularinda ates: 38,2°C, nabiz:
100/dak. ve ritmik, TA:120/70 mm/Hg, solunum sayist:
40/dak. ve torakal, agirhik: 24 kg (3-10 persantil),
boy:130 c¢m (10. persantil) olarak bulundu. Genel
durum orta; hasta etrafi ile ilgili idi. Tonsiller ve
farenkste hiperemi saptandi. Dinlemekle her iki
akcigerde yaygin krepitan raller mevcuttu. Karmn
muayenesinde 2 cm hepatomegali bulundu. Goz ve
gozdibi ile diger sistem muayeneleri dogal idi.
Laboratuvar arastirmalarinda idrar tetkiki normal
saptandi. Kan tetkikinde hemoglobin 11,7 gr/dl, Iokosit
25 300/mm3, CRP 48 U/L, kalsiyum 9 g/dl, fosfor 2
mg/dl, eritrosit cokme hizi 70mm/sa., alkalen fosfataz
1231 U/L idi. Farklh zamanlarda bakilan idrar 6rneginde
kalsiyum/ kreatinin oran1 0,8, 0,3, 0,8 olarak ol¢uldu.
Periferik kanda CD4 oram1 %14 iken CD8 oran1 %20
idi. Anjiyotensin donugturiici enzim (ACE) miktar:
ise 44,2 U/L idi ( 10-12 yas i¢in normal deger: 10-37
U/L.). PPD negatif idi ve a¢clik mide suyunda aside
direncli basil saptanmadi.

Radyolojik aragtirmalarda, akciger grafisinde iki tarafli
hiler lenfadenopati, hiler ve parakardiyak bronkopno-
monik tutulum vardr. Toraks bilgisayarl tomografisinde
sag paratrakeal alanda, aortik pencerede, retrokaval
alanda ve her iki akciger hiluslarinda en buyugu 1,5
cm capli lenf diigumleri izlenmekteydi. Ayrica “recessus
esophagialis'te” yaklasik 2 cm ¢apli paket olugturmusg
lenf dugumleri vard: (Sekil 1).

Sekil 1: Toraks BT tedavi oncesi

Solunum iglev testleri ileri derecede restriktif akciger
hastaligi ile uyumluydu. A¢lik mide suyunda PCR
yontemi ile tuberkilloz basiline rastlanmadi. Kemik
iligi aspirasyonu ve periferik yaymada ozellik
saptanmadi. Ozmotik frajilite normaldi Direkt coombs
ve sicak antikor titreleri negatif saptandi. Kemik
sintigrafisi ve karin ultrasonografik tetkikleri normaldi.
Torakotomi ile alinan lenf bezinin histopatolojik
incelemesinde lenf dugiimuniin normal yapisinin yerini
alan cok sayida genellikle birbirine ¢ok yakin
buyuklukte epiteloid histiyosit, fibroblast ve dev
hiicrelerden olugan graniillom yapilar1 gorulmekteydi.
Nekroz mevcut degildi ancak tek bir granilomun
ortasinda Schaumann cismi gorilmustu (Sekil 2).

Sekil 2: Lenf diigiimii; graniilom ortasinda “schaumann” cismi

Hastanm klinigi, destekleyici laboratuvar bulgular:
ve histopatolojik incelemeler sonucu hastaya sarkoidoz
tanist konuldu. Oncelikle akciger enfeksiyonu tedavi
edildi. Akcigerde son dort yildir parankim tutulumu
olmast ve ilerleyici gidig gostermesi nedeniyle
2mg/kg/gin steroid tedavisi baglandi. Dort hafta tam
doz (2mg/kg/gun) kullanildiktan sonra haftalik %10
oraninda azaltilarak toplam 12 haftada tedavi
sonlandirildi. Tedavi bitiminden iki ay sonraki
bilgisayarli toraks tomografisi kontroliinde lezyonlarda
buyuk ol¢cude diizelme saptand: (Sekil 3). Izlemde
solunum islev testleri normale dondu. Sekiz yil
suresince takip edilen hastada alevlenme gorulmedi,
yillik ¢ekilen kontrol tomografileri normal bulundu.



Sekil 3: Toraks BT tedavi sonrast

Tartisma

Sarkoidoz c¢ocuklarda nadir gorulen, etiolojisi
bilinmeyen bir ¢ok sistemi tutan hastaliktir. En sik
20-40 yasglar1 arasinda gorulur. Siklik beyazlarda
5/100 000 iken siyahlarda 40/100 000'dir.
Iskandinav'larda, Alman'larda, Irlanda'lilarda ve Porto
Riko'lularda daha sik gorullur (5). Cocuklarda olgularm
cogu 9-15 yagslar arasindadir ve benzer demografik
ozellikler gosterir. Milman ve ark.’lar (6) Danimarka'
da cocukluk ¢agr sarkoidoz sikliginin 100 000 de 0,27
oldugunu gostermislerdir. Turkiye'de ilk ¢ocukluk
cag sarkoidozu Karasu ve ark.’lar1 (7) tarafindan 1969
da bildirilmistir. Akcigerler, sarkoidozda en sik tutulan
organlardir. Hastalarin %90'inda akciger tutulumu
saptanir (8,9). Hastalarin %20-30'unda akcigerlerde
gecici hasar kalir, %10-15'inde ise sarkoidoz
kroniklesir. Abernathy (5), serisinde akciger tutulumu
gosteren hastalarda anormal akciger grafisi izlenme
oranint %100 olarak bildirmistir. Akciger grafisinde
retikiiler, nodiller veya retikillonodiiler yogunlukta
goriniim olabilir. Siklikla pndmonik enfiltrasyonlar
izlenir. Pulmoner fibrozis ve amfizem goriilme siklig1
ise %20'dir. Nadiren milyer goriiniim ve ¢ok sayida
kaviter lezyon olabilir. Olgumuzda hiler lenfadenopa-
tinin yamn sira enfeksiyon ataklar1 diginda halsizlik,
ates ve oksuruge neden olan akciger parenkimi
tutulumu mevcuttu. Hasta klinik ve laboratuvar
bulgular egliginde biyopsi sonucu ile birlikte sarkoidoz
tanist ald1.

Hastalarin 1/3 inde lenf bezlerinde butyiime saptanir.
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(10) Dalak siklikla tutulur. Otopsi ¢aligmalarinda
tutulum oran1 %40-80 arasinda gosterilmistir ancak
splenomegali nadirdir (11). Splenomegali orani
Abernathy serisinde ise %40'dir (5). Hastamizin hiler
lenf bezi biyopsi sonucunun 0grenilmesi iizerine bir
yil dnce yanlhs tan1 nedeniyle alinmis olan dalagin
patoloji raporu aragtirild: ve "dalak ve lenf nodlarinda
spesifik graniilomatoz iltihap" sonucuna ulagildi.
Boylece geriye donuk olarak olgumuzda da dalak
tutulumu oldugu saptandi. Kemik iligi %15-40
oraninda tutulur (12). Hastamizin yapilan kemik iligi
incelemesi normal bulundu . Sarkoidozda kemik iligi
tutulumuna bagli miyelofitizik anemi, otoimmin
hemolitik anemi, akciger kanamasina bagl anemi,
kronik hastalik anemisi, aplastik anemi, hipersplenizme
bagli anemi veya sindirim sistemi sarkoidozuna bagl
pernisiyoz anemi olabilir (13-15). Hastamizdaki anemi
ve daha sonra gelisen pansitopeninin, sarkoid dokunun
yayildig: asir1 gekilde buyumils dalaga bagh
hipersplenizmden kaynaklanabilecegi dusunuldu.
Hastamizda kemik sintigrafisi, karin ultrasonografisi
ve goz dibi muayeneleri normal saptandi. Hiler lenf
bezi ve akciger biyopsisi tanida en degerli inceleme
yontemidir. Biyopsi digindaki laboratuvar bulgular:
tanida ancak yardimcidir. Hiperkalsemi, hiperkalsitiri,
serum ACE yuksekligi, alkalen fosfataz yuksekligi,
T-helper / T-stipresor oraninin bozulmasi, eritrosit
¢okme hizinin artigi, restriktif tipte solunum islev
bozuklugu, lenfadenopati gosteren akciger grafisi ve
toraks bilgisayarl1 tomografisi taniy1 destekleyen
bulgulardir. Hastamizda da serum ACE'nin yuksek
olusu, restriktif tipte solunum iglev bozuklugu,
lenfadenopati gosteren akciger grafisi ve bilgisayarl
toraks tomografisi sarkoidoz tanisini dugtindurdu.
Ancak kesin taniya biyopsiyle ulagildi.

Hastalarin ¢ogunda tedavi gerekmez. Semptomlar
genellikle hafif olup kendiliginden kaybolma egilimin-
dedir. Tedavi gerektiginde amag¢ akciger ve diger
etkilenen viicut organlarinin ¢aligmasim saglamak ve
bulgular1 duzeltmektir. Bulgular geriledigi zaman
hastalik etkisiz kabul edilir. Tedavide en 6nemli 0zellik
tedavinin ne zaman yapilacagina karar vermektir.
Karar verilirken yagsamsal organ tutulumu ve organlar-
daki yapisal tutulumun yayginlig: ve etkinligi goz
onunde tutulur. Etkinlik belirlenmesinde hastanin
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klinik bulgulari, akciger islev testleri ve akciger
grafisinde kotulesme, serum kalsiyum ve ACE
duzeyinde artig, galyum sintigrafisinin pozitif olusu,
bronkoalveoler yikamada alveolit bulgularinin olmasi
gibi degiskenler degerlendirilir (16). Hastamizda
antibiyotik tedavisine ragmen yeterli diizelme olmadig1
ve tanidan kisa bir suire sonra yeni bir akciger
enfeksiyonu atagi oldugu i¢in kortikosteroid uygulama
karar alindi. Hasta tedaviye klinik ve radyolojik olarak
cok iyi yanit vermig olup, uzun donem izlemlerinde
remisyonda oldugu izlenmektedir. Olgularm 2/3'unde
hastalik kendiliginden gerileyebilmektedir. Bu nedenle
akciger sarkoidozunu tedavi etme karari alinmasi
zordur. Tedaviye baglama dl¢utleri netlesmemistir (17-
19). Baculard ve ark.’lar (20), Pattishall ve ark.’lar1
(21-23) ve Chadelat ve ark.’lar1 (24) ise, olgumuzdaki
gibi steroid tedavisinin etkinligini gostermislerdir.
Sonug olarak, ¢ocukluk ¢aginda nadir olarak goriilen
sarkoidoz ¢ok farkli klinik bulgular ile seyredebilmek-
tedir. Ozellikle hiler lenfadenopati, tedaviye direngli
akciger enfeksiyonu, nedeni bilinmeyen ates saptanan
hastalarda, nadir de olsa, ayirict tanida sarkoidoz

dusunulmelidir.
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