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Vaka Sunumu

Sarkoidoz: On Alt1 Yasinda Bir Vaka Sunumu
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Sarkoidoz: On Alt Yasinda Bir Vaka Sunumu

Sarkoidoz, etiyolojisi bilinmeyen kronik multisistematik
graniilomatoz bir hastaliktir. Graniilomlar, enfeksiyoz ya
da organik ajanlara bagl bir etiyolojiyi diisiindiirmekle
beraber, nedeni hala belli olmayan bir hastaliktir. On alti
yasinda kiz hasta, 4 aydir devam eden oksiiriik, halsizlik,
bacaklarda morluklar yakinmast ile basvurdu. Hastanin
muayenesinde bacaklarinda gozlenen eritema nodozum
benzeri mor renkli hafif agrili en biiyiigii 5 cm olan lezyon-
lar diginda patolojik bulgu yoktu. Laboratuvar bulgularin-
da sedim 60/1 saat, CRP 15,66 mg/L olarak bulundu.
Anjiotensin doniigstiiriicii enzim diizeyi yiiksek olarak bulun-
du. Toraks HRCT’de multipl mediastinal lenfadenopatiler,
sag orta ve altta mikronodiiler parankimal infiltrasyonlar
saptandi. Bronkoskopide lenfadenopati disinda patolojik
bulgu izlenmedi, biyopside graniilomatoz lezyonlar goriil-
dii. Bu bulgularla sarkoidoz diisiiniilen hasta klinik bulgu-
larin ¢ok agwr olmamast iizerine tedavisiz izleme alind:.
Sarkoidoz, cocukluk caginda ender goriilen bir hastaliktir.
Spontan diizelme goriilebildigi gibi, kroniklesebilmektedir.
Hastalarin muayene ve solunum fonksiyon testleri ile takibi
gerekmektedir. Klinigin agirligina gore steroid veya metot-
rexat ile tedavi edilebilir, ancak sonuglar tartismalidir.
Ender goriilen bir durum oldugu icin bir vaka nedeniyle
sarkoidozu vurgulamak ve literatiirii derlemek istedik.
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Sarcoidosis: A 16 Year-Old Case Report

Sarcoidosis is a multisystemic, granulomatous disease with
an unknown etiology. Although granulomas suggest an eti-
ology related to infectious, and organic agents, their etiolo-
gies are still unknown. A 16 year-old girl referred with
complaints of cough, malaise, and painful lesions on legs
lasting for 4 months. On physical examination, no patholo-
gical sign was observed, except an erythema nodosum-like
purple lesion, the largest one being 5 cm in diameter was
detected on the tibial region. Erythrocyte sedimentation rate
was 60/1 hour and CRP 15.66 mg/L. Angiotension conver-
ting enzyme level was elevated. High resolution thoracal CT
results were reported as multiple mediastinal lymphadeno-
paties and micronodular parenchymal infiltrations at right
middle and lower lobes. In biopsy, taken during bronchos-
copy, granulamatous lesions were observed. Patient was
suggestively diagnosed as sarcoidosis with these findings
and followed up without treatment because of relatively
lesser severity of these findings. Sarcoidosis is a rare disea-
se of childhood, and can spontaneously resolve or become
chronic. Follow-up of the patients with physical examinati-
on and respiratory function tests are necessary. Steroids or
methotrexate can be used for the treatment according to the
clinical severity of the disease, but results are controversial.
Since it a rarely seen condition, we want to emphasize the
importance of sarcoidosis and review the literature.
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GIRIS

Sarkoidoz, nedeni bilinmeyen kronik, multisistema-
tik ve graniilomatoz bir hastaliktir. On planda akci-
gerler ve lenf nodlar1 etkilenmektedir. Yapilmis bir-
cok calismaya ragmen etiyolojisi aydinlatilamamuigtir.
Hastalikta goriilen graniilomlar, dzellikle tiiberkiiloz,
mantar gibi baz1 mikrobik ajanlar ve organik madde-
lere kars1 gelisen hipersensitivite reaksiyonuna ben-
zemektedir. Bu benzerlikler, genetik altyapist olan
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insanlarda bazi1 mikrobik ajanlar ve organik maddele-
re maruz kalma sonucu hastaligin gelistigini diisiin-
diirmektedir. Sarkoidozda tutulan organlarda kiigiik,
mikrobik olmayan, iltihabi hiicre yiginlar1 olusur. Bu
yiginlarin birlesmesiyle de graniilomlar olusur.
Sarkoidoz tiim diinyada, her iki cinste, tiim irklarda
ve tiim yas gruplarinda goriilebilmekteyse de 40 yas
alt1 erigkinlerde daha sik olarak goriilmektedir.
Hastaligin baglama yas1 genellikle 20-40 yaglar arasi-
dir ve 20-29 yaglar1 arasinda goriilme sikligir daha
fazladir. Kadinlarda daha siktir !2. Yirmi yas alt1 ve
cocukluk yas grubunda ender de olsa goriilebilmekte-
dir. Danimarka’da yapilan bir ¢alismada hastaligin
cocuklardaki insidanst milyonda 2-3 olarak bildiril-
mistir ©. Ailesel vakalar goriilmiigse de, kalitim sekli
bilinmemektedir.
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Bu vaka sunumunda, 16 yasinda kronik oOksiiriik
yakinmasi ile bagvuran ve sarkoidoz tanisi alan bir
kiz hasta sunulmus ve literatiir gozden gecirilmistir.

VAKA SUNUMU

On alt1 yaginda kiz hasta, 4 aydir devam eden oksii-
riik, halsizlik, bacaklarda morluklar yakinmasi ile
bagvurdu. Oksiiriik kuru, giindiiz daha fazlaydi.
Balgami olmayan hastanin, ateg, burun akintisi, kilo
kaybi, gogiis agris1 yoktu. Kemik ve eklem agrilari
olmamusti. Ailede benzer yakinmalar1 olan yoktu.
Hasta bize bagvurmadan 6nce muhtelif antibiyotik-
lerle tedavi edilmisti, ancak yarar gormemisti.
Ozgecmisinde ©nemli bir hastaligi olmadigi, hig
ameliyat gecirmedigi, hi¢ hastanede yatmadig1, aler-
jisinin olmadig1 ogrenildi. Soyge¢miste 46 yaginda
saglikli baba ile 44 yasinda saglikli annesinin oldugu,
8 yasinda saglikli bir erkek kardesinin oldugu 6gre-
nildi. Ailede dedede bulunan prostat kanseri disinda
kronik hastalig1 olan yoktu. Ailede akciger hastalig
olan, daha Once tiiberkiiloz gecirmis olan kimse
yoktu. Hastanin muayenesinde bacaklarinda gozle-
nen erittema nodozum benzeri mor renkli hafif agrili
en bliyligti 5 cm olan lezyonlar saptandi. Karaciger
ve dalak palpe edilemedi. Lenfadenopatisi yoktu.
Akciger muayenesi dogaldi. Kalp sesleri ritmikti,
ifiirim ve ek ses alinamadi. Norolojik muayenesi
dogaldi. Laboratuvar bulgularinda sedimantasyon
hizi 60/1 saat, CRP 15,66 mg/L., WBC 7.2x10° hiicre /L
(% 39 notrofil, % 48 lenfosit, % 9 monosit, % 4 eosi-
nofil), Hb: 124 g/L, trombosit sayis1 246x10%/L,
serum glukoz 98 mg/dL, Ure, kreatinin, AST, ALT,
kan elektrolitleri, fosfor, magnezyum ve alkalen fos-
fataz degerleri yasa gore normal sinirlar icerisinde
bulundu. Hastanin EKG’si normaldi. Cekilen
PAAG’de bilateral hiler lenfadenopati saptand1. 1-25
OH vitamin D diizeyi 47 ng/mL (N:4-150), idrar
tahlili normaldi. Idrar ve bogaz kiiltiiriinde tiremesi
olmadi. Yirmi dort saatlik idrarda kalsiyum diizeyi
5,81 (N:0.6-30), Anjiotensin doniistiiriicii enzim
diizeyi 79 mikrogram/L (N. < 40 mikrogram/L) ola-
rak bulundu. Hastanin ppd: 3 mm, solunum fonksi-
yon testleri normal, mide aglik suyunda basil yoktu.
Mide aclik suyundan alinan kiiltiirde tireme olmadi.
Toraks BT incelemesinde mediastinal lenfadenome-
galiler ve sag orta ve altta mikronodiiler parankimal
infiltrasyonlar tariflenen hastanin yapilan Toraks
YCBT’de her iki akcigerde yaygin sentrilobiiler

parankimal infiltrasyonlara bagli parankimal nodiiler
opasiteler ve birkag¢ adet subplevral milimetrik boyut-
Iu parankimal nodiil ve multipl mediastinal lenfade-
nomegaliler saptandi. Bronkoskopide patolojik bulgu
izlenmedi, bronkoalveoler lavaj sivisindan alinan
ornekte basil saptanmadi, kiiltiir ve sitoloji sonuclari
normaldi. Endobronsiyal biyopside hiperplastik bron-
siyal mukoza ve kazeifiye olmayan graniillomatdz
lezyonlar goriildii. Bu bulgularla sarkoidoz diistinii-
len hasta klinik bulgularin ¢ok agir olmamasi iizerine
tedavisiz izleme alindi. Gz konsiiltasyonu normal
olan hastanin deri bulgular1 1 ay icinde geriledi.
Hasta halen poliklinigimizde takip edilmektedir.

TARTISMA

Cocuklarda sarkoidoz iki tipte goriilmektedir. Dort-
bes yaslarinda ortaya ¢ikan, erken baglayan sarkoi-
doz, iiveit, artrit ve deri dokiintiilerinden olusan {i¢
bulgu ile kendini gosterir. Biiyiik ¢cocuklarda ve ado-
lesanlarda goriilen sarkoidoz erigkinlerdekine benzer,
akciger infitrasyonu, hiler lenfadenopati ve ates, kilo
kaybi gibi sistemik bulgularla karekterizedir 7®.
Biiyiik ¢ocuklarda ortaya ¢ikan sarkoidozda, akciger
ve torasik lenf nodu tutulumu, hastalarin nerdeyse
tamamina yakiminda goriilmektedir. Deri, goz, ekstra
torasik lenf nodlari, kemik iligi, kalp ve karacigerde
degisen derecelerde tutulabilmektedir. Avustralya’dan
bildirilen bir ¢ocuk hastada Guillain-Barre benzeri
hastalikla baglayan, tesadiifen hiler lenfadenopatiden
yapilan biyopsi sonrasi tant alan bir vaka rapor edil-
mistir V. Norosarkoidoz ve intestinal sarkoidoz gibi
izole tutulumlar bildirilmigtir. Hastamizda 16 yas 1
aylikti, akciger, mediastinal lenf nodlar1 ve deri tutu-
lumu gozlendi, ancak diger organlarda tutulum sap-
tanmadi.

Akciger, sarkoidoz’un en sik gozlendigi ve klinik
belirtilerin en fazla oldugu organdir hastalarin
%50’sinde akciger grafisinde anormallik goriiliir. Hi¢
bulgu vermeden akciger grafisinde iki tarafli hiler
lenf bezi biiylimesi ile ortaya c¢ikan vakalara siklikla
rastlanmaktadir.

Sarkoidozda posterio-anterior akciger grafisine gore
evrelendirme yapilmaktadir.

Evre 0: Normal bulgularin gozlendigi posterior-
anterior akciger grafisi
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Evre 1: Bilateral hiler lenfadenopati (iki tarafli
akciger lenf bezlerinde biiyiime)

Evre 2: Bilateral hiler adenopati ve akciger doku-
sunda infiltrasyonlar (hastaliga iligkin gol-

gelenmeler)

Evre 3: Yalnizca akciger dokusunda go6zlenen
infiltrasyonlar

Evre 4: Fibrozis (Akcigerlerde esneklik kaybi,
biiziigme)

Baz1 hastalarda yaygin radyolojik bulgular ile klinik
bulgular arasinda paralellik bulunmayabilir; yani
hastanin akciger grafi veya tomografisinde hastalik
oldukga ileri evrede goriinse de hastanin solunum
fonksiyon testleri hatta CO difiizyon kapasitesi nor-
mal olabilir @. Hastamizda akciger rontgen ve HRCT
sonuglarina gore evre 2 olarak siniflandirildi ve solu-
num fonksiyon testleri normal olarak bulundu.
Solunum fonksiyon testlerinde restriktif degisiklikler
beklenmesine ragmen, radyolojik gortiniimiin agirligi
ile klinik tam Ortiigmeyebilir.

Hastalarin % 25’inde cilt tutulur. En sik goriilen
belirti atesle birlikte, eritema nodozumdur. Bunun
disinda deride altin plaklar, nodiiller, makiilopapiiler
erupsiyonlar goriilebilir. Hastamizda da hastaligin
baslangicinda alt ekstremitede 6zellikle pretibial bol-
gede belirgin eritema nodozumlar gézlendi. Bu lez-
yonlarin literatiirde 6-8 haftada gectigi soylenmekle
birlikte hastamizda 4 haftada diizeldi.

Tani icin spesifik bir laboratuvar testi bulunmamak-
tadir. Kesin tani, diger nedenler diglandiktan sonra,
biyopsi materyalinde kazeifiye olmayan graniiloma-
toz lezyonlarin gosterilmesi ile konur @. Hastamizda
bronkoskopi sirasinda yapilan transbronsiyal biyopsi
sonucunda kazeifiye olmayan graniilomlar gézlendi.
Yiiksek sedimantasyon hizi, hiperproteinemi, hiper-
kalsemi, hiperkalsitiri, eosinofili ve artmis anjioten-
sin doniistiiriicli enzim aktivitesi patolojik laboratu-
var bulgular1 arasindadir. Anjiotensin doniistiiriicti
enzim aktivitesinin yiikselmesi sensitivite ve spesifi-
tesi degisik yayinlarda farklilik gostermekle beraber
%30-80 arasinda degisir ©. Fizyolojik olarak ACE
cocuklarda daha yiiksek oldugundan, elde edilen
sonuglar ¢cocuklarin yaglarina gore bildirilen normal
referans degerleri ile karsilagtirilarak, yiiksek olarak
yorumlanmadan 6nce kontrol edilmelidir. Anjiotensin
doniistiiriicti enzim aktivitesi bizim hastamizda da 2
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kata yakin artmig olarak bulundu. Makrofajlarda iire-
tilen insan chitotriosidase seviyelerinin aktif hastalik-
ta arttig1 ve hastalik aktivitesini yansittigini bildiren
bir caligma da bulunmaktadir ?. Graniilomlarin igin-
de bulunan makrofajlar tarafindan, 1,25- (OH)2- D3
salgilanabilmektedir, bu da hiperkalsemi ve hiperkal-
sitiriye neden olabilir. Hastamizda hastaligin hicbir
evresinde hiperkalsemi veya hiperkalsiiiriye rastlan-
madi. Kweim testi bugiin i¢in uygulama ve degerlen-
dirme zorlugu nedeniyle uygulanmamaktadir. Belirgin
g6z hasari ve hiperkalsemiye bagli renal hasar, semp-
tom olmadan da goriilebilmektedir, bu yiizden hasta-
larin bu acidan yakin takibi gerekir.

Ayiric tanida bagta tiiberkiiloz olmak iizere, akcige-
rin mantar infeksiyonlari, bruselloz, tularemi, toksop-
lazmozis, lenfoma, Wegener graniilamotozis, hiper-
sensitivite pnémonisi ve agir metallere kronik olarak
maruz kalma sonucu olugsan pndmokonyozlar yer
alir.

Tedavi semptomatik ve destekleyicidir. Tedavi agir
vakalarda kullanilir ve kortikosteroidler ilk secile-
cek ilaglardir. Steroidlere yanitsiz vakalarda metot-
rexate verilebilir. Japonya’da yapilan bir calismada
erken baglayan sarkoidoz tanist konan 16 yasinda
bir kiz hasta ve 8 yasindaki bir erkek hastaya verilen
thalidomide sonrasi klinik semptomlarda belirgin
iyilesme gozlenmisgtir “?. Cocuklukta beliren sarko-
idoz ile ilgili prognozu belirleyen uzun siireli aras-
tirmalar bugiin i¢in bulunmamaktadir. Ancak,
cocuklardaki sarkoidozun prognozu erigkinlerdeki-
ne benzer goriinmektedir. Cocuk hastalarin da
cogunda akciger bulgular: gerilemektedir. Bu hasta-
larin bir kisminda yogun olmayan bir tedavi veril-
mekte veya hi¢ tedavi uygulanmamaktadir.
Baslangicta bulgulari agir olanlar ve multiorgan
tutulumu gosterenlerin prognozu kotiidiir. Yagamin
ilk yillarinda ortaya c¢ikan sarkoidoz vakalarinin
ileri yillardaki prognozunun genellikle iyi olmadig:
bildirilmektedir, kendi kendini sinirlayan ve tedavi-
siz diizelen vakalar bulunmaktadir ©9. Bu hastalarin
izleminde solunum fonksiyon testleri ve radyoloji
kullanilir.

Cocukluk yas grubunda ¢ok nadir goriilen bir hasta-
ik olmas1 nedeniyle sarkoidoz’u bir vaka nedeniyle
vurgulamak istedik.
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