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Olgu Sunumu/Case Report

Cocukluk cagi sarkoidozu: Iki farkh klinik tablo

Childhood sarcoidosis: Two different clinical picture
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Etiyolojisi bilinmeyen non-nekrotizan epiteloid graniilomlar ve ¢oklu organ tutulumu
ile karakterize bir hastalik olan sarkoidoz; ¢ocuklarda ¢ok nadir olup, prezantasyonu ve
prognozu eriskinlerden farklidir. Erken yaslarda iiveit, artrit ve deri tutulumu 6n planda
iken; addlesan doneminde akciger ve lenf dokusu tutulumu goriilmektedir. Yaslarina gore
farkli klinik tablo arz eden iki vaka sunuldu. Sarkoidoz ¢ocuklarda iki farkli klinik tablo
ile gortilebilir.

J. Exp. Clin. Med., 2010, 27: 81-84

ABSTRACT

Sarcoidosis is a disease characterized with non-necrotizing granulomas and multiorgan
involvement and unknown etiology. This disease is less common and has different
presentation and prognosis in children than adults. In children younger than 5 years of age,
the disease is mainly characterized by the involvement of the skin, eyes and joints, whereas
in older children, involvement of the lungs, lymph nodes and eyes predominate. Two cases
that have different clinics according to their age are presented here. In children sarcoidosis
have two different clinical pictures.
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1. Giris

2003). Sarkoidozun klinik bulgular1 ¢cocuklarda yasa gore

Ik defa 1899°da Boeck tarafindan tanimlanan ve
isimlendirilen ancak etiyopatojenezi heniiz aydinlatilama-
mis, non-nekrotizan epiteloid graniilomlarla karakterize,
coklu organ tutulumu ile kendini gosteren bir hastaliktir.
Sarkoidoz erigkinlerde en sik Kuzey Avrupa iilkelerin-
de yiiz binde 5-40 oraninda goriiliir (Byg ve ark., 2003).
Cocuklarda goriilme siklig1 hakkinda en onemli veri
Danimarka’daki hasta serisine ait olup 15 yas altinda yiiz
binde 0.29 iken, 4 yas altinda 0.06’dir (Cagatay ve ark.,

farklilik gosterir. Bes yas altinda deri, goz ve eklem bulgu-
lar1; daha biiyiik cocuklarda ise akciger, lenf nodlar ve géz
bulgular1 6n planda goriiliir (Faroux ve ark., 2005).

Yasa gore klinik bulgulardaki bu farkliligi yansi-
tan iki hasta sunuldu (Tablo 1).

2.0lgu 1
Iki y1l dnce baslayan gogiis agrisi, 6 aydir oksii-
rigl, bir aydir kanli balgam sikayeti olan on dort yasinda
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Tablo : 1 Hastalarin bazi bulgularinin karsilastirlmasst.
Cins | Yas Sikayet Bulgu Hiperkalsemi | Hiperkalsiiiri ACE Tam Extrapulmoner bulgular SFT
E 14 Gogiis agrisi HSM, + - Nekrotizan Uveit, eozinofili FCV %82
Oksiiriik Mediasten LAP ve FEV1 %87
I nonnekrotizan
graniilom
K 8 Karinda, Gelisme 4 aF Yapilamadi Nekrotizan Birdshot koroidopati yapilamadi
eklemlerinde geriligi graniilom benzeri lezyon
sislik, HSM Alopesi
Dokiintii, LAP Eritema nodosum
Genital aft Alopesi Nefrokalsinozis
Eriterma Parsiyel 1gM eksikligi
nodosum ITP*

*ITP idyopatik trombositopenik purpura

Sek. 1: Olgu 1’in gelis akciger grafisi.

erkek ¢ocugun; son 1 ayda 5 kg kaybettigi, amcasmin 9
yil dnce tiiberkiiloz gecirmis oldugu 6grenildi. Fizik mu-
ayenesinde agirlik ve boyu 3 persentilin altinda idi. Tam
kan sayiminda orta seviyede eozinofilisi vardi. Akut faz
reaktanlar1 orta derecede yliksek, immiinoglobulinleri ha-
fifce yiiksek, lenfosit alt gruplari, double negatif T hiic-
releri normaldi. PPD endurasyonu 20x18 mm ve akciger
grafisinde mediasten genis oldugu (Sek. 1) i¢in 3’1 anti-
tiiberkiiloz tedavisi baslandi. Goglis tomografisinde hiler
bolgede konglomere lenfadenopati gozlendi (Sek. 2a ve
b). Bir ay sonraki kontroliinde mediasten genisliginin de-
vam ettigi ve splenomegalisi oldugu belirlendi. Tiiberkii-
loz kiiltiirii de negatif belirlendigi i¢in alinan transtorasik
biyopsisi nekrotizan graniilom olarak rapor edildi (Sek. 3).
Hepatosplenomegali, eozinofili ve serum IgE yiiksekligi
olan hasta immiinolojik agidan degerlendirildi. Kronik
graniilomat6z hastalik ve IL-12-IFNg aks defekti a¢isin-
dan klinigimizde o donemde yapilamayan tetkikler Anka-
ra Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Immiinoloji-Allerji
Aragtirma Laboratuari’nda yapildi ve dislandi. Uygun
antitiiberkiiloz tedaviye ragmen diizelme saglanamadigi
icin sarkoidoz diigiiniildii. G6z muayenesinde 6n kamara-
da graniilomlar ve tiveit, ACE diizeyi: 80 (11-32) olarak
belirlendi. Bu nedenle hastaya 60 mg/giin prednizolon
baglandi. Klinigimizde Cocuk Go6giis Hastaliklart Bilim

Sek. 2a ve b: Olgu 1’in gogiis tomografisinde bilateral hiler konglomere len-
fadenopati belirlendi.

Sek. 3: Olgu 1’den transtorasik biyopsi ile alinan drnekte kazifiye graniilom
(ok nekrotizan bolgeyi gostermektedir).

Dal1 olmadigi i¢in Hacettepe Tip Fakiiltesi Cocuk Go6giis
Hastaliklar1 Bilim Dali’na konsiilte edilerek sarkoidoz
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teshisi dogrulandi. Burada yapilan transtorasik biyopside
ise nonnekrotizan graniilomlar belirlendi. Anti-tiiberkiiloz
tedavisi bir yila tamamlanarak kesildi. Steroid tedavisi ile
mediasten genisligi belirgin sekilde diizeldi (Sek. 4).

Sek. 4: Bir yil sonra Olgu 1’in mediyastendeki lezyonunun diizeldigi

ancak interstisyel fibrotik degisiklikler oldugu goriilmektedir.

3. Olgu 2

Karninda ve goz kapaklarinda sislik sikayeti olan
dokuz yasindaki kiz hastanin bir yasindan beri, 2-3 ayda
bir el parmaklarinda, ayak bileklerinde kizariklik, 1s1 artisi,
kirmizi leke tarzinda dokiintii, agiz ve genital bolgesinde
yaralar1 oldugu, iki yil 6nce idiyopatik trombositopenik
purpura teshisi ile intravendz immiinoglobulin tedavisi
aldig1 6grenildi. Fizik muayenesinde agirlik ve boyunun
3 persentilin altinda oldugu, 4 cm hepatosplenomegalisi,
sag koltukaltinda 1 cm lenfadenopati, sagital bolgede 4x4
cm alopesisi, yaygin erizipel benzeri dokiintiisii ve eritema
nodozumu oldugu belirlendi. Tetkiklerinde anemi ve len-
fopeni, akut fazlarinda artig, serum immiinoglobulinlerin-
de parsiyel IgM disiikliigii, ANA ve p-ANCA pozitifligi
belirlendi. Lenfosit sayilar1 genellikle 1500/mm?*’iin altin-
da idi. Lenfosit alt gruplari ve NBT’si normaldi. Tiiberkii-
lin reaksiyonu ve paterji testi negatif idi. Goglis tomog-
rafisinde plevral mayi ve paratrakeal 1 cm lenfadenopati,
gdz muayenesinde birdshot koroidopati benzeri lezyon
(Sek. 5) tespit edildi. Hastada deri bulgulari, koroidopati,
artrit, lenfadenopati, nefrokalsinozis, alopesi olmasi sebe-
biyle sarkoidoz agisindan koltukalti lenf nodundan biyopsi
yapildi, dev epiteloid hiicre infiltrasyonlu non-nekrotizan
graniilom gosterildi (Sek. 6). Hastaya 1 mg/kg prednizolon
baslandi, Ug ay sonra gdz bulgularinin tamamen diizeldigi,
sikayetinin olmadig1 ve kilo aldig1 gézlendi.

4. Tartisma
Sarkoidoz ¢ocuklarda nadir goriilen bir hastaliktir.
Danimarka’da 1979-1994 yillar1 arasinda yapilan ¢alig

/

Sek. 5: Olgu 2’nin g6z dibi muayenesinde kiigiik graniilomlardan
olusan birdshot (sagma) koroidopati benzeri lezyon goriildii.

loid infiltrasyonlu nonnekrotizan graniilom belirlendi.

mada insidans 15 yas alt1 0, 29 /100.0000, 4 yas alt1 0,
06/100.00 ve 14-15 yas arasi ¢ocuklarda 1, 02/100.000
olarak bulunmustur (Cagatay ve ark., 2003). Ulkemizde-
ki durumu ise Pekcan ve ark. 1982-2005 yillar1 arasinda
Hacettepe Tip Fakiiltesi’nde takip ettikleri 6-15 yaslarinda
¢ocuklardan olusan 17 vakalik seri kismen yansitmaktadir
(Hoffman ve ark., 2004).

Danimarka’da yapilan ¢alismada ¢ocuklarda bes
yas {istiinde en sik halsizlik, yorgunluk, ates ve kilo kaybi,
lenfadenopati, cilt ve goz tutulumu ile santral sinir sistemi
tutulumu goriildiigii bildirilmistir. Bes yas altinda; cilt, goz
ve eklem tutulumu, daha biiyiik yaslarda ise akciger, lenf
nodu ve g6z tutulumu onceliklidir (Cagatay ve ark., 2003).
Pekcan ve ark. serisinde ise 6 yasindaki hastanin dokiinti,
lenfadenopati, hepatosplenomegali ve katarakti oldugu,
teshisin cild biyopsisi ile konuldugu goriilmektedir. Bu da
hastaligin daha 6nceden ve bes yas altindaki seyirle bagla-
digimi diistindiirmektedir (Hoffman ve ark., 2004).

On dort yasinda akciger ve goz bulgusu ile; bir
yasinda sikayetleri baslayip, dokuz yasinda cilt, eklem tu-
tulumu, hepatosplenomegali ve lenfadenopati ile klinigi-
mize gelen iki ¢ocuk olgu, yukarda bahsedilen yasa gore
farkli klinik tabloya ¢arpici bir 6rnek olusturmaktadir.
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PPD pozitifligi, eozinofili, hepatosplenomegali,
yiiksek serum IgE’si olan Olgu 1’in diisiik serum IgM’si,
lenfopenisi olan Olgu 2’nin bu bulgularin birlikte goriile-
bildigi kronik graniilomat6z hastalik, IFNg-IL12 aks de-
fekti diglanmas1 immiinolojik degerlendirmesi ile miimkiin
oldu. Olgu 2’nin diisiik serum IgM’sinin tedaviden sonra
diizelmesi, bu bulgunun sarkoidoz seyri esnasinda olusan
immiin komplekslere bagl olabilecegini diisiindiirmekte-
dir (Lanuzzi ve ark., 2007). Literatiirde ¢ocukluk ¢agi sar-
koidozu ve immiinolojik bulgular ile ilgili bilgi yoktur.

Akciger tutulumu olmaksizin graniilomatdz deri
ve goz bulgulari olan bes yas alt1 cocuklarda Blau send-
romu dislanmalidir (Byg ve ark., 2003). Bu hastalikta
CARD15 mutasyonu gosterilmelidir. Bu hastada CARD15
mutasyonu bakilamamakla birlikte, alopesi, nefrokalsino-
zis, lenfopeni ve parsiyel [gM diisiikliigii gibi bulgularin
olmasi ve tedaviye alinan cevap sarkoidozu telkin etmek-
tedir.

Olgu 2’de anterior iiveit goriilirken, Olgu 2’de
sarkoidozda nadir olarak goriilen, kiigiik graniillomlardan
olustugu diisiiniilen birdshot koroidopati benzeri lezyon
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(Sek. 5) tespit edildi. Cocuklarda sarkoidozun g6z bulgu-
larinin Danimarka’da yapilan ¢aligmada %25 oraninda ol-
dugu bilinmektedir (Khurana ve ark., 2008). Birdshot ko-
roidopati benzeri lezyon sarkoidozda ¢ok nadirdir, teshis
hastamizda oldugu gibi diger graniillomat6z lezyonlardan
yapilacak biyopsiye ihtiya¢ gostermektedir (Pekcan ve
ark., 2006). Olgu 1°de ilk biyopside nekrotizan (nekroti-
zan) granulom goriilmesi diger bir ilging bulgudur. ikinci
biyopside nonnekrotizan graniilom goriilmesi sarkoidozda
beklenen bulgu olmakla birlikte literatiirde 128 hastalik
bir serinin 6’sinda (%4.7) nekrotizan graniillom goriildiigii
(Popper ve ark., 2003), boyle lezyonlarin nekrotizan sar-
koid graniilomatosis olarak adlandirildigi (Rosen ve ark.,
1994) yine de bunlarin sarkoidozun bir varyanti olabilece-
&i bildirilmistir (Rosen ve ark., 2007).

Sonug olarak; ¢ocukluk ¢aginda nadir olarak go-
riilen sarkoidozun, erken yaslarda {iveit, artrit ve deri tutu-
lumu ile seyrederken; adolesan doneminde akciger ve lenf
dokusunu tutan bir hastalik oldugu gz 6niinde tutulmali-
dir.

Byg, K.E., Milman, N., Hansen, S., 2003. A registry-based incidence study comprising 5536 patients. Sarcoidosis Vasc. Dif. 20,

46-52.

Cagatay, T., Bilir, M., Giilbaran, M., Papila, C., Cagatay, C., 2003. The immunglobulin and complement levels in the active pulmo-

nary sarcoidosis. Kobe J. Med. Sci. 49, 99-106.

Faroux, B., Clement, A., 2005. Pediatric sarcoidosis. Paed Res. Rew. 6, 128-133.

Hoffman, A.L., Milman, N., Byg, K.E., 2004. Childhood sarcoidosis in Denmark 1979-1994: incidence, clinical features and labo-
ratory results at presentation in 48 children. Acta. Paediatrica. 93, 30-36.

Lanuzzi, M.C., Rybicki, B.A., Teirstein, A.S., 2007. Sarcoidosis. NEJM 357, 2153-2165.

Khurana, R.N., Parikh, J.G., Rao, N.A., 2008. Sarcoid choroiditis simulating birdshot chorioretinopathy. Retinal cases & Brief

Reports. 2,301-303.

Pekcan, S., Tanyildiz, M., Kiper, N., Cobanoglu, N., Koése, M., Yal¢in, E., Dogru, D., Ozgelik, U., 2006. Sarkoidozlu 17 olgunun
klinik, radyolojik ve laboratuar 6zellikleri: 23 yillik deneyim. 50. Milli Pediatri Kongresi, pp-428, Antalya.

Popper, H.H., Klemen, H., Colby, T.V., Churg, A., 2003. Necrotizing sarcoid granulomatosis: is it different from nodular sarcoido-

sis? Pneumologie. 57, 268-271.

Rosen, Y., 1994. Sarcoidosis In: Dail DH, Hammar SP, Eds.; Pulmonary Pathology. Springer-Verlag New York: pp. 615-645.
Rosen, Y., 2007. Pathology of sarcoidosis. Semin Respir Crit. Care Med. 28, 36-52.



