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Ozet: Sarkoidoz nedeni bilinmeyen, g¢ogunlukla
akcigerleri tutan fakat zaman zaman diger sistem ve
organ tutulumu da vyapabilen graniilomatéz bir
hastaliktir. Heerfordt sendromu (HS), sarkoidozun
nadir bir fenotipi olup ates, parotis bezinde biiylime,
anterior  {liveit ve  fasiyal sinir felcinin
kombinasyonundan  olusan  bir nérosarkoidoz
formudur. Bu belirtilerin tiimiiniin goriilmesi tam
form, iki veya li¢ tanesinin birlikte goriilmesi eksik
form olarak adlandirilir. HS’nin tiim sarkoidoz
vakalarmin yaklasik %4-5’inde olusturdugu tahmin
edilmektedir. Fasial paralizi parotis bezinin
biliylimesine ya da fasiyal kanal iginde bir lezyonun
sinire  dogrudan  basisina  bagli  olabilecegi
diistiniilmektedir. HS nérosarkoidozun nadir bir formu
olmakla birlikte, fasiyal sinir paralizisi ayirici
tanisinda akla gelmelidir. Tek tarafli yiiz felci
olgularinda sarkoidoz/HS akilda tutulmali HS tanisi
i¢in ileri tetkikler yapilmalidir. Bu yazida 45 yasinda
kadin, yapilan fizik muayene, radyolojik goriintiileme,
biyokimyasal tetkikler ve histopatolojik taniya
yonelik  yapilan Endobronsial  Ultrasonografi-
Transbronsial igne aspirasyonu (EBUS-TBNA) ile
biitiinciil degerlendirilerek HS tamis1 alan bir olgu
literatiir esliginde paylasilmistir.
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Abstract: Sarcoidosis is a granulomatous
disease of unknown cause, which mostly affects
the lungs but can occasionally involve other
systems and organs. Heerfordt syndrome (HS) is
a rare form of sarcoidosis, a type of
neurosarcoidosis that consists of a combination
of fever, parotid gland enlargement, anterior
uveitis, and facial nerve palsy. The presence of
all of these symptoms is called the complete
form, and the presence of two or three together
is called the incomplete form. It is estimated that
HS accounts for approximately 4-5% of all
sarcoidosis cases. It is thought that facial
paralysis may be due to enlargement of the
parotid gland or direct compression of the nerve
by a lesion within the facial canal. Although HS
is a rare form of neurosarcoidosis, it should be
considered in the differential diagnosis of facial
nerve paralysis. Sarcoidosis/HS should be kept
in mind in cases of unilateral facial paralysis and
further examinations should be performed to
diagnose HS. In this article, a case of a 45-year-
old woman who was diagnosed with HS by
holistic evaluation with physical examination,
radiological imaging, biochemical tests and
Endobronchial Ultrasonography-Transbronchial
needle  aspiration  (EBUS-TBNA)  for
histopathological diagnosis is shared with the
literature.

Key words: Facial paralysis; Heerfordt
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GIRIS

Sarkoidoz, etkilenen organlarda non kazeifiye
graniilomlarin varlig: ile karakterize, etyolojisi
bilinmeyen, olgularin %90'indan fazlasinda
akciger tutulumu olan ancak ekstrapulmoner ve
coklu organ tutulumu da siklikla goriilebilen
sistemik graniilomatoz bir hastaliktir. Olgularin
cogunda spontan remisyonu siklikla meydana
gelir ve genellikle tedavisiz izlenir. Buna karsin
progresif/rahatsiz edici pulmoner semptomlar,
ciddi sistem ve organ tutulumlar1 (G6z, santral

sinir  sistemi, kardiyak tutulum) tedavi
gerektirebilir (Obi et al., 2022).
Sarkoidozisin ~ siradigt  sistem ve organ

tutulumlarindan birisine 6rnek de nadir bir
klinik formu olan Heerfordt sendromudur (HS).
1909'da Heerfordt tarafindan tanimlanmuistir.
Cogunlukla iiveit, parotis bezi tutulumu,
yedinci Kranial sinir felci ve ates birlikte goriiliir
(Mpika et al., 2022; Heerfordt, 1909). Uveit,
parotit, yedinci sinir felci ve atesin birlikte
goriilmesi tam form, iki veya {ii¢ tanesinin

birlikte  goriilmesi eksik  form  olarak
adlandiritlir. Tum  sarkoidoz  vakalarinin
yaklasik %4,1-5,6'sin1  olusturdugu tahmin

edilmektedir. Fasial paralizi parotis bezinin
bliyiimesine ya da fasiyal kanal i¢inde bir
lezyonun sinire dogrudan basisina bagh
olabilecegi diigiiniilmektedir (Fukuhara et al.,
2013).

Bu yaz1 sarkoidozisin nadir bir formuna dikkat
¢ekmek i¢in sunulmustur.

OLGU

Kirk bes yas kadin olgu iki hafta 6nce yiiziin sol
tarafinda mimik ve hareketlerinde azalma,
sislik, sirt agris1 ve eforla artan nefes darligi
sikayeti olmasi1 iizerine gogiis hastaliklar
poliklinigine ~ basvurdu. Ozgegmisinde
Hipertansiyon (HT) ve Diyabetes Mellitus
(DM) tanilar1 oldugu, sigara Gykiisiiniin
olmadigr Ggrenildi. Soy gegmisinde iki
kardesinin de gecirilmis tiiberkiiloz Oykiisii
oldugu O6grenildi. Fizik muayenesinde (FM)
inspeksiyon ile yiiziin sol yariminda sislik ve
asimetrik goriiniim mevcuttu (Resim 1).
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Resim 1: Yiiziin sol yariminda sislik ve
asimetrik goriiniim (fasiyal paralizi).

Norolojik sistem muayenesinde olgunun sol
gdz kapagimi tam kapatamadigi, dislerini
gosterme hareketinde agiz kosesinin saga
cekildigi, sol tarafin hareketsiz oldugu goriildii.
Oskiiltasyonda solunum sesleri dogal olarak
degerlendirildi. Olgunun laboratuvar degerleri
incelendiginde beyaz kiire sayist (wbc):
5000/uL, hemoglobin (hgb): 10,6 gr/dl,
trombosit: 103.000/uL, C-reaktif protein (crp):
5,49 mg/L, sedimentasyon hizi: 66 mm/saat,
serum kalsiyum (Ca): 10,4 mg/dl (8.4-10.2),
serum Anjiyotensin Doniistiiriicii Enzim (ACE)
diizeyi: 228 U/L (13,3-63,9), 24 saatlik idrar
Ca: 674,05 mg/giin (100-300) saptanmis olup,
diger biyokimyasal degerlerinde anormallik
saptanmadi. Solunum fonksiyon testinde (SFT)
FEV1: 2,13 It %87 FVC:2,22 It %78
FEV1/FVC:%95,7°di. Karbonmonoksit
difiizyon testinde (DLCO); DLCO:%95 VA:
%87 DLCO/VA: %109 oldugu gorildi.
Olgunun PPD:15 mm, Quantiferon testi pozitif
idi.

Posterior-anterior akciger grafisinde (PAAQG)
bilateral hiler genisleme, orta ve alt zonlarda yer
yer nodiiler dansite artist mevcuttu (Resim 2).
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Resim 2: Akciger grafisinde bilateral hiler
lenfadenopati, sag 3. dnkot’a siiperpoze nodiil.

Toraks bilgisayarli tomografisinde (BT)
bilateral hiler ve mediastinal lenfadenomegali
mevcuttu, parankimal degerlendirmede

bilateral buzlu cam dansitesinde nodiiller
goriildi (Resim 3).

Resim « Toraks

BT de
mediastinal lenfadenopatiler.

bilateral hiler-

Olgunun oftalmolojik muayenesinde iveit
saptanmadi. Sol gozde kapak kapama kusuru
(7.sinir ~ felci) nedeniyle acikta kalma
keratopatisi goriildii. Periferik tip fasiyal
paralizisi olan hastada Bell Paralizisi
diisiiniildii. Sol yiiz yariminda sislik olmasindan
dolay1 tiikriik bezi sintigrafisi yapildi, sol
parotis gland1 lojunda simetrigine oranla
heterojen tarzda azalmis uptake kaydedildi
(Resim 4).

BMedJ, 9(2), 2025

Heerfordt Sendromu

Resim 4: Tiikriik bezi sintigrafisinde sol parotis
gland1 lojunda simetrigine oranla heterojen
tarzda azalmis uptake.

Sarkoidozun kardiak tutulumunu
degerlendirmek icin yapilan ekokardiyografide
(EKO): EF %60, sag ventriikiil cevresinde
minimal tamponat olusturmayan perikardiyal
efiizyon izlendi. Ayrica EKO’da evre 1 diizeyde
sol ventrikiil diyastolik disfonksiyonu ve hafif
sol ventrikiil konsantrik hipertrofisi saptandi.
Kardiyak tutulum diisiiniilmedi.

Olguya tanm1 amachh EBUS (endobronsial
ultrasonografi) yapildi; 7 numarali lenf nodu
istasyonunda ¢apt 2x2 cm olan lenf
igne

nodundan transbronsiyal
aspirasyonu (TBNA) yapildi (Resim 5).

Resim 5: EBUS ile sag hiler lenfadenopatinin
[IAB sirasindaki goriiniimii.

Patoloji sonucu graniilomatéz enflamasyon ile
uyumlu gelen olguya sarkoidoz tanis1 koyuldu,
tedavide 32 mg/giin prednizolon baglandi.
Tedavinin 1. Ayinda olgunun tiim yakinmalar
diizeldi.

TARTISMA

Yiiziiniin sol tarafinda sislik, mimik ve
hareketlerde azalma, eforla artan nefes darligi
ve sirt agrist ile gelen 45 yasinda kadin olgu
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yapilan fizik muayene, radyolojik goriintiileme,
biyokimyasal tetkikler ve histopatolojik taniya
yonelik yapilan EBUS-TBNA ile biitiinciil
degerlendirilerek sarkoidozun nadir bir klinik
formu olan Heerfordt sendromuanist aldi.

HS’de genel olarak, olgularin %50-70'inde
halsizlik goriiliir, birka¢ giin boyunca stirebilen
38°C ila 38,5°C arasinda degisen ates
goriilebilir. Baz1 yazarlara gore, bu, HS i¢in
onemli bir tan1 6gesidir (Kharoubi, 2020).

Biyolojik olarak, sedimantasyon hizi ve C-
reaktif protein (CRP) normal veya hafif yiiksek
olabilir. Kalsiyum-fosfor =~ metabolizmasi
genellikle bozulmugtur. Olgularda genellikle
hafif hiperkalsemi ile 6zellikle hiperkalsiiiri
goriiliir. Anormal kalsiyum metabolizmasinin
mekanizmalart muhtemelen ¢ok faktorliidiir;
muhtemel  mekanizmalar; Graniilomat6z

makrofajlar tarafindan artan 1-o hidroksilaz
tretimi, 25-(OH) vitamin D'yi 1,25-(OH).
vitamin D'ye doniistiirmesi, artmis paratiroid
hormon iligkili protein, sitokin ve diger biiyiime
faktorii trtinleridir (Cadelis et al., 2012). Serum
Anjiyotensin  Doniistiiriicii  Enzim (ACE)
seviyesindeki artist c¢ogunlukla beklenir ve
olgularin %50-80’inde artmis olarak goriiliir.
Bu yiikselme, graniilomlardaki aktive olmus
makrofajlar ve epiteloid hiicreler tarafindan
ACE’nin anormal bir sekilde {iretilmesi ile
iliskilidir ve hastalik aktivitesini yansitir.
Kortikosteroid tedavisi altinda serum ACE
seviyesinin diismesi teshisi dogrular, ancak
prognostik  kriter olusturmaz (Ramasamy,
2022). Bizim olgumuzun da literatiir ile uyumlu
olarak yatis1 sirasinda atesi 37,5-38°C arasinda
degisiyordu. CRP ve sedimentasyon hiz1 hafif
artmis olarak gorildi. Serum ACE diizeyi
artmis, hiperkalsemi ve  hiperkalsiiirisi
mevcuttu.

Darlington ve ark HLA-DRB1 ve HS
arasindaki iliskiyi arastirdiklar1 ve sarkoidozlu
1000 olguyu dahil ettikleri ¢calismada HS tam
formunun oldukca nadir oldugunu
bildirmisglerdir. Bu ¢calismada olgularin % 0,3’
tam form iken sarkoidoz olgularinda eksik form
olarak tanimlanan HS oram1 %]1,3 olarak
bulunmustur. Olgumuz da parotis bezi
biiylimesi, yiiz felci semptomlar ile eksik form
olarak tanimland1 (Darlington et al., 2011).
Kadinlarda farkli yasam evreleri sirasinda
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hormonal  degisiklikler nedeniyle bircok
otoimmiin hastalik gibi sarkoidoz gelisme
sikligr erkeklere gore daha fazladir. Multi-
sistemik sarkoidoz vakalarmin hormonal
faktore bagli olarak kadmlarda daha sik
gorildiigl, en sik perimenopozal doneme denk
gelen 45-65 yas arasinda ortaya ¢iktigini ortaya
koyan literatiirle uyumlu olarak bizim olgumuz
da 45 yasinda kadin idi (Surpur et al., 2023).
HS’nin etiyolojisi ve patogenezi heniiz tam
olarak aydinlatilamamis olsa da, temel
patolojisi altta yatan graniilomatdz inflamatuar
reaksiyon olabilecegi disiiniilmektedir. Yiiz
siniri felcinin goriilme nedeni, sarkoidozisin
temel histopatolojik lezyonu olan
graniilomlarin 7. kranial sinirin epindral ve
perindral infiltrasyonlarinin bir sonucu olarak
kabul edilmektedir (Zhao et al., 2012). Parotis
bezinin biliyimesi de graniilomatdz inflamatuar
reaksiyona bagli tetiklenmis olup, tiim
sarkoidoz vakalarinin %6’sinda
goriilebilmektedir (Puxeddu et al., 2018).
Olgumuzda 7. Sinir felcine bagh ylizde
uyusma, asimetri, mimik kaslarim
kullanamama, ayn1 taraf gbéz kapagini
kapatamama semptomlar1 ve ayni taraf parotis
bezi biiylimesi de mevcuttu.

HS’nun g6z belirtileri vaka serilere bagli olarak
strekli bir degisiklik gosterir, vakalarin %25-
60’1inda bulunurlar ve vakalarin %10-20’sinde
hastaligin ortaya ¢ikmasina neden olurlar.
Goziin  tim yapilarnt etkilenebilir ancak
olgularda oldukca karakteristik olan 6n tiveittir
(Evans, et al., 2007). Bizim olgumuzda iiveit
saptanmadi, ancak fasiyal sinir paralizisi
nedeniyle sol gozde kapak kapama kusuru
mevcuttu, buna bagl agikta kalma keratopatisi
goriildii.

Sarkoidoz,  gelismekte  olan  llkelerde
mediastinal graniilomatéz lenfadenopatiye en
stk neden olan durumlardan biridir. ATS/ERS
(American Thoracic Society / European
Respiratory  Society) kilavuzlarma  goére
transbrongiyal akciger biyopsisi tercih edilen
tan1 yontemi olsa da, son yillarda EBUS
tekniklerinin  gelisimi  nedeniyle = Onemi
azalmistir (Scano et al., 2022). Bizim
olgumuzda da subkarinal ~ bolgedeki
lenfadenopatiden = EBUS-TBNA  yapilds,
patoloji sonucu non-nekrotizan graniilomat6z
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enflamasyon ile uyumlu geldi, diger klinik,
radyolojik ve laboratuvar degerleri ile birlikte
olguya sarkoidoz tanis1 koyuldu.

HS’nun nadir goriilmesi nedeniyle standart bir
tedavi stratejisi belirlenmemistir. Ancak, yliz
sinir felci sikca gozlemlenen vakalarda
ndrosarkoidoz temelinde kortikosteroid tedavisi
uygulanmaktadir (Fujiwara et al., 2016). Cogu
sarkoidoz olgularinda oldugu gibi sarkoidozun
bir fenotipi olan HS’da da kortikosteroid
tedavisine dramatik iyi yamit alimir. Bizim
olgumuzda da tedavinin 1. ayinda olgunun tiim
sikayetleri diizelmistir.

Tipik HS bulgular1 bulunan ve histopatolojik
olarak sarkoidoz tanisi alan olgumuz, akciger
tutulumu acisindan radyolojik olarak evre Il
olmas1 (Bilateral hiler mediastinal LAP ve
akciger parankimal tutulum), fasiyal sinir
paralizinin olmasi, ayrica ¢oklu organ tutulumu
olmas1 nedeniyle 32 mg/giin prednizolon
baslanmistir.

Sonug¢ olarak; HS norosarkoidozun nadir bir
formu olmakla birlikte, fasiyal sinir paralizisi
ayiric tanisinda akla gelmelidir. Tek tarafl yiiz
felci olgularinda sarkoidoz/HS akilda tutulmali
ve HS tanis1 i¢in ileri tetkikler yapilmalidir.

Yazar Katkilari: Tiim yazarlar ¢aligmaya ortak
katk1 sunmus ve ¢alismanin son halini denetleyerek
ve onay vermislerdir.

Finansal Destek: Calismada herhangi bir finansal
destek yoktur.

Cikar Catismasi: Yazarlar arasinda herhangi bir
¢ikar catigmasi yoktur.

Etik Onay: Calisma i¢in hastadan bilgilendirilmis
onam formu alinmustir.
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