
G‹R‹fi

Sarkoidoz; nedeni bilinmeyen, multisistemik

granülomatöz bir hastal›kt›r. Tüm yafl gruplar›nda

görülmekle beraber s›kl›kla 40 yafl alt›nda gözlenir,

2. ve 3. dekatlarda zirve yapar. Kad›nlarda

erkeklerden daha s›kt›r.

Hastal›k, tuttu¤u doku ve organlarda bafll›ca aktive T

lenfositler ve mononükleer fagositik hücrelerden oluflan

nonkazeifiye granülomlar ile karakterizedir. En s›k

tuttu¤u organ akci¤erlerdir. Hastalar›n % 90’ ›ndan

fazlas›nda pulmoner tutulum mevcuttur. Akci¤erlerden

baflka lenf bezi, göz ve cilt tutulumu da s›kl›kla gözlenir.

Di¤er organ ve sistemlerin tutulumu nadirdir.

Tan› genellikle klinik ve radyolojik bulgularla beraber,

tutulan doku veya organlardan al›nan biopsilerde

nonkazeöz granülomlar›n gösterilmesi ile konur(1).

OLGU

Daha önce herhangi bir yak›nmas› bulunmayan 38

yafl›nda erkek hasta, kilo kayb› ve halsizlik flikayetleriyle

dahiliye poliklini¤imize baflvurdu. Son 8 ay içinde

yaklafl›k 40 kg. kaybetti¤i ö¤renilen hasta çeflitli

sa¤l›k kurumlar›nda tüberküloz aç›s›ndan araflt›r›lm›fl,

ancak sonuç al›namam›fl. 5 gün önce çekilen bat›n

Yaz›flma adresi: Sadi Kerem Okutur. fiiflli Etfal E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi, 3. Dahiliye Servisi, fiiflli, ‹STANBUL
Al›nd›¤› tarih: , kabul tarihi:

128

AT‹P‹K SEY‹RL‹ B‹R SARKO‹DOZ OLGUSU

Sadi Kerem OKUTUR1, Zehra Senem EL‹BOL2, Fatma PAKSOY1, Levent DALAR3, Fatih BORLU1

1 fiiflli Etfal E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi, 3. Dahiliye Servisi, ‹STANBUL
2 Yedikule Gö¤üs Hastal›klar› ve Gö¤üs Cerrahisi E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi, 2.Klinik, ‹STANBUL
3 Yedikule Gö¤üs Hastal›klar› ve Gö¤üs Cerrahisi E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi, 7.Klinik, ‹STANBUL

ÖZET

Sarkoidoz; nedeni bilinmeyen, multisistemik, granülomatöz bir hastal›kt›r. Birden çok organ› veya sistemi tutabilir.

Olgular›n % 90’ ›ndan fazlas›nda pulmoner tutulum mevcuttur. Tan› s›ras›nda pulmoner tutulum bulunmaks›z›n sadece

ekstrapulmoner tutulumun olgular›n % 10’ undan az›nda görüldü¤ü bildirilmektedir. Burada, baflvuru s›ras›nda akci¤er

grafisi ve toraks tomografisi normal olup; karaci¤er, dalak, lenf bezi ve cilt tutulumu bulunan atipik seyirli bir sarkoidoz

olgusunu sunduk.

Anahtar kelimeler: ekstrapulmoner tutulum, pulmoner tutulum, sarkoidoz

SUMMARY

A sarcoidosis case with an atypical course

Sarcoidosis is a multisystem granulomatous disorder with unknown etiology. It may involve many organ or system. More

than 90% of patients have pulmonary involvement. It’s reported that extrapulmonary involvement is observed in less than

10% of patients during the diagnosis. We present a case of sarcoidosis with liver, spleen, lymph node and cutaneous

involvement with an atypical course whose thorax radiography and computed tomography is found to be normal during

the initial diagnosis.

Key words: extrapulmonary involvement, pulmonary involvement, sarcoidosis
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tomografisinde en büyü¤ü 1.5-2 cm. çap›nda olmak

üzere paraaortik, aortokaval ve mezenterik multipl

lenfadenopatiler (LAP) ve hepatosplenomegali

saptanm›fl. ‹nguinalde tespit edilen 1 x 2 cm.

boyutlar›ndaki bir adet lenf nodundan eksizyonel

biyopsi uygulanm›fl. Patoloji sonucu “Granülomatöz

karakterde lenf bezi” olarak gelmesi üzerine hasta

ileri tetkik amac›yla servise yat›r›ld›.

Özgeçmiflinde ve soygeçmiflinde özellik bulunmayan

hastan›n sigara, alkol ve ilaç kullan›m› yoktu.

Fizik muayenesinde; astenik yap›l› hastada sol

kula¤›n›n arka k›sm›nda 1 x 0.5 cm boyutlar›nda,

anuler karakterde, s›n›rlar› belirgin, ortas› çökük ve

yüzeyden eleve lezyon (Resim 1); ayr›ca sol yanakda

1.5 x 2 cm. geniflli¤inde, a¤r›s›z, anuler karakterde,

s›n›rlar› belirgin, eritemli, ortas› soluk ve deprese

plak tarz›nda cilt lezyonu mevcut. (Resim 2) Periferik

LAP yoktu. Atefl: 36.7°C, solunum ve kardiovasküler

sistem muayeneleri normaldi. Bat›n muayenesinde

kot alt›nda 2 cm. a¤r›s›z hepatomegali ve 3 cm.

splenomegali mevcuttu. Ascittes saptanmad›.

Resim 1: Sol kulak arkas›nda cilt lezyonu

Resim 2: Sol yanakda ortas› atrofik plak tarz›nda cilt lezyonu

Laboratuvar incelemelerinde Glukoz: 84 mg/dL, Üre:

20 mg/dL, Kreatinin: 0.8 mg/dL, Ürikasit: 6.4 mg/dL,

ALT: 31 U/L, AST: 56 U/L (0-37), GGT: 124 U/L (0-

49), ALP: 530 U/L (53-128), LDH: 262 U/L (100-210),

Total bilirubin: 1.25 mg/dL (0-1.00), Direkt bilirubin:

0.64 mg/dL (0-0.50), ‹ndirekt bilirubin: 0.61 mg/dL,

Total protein: 9.5 g/dl (6.6-8.7), Albumin: 4.1 g/dL,

Globulin: 5.4 g/dL (1.5-3.7), Ca: 10.2 mg/dL, Fosfor:

3.7 mg/dL, Na: 139 mmol/L, K: 4.1 mmol/L,

Protrombin zaman›:12.6 sn, INR: 1.03, aPTT: 34 sn,

Fibrinojen: 298 mg/dL, ESH: 81 mm/saat, WBC:

5100/mm3 (Nötrofil: %67, Eozinofil: %2.2, Bazofil:

%0.5, Lenfosit: %24.7, Monosit: %5.6), Hgb: 13.0

g/dL, Plt: 197000/mm3. Viral hepatit mark›rlar›, Anti

HIV, Gruber Widal, Wright, Toksoplazma IgM ve IgG

negatif. PPD: anerjik. Serum protein elektroforezinde

poliklonal gamapati mevcut (Serum IgA: 630 mg/dL

(100-490), IgG: 2865 mg/dL (700-1600), IgM: 311

mg/dL (50-320). PA akci¤er grafisinde özellik

saptanmad›. 3 kez bak›lan balgam ARB’ leri negatifti.

Hastan›n yana¤›ndaki lezyondan al›nan cilt biyopsisi

“Granülomatöz dermatit” olarak geldi.

Yat›fl›n›n 2. haftas›nda asemptomatik seyreden hastan›n

terleme ve halsizlik yak›nmas› oldu, atefli 37.5°C’ a, ESH’

› 100 mm/saat’ e yükseldi. Bu s›rada çekilen akci¤er

grafisinde bilateral hiler geniflleme saptand›. (Resim 3)

Resim 3:  PA akci¤er grafisinde bilateral hiler geniflleme

Resim 4:
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Çekilen toraks ve abdomen tomografisinde; bat›ndaki

LAP’ lar›n milimetrik boyutlara geriledi¤i, ancak

toraksda bilateral hiler lenfadenopati ve multipl

mediastinal LAP’ lar›n›n ortaya ç›kt›¤› görüldü.

(Resim 4) Fiberoptik bronkoskopide tüm bronfl

sistemi aç›k olarak izlendi, bronkoalveolar lavajda

alveolar makrofaj: %56, lenfosit: %34, polimorf

nüveli lökosit: %9.5, CD4: 64, CD8: 16, CD4/CD8:

4.0, lavaj ARB’ leri negatifti ve Lowenstein -Jensen

kültüründe üreme olmad›. Hastan›n toraks d›fl›nda,

bilateral inguinalde ve boyunda sa¤ ön servikal

üçgende 1-1.5 cm. lik LAP’ lar› ortaya ç›kt›, ayr›ca

splenomega-lisinde art›fl saptand›. ( kot alt›nda 6

cm.) Hastaya inguinalden tekrar lenf bezi biyopsisi

uyguland›, al›nan 1.5 x 2 cm. lik lenf bezi biyopsisi

sonucu “Nonkazeifiye granülomatöz lenfadenopati”

olarak geldi. Hastan›n lenf bezi biopsi örneklerinde

bak›lan ARB’ leri negatif saptand› ve Lowenstein-

Jensen kültüründe üreme olmad›.

Sarkoidoz düflünülen hastan›n solunum fonksiyon

testinde FVC: 3.56 L (% 72),  FEV1: 2.86 L (%70),

FEV1/FVC: %80.3 saptand›. ‹stenen ACE düzeyi:

345 U/L (8-52), 24 saatlik idrarda Ca düzeyi: 320

mg/gün (100-300), PTH: 35 pg/ml (10-50) bulundu.

Pulmoner ve ekstrapulmoner sarkoidoz tan›s› konan

hastaya 40 mg/gün metilprednizolon tedavisi

baflland›, 2 hafta sonra 30 mg/gün’ e düflüldü. 1

ay sonraki kontrollerinde hastan›n LAP’ lar›n›n,

hepatosplenomegalisinin ve cilt lezyonunun

geriledi¤i, biyokimya parametrelerinin tamamen

normale döndü¤ü görüldü.

TARTIfiMA

Sarkoidozun klinik prezentasyonu ve seyri çok

de¤iflkendir. Neredeyse vücuttaki tüm organlar

tutulabilir. Pulmoner tutulum olgular›n %90’ ›ndan

fazlas›nda mevcuttur. Hastalar›n 2/3’ ü asemptoma-

tiktir ve genellikle rutin kontroller s›ras›nda çekilen

gö¤üs filminde bilateral hiler lenfadenopatilerin

görülmesiyle tan› konur(1).

Klinik belirtiler hastal›¤›n süresine, tutulan organa,

tutulumun yayg›nl›¤›na ve granülomatöz olay›n

aktivitesine ba¤l›d›r. Semptomlar s›kl›kla solunum

sistemine aittir ve dispne, öksürük ve gö¤üs a¤r›s›

olgular›n 1/2 – 1/3’ ünde görülür. Bunun yan› s›ra

atefl, halsizlik ve kilo kayb› gibi sistemik semptomlar

da hastal›¤›n 1/3’ ünde görülebilmektedir(2).

S›kl›kla görülen laboratuvar bulgular› lenfopeni, hafif

eozinofili, sedimantasyon art›fl›, hiperglobulinemi,

cilt anerjisi, hiperkalsemi ve hiperkalsiüridir. Serum

ACE düzeyi hastalar›n 2/3’ ünde yüksektir, ancak

hastal›¤a spesifik de¤ildir, hastal›k aktivitesini

gösterir(3). Sarkoidozda bronkoalveolar lavajda

lenfosit yüzdelerinde ve CD4/CD8 oranlar›nda art›fl

gösterilmifltir. CD4/CD8 oran›n›n 3.5 ve üzerinde

olmas› sarkoidozu destekler, ancak tek bafl›na tan›

için spesifik bir bulgu de¤ildir(4).

Sarkoidozda tan› için klinik, laboratuvar ve radyolojik

bulgular d›fl›nda, doku biyopsisinde mutlaka

nonnekrotizan granülomatöz reaksiyonun

gösterilmesi gerekir. Biyopsi örnekleri en kolay

ulafl›labilir organdan ve en az invazif olan yöntemle

al›nmal›d›r. Pek çok merkezde cilt ve transbronfliyal

akci¤er biyopsisi yüksek tan› koyma olas›l›¤›, yüksek

spesifitesi ve düflük morbiditesi dolay›s›yla mediastinal

lenf nodu ve karaci¤er biyopsisinin yerini alm›flt›r
(5).

Lenf bezi tutulumu sarkoidozda çok s›kt›r. ‹ntratorasik

lenfadenomegali hastalar›n %75-90’ ›nda bulunur;

en s›k hiler lenf bezleri tutulur, ama paratrakeal lenf

bezlerinin büyümesi de s›kt›r. Palpabl periferik

lenfadenopati hastalar›n 1/3’ ünde gözlenir. En s›k

tutulan lenf bezleri servikal, aksiler, epitroklear ve

inguinal bölgedekilerdir. Bazen retroperitoneal ve

mezenterik lenf bezleri de büyüyebilir. Sarkoidozda

büyüyen lenf bezleri birbirinden ayr›, mobil, lastik

k›vam›nda ve a¤r›s›zd›r. Ülserasyon içermezler.

Organ veya damarsal yap›lara bas› yapmad›kça

genell i k le kl inik problem yaratmazlar(3 ).

Karaci¤er biopsilerinde sarkoidozlu hastalar›n %60-

80’ inde granülomlar görülmüfltür. Buna karfl›n

hastalar›n ancak %20-30’unda palpabl hepatomegali

ve/veya karaci¤er tutulumunun laboratuvar bulgular›

saptan›r. Nadiren hepatik tutulum hastal›¤›n tek

manifestasyonu olabilir. Sarkoidoz karaci¤erde s›kl›kla

periportal alanlar› tutar. ‹zole granülomatöz hepatit

olabilir. Aktif hepatik inflamasyon mevcutsa atefl ve

sa¤ üst kadran hassasiyeti bulunabilir. Hepatik

sarkoidozda karaci¤er fonksiyon testlerinde s›kl›kla

anormallikler saptan›r. Transaminazlar ve bilirubin

hafifçe yüksektir, tipik olarak ALP ve GGT

transaminazlara göre daha fazla yükselmifltir.

Kolestatik patern görülebilir(3). Asemptomatik

karaci¤er tutulumu ve hafif transaminaz yüksekli¤i
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tedavi gerektirmez. Ancak transaminazlarda belirgin

yükseklik veya ciddi karaci¤er disfonksiyonu halinde

steroidler kullan›l›r, tedaviyle enzimler normale

döner. Sarkoidozda karaci¤erdeki kronik

granülomatöz inflamasyon önlenmezse progresif

karaci¤er sirozu, intrahepatik kolestaz ve portal

hipertansiyon geliflebilir(5,6).

Sarkoidozda splenomegali hastalar›n %10-20’ sinde

görülür, s›kl›kla hepatomegali ve daha seyrek olarak

hiperkalsemiyle beraberdir. Otopsi serilerinde ve

hastalarda yap›lan çöliyak anjiyografi ve splenik

biopsilerde olgular›n %50-70’ inde dalakda

granülomlar gösterilmifltir. Sarkoidozda dalak sessiz

ve sinsi bir biçimde büyür, ancak kosta yay›n› 4 cm

geçtikten sonra anemi, lökopeni ve trombositopeni

görülmeye bafllan›r. Bazen masif splenomegali

olabilir, nadiren splenik rüptür bildirilmifltir.

Kortikosteroid tedaviyle dalak boyutlar› genellikle

normale döner, medikal tedaviye cevaps›z olgularda

splenektomi endikasyonu vard›r(1,7).

Kutanöz sarkoidoz, hastalar›n %25’ inde görülür.

Sistemik hastal›¤›n herhangi bir evresinde ortaya

ç›kabilece¤i gibi, bazen sistemik hastal›k olmaks›z›n

da ortaya ç›kabilir. Sarkoidoza ait cilt bulgular› spesifik

ve nonspesifik olmak üzere ikiye ayr›l›r. Nonspesifik

lezyonlar sistemik sarkoidozla beraber olmalar›na

ra¤men biopside granülom formasyonu bulunmaz.

Bu grupta Eritema nodozum, hipopigmentasyon,

iktiyoziform ve psöriyaziform lezyonlar, verriköz

lezyonlar ve ülserler bulunur. Spesifik lezyonlarda

ise biopside tipik nonkazeifiye granülomlar bulunur.

Sarkoidozda görülen spesifik cilt lezyonlar› plaklar,

papüller ve makülopapüler erupsiyonlar, subkutan

nodüller, skar sarkoidozu ve Lupus pernio’ dur (8,9).

Kutanöz sarkoidozda cilt lezyonlar›n›n prognozu

tahmin etmede büyük önemi vard›r. Eritema

nodozum s›kl›kla akut bafllang›ç ve spontan iyileflme

ile beraberken, Lupus pernio s›kl›kla kronik seyirle

birliktedir ve spontan remisyon nadirdir. Kutanöz

sarkoidozlu her hasta sistemik tutulum aç›s›ndan

incelenmelidir. Bir çal›flmada sadece kutanöz

sarkoidozu bulunan hastalar›n %30’ unda aylar

veya y›llar sonra sistemik tutulum geliflti¤i

görülmüfltür (9).

Bizim vakam›z akci¤er, lenf bezi, karaci¤er, dalak ve

cilt tutulumu bulunan multisistemik bir sarkoidoz

olgusuydu. Hastan›n geliflinde intraabdominal ve cilt

tutulumu mevcuttu, akci¤er grafisi ve toraks BT’ si

normaldi. Tan› s›ras›nda pulmoner tutulum

bulunmaks›z›n sadece ekstrapulmoner tutulumun

sarkoidoz olgular›n›n % 10’ undan az›nda görüldü¤ü

bildirilmektedir. Daha sonra hastan›n bat›ndaki LAP’

lar› gerilerken intratorasik LAP’ lar› ortaya ç›kt› ve

pulmoner sarkoidoz tabloya eklendi. Bu aç›dan

bak›ld›¤›nda hasta atipik seyirli bir sarkoidoz olgusudur.

Kortikosteroid tedaviyle belirgin klinik yan›t al›nm›flt›r.

Sarkoidozun tüm sistemleri tutabilece¤i ve çok

de¤iflken seyredebilece¤i daima ak›lda tutulmal›d›r.
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