Respir Case Rep 2014;3(3):145-148 DOI: 10.5505/respircase.2014.51523

CASE REPORT OLGU SUNUMU

Akciger Sarkoidozunun Kronik Doneminde
Ortaya Cikan Lupus Pernio Olgusu

A Case of Sarcoidosis that Developed Lupus Pernio Lesions in the
Chronic Stage
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Abstract

Sarkoidoz nedeni bilinmeyen, multisistem, nonkazeifi-
ye granilomlarla karakterize kronik bir hastaliktir.
Kutanéz tutulum; lupus pernio, infiltre plaklar, subku-
tan nodil, skar, alopesi gibi spesifik veya eritema
nodosum gibi nonspesifik lezyonlarla seyredebilir.
Deri tutulumu sistemik sarkoidozun seyri sirasinda
ortaya cikabilecegi gibi ilk bulgu olarak da ortaya
gikabilir. Spesifik deri lezyonlan sistemik sarkoidozun

ileri evrelerinde gorilebilir ve prognostik dnemi vardir.

Bu yazida kronik déneminde lupus pernio lezyonlari
ortaya cikan ileri evre akciger sarkoidozu olgusu
sunulmaktadir.

Anahtar Sézcikler: Sarkoidoz, deri tutulumu, lupus
pernio.

Sarcoidosis is a multisystem chronic disease that has
an unknown etiology and is characterized by non-
caseificating granulomas. Skin involvement is charac-
terized by either specific lesions such as lupus pernio,
infiltrating plaques, subcutaneous nodules, scaring
and alopecia, or non-specific lesions of erythema
nodosum. Skin involvement may be seen as the first
symptom or can be seen during the later course of
the disease. Specific skin lesions can be seen in the
advanced stages of systemic sarcoidosis and have
prognostic significance. The current study presents a
case of advanced stage lung sarcoidosis that devel-
oped lupus pernio lesions in the chronic stage.

Key words: Sarcoidosis, skin involvement, lupus
pernio.
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Sarkoidoz cesitli dokularda nonkazeifiye grantlomlarin

olusumuyla karakterize, multisistemik, kronik bir hastaliktir.

Akciger, goz, deri, lenfatik sistem, kemik, karaciger tutu-
lumu sik gorilir. Sarkoidozda kutanédz tutulum orani %9-
37 arasinda olup tek basina olabilecegi gibi, sistemik
sarkoidozun ileri evrelerinde de goriulebilir (1,2). Deri
lezyonlar diagnostik ve prognostik agidan énem tagimak-
tadir.

OLGU

Otuz yedi yasinda kadin hasta, burun ucunda, Ust duda-
ginda ve kollarinda ortaya cikan kirmizi plaklar nedeniyle
poliklinigimize basvurdu. Hastanin sorgulamasinda 15 yil
dnce akciger sarkoidozu tanisi kondugu, ancak hic tedavi
gérmedigi, deri lezyonlarinin ise yaklagik 1 yil énce ortaya
cikhg ve zamanla biyidigo dgrenildi. Dermatolojik
muayenesinde burun ucunda, Ust dudakta ve sol kol
ekstansor yizde, lividi eritemli, keskin ve dizensiz simrli,
infiltre plaklar géroldd (Sekil 1ve 2). Laboratuvar incele-
melerinde sedimantasyon 70mm/h, 24 saatlik idrarda
kalsiyum dizeyi 324mg/gin (N: 100-300mg), Angioten-
sin konverting enzim (ACE) duzeyi 45U/L (N: 8-25U/L) ve
Toberkolin Cilt Testi (TCT) negatif olarak saptandi. Biyo-
kimya ve hematolojik tetkikleri normaldi. Yapilan gégus
hastaliklar  konsiltasyonunda,  solunumsal  yakinmasi
yoktu. Akciger grafisinde bilateral hiler genigleme ve in-
terstisyel patern, kontrastli toraks tomografisinde, medias-
tinal lenfadenopatiler ve bilateral yaygin retikilonodiler

parankimal lezyonlar ile linear septal kalinlagsmalar izlendi.

Radyolojik olarak Evre Il akciger sarkoidozu tanisi kondu
(Sekil 3 ve 4). Hastanin solunum fonksiyon testinde; zorlu
vital kapasite (FVC): 3.56L (%72), 1. saniyedeki zorlu
ekspiratuar  volom  (FEV1): 2.86L (%70), FEV1/
FVC: %80,3 olarak élcildi. Géz ve kardiyoloji muayene-
lerinde patolojik bulguya rastlaniimadi. Burun ucundaki
deri lezyonundan alinan biyopsi patoloji laboratuvarinda,
rutin takip islemlerinden gecirildikten sonra igik mikrosko-
pide incelendi. Histopatolojik olarak, dermiste, epiteloid
histiyositlerin  cevreledigi, multinikleer dev hucreleri de
iceren, kazeifikasyon nekrozu gdéstermeyen, birbiriyle
birlesme egiliminde olan c¢iplak grantlom yapilarinin
gérilmesi Gzerine, olgunun non-kazeifiye granilomatéz
bir lezyon oldugu ve lupus pernio tanisini destekledigi
belirtildi (Sekil 5). Semptom vermeyen akciger lezyonlar
g6gus hastaliklar tarafindan ilagsiz takibe alinan hastanin
topikal steroide yanit vermeyen deri lezyonlarina Hidrok-
siklorokin silfat 200 mg 2x1 (Plaquenil 200 mg tb, Sano-
fi Aventis, Istanbul) baslandi. Hastanin lezyonlan altinci

ayin sonunda belirgin derecede geriledi.
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Sekil 1: Burun ve Ust dudakta yerlegen eritemli, infiltre plaklar.

Sekil 2: Sol kol ekstansér yuzde eritemli, infiltre, sinirlar belirgin olma-
yan plak.

L 2 ok :
Sekil 3: Bilateral hiler lenfadenopati ve yaygin parankimal lezyonlar.

TARTISMA

Sarkoidozda deri tutulumu hastaligin herhangi bir evre-
sinde gérilebilmekle birlikte genellikle tani sirasinda
mevcuttur. Kutanéz lezyonlar, granilom yapilarinin gé-
rilmedigi nonspesifik, ve nonkazeifiye grantlomlarin
saptandigi spesifik lezyonlar olmak Gzere iki grupta ince-

lenir (3). Eritema nodosum en sik gérilen nonspesifik
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lezyondur ve daha ¢ok hastaligin akut formlarinda ortaya
cikar. Lupus pernio, sarkoid papilleri, plaklar, skar ve
subkutan sarkoidoz ise spesifik deri lezyonlar arasindadir
(2-4). Literatirde granitlomatéz deri lezyonlarinin olup
olmamasinin sistemik hastaligin prognozu hakkinda bir
bilgi vermedigi ileri sirilmisse de (5,6), makilopapiler
lezyonlarin daha cok akut, lupus pernio ve plaklarin ise
daha ¢ok kronik formlara eslik ettigi bildirilmistir (2,6,7).
Marcoval ve ark. (4) 86 sistemik sarkoidoz olgusu ile
yaphklar calismada, sarkoid papillerin ve subkutanéz
sarkoidozun siklikla eritema nodosum ile birlikte, radyolo-
iik olarak Evre | hastalarda gérildigioni ve iyi prognoz
habercisi oldugunu, sarkoidoz plaklarinin ve lupus perni-
onun ise en az iki ylldir devam eden kronik evredeki has-
talarda saptandigini ve k&t prognoz géstergesi oldugunu

ileri sirmuslerdir.

e

Sekil 4: Mediastinal lenfadenopatiler ve bilateral yaygin retikilonodiler
parankimal lezyonlar.

histiyositler, multinikleer dev hicrelerden

olusan granilom yapilar (beyaz ok) (H&Ex100).

Lupus pernio, kutandz sarkoidozun en karakteristik bulgu-
sudur ve basta burun kanatlan olmak Gzere kulak, yanak
ve dudaklarda yerlesen, artmis vaskilarite nedeniyle koyu
kirmizi- mor renkli olabilen, infilire parlak plaklar ile ka-
rakterizedir (8). Yanardag ve ark. (2) 121 hasta ile yaptik-
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lari calismada deri lezyonlarninin %17,5’unun, Aydogan
ve ark. (9) ise 27 hastanin %14,8'inin lupus pernio oldu-
gunu bildirmiglerdir.

Kutanéz sarkoidoz dusinilen hastalarda deri punch bi-
yopsisinin histopatolojik incelemesi tani koydurucudur ve
nonkazeifiye ¢iplak granilomatéz yapilar gérilor. Yiksek
ACE ve kalsiyum dizeyleri, hiperkalsitri, negatif toberki-
lin cilt testi taniyi destekleyen laboratuvar bulgulandir (2-
4). Hastamizin tipik klinik, histopatolojik ve laboratuvar
bulgular sarkoidoz ile uyumludur.

Evre Il akciger sarkoidozu olan hastada solunumsal
semptom olmamasina ragmen persistan radyolojik infilt-
ratlar tedaviyi gindeme getirmigtir (10). Ancak hasta
sistemik steroid tedavisini yan etkilerinden dolay kabul
etmemesi nedeniyle ilagsiz takibe alinmigtir.

Deri lezyonlarinin tedavisinde sistemik topikal, intralezyo-
nel ve sistemik steroidler halen etkili ve giincel tedavilerdir.
Refrakter veya steroidi tolere edemeyen hastalarda kloro-
kin fosfat, metotreksat, talidomid ve son zamanlarda
biyolojik ajanlarin etkili oldugu bildirilmistir (2,4). Bizim
olgumuzun spesifik deri lezyonlar klorokin tedavisine
olumlu yanit vermigtir.

Sonuc olarak, sistemik sarkoidozda deri tutulumu prog-
nozu goésteren dnemli bir bulgu olabilir. Ozellikle lupus
pernio gibi spesifik lezyonlarin varliginda ileri evre akciger
sarkoidozu olabilecegi disinilmeli ve gerekli incelemeler
yapilmalidir.
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