TANIM

Biyolojisi bilinmeyen, multisistem, kronik tuttugu or-
ganda lenfosit ve mononlkleer fagositlerin infilt-
rasyonunun gorildigl, nonkazeifiye epiteloid granilom-
larla karakterize, normal doku dizenini bozan bir has-
taliktir. Genellikle deri anerjisi ve selliler imminlte dep-
resyonu vardir. Helper T lenfositlerin (TA) immin iglev-
lerinde eksejerasyon séz konusudur. Ozellikle T4 im-
mun cevabi abartilidir (5,13). Butin organlar tutabildigi
halde en sik yakalanan organlar akcigerlerdir. Cilt ve
lenf noddlleri tutulumu da siktir. Pek ¢ok olgu kronik
olup, artip eksilen aktivasyonlarla devam eder. Akut ya
da subakut seyir de gosterebilir.

ETYOLOJI

Belirsizdir. Cesitli infekslydz ya da noninfeksiy6z
ajan suclanmistir. Fakat sorumlu bir ajan bulunama-
mistir ama, hastalik ¢ok sayida degisik ajanin (bakteri,
mantar , virls, kimyasal vb.) indikledlgi anormal im-
min cevap sonucu olugmaktadir denebilir.

INSIDANS VE PREVALANS

Sarkoidoz her iki cinsi, butin yaslarda, buatin ir-
klari ve cografi bolgeleri etkileyen yaygin bir hastaliktir.
Kadinlar erkeklere oranla hafifge daha fazla yakalanir-
lar. Guneydogu ABD'de daha c¢ok gorildigu séylen-
mekte ise de ikna edici veriler yoktur. Avrupa ve ABD-
'deki prevalansi 10-40/100.000'dlr. ABD'de hastalarin
blylk kismi zencilerden olusur. Zenci/Beyaz orani
10/1 "den 17/1'e dek degisir. 100.000 de olarak preva-
lans isveg'te 84, Fransa'da 10, Polonya'da 3'tir (7).
Turkiye'deki gergcek prevalans hakinda bilgi yoktur.

Sarkoidoz gorilen pek ¢ok hasta 20-40 yaslari
arasindadir. Ancak cocuklar ve yaslilarda da gérulebilir.
Yizlerce akraba gruplari halinde famiiial sarkoidozis ra-
por edilmistir, Monogzigot ikizlerde dizigotlardan daha
sik gorulmektedir. Kari koca ciftlerinde de ¢ok sayida
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olgu rapor edilmistir. Bu da cesitli ¢evre faktorlerinin
hastaligin olusumuna etkisini tartisilir hale getirmektedir.
Akcigeri tutan diger hastaliklardan farkli olarak sigara ig-
meyenlerde igenlere oranla daha sik gorilur. Hastalik
HLA tipleri ile ilgili gibi gérinmemektedir. Ancak, HLA
B8 ile ilgili oldugu iddia edilmis ve uUveltll sarkoidozlu-
larda HLA B27 orani yuksek blunmustur.

PATOLOJi VE IMMUNOPATOLOJI

Tutulan organdaki ilk manifestasyon monontkleer
hicre akimilasyonudur. Bu hucreler genellikle T4 len-
fositler ve mononikleer fagositlerdir. Bu inflamatuar
progesi makrofaj agregatlari ve epiteloid hicreler ile
miltintikleer dev hicrelerden olusan granuloma for-
masyonu izler. Tipik sarkoid granulomasi T4 lenfositle-
rinin bazen B lenfositin etrafinda siralanmis mononik-
leer hicre agregatinin sik yapisi ile kaiakterizedir. Bu
struktlr alttaki konnektif dokudan, ince kollagen flbrillerl
ile ayird edilmistir. Grantlomadaki dev hucreler rezi-
diel cisimcikler ve staellit gibi striktirler ihtiva edebilir-
ler. Akimile 14 hcreleri, mononukleer fagositler ve
granuloma bir arada aktif hastaligi gosterir (7).

Sarkoldozdaki organ disfonksiyonu akimdle infla-
matuar hucrelerin tutulan dokulardaki mimariyi bozma-
lari sonucu olusur. Yeteri kadar doku tutulumu olmasi
durumunda hastalik klinik olarak belirgin hale gelir.
Otopsi serileri gdstermistir ki, hastalik klinik olarak ak-
ciger, g6z gibi sadece bir organda géruldigu halde as-
linda birgok klinik belirti vermeyen organ tutulumu séz
konusudur (Sekil 1). Ornegin alveol duvari, brons ve
damarlarinda inflamatuar hicreler ve granilomanin
yaptid1 harabiyet sonunda intimanin gaz degisimi gorevi
aksar. Bu klinik olarak karsimiza dispne ile gikacaktir.
Halbuki karaciger tutulumunda tersine olarak organa ait
erken belirti karsimiza pek ¢ikmayacaktir. Clinkii hasta-
lik lokal strikturtd fonksiyona etki edebilecek kadar ye-
terli oranda bozamamaktadir.
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Sekil 1.  Sarkoidoza eslik eden organ anormallikleri

Eger hastalik spontan yada tedavi ile suprese edi-
lecek olursa monontukleer inflamasyon siratle geri don-
mekte ve granuloma sayisinda azalma olmaktadir. Kro-
nik olgularda mononikleer htcre infiltrasyonu yillarca
sebat etmektedir. Eger Inflamasyon yogunlugu yeterince
uzun slre ve ylUksek oranda devam ederse, tutulan or-
gan harabiyeti artar, tibrozis gelisir ve kalici organ fonk-
siyon kaybi olusur.

Bitun deliller gdstermektedir ki, aktif sarkoidozis
cesitli antijenlere karsi gelisen yanhs bir immin ceva-
bin sonucudur. T lenfositlerin proiiferasyonu ve c¢aprasik
aktivasyonu baslar. Sonu¢ énlenemez T4 hiicre cevabi
ve tutulmus organda aktive T hicre akiumulasyonudur
(9). Aktive edilen helper T hucreleri aktive mononukleer
hicreleri cezbeden mediatorteri salarlar. Bu akumila-
syon Oyle olur ki, granuloma formasyonu sanki asiri
agrege olmus T4 hiicre prosesine sekonder gibidir. Bu
T hicre proiiferasyonu spontan salinan interlékin-2 (IL-
2), T-cell growth faktér ve aktive T4 hicreler vasitasi
ile surdurdlar (Sekil 2).

Bu yénden, sarkoidoz immuin sistemi kompartman-
falize etmek igin iyi bir 6rnek teskil eder. Zira sarkoido-
zun aktivitesi yalnizca kandaki immun sistemle tayin
edilememektedir. Tutulan organdaki T4 hicreleri II-2
salgilar ve proiiferasyonu saglarlar. Halbuki ayni anda
damar igindeki hicreleri normal ya da hafifge azalmis
miktarlardadir. Tutulan organlardaki T-helper/T-supresor
(T4/T8) orani 10/1 e dek yuksekdigi halde, normalde bu
oran 2/1 dir (9).

Tutulmus olan organlardaki T-helper hicreleri
monosit kemotaktik faktér iceren mediatérler salgilarlar
(LenfokIn). Doku monositlerince salgilanan gama inter-
feron monontkleer fagositleri aktive eder. Bu monositle-
rin de katilmi ile insa edilen bloklar granuloma formas-
yonunu olusturur (Sekil 3).

Bu hatali immin progese ilave olarak aktive sar
koidozda hipergloblllnemi séz konusudur. Degisik en-
feksiyon ajanlarina karsi ve T lenfositlerine karsi anti-
korlar saptanabilir. Ancak bunlarin patogenezdeki roli

hakkinda delil yoktur.
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KLINIK BULGULAR

Sarkoidoz sistemik bir hastaliktir. Hi¢ bir organ
hastaliga karsi direngli degildir. Klinik manifestasyonlar
bir veya birden fazla organda yogunlasabilecedi gibi ge-
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Sekil 3. Sarkoldozda torasik LAP
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neralize de olabilir. Akcigerlerin hemen daima tutulmasi
s6z konusu oldugundan respiratuar sisteme ait bulgular
erken fark edilir.

Sarkoidoz ara sira tamamen asemptomatik
kisilerde saptanabilir, fakat siklikla 1-2 haftalik tutuluma
ait semptomlarla ortaya c¢ikar. Ortalama olarak butlin
olgularin %75'i kirk yasin altindadir. Asemptomatik du-
rum genellikle rutin muayene esnasinda ortaya ¢ikarilir.
Bu genellikle akciger grafisi ¢cekimi sonucu olur.
ABD'de bdutin olgularin ortalama %10-20'sine tani bu
yolla konur. Halbuki ise alinmadan Once akciger grafisi-
nin zorunlu oldugu ulkelerde bu oran daha yulkselecek-
tir.

Akut ya da subakut sarkoidoz bitin olgularin
%20-40"in1 teskil eder. Birkag haftada gelisir. Bu olgu-
lar genellikle konstitisyonel, ylksek ates, yorgunluk,
hastalik hali, istahsizlik ve kilo kaybi gibi semptomlara
sahiptirler. Bu semptomlar genellikle orta derecededir.
%25'e yakin akut olgularda konstitisyonel semptomlar
artmistir. Bir gogu respiratuar sistem semptomlarina
(6kslrik, dispne, gogus agrisi gibi) sahiptirler. Lofgren
sendromu iskandinav, irlanda'li ve Porto Riko'lu kadin-
larda eritema nodosum, bilateral hiler adenopati ve
eklem bulgulari ile karakterize klinik tablodur. Heer-
fordt-Waldenstrom sendromu ise ates, parotis blylime-
si, anterior Uveit ve fasial sinir paralizisi ile birlikte go6-
ralar (7).

Sarkoidozun sinsi seyreden kronik formu aylar
icinde gelisir. Konstitisyonel semptomlar gérilmeksizin
respiratuar sistem yakinmalari ile baslar. %10 civarin-
da, bu hastalarda semptom gdsteren organ akciger
degildir. Kronik sarkoidozisli hastalarda daha 6nce de
s6zU edildigi gibi tutulan organlarda kalici hasarlar ge-
lisir. Olgularin %40-70'i bu gruba girer (7).

Sarkoidozda pulmoner anormallikler, daha az
oranda lenf nodu tutulumu, goézlenir. Diger organlarin
tutulumu daha da azdir.

ORGAN TUTULUMLARI

1. AKCIGER: Hastalarda hastalik siiresince %90
oraninda anormal akciger radyogrami s6z konusudur
(2). Ortalama %50 olguda kalici akciger anormallikleri
gelismektedir, bunlarin da %10-20'si ilerleyici akciger
fibrozisi ile sonuglanir. Akciger sarkoidozisi primer in-
terstisyel ve granillomatdz hastaliktir. Inflamatuar
proges alveolleri, kiigik bronslari ve damarlari tutar.
Hastalar efor dispnesi ve kuru Oksirikten sikayetgidir-
ler. Fizik muayenede kuru railer tespit edilir. Hemoptizi
seyrek goralur. Ara sira blylk hava yollari tutulur ve
disfonksiyon artar. Distal atelektazi endobronsial sar-
koidozis sonucunda veya tutulmus intratorasik lenf
nodlarinin distan basisi ile gelisebilir. Seyrek olarak
wheezing duyulabilir ki, asthma ile karistirilabilir. Buyuk
damarlarda pulmoner granilomatéz arterit siktir, ancak
seyrek olarak major problem olusturur. Pulmoner lez-
yonlar dominant ise, "nekrotizan sarkoidal granilomato-
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zis"ten s6z edilir. Olgularin %1-5'inde plevra tutulur.
Daima unilateral plevral effizyon seklindedir ve lenfosit
ihtiva eden eksuda karakierindedir. Effizyon birkag
haftada temizlenir, ancak kronik plevral kalinlagsmayla
sonuglanabilir. Pndmotoraks gayet nadirdir (11,17).

2. LENF NODULLERI: Lenfadenopati (LAP) gok
yaygindir, intratorasik nodiller %75-90 oraninda tutulur
(Sekil 3). Genellikle bunlar hiler nodlardir. Fakat para-
trakeal nodlar da siklikla yakalanirlar. Daha az siklikla
subkarinal, anterior mediastinal ve posterior mediastinal
nodlar tutulur. Periferik, lenfadenopati de oldukga siktir.
Ozellikle servikal, axiller, epitroklear, inguinal nodlar tu-
tulurlar. Retroperitoneal ve mesenterik zincir de tutula-
bilir. Butin lenf nodlari nonfikse lastik kivamindadir.
Palpasyonla agrisizdir. Tuberklloz nodillerinin aksine
Ulsere olmazlar. Genellikle lenf nodili biylumeleri Kkli-
nik sikayete neden olmazlar (5).

3. DERI: %25 oraninda tutulur. En sik gelisen
lezyonlar eritema nodozum, subkutanéz nodiller, ma-
kilopapdller lezyonlar ve lupus perniodur. Eritema no-
dozum bilateraldir ve bacaklarin 6n ylzinde gordlir.
Sarkoidoz icin spesifik degildir. Fakat 6zellikle akut sar-
koidozda siktir. Sistemik semptomlar ve poliartralji ile
birliktedir (7). Makdulopaptiler lezyonlar géz ve burun
etrafinda, sirtta ve ekstremitelerde gérulebilir. Bir santi-
metreden daha az c¢apta, deriden kabarik, diz lezyon-
lardir. Subkutandz lezyonlar govde veya ekstremite-
lerde gorilebilir. Lupus perino mavi mor, sis, parlak
lezyonlardir. Burun, yanak, dudak, kulak, parmak ve
dizlerde gorulebilir. Nasal mukoza genellikle tutulur.
Alttaki kemik doku tahrip olabilir. Sarkoidoz ayni za-
manda eski operasyon skarlari ve tatuajlari da tutabilir.
Her ne kadar deri tutulumu o6nemli tahribat yapmasa
da seyrek olarak major problemlere neden olabilir (5).

4. GOZ: %25 oraninda tutulur, kérlige neden ola-
bilir. Ahisilmis lezyon uveal trakti, irisi, silier cisimcigi ve
coroidi tutar. GOz tutulumu olanlarin %75'i anterior
uveitli, %25-35'i posterior uveitlidir. Bulanik gérme,
yasarma ve fotofobi vardir. Uveit hizli gelisir ve 6-12
ayhk bir periyot icinde spontan iyilesebilir ya da kroni-
klesebilir. Konjunktival tutulum da siktir. Sari kigik no-
diller gozlenir. Lakrimal gland tutulumunda koratokon-
junktivitis sikka geligir. Kuru ve agrii g6z s6z konusu-
dur. Uveitli sarkoidozlularda T hucreleri (CD3+) yuzdesi
anlamli olarak diserken, B hicrelerinde (CD19+) belir-
gin artis olur (13).

5. UST SOLUNUM YOLU: %20 hastada nasal
mukoza tutulur, presentasyon nasal yolla nefes alama-
maktir. En blyik siklikla tonsillalar ve %5 olguda la-
renks tutulur. Epiglot ve cord vokaller civari genellikle
hastaliga katilir. Cord vokallerin kendisi tutulmaz. Has-
talarda dispne, wheezing stridor ve komplet obstrik-
siyon go6zlenebilir (7)).

6. KEMIK iLIGIi VE DALAK: ilik sarkoidozu
% 15-40 olguda bildirilmistir. Hafif anemi ve ara sira
trombositopeni disinda seyrek olarak hematolojik ano-
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maliye neden olur. Splenomegali %5-10 hastada gori-
lir. Genel splenomegali semptomlari disinda belirti ver-
mez. Coliak anjiografi veya splenik biopsi sonuglarina
goére tutulumun %50-60 oraninda oldugu sdylenmektedir
(5,7).

7. KARACIGER: Her ne kadar karaciger biopsileri
tutulumun %60-90 arasinda oldugunu gOsteriyorsa da
klinik olarak 6nemli bulgu genellikle yoktur. Genellikle
periportal alan tutulur. Bir calismada karaciger tutulumu
%93 oraninda bulunmustur (6). %20-30 olguda hepato-
megali veya biokimyasal anormallikler goérilir. Artmis
alkalen fosfaiaz, bilirubin ylksekligi seyrek olarak sarilik
gibi kolesiazlsi Isaret eden bulgular, nadiren portal hi-
pertansiyon ve sirozla birlikte intrahepatik kolestazls
goOzlenir (5,6,7), Bilgisayarli tomografide, hepatik sar-
kold granilomlan hlpodens nodiller seklinde goéralar
17).

8. BOBREK: Klinik olarak primer renal sarkoidoz
nadirdir. Buna ragmen tibiler, glomeriler ve renal ar-
ter hastaligi bildirilmistir. Daha siklikla, %1-2 olguda hi-
perkalsemlli veya hiperkalsemisiz, hlperkalsiuri ile sey-
reden hastalik s6z konusudur. Egder kronik ise nefrokal-
sinozis veya nefrolltlyazis gorilebilir. Hiperkalseminin
nedeni olarak, granilornlarin iginde yer alan mononik-
leer fagositlerin Urettigi 1-25 dihidro vitamin D'nin kan-
daki miktarina bagl kalsiyumun barsaktan asiri emilimi
olduguna inanilmaktadir (5,7).

9. SINIR SISTEMI: Sinir sisteminin biitin kom-
ponentlerl sarkoidozda tutulabilir. %5 olguda ndérolojik
bulgular vardir. 7. kafa giftinin unilateral tutulumuna
bagli fasial paralizi en yaygindir. Aniden baslar ve gegci-
cidir. Optik sinirin disfonksiyonu, papil 6demi, damak
disfonksiyonu ve duyma anomalileri ile hipotalamo-hi-
pofizer anormallikler, kronik menenjit, ara sira yer kap-
layan lezyonlar gorilebilir. Seyrek olarak mimikle ilgili
multipl lezyonlar, mdltipi skleroz, spinal kord anormal-
likleri ve periferal néropatiyi taklit edebilir (5,7).

10. LOKOMOTOR SISTEM: Kemikler, eklemler
ve/veya kaslar sarkoldozda tutulabilir. %5 olguda kemik
lezyonlari goézlenir (11). Kist yada kemik genislemeleri
seklinde, zimba deligi lezyonlar, kafeslenmeler olusabi-
lir. El ve ayak kemikleri en sik olarak tutulanlaridir, ke-
mik lezyonlari ara sira agriya neden olurlar. Eklem tu-
tulmalari daha siktir, sarkoidozu bilinen olgularda %25-
50 oraninda gozlenir. Artralji ve gercek artrit daha ¢ok
blyuk eklemlerde gozlenir. Migratuar ve gegici olabilir.
Kronik ve deformite birakici tarzda da olabilir. Her ne
kadar kas biopslsi granilomatéz inflamasyonu gdste-
rirse de adele disfonksiyonu seyrektir (7). Bir olguda
sarkoid daktilitis ve fleksor slnovltis bildirilmistir (4).

11. KALP: Ortalama %5 olguda belirgin kalp tutu-
lumu vardir. Klinik olarak kardlak disfonksiyonla birlikte-
dir. Sol ventrikil duvari tutulumu siktir. Aritmiler seyrek
olmakla birlikte tam blok goérulebilir. Papiller adale dis-
fonksiyonu, perikardit, konjestif kalp yetmezligi de gori-
lebilir. Kronik pulmoner fibrozise sekonder kor pulmo-
nale geliseouir (5,7).
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12. ENDOKRIN VE REPRODUKTIF SISTEM:
Hipotalamohipofizer aks siklikla tutulur. Presentasyon
diabetes inspiiustur. Anterior pituiter disfonksiyon da
gorilebilir. Komplet hipopitiitarlzm seyrektir. Adrenal
glandin tutulumuna bagh Addison hastaligi bildirilmistir.
Reprodiktif sistem tutulumu olabilir ancak stérilit¢é na-
dirdir. Sarkoidozlu kadin hamile olursa, hastalikta genel
bir dizelme gorilir. Pospartum donemde sarkoidoz
alevlenebilir. Bu degisiklikler endojen steioid salinimin-
daki dalgalanmaya baglanmaktadir (5,7).

13. DIS SALGI BEZLERI: Parotis tutulumu klasik
tanimda yer almakla birlikte, %10'dan az olguda gozle-
nir. Bilatéral tutulum kuraldir. Agrisiz dlizgin ylzeyli ve
yumusaktir. Kserosiomi gorulebilir (5,7).

14. GASTROINTESTINAL SISTEM: Nadiren
hastalar 6zofagiai veya gastrik yakinmalarla miracaat
ederler. Tutulumun tanisi genellikle otopsi sonucu ko-
nur,

15. IMMUN SISTEM: Sarkoidozlularin periferik
kaninda lenfosit subgruplari incelendiginde, natural killer
hiicreler (CD8+CD57+) ve aktive edilmis T hicrelerinin
(CD3+HLA-DR+) anlamli sekilde artmis oldugu gosteril-
mistir (13). Leu 1-B hdlcrelerinin ylizde olarak arttigi ve
Leu 1-B/B oraninin ylkseldigi gosterilmistir. Bu oranda-
ki artis, serum angiotensin converting enzyme (ACE)
dizeyi artigi ile korelasyon goéstermektedir (13).

KOMPLIKASYOMLAR

Solunum sistel,.: uLiumu mortalité ve morbldite-
nirt en sik nedenidir, 6zellikle dispne ve oksijenin do-
kulara dagilimindaki yetersizlikle karakterize interstislel
akciger hastaliginin belirtileri go6zlenir. Bazi hastalarda
prankimal erozyon masif kanamaya neden olabilir.

Akcigerden baska en c¢ok komplikasyon goézlenen
organ goOzdir. Tedavi edilen olgularda korlik seyrektir.
Santral nervoz sistem ve kalbe ait en ciddi kompli-
kasyonlar konjestif kalp yetmezligi ve ani 6limdir.

LABORATUVAR

Lenfosltopeni, orta derecede eozinofili, yliksek se-
dimentasyon hizi, hlperglobilinemi, yiksek ACE se-
viyesi goOzlenir. Hiperkalsemi seyrektir. Diger laboratuar
bulgulari tutulan organlara spesifiktir. Akcigerlerin sik tu-
tulumuna bagl olarak hemen daima akciger radyogrami
anormaldir. Dort klasik akciger gratis! paterni vardir
(2,15,17) (Tablo 1). 1. tipteki hastalar akut ve reversibl
formdadirlar. 2. ve 3. tiptekiler ise kronik ve progressif
giderlerse de bu paternler hastaligin evrelemesinde kul-
lanilamazlar.

Hiler adenopati hemen daima bilateraidir. Unilaté-
ral de gorilebilir. Nodlar genellikle paratrakeal bdlgede
gOzlenir. Diffiz parankima! degisiklikler tipik olarak reti-
kulo-noddller infiltrasyonlardir, ancak aslner paternde
ara sira gOzlenir. Buylk nodiller, metastatik hastalik
imaji verebilir, ancak goérilmesi alisilmis degildir. Yaygin
olmamak kaydiyla bazi radyogramlarda, hiler nodlarda
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Tablo 1. Sarkoidozun Radyolojik Ozelllikleri

Evre Ayirici Tani

| Bilateral hiler LAP Lenfoma, Tbc, bruselloz,
koksidiodomikozis,
histoplazmozts, karsinoma
1] Bilateral hiler LAP, Yukaridakilerin hepsi
parenkimal infiltrasyon
] Hiler LAP olmaksizin,

pulmoner infiltrasyon

Ekstrensek allerjik alveolit,
fibrozan alveolit,
histiyositozis, SLE, Tbc,
romatoid akciger,
skieroderma

ilerlemis Tbc, meloidoz,
bllléz anfizem, bronsektazi

v ilerlemis fibrozis,
builer ve kistler

yumurta kabugu seklinde kalsifikasyonlar goézlenebilir
(2,5,7).

En sik bulgu olan bilateral hiler LAP, genellikle
sag paratrakeal LAP ile birliktedir (11,18). Akciger grafi-
sinde yalnizca LAP varsa, hastalar genellikle asempto-
matiktir (11). Hastalarin %90'inda hiler ve mediastinal
LAP vardir (8). Tipik olarak bronkopulmoner ve sag pa-
ratrakeal lenf bezleri tutulur ve bunlar bronglara basi
yapmazlar (18). Mediastinal LAP'leri goriuntilemede 6-
zellikle bilgisayarli tomografi yararlidir. Direkt radyog-
ramlarda goérlilmeyen anterior mediastinal, subkarinal
ve aortopulmoner LAP'ler bilgisayarli tomografide gos-
terilebilir (12). Sarkoidozlu hastalardaki pulmoner tutu-
lum %80'i LAP ile birliktedir. Yine pulmoner sarkoidoz-
lularin yaklasik %20'sinde Ust lobda retraksiyon ve bl
olusumuna yol agan fibrozis goralur (11).

Akciger fonksiyonlarinda interstisiel akciger hasta-
ligina alt anormallikler bulunur. Genellikle orta derecede
hipoksemi ve orta derecede kompanse hipokarbi var-
dir. Galyum 67 ile yapilan akciger scanningi genellikle
anormaldir. Bronko alveolar lavaj (BAL) tipik olarak art-
mis lenfosit oranini isaret eder. Bunlarin pek ¢ogu ak-
tive helper T hicreleri ve alveolar makrofajlardir. belir-
gin fibrozisi olan hastalarda az sayida nétrofiller bulu-
nabilir. Eozinofili seyrektir.

Sarkoidozis tanisini desteklemek igin viicut sivila-
rinda ACE ve procollagen-lll-peptide (P-IlI-P) tayinleri,
yapilmaktadir. Ozellikle akut sarkoidozlu hastalarin
BAL'larinda saptanan ACE dlzeyinin sarkoidozun akti-
vitesini, P-IlI-P dizeyinin ise fibrogenezisi yansittigi bil-
dirilmistir (16). Serum ACE dizeyinin aktif sarkoidozlu-
larin %93'Unde, inaktif sarkoidozlularin ise %35.7'sinde
ylkseldigi bulunmustur (1). Sarkoidoz ile karigsan hasta-
liklari olan olgularin %46.3'Uniin serum ACE dizeyi
ylksek bulunmustur (1). Baska bir arastirmada, grani-
lomatdéz hastaliklardaki monositik hucre stimulasyonu
sonucu serum ACE duzeylerinin yiukseldigi 6ne siril-
mustar (3).
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Bir calismada serum ACE ve P-llI-P dlzeyleriyle,
hastalarin radyolojik evreleri karsilastiriimistir (14). Rad-
yolojik progresyon gosteen hastalarin serum P-III-P di-
zeyleri yuksek bulunmus ve steroid tedavisi sonucun-
da, serum P-IllI-P dizeylerinde anlamli dusmeler g6z-
lenmistir. ACE dulzeylerinin, radyolojik degisiklikler ile
korelasyon géstermedigi sonucuna variimistir (14).

Noérosarkoidozlularda, beyin-omurilik sivisindaki
(BOS) ACE duzeylerinin ylkseldigi ve norosarkoidoz
tanisi icin BOS - ACE duzeylerinin yararlh bir ara¢ ola-
cagi bildirilmistir (10).

TANI

Tipik olgularda tani; Klinik, radyografik, histolojik
bulgularin kombinasyonu ile konur (Tablo 2). Geng
erigskinlerde konstitisyonel yakinmalar, respiratuar
semptomlar, eritema nodosum, bulanik gérme, bilateral
hiler adenopati varliginda tani genellikle sarkoidoz ola-
caktir. Tbc ve sitiliz gibi sarkoidozis de viucudun her-
hangi bir yerinde goérulebilir. Bircok diger hastalikla ka-
risabilir. Graniilomat6éz hastaliklarla 6érnegin Tbc ve fun-
gal infeksiyonlarla karisabilir. Radyogram tek tani kriteri
olmayacaktir. Zira bilateral hiler adenopati; Lenfoma,
Tbc, coccidioidomicosis, brucellozis ve bronkojenik kar-
sinomada da goérilebilir.

Presentasyon klasik olsun ya da olmasin, rnono-
nikleer hicreli granilomatdz inflamatuar proces biopsi
ile dogrulanmalidir. Kesin tani igin fiberoptik bronkoskop
ile biopsi yapilabilir. Daha az siklikla mediastinoskop ile
mediastinal hiler nodlardan biopsi denenebilir. Cilt, kon-
jonktiva, dudak, dalak, intraabdominal nodlar, parotid
giandi, tikrik bezleri, ust respiratuar trakt, miokard
biopsisi de yapilabilir. Hepsinde de nonkazeifiye grani-
lomlar gdésterilmelidir (7). Bununla birlikte inflamatuar
ve malign hastaliklarda da nonkazeifiye granitlomalar
gorllebilir (8). Sarkoidozda diger hastaliklardan daha
sik olarak perihepatik ve scalen lenf nodlarinda da po-
zHIflik saptanir. Cilt anerjlsi tipiktir. Fakat diagnostik
degildir. Kveim-Siltzbach deri testi sarkoidozlunun da
lagindan elde edilen ekstrenin intradermal enjeksiyonu
ve 4-8 hafta sonra biopsi ile sarkoidoz lezyonunun
gosterilmesidir. %70-80 oraninda (+)dir. %5'in altinda
yalanici (+)lik gosterir. GlnlUmuizde tarihi bir deger
tasimaktadir (5,7). Hastalarin 2/3'indde ACE ylksek

Tablo 2. Sarkoidoz'da Taniya Yaklasim

Primer

1. Klinik ve radyolojik bulgular

2. Biyopsi materyalinde granilom saptanmasi
SeKonder

1. Cilt testlerine kars! anerji saptanmasI*

2. Pozitif Kveim-Siltzbach reaksiyonu

3 Serum ACE diizeyinde anlaml yikselme
Guncel Arastirma Yontemleri

1. BAL ile saptanmis hucrelerin incelenmesi

2. Ga-67 sintigrafisi
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seviyededir. Ancak g¢ok sayida yalanci (+) ve (-)ik s6z
konusudur.

PROGNOZ

Sonug olarak prognoz iyidir. Akut hastaliyi olanla-
rin gogu belirgin sekel birakmadan geriler. Yaklasik 1/2
hastada bazi organlarda kalici disfonkslyonlar gelisebi-
lir. Olgularin ¢ogu orta dereceli, stabil ve nadiren prog-
resyon gosterir tarzda gelisir. % 15-20 olguda hastalik
aktif olarak kalir veya intermittant recurrensler gdsterir.
%10 olguda 6lim hastaliga bagli nedenlerden olur.

TEDAVI

Seckin tedavi ajani kortikosteroiddir. indometha-
zin, oxyfenbutazon, klorokin, methotrexate, P-amino-
benzotate, allopirinol, levamisole, siklosporin, siklofos-
famid denenmis ancak etki ve yararlari konusunda ik-
na edici kanitlar elde edilememistir. En énemli problem
tedaviye ne zaman baslanacagidir Cunki hastalik %50
oranindaki olguda kendiliginden iyilesir ve kortikosteroid
tedavisi ile kalici organ hasari c¢ogunlukla gelismez.
Suphesiz 6nemli konulardan biri de tedavinin slresidir.
Zira en buylk riske sahip akciger, goz, kalp ve sinir
sisteminde aktivitenin devam edip etmedigine karar ve-
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rilmesi gereklidir. Akciger igin hikaye, fizik muayene,
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