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Izole Norosarkoidoz

Isolated Neurosarcoidosis: Case Report

OZET Sarkoidoz, multipl organ sistemlerini etkileyen inflamatuar graniilomatoz bir hastaliktir. N6-
rosarkoidoz, sarkoidozun ciddi, fakat nadir gériilen bir formudur. N6rosarkoidoza ait klinik ve go-
riintileme bulgular1 ¢ok cesitlilik gostermektedir. Kraniyal sinirler en sik etkilenirken,
norosarkoidoz beyin parankimi, periferik sinir, leptomeningeal alan ve spinal kordu da tutabil-
mektedir. Norosarkoidoz izole goriildii ise tan1 ¢ok zordur. Bu ¢aligmada, bag donmesi sikayeti ile
klinigimize bagvuran ve sistemik sarkoidoz tanisi1 olmayan bir olguda nérosarkoidoz tanisina nasil
gidilecegi gosterilmistir. Bu olgu, sarkoidozda norolojik tutuluma ait klinik semptomlarin nadir ola-
rak goriilmesi ve norolojik belirtilerin, pulmoner veya baska sistemleri tutan sarkoidoz varlig: ol-
maksizin baglangi¢ semptomlari olarak ortaya ¢ikabildigine dikkat ¢ekilmesi amaciyla sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Norosarkoidoz; sarkoidoz

ABSTRACT Sarcoidosis is a granulomatous inflammatory disease which affects multiple systems.
Neurosarcoidosis is a serious and rare form of sarcoidosis. Clinical and imaging findings related to
neurosarcoidosis were varied. Cranial nerves are most frequently affected by neurosarcoidosis. Also
brain parenchyma, peripheral nerves, leptomeningeal area and spinal cord may also involve. If neu-
rosarcoidosis is seen isolated, the diagnosis is very difficult. We demostrated how to get a dignosis
of neurosarcoidosis on a patient who was presented with the complaints of dizziness and wihtout
diagnosis of systemic sarcoidosis. This case has been presented with the aim of taking attention for
the clinical symptoms related with neurologic involvement in sarcoidosis have been rarely ap-
parent and neurological singns could be occured without the involvement of pulmonary or other
systems sarcoidosis.

Key Words: Neurosarcoidosis; sarcoidosis
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arkoidoz, siklikla solunum sistemi ve lenfatik sistem olmak tizere ¢oklu

organ sistemlerini etkileyen nedeni bilinmeyen inflamatuar graniilo-

mat6z bir hastaliktir.!? Norosarkoidoz ise beyin, spinal kord ve peri-
ferik sinirleri iceren santral ve/veya periferik sinir sisteminde inflamasyon
ve anormal hiicre birikimi ile olusan sarkoidozun 6zel bir klinik seklidir.
Norosarkoidoz daha nadir goriilmesine ragmen daha tahrip edici sonuglar
dogurabilmektedir.?

Sarkoidozun prevalans: 10-80/100.000 iken, nérosarkoidoz sarkoidozlu
hastalarin %5-16’sinda goriilmektedir. Hastalik her yasta goriilmekle bir-
likte, insidans1 bimodal bir dagilim paternine sahiptir ki, tiim cinsiyetlerde
sikl1g1 20-40 yaslar1 arasinda ve 50 yas iistii kadinlarda daha fazladir.?
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Norosarkoidozun klinik tablosu oldukca de-
giskendir. Clinkii hastalik sinir sisteminin her bol-
gesini etkileyebilmektedir.*® Norosarkoidozun en
sik klinik belirtisi, hastalarin %50’sinden daha faz-
lasinda goriilen fasiyal sinir disfonksiyonudur.
Bunu %50 oraninda beyin parankim tutulumu
takip etmektedir. Spinal kord tutulumu %10’undan
azinda goriilmektedir. Periferik sinir ve leptome-
ningeal bolge hastaligin tutabilecegi diger alanlar-
dir. Dolayisi ile tutulumun olabilecegi bolgeye ait
ortaya ¢ikan klinik tablo ¢ok heterojen olabilmek-
tedir. Bu yiizden norosarkoidoz sinir sisteminin
taklit¢i hastaligidir.®”

Sinir sistemi tutulumu, pulmoner veya diger
sistemleri tutan sarkoidoz varligi olmaksizin gorii-
lebilmektedir.* Eger hastaligin ilk ortaya ¢ikisi no-
rosarkoidoz seklinde ise bu taninin akla gelmesi
dolayist ile dogru taniy1 koymak giictiir. Bu yiizden
tan1 yiiksek oranda klinik stipheye dayanmaktadir.
Klinik pratikte bu hastaligin erken ve dogru tani al-
mas1 dogru tedavi ile geri doniisiimsiiz norolojik de-
fisitlerin 6nlenmesi agisindan 6nemlidir.

Bu ¢aligmada, ilk klinik prezentasyonu noro-
sarkoidoz seklinde olan olgu sunulmus ve nadir go-
riilen bu hastaliga dikkat cekmek amaglanmgtir.

I OLGU SUNUMU

Otuz alt1 yagindaki erkek olgu, bag dénmesi, bu-
lant1 ve kusma sikayetleri ile klinigimize bagvurdu.
Olgunun sikayetleri {i¢ giin 6nce aniden baglamas.
Daha sonra bu sikdyetlerine dengesizlik eklenmis.
Yapilan norolojik muayenesinde tandem yiiriiyiisii
ataksik olan olguya kontrastli kraniyal manyetik
rezonans gorintileme (MRG) cekildi. Kraniyal
MRG’de her iki frontal lob inferior girus medial ke-
simi, bilateral optik traktus ve korpus kallosumda
ve perikallozal beyaz cevherin bir kisminda T2 ve
“fluid attention inversion recovery (FLAIR)” se-
kanslarda hiperintens goriilen kontrast madde en-
jeksiyonu sonrasi yer yer minimal kontrast tutulum
alanlari igeren alanlar goriildii (Resim 1). Ayrica,
tclincii ventrikiil tabani ve kiazmatik sistern diize-
yinde durada minimal kontrast tutulum izlendi.
Radyolojik goriintiilerinin noérosarkoidozu telkin
etmesi lizerine olgu gogiis hastaliklarina danigildi
ve olgudan anjiyotensin doniistiiriicii enzim (ACE)

GE MEDIC.

RESIM 1: Kraniyal manyetik rezonans goruntiileme gorunttisy.

diizeyi, 24 saatlik idrarda kalsiyum diizeyi, beyin-
omurilik sivis1 (BOS) incelemesi, piirifiye protein
derivesi (PPD), anti-HIV, sifiliz serolojisi, solunum
fonksiyon testi, akciger grafisi, yiliksek rezoliis-
yonlu toraks bilgisayarli tomografi (HRCT) tetkik-
leri istendi. Serum ACE diizeyi, 24 saatlik idrarda
kalsiyum diizeyi normal saptandi. BOS inceleme-
sinde hiicre artigi olmaksizin protein diizeyi 65
mg/dL ile yliksek bulundu. PPD anerjikti. Anti-
HIV, sifiliz serolojisi normal idi. Akciger grafisinde
bilateral hiler dolgunluk vard: (Resim 2). HRCT’de

RESIM 2: PA akcigier grafisine ait gorintii.
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mediastinal ve hiler sahada ¢ok sayida lenf nodu,
akciger parankiminde buzlu cam dansitesinde no-
diiler lezyonlar ve subsegmental atelektazi izlendi.
Biitiin bu bulgularin sarkoidozu telkin etmesi ne-
deni ile olguya endobronsiyal ultrasonografi (USG)
ile biyopsi planlandi. Olgudan alinan lenf nodu
ince igne aspirasyon biyopsisinin sonucu graniilo-
matoz lenfadenit ile uyumlu geldi. Ayrica, ayni es-
nada alinan bronkoalveolar lavaj (BAL) 6rneginde
asidorezistans boyama ve tiiberkiiloz DNA PCR ne-
gatif bulundu. Mevcut durum ile gogiis hastaliklar
bolimiince olguya sarkoidoz tanisi konuldu. Ol-
guya norosarkoidoz nedeni ile 60 mg/giin oral
prednizolon tedavisi baglanarak izlem altina alindu.

I TARTISMA

Sarkoidoz, ¢coklu organ sistemlerini etkileyen, tut-
tugu organlarda immiin graniilom formasyonuna
neden olan inflamatuar bir hastaliktir.? Etiyolojisi
bilinmemekle birlikte, enfeksiyon ajanlari, ¢evresel
faktorler, genetik faktorler ve otoimmiin bir pro-
ces altta yatan patolojiden sorumlu tutulmaktadir.
Etiyolojisi ne olursa olsun aktive olmus makrofajlar
ve T-lenfositler tarafindan immiin bir yanit olus-
makta ve bu da graniilom formasyonuna neden ol-
maktadir.?

Sinir sistemi tutulumu ¢ok nadir olmakla bir-
likte sonuglar ciddi olabilmektedir. Noérosarkoidoz
tanis: genellikle 4 ve 5. dekadlarda ve siklikla sar-
koidoz tanis1 almis kigilerde diistiniilmektedir.? Kli-
nik tablo oldukga degiskendir. Ciinkii hastalik sinir
sisteminin her bolgesini etkileyebilmektedir.* Kra-
niyal sinirler, beyin parankimi, leptomeningeal alan,

periferik sinirler, spinal kord gibi farkli bolgelerin
tutulumu ile geligen klinik bulgular nonspesifiktir.®
Kraniyal noropatiler, viziiel bozukluklar, kognitif
degisiklikler, kisilik degisiklikleri, bas agrisi, menin-
geal irritasyon bulgular: ve hidrosefali en sik goriilen
klinik belirtilerdir.®”

Kontrastli kraniyal MRG nérosarkoidozun
dogru tanisi i¢in yardimci bir yontemdir. Bu tetkik
ile kraniyal sinir tutulumu, parankim tutulumu,
leptomeningeal tutulum hidrosefali ve spinal kord
tutulumu gosterilebilmektedir. Tanida bir diger yar-
dimc1 yontem BOS bulgularidir. BOS’ta lenfosit
pleositozu ve protein artig1 olabilmektedir fakat
bunlar nonspesifik bulgulardir. BOS ACE diizeyi
yine nonspesifik bir bulgudur ve yalanci pozitifligi
yiiksektir.® Giniimiizde hastaligin tanisi i¢in yay-
gin olarak Zajicek tani kriterleri kullanilmaktadir
(Tablo 1).° Zajicek tam kriterleri igerisinde yer alan,
muhtemel norosarkoidoz tanisinda sistemik sarkoi-
dozun patolojik dogrulanmas: ve su dort kriterden
ikisinin pozitif olmas: ile tani konulabilmektedir.
Bu kriterler; galyum goriintiileme bulgusunun var-
Iig1, HRCT bulgusunun varligi, BAL’da CD4/CD8
oraninin 3,5’ten fazla olmasi ve BOS’ta ayn1 oranin
5’ten fazla olmasidir.*'°

Bu ¢alismada, bag donmesi nedeni ile bagvuran
ve kraniyal MRG’de hem beyin parankim hem de
leptomeningeal tutulumu olan nérosarkoidozlu bir
olgu sunulmugtur. Olgumuz mevcut klinigi ile sar-
koidoz tanisina nasil gidildigini gostermek agisin-
dan oO6nemlidir. Ciinkii noérosarkoidoz tanisini
koymak 6nceden bilinen sistemik sarkoidozu olan
vakalarda kolaydir, ancak nérolojik belirti ve bul-

TABLO 1: Tani kriterleri (Zajicek ve ark.).

Kesin nérosarkoidoz
Pozitif sinir sistemi histolojisi
Muhtemel nérosarkoidoz

Sistemik sarkoidoz i¢in delil

Alternatif tanilarin diglanmasi
Mimkin nérosarkoidoz

Nérosarkoidozu telkin eden Klinik prezentasyon

Norosarkoidozu telkin eden klinik prezentasyon

Santral sinir sistemi inflamasyonunu destekleyen laboratuvar bulgulari (artmis BOS protein ve/veya hiicre diizeyleri,
OKB varli§i ve/veya nérosarkoidoz ile uyumlu MRG bulgularr)

Galyum gériinttileme, toraks tomografisi, serum ACE diizeyi gibi indirekt belirteclerin poxzitifligi

Nérosarkoidozu telkin eden klinik prezentasyon
Yukandaki tani kriterlerinin karsilanmadigi durumdan alternatif tanilarin diglanmasi

BOS: Beyin-omurilik sivisi, OKB: Oligoklonal bant, MRG: Manyetik rezonans gériintiileme, ACE: Anjiyotensin ddnusttiriicii enzim.
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gular ortaya ¢ikis semptomlarini olusturuyorsa ta-
ninin akla gelmesi gictiir.** Fakat dogru ve erken
tan1 koymak geri dontisiimsiiz nérolojik durumlar:
onlemek nedeni ile 6nemlidir. Sarkoidozlu vakala-
rin %1’i sistemik sarkoidozun higbir dzelligi ol-
maksizin izole norolojik bir hastalik olarak ortaya
cikmaktadir.® Fakat bunlarin %50’sinden daha faz-
lasinda iki yil igerisinde sistemik sarkoidoz gelis-
mektedir.®” Norosarkoidozun patognomonik bir
bulgusu yoktur ve tani, diglama tanisidir. Ayirici
tanida; Lyme hastalig1, multipl skleroz, tiiberkiiloz,
metastatik lezyonlar, sifiliz, vaskiilit ve meningeal
karsinomatoz disiintilmelidir.®> Olgumuz paranki-
mal tutulum, leptomeningeal tutulum ve optik
traktus tutulumunun bir arada olmasi sebebi ile n6-
rosarkoidoz agisindan siipheli idi. Bu agidan ince-
lenen olguda akciger grafisi, HRCT ile sarkoidoz
tanisina yaklasildi. Biyopsi ile graniilomatoz infla-

masyon gosterilerek tani dogrulandi ve alternatif
tanilara yonelik yapilan incelemelerle de diger ta-
nilar diglanda.

Norosarkoidozun tedavisi ile ilgili yapilmig
randomize, ¢ift-kor kontrollii bir ¢alisma olma-
makla birlikte, immiinsiipresif tedaviler irreversibl
norolojik tablolar1 6nlemek, kortikosteroidler de
semptomatik norosarkoidozun tedavisi i¢in 6ne-
rilen modalitelerdir. Baz1 otorler, uzun dénem
steroid tedavisi yerine infliksimab, azatioprin,
metotreksat, siklofosfamid tedavilerini 6nermek-
tedir.>®

Bu calisma, hem giinliik néroloji pratiginde
nadir karsilagilan bu hastaliga dikkat ¢ekilmesi,
hem de izole nérolojik semptomlarla gelen bir ol-
guda sarkoidoz tanisina nasil gidilebileceginin gos-
terilmesi amaciyla sunulmustur.
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