Gogus Hastaliklari

Sarkoidoz nedeni bilinmeyen, sistemik graniloma-
téz bir hastaliktir. Bu yazida sistemik sarkoidoziste or-
gan tutulumlarina gére tedavi tartisiimistir.

SarkoidozisIn klinik gidisi ¢ok farklilik gosterdigin-
den ve 3 yil icinde spontan remisyon oraninin g¢ok yik-
sek olmasindan dolay! tedavi rejiminin ayarlanmasi gok
zordur (2-4).

Kortikosteroidlef (KS) hastaligin tedavisinde gok et-
kin olmasina ragmen, gerek endikasyonu, gerekse
maksimum etkili dozu, slresi ve tedavinin graniloma-
téz olay Ulzerine etkisi konusunda tek bir goéris yoktur
(2). Sarkoidoziste tedavinin esas amaci, fibrozis ge-
lisimini 6nlemek oldugundan granilomatéz olayin akti-
vite ve reverzlbilitesini saptamak 6nemlidir.

SARKOIDOZISTE TEDAVI
ENDIKASYONLARI (1-5)

Tedavi endlkasyonlari igin bir géris birligi yoktur.
Ortak olan goris sarkoidozis teshisinin kesin olarak
konulmasidir. Bazilari steroid tatbikinin hastaligin uzun
sireli prognozunu degistirmedigini ve sadece sempto-
matik fayda sagladigini savunurlar. Digerleri ise steroidin
hastaligin erken déneminde ve yeterli dozda kulla-
nildiginda fibrozise gidisi 6nledigini kabul ederler. Sar-
koidozisli hastalarin ¢odu Uu¢ yillik bir dénem iginde
spontan total remisyon gosterir. Bu hastalarda nadiren
rekurrens goralar.

Hastalik spontan remisyon goésterdiginden, kulla-
nilan ilaglarin belirgin yan etkileri oldugundan dolayi te-
davi sadece asagidaki durumlar varsa uygulanmali ve
histolojik tani destegdi bulunmalidir:

— Ates, kilo kaybi ve istahsizlik gibi sistemik bul-

gular,

— Semptomatik akciger hastaligi,

— llerleyici veya kalici akciger parankim hastahgi

(Stage 2 ve 3),

— Posterior okiiler hastalik veya lokal steroidlere

cevap vermeyen anterior hastalik,
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— Santral sinir sistemi tutulumu,

— Hiperkalsemi, hiperkalsiuri,

— Ust solunum yollari darligi,

— Tukrik bezi tutulumu,

— Karaciger fonksiyon bozuklugu veya hepatome-
gall,

— Hipersplenlzm-splenomegall,

— Sekil bozucu lenfadenopatller,

— Cilt lezyonlari,

— Eklem kas-kemik sarkoidozu,

— Myokard tutulumu,

— Myopatl veya miyozls,

— Trombositopeni,

— Bobrek tutulumu.

PULMONER TUTULUMDA
TEDAVI YAKLASIMI (Tablo 1)

Pulmoner tutulumda tedavi ilkeleri asagidaki gibi
6zetlenebilir:

1. iki tarafli hilus dolgunlugu olan (Stage |) semp-
tomsuz veya ekstrapulmoner tutulumu olmayan hasta-
da tedavi yapilmaz. Alti aylik aralarla radyografik takip
yapilir (2,3). Bu tir hastalarin %80-90'inda Iki yil iginde
spontan remisyon goérulur (3-5). Eritema nodozum,
ates, dusklnlik, artralji gibi hafif semptomlu hastalar
aspirin ve nsaid (nonsteroidal antlinflamatuar) gibi ilag-
larla tedavi edilir. Bu ilaglar yetersiz kalirsa 2 hafta ile
2 ay arasinda kisa sireli KS'ler faydali etki saglar. Bir
gérise gore serum ACE (Anjiotensin Konverting En-
zim) seviyeleri ileri derecede ylUksekse, her hiler ade-
nopatinin tedavi edilmesi tavsiye edilir. Cunkiu akciger
grafisinde goérulmeyen granilomlar olabilir.

2. iki tarafli hilus dolgunlugu ve pulmoner infilt-
rasyonu olan hasta (Stage Il) semptomu (dispne, 6ksu-
rik, gégus agrisi, egzersiz intoleransi) ise tedavi edilir.
Stage-2 hastada dispne ve pulmoner fonksiyon bozuk-
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Tablo 1. Pulmoner tutulumda tedavi yaklagimi
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Anorme . kaiger filmi

Hile: adenopative\ulmoner

Bilaterai hiler
ienfadenopati pulmoner infillrasyon Infiltrasyon
3 ay slreyle 20 mg/gin
prednizolonla tedavi
Remisyon Gerileme Objektif cevap yok
Eriterna Eritema
nodozumiy  nodozumsuz
Uger aylik aralarla Tedaviye iig ay Prednizolen dozu
akeiger filmiile takip edilir,.  daha devam et iki katina gikilir.
Poliartritisli
indometazin
ile tedavi et.
Aktivite markirar| Degisiklik yok
Pozitif Negatif iV steroit+
steroit gbzieyin. Metotreksat
tedavisi Azatiaprin
Kiorokin

lugu varsa KS tedaviye baslanir. Serum ACE duzeyleri,
akciger filmi, diffizyon kapasitesi ile birlikte spirometik
Olcimler hastaligin seyrini izlemede kullanilir (2).

3. Stage Il hasta eger asemptomatlkse hastalik
aktlvitesini saptamak igin Ga67 sintigrafisi, BAL lenfosit
calismasi yapilir. Bu testler aktlviteyi gosterirse hastaya
KS verilmelidir. Eger sarkoidozis Inaktifse tedaviye ihti-
yag¢ yoktur (2). Bazi uzmanlar iki yildan daha uzun si-
reli akciger infiltrasyonu olan, asemptomatlk ve pulmo-
ner fonksiyon bozuklugu olmayan hastada reverzibiliteyi
denemek ve fibrozisi 6nlemek igin 2-3 ayhk KS kird
Oneriyorlar. Asemptomatlk olan ve pulmoner fonksiyon
bozuklugu bulunmayan hastalar yakin takipte tutulmali
ve tedavi edilmemelidir. Cinkid bu hastalar (asempto-
matlk sarkoidozlu hastalar) siklikla spontan remlsyona
girer ve remisyonlar genellikle kalicidir. Hastaligin nor-
mal seyrinde belirgin bir koétilesme veya yayginliginda
belirgin bir ilerleme gorulirse KS kird uygulanir. Bazi
arastiricilar stage-2 asemptomatlk hastalarda eger iki yil
icinde spontan radyolojik iyilesme gériilmezse KS kul-
lanimini tavsiye ederler. Spontan remisyon gd&ster-
meyen hastalarda KS tedavisinin fibrozis gelisimini 6n-
leyecegi dusunilmektedir. Akciger filmindeki rezollisyon
olasiligini hastanin geng¢ olmasi olumlu etkilerken kronik
deri lezyonlari ve kemik kistlerinin varlii olumsuz
yonde etkiler.

4. Stage Il hastalikta, bltliin hastalar hastalik ak-
tlvitesl acisindan degerlendirilmelidir. Klinik bulgular,
ACE seviyesi, Ga67 sintigrafisi ve BAL incelemeleri ile

hastalik aktif kabul edilirse KS'ler tavsiye edilir. Solu-
num fonksiyon testleri (SFT) ileri derecede bozuk olan;
akciger grafilerinde bul, bal petegi ve diffiz fibrozis go-
rilen, pulmoner hipertansiyonu ve sagd ventrikll yet-
mezligi bulunan hastalarda KS'ler semptomatik fayda
saglasa da hastaligin seyrini ve agir prognozu pek etki-
lemez.

5. Stage Il (Fibrozisll) ve Stage IV (Bll formas-
yonlu ve pal petedi goérinimli) hastada hastalik aktlvi-
tesini saptamak ¢ok 6énemlidir. Bununla beraber fibrozis
genellikle cok ilerlemistir ve tedavi etkisizdir. Bu hasta-
larda ciddi dispne vardir. KS'ler bazi hastalarda semp-
tomatik fayda saglasa da hastaligin dogal gidisini etkile-
mez. Bu safhada Akciger Transplantasyonu tek ¢ézim-
dar (2).

Plevral sarkoidozisll olgularda plevral effizyon ve
pnémotoraks kendi kendine dizelir veya steroit ve
diger tedavilere cevap verir. Plérektomi ve plérodezls
tedavide kullanilan diger yontemlerdir. Plevra ve perl-
kartta birlikte effizyon varsa 60-100 mg/gin prednizon
Onerilir. Eger cevap yoksa glinde 2 defa 25 mg siklo-
fosfamit onerilir (13).

EKSTRAPULMONER TUTULUMDA
TEDAVI

Eritema Nodozum

Genellikle baslangicinin ilk ayinda geriler. Eritema

nodozumda rekilirrens ve sekel nadirdir. Yatak istiraha-
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ti, nonsteroidal antiinflamatuar ilaglar (indomethacin,
oxyphenbutazone) ve salisilat faydalidir. Prednizolon 30
mg/glin 2-6 ay verilebilir.

Ust Solunum Yollari

Ust solunum yollari problemi olan hastalarda;
KS'ler ik segilecek ilagtir. Sterolt mukozal 6demi ¢ozer,
burun ve larinkstekl obstriksiyonu acar, burundaki ge-
nis polipleri geriletir. Tedavi kesildikten sonra sarkoid
granulomlari tekrar gorulebilir. Graniilomlarin rezolis-
yonundan sonra atrofik rinitis ve larinks mukozasinda
atrofik degisiklikler gorilebilir. Nazal beklametazon ile
intranazal semptomlar diizelir. Ciddi darlik varsa intra-
nazal sprey granilomatdéz dokuya ulasilamadigi igin et-
kisizdir. Nazal obstriksiyonda cerrahi tedavi, nazal sep-
tal perforasyon kompllkasyonu nedeni ile uygulanmaz;
sterolt tedavisi yeterlidir. Ciddi larinks tikanikhdinda tra-
keostomi gerekebilir.

Go6z Tutulumu

KS'ler sismis lakrimal gdzyasi bezlerini duzeltir,
g6z yasini normallestirir. Gézyas! bezinde fibrozisi 6n-
lemek icin sistemik KS kullanilir. Konjonktival sarkoido-
zis tedaviye ihtiya¢ gdstermez.

Anterior uveitls (Akut iridosiklit): Glinde 3 defa si-
cak pansuman ile g6zde hiperemi olusturulur, iris'in
lense ve korneanin arkasina yapigsmasini 6nlemek icin,
muskulus siliarisi gegici olarak felg ederek spazma bag-
I agriyi yok etmek Igin midriatik damlalar (atropin, siil-
fat, slklopentolat) kullanilir. Giin boyunca siklikla steroit-
li g6z damlalari tatbik edilir. Bir hafta sonra 6nemli ve
devamli bir lyilesme yoksa, lokal subkonjonktival depo
kortizon ile gézin 6n segmentindeki KS konsant-
rasyonu arttirilir. Subtenan (konjonktiva alti kapsul) en-
jeksiyonla daha uzun etki saglanir. Lokal sterolt tedavi
intraokuler basing seviyelerinin dikkatli takibini gerekti-
rir. Cinkiu KS'ler sekonder glokoma yol agabilir. Bu
yan etki oral KS'lerle gériilmez. Géz Igi basinci artarsa
toplkal yerine oral KS verilir, TImoptol géz damlasi ba-
sinci normallestirmek Igin kullanilir. Kronik anterior
Uveitis tedaviye refrakterdir; katarakta bagli gérme kaybi
olusturur. Glokom tibbi tedaviye cevap verir; fakat sik-
likla iaser trabekilloplastl veya trabekilektoml seklinde
cerrahi tedaviyi gerektirir. Akut Uveitiste aqueous hu-
mor'da prostogladinler ¢cok miktarda oldugundan, indo
metazin faydahdir.

Posterior Uveitis; oftalmoskopl ile gézlenir. Flore-
san anjiografi ile daha lyi gosterilebilir. Retinal vaskuli-
tlse bagh floresan sizmasi vardir. Hastada vitreus opa-
sitesl, makuler 6édem, disk 6dem, vitreus hemoraji ne-
deni ile gérme kaybi vardir. Disk 6dem ve vitreustaki
hicreler sistemik KS'lere hizli cevap verir, inflamasyon
birkag aydir varsa makuler 6édem yluksek doz prednizo-
lona (60 mg/gln) rezistandir. Anormal yeni retinal da-
marlara bagl olarak vitreus hemorajisi gelisir. Vitreus
hemorajlsi spontan olarak, absorbe olur fakat 12 aydan

T Kiin Tip Bilimleri 1994, 14

331

daha uzun suredir varsa kani temizlemek igin vitrek-
tomi yapilabilir. Vitreus hemoraji kalici ise visuel prog-
noz koétlidur. Retinal yeni damarlar spontan olarak ken-
di kendine veya sistemik KS'den sonra gerileyebilir.
Laser fotokoagulasyon gerekebilir.

Optik sinir hastaligi; sarkoide bagli optik néropati
steroide duyarlidir. Bu nedenle baslangigta tani konup
erken steroit tatbiki yapilirsa gérme kaybi 6nlenir. Goz
tutulumunda steroit etkisizse, siklosporin ginlik 10 mg
verilir. ki haftada cevap yoksa 15 mg'a cikilir. Azathia-
prin'de steroit dozunda %50 azalma saglar.

Hiperkalsemi ve Hiperkalsiiri

Koruma igin: Hastalar UVB-occlusive sunscreeni
disari ¢ikmadan 6nce acik yerlerine surmelidir. D vita-
mini iceren ilaglar almamalidir. Kalsiyumdan zengin yi-
yecekleri kisitlamahdir (12). Kalici hiperkalsiliride dusik
kalsiyum diyeti ve sodyum fitat ve inorganik fosfat gibi
bagirsakta kalsiyumla selasyona girecek ilaclar kulla-
nilir.

Tedavi: intestinal kalsiyum emilimi kisitlanir. Ke-
mikte kalsiyum mobilizasyonu durdurulur, intravaskdiler
volim genisletilir. Endojen 1,25-(OH)2D asiri Uretimi
antagonize edilir, intravaskliler hacmi genisletmek igin
serum fizyolojik inflize edilir. Semptomatik hiperkalsemi
tedavisinde loop diuretikler kullanilir. 40-60 mg predni-
zon veya esdegeri ile tedavi endojen 1.25-(OH)2D (re-
timini azaltir. KS tedavisi basarisiz veya kontrendike
ise klorokin (glinde 2 defa 250 mg) ve hidroksiklorokin
(glinde 200-400 mg) kullanilir. Sitokrom P450 inhibitoru
olan ketokonazol, hiperkalsemisi olan sarkoidozisli has-
talarda 1.25 (OH)2D seviyelerini disurar (12).

KS ve klorokin, kalsiyumun idrarla atilimini ve kali-
ci nefrokalsinozisi 6nler. KS aktivite sarkoid makro-
fajlarinda kalsitriol Gretimini sipresse eder ve gastro-
intestinal sistemden kalsiyum emilimini bloke eder (2).

Kalp Tutulumu

Myokardial sarkoldozu tanimak zordur. Multisistem
sarkoidozlu hastada aritmi ve dal bloklari geligirse
myokardial sarkoidoz dusunulir ve tedavi yapilir. Myo-
kardial sarkoidozis baslangi¢c kardiak semptomlardan
iki yil Iginde siklikla éliime yol agar.

Her ne kadar KS'ler sarkoit granilomlarin gerile-
mesini saglarsa da ayni zamanda ayni zamanda sar-
koidozlu kalpte ventrikiiler anevrizma sikhgini artirir. Bu-
nunla beraber KS'lerle klinik ve laboratuvar iyilesmenin
saglandigi cesitli calismalar vardir. KS'lerle EKG bozuk-
luklari dizelir (T dalga konfigurasyonu, iletim anomali-
leri, R dalga progresyonu, ventrikiler ektopi ve Q dal-
galarinin kaybolmasi izlenir). Sol ventrikll sistolik ve
diastolik fonksiyonlari, Talyum sintigrafisindeki myokar-
dial perflizyon defektieri KS'le dizelir. Talyumdaki di-
zelmeye serum ACE ve akciger filmindeki nor-
mallesmeler eslik eder. Steroit dozu azaltildiginda bu
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bulgular tekrar eder. Eger doz ylkseltilirse tekrar diize-
lir. Fibrozls gelisimini 6énlemek Igi kardiak sarkoidoziste
teshis konulur konulmaz KS tedaviye baslanmalidir (9).

Antiaritmik olarak betablokir, quinidine, amiodaron
verilir. ileri derecede kalp bloklu hastalarda "ani 6liime
yol actigi igin" kalici pace maker gerekir. Otomatik im-
plante edilebilen defibrilatorlerde gerekli olabilir. KS
kullanimini gerektirir.

Sinir Sistemi Tutulumu

Kotli prognozlu ciddi hastalar genellikle steroit alir-
lar. Minér semptomlu iyi prognozlular ise tedavisiz bira-
kilir. Bdylece nérosarkoidozislerde Ise gidisat tedauvili
ve tedavisiz hastalarda benzerdir. Genellikle gidisat 6n-
ceden saptanamadigi igin sinir sistemi tutulumu varsa
steroit endlkasyonu kesindir. Eger Irreverzibl flbrozis
veya serebral enfarktis gelismeden O6nce tedaviye
baslanabilirse maksimal etki elde edilir. Noérolojik has-
talilk buhndugu sirece tedaviye devam edilir. Doz azal-
tilmasi dikkatlice yapilmahdir. Steroitlerin optimal dozu
bilinmiyor. Diger sarkoit tutulumlarinda prednizon dozu
20-40 mg'dir. NS'de daha ylksek dozlar onerilir. Klasik
oral prednizona cevap alinmayan olgularda haftada bir
1 g. intravendz metil prednizolon verilir. Erken safhada
KS'ye alternatif ilaglar; indometazin, oksifenbutazon ve
klorokindir. Steroite cevap vermeyen ilerleyici norolojik
hastalikli birka¢ hastada dusik doz kranial i1sinlama
semptomlari geriletir. NOrosarkoidozlste cerrahi endi-
kasyonlar genis kitle lezyonlu hastada akut veya iler-
leyici hidrosefalus bulunmasi ve tibbi tedaviye cevap
vermeyen kotllesen norolojik defisitler oldugunda
dusinulebilir.

Diabetes Inslpidus, epilepsi, papilddem ve periferik
noritis gibi noérolojik lezyonlar KS'lere ve bbazen rad-
yasyon, klorokln ve siklosporine iyi cevap verir (2). Ka-
fa ici kitleler veya hidrosefalus yluksek doz steroid ge-
rektirir (3).

Hastallk ne kadar akutsa sistemik KS'lere o kadar
cabuk cevap verir. Bu nedenle teshis edilir edilmez te-
davi baslamalidir. Sarkoidozu aniden baslayan geng
hastalarda, noérosarkoidozun rezolisyonu daha kolaydir.

Karaciger Tutulumu

Ates, istahsizlik, kilo kaybi, yiukselmis alkalen fos-
fatazla birlikte olan karaciger hastaliklari KS gerektiren
yaygin bir problemdir. Ates ve kilo kaybi KS tedaviye
cevap verir. Eder cevap yoksa Ozellikle lenfoma gibi
altta yatan baska bir tani disinilmelidir. Persistan be-
lirgin hepatosplenomegall genellikle aniden geriler. Si-
roz ve portal hipertansiyon varsa gerilemez. Siroz ve
portal hipertansiyon, skleroterapl ve sant operasynu
gerektiren 6zofagus varislerine yol acabilir. Hepatik pa-
rankima! hastalik veya sirozis olmaksizin splenomega-
liyle birlikte varisler varsa, splenektomi endikedir. Belir-
gin karaciger hastaliginda prednizon yerine prednizolo-
n'u kullanmak 6nemlidir.

KAYA ve Ark.
SARKOIDOZISTE TEDAViI

Masif karaciger fibrozisli ge¢ safhada KS'ler genel-
likle cok az fayda saglar. Ursodeoxycholic acid, kara-
ciger ici safra kanallari kalmadiysa safra temizleyicisi
olarak kullanilir. Fakat g¢ok az etkisi vardir. Karaciger
yetmezligi safhasinda ascit veya 6zofagus varis kana-
masi ve karaciger ansefalopatisi gelistiyse karaciger na-
kli dastndlmelidir (7).

Deri Tutulumu

Lupus pernio ve diger cilt lezyonlarinda haftada bir
5-10 mg metotreksat 3 ay slreyle kullanilir. Bu haftalik
dusuk doz karaciger fibrozisine yol agmadan yeterli
olur. Radyoterapi, kalsiferol ve antitiiberkiioz ilaglar
kontrendikedir (10).

Oral veya lokal kortikosteroitler, girkin deri dokin-
tilerinde, lupus pernioda, plaques ve diger kronik cilt
lezyonlarinda regresyona yol agabilir. Secilmis olgular-
da kozmetik cerrahi faydahdir (2). Lezyon igi %1 pro-
kain ile dilue edilmis triamclnolon acetonide (2-5
mg/ml) enjeksiyonlari haftalik aralarla tekrarlanabilir (2).

Papul, nodul, infiltratif plak seklindeki lezyonlar
baska amagla verilen KS ile dizelir. Burun, dudaklar,
g6z kapaklari, ¢gene ve kulaklarin deh lezyonlarinda
steroit tedavisi endikedir. Steroit lezyonlari duizeltir, fa-
kat tedavi kesilince lezyonlari tekrarlayabilir, intrader-
mal steroit enjeksiyonlar kullanilabilir.

Deri mukozal hastalik 6zellikle chloroqulne ve
hydroxycholoroquine cevap verir. 6 ay tedavi/6 g6z
muayenesi yapilmalidir. Genellikle chloroquin prednizon
ile birlikte kombine edilir.

Eklem ve Kas Tutulumu

Artralji indometazin gibi non-steroidal anti-inflama-
tuar ajanlara cevap verir. Artritis ve kas tutulumu KS
gerektirir. Akut inflamasyon ndbetlerini gidermemde
kolslsin faydalidir (2). Poliartraljl: nsaid'lara cevap verir.
Klorokin ve hidrokslklorokin eklem agrilarinda faydalidir.

Kemik Tutulumu

KS veya diger herhangi bir tedavi seklinin kemik
sarkoidozisinin dogal gidisini degistirmede faydali oldugu
konusunda herhangi bir delil yoktur (14).

Kemik kistleri, el ve ayakta agri, sisme ve defor-
miteye neden olur. Steroitler semptomlarin gerilemesini
saglar, fakat kemik kistleri tedaviye ragmen kalicidir.
Steroit kesilince semptomlal teKrar baslar. Metotreksat
ve indometazin alternatif tedavi olarak faydalidir.

Gastrointestinal Tutulum

Gastrik sarkoidosisin tedavisi granilomatéz tutulu-
mu aktivite ve yogunluguna gore yapilir. KS'ler tedavide
kullanilir. Antiasitler veya metoklopramit minimal aktivite
gosteren hastalikta kullanilabilir. Pilor stenozisi ve gast-
rointestinal hemorajlde cerrahi tek ¢ézimdir. KS ile te-
davi edilen hastalar endoskopi ve gerekirse biyopsi ile
takip edilir.
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Gastrik sarkoidozis semptomatik ise, steroitle te-
davi vakalarin 2/3'inde dramatik bir cevap olusturur,
fakat bu iyilesmeye hastaligin patolojik bulgularinin re-
zolusyonu eslik etmeyebilir. Gastrik ¢ikista obstriksiyon,
masif kanama malignité slUphesi varsa cerrahi muda-
hale yapilir. Sarkoidozise baglh gastrik tutulum sitphe
edildiginde, olagan histamin blokurleri yerine steroitle te-
davi yapilir, hastada cabuk bir klinik dizelme saglanir.

Hematolojik Tutulum

Prednlzon ile anemi dizelir. Transfliizyona gerek
kalmaz. Trombositopeni genellikle KS'lere gabucak ce-
vap verir ve tedavi icin kesin endikasyondur. intole-
rans geligsirse splenektomi gerekir. Vinkristin ve immun-
globulin tatbiki trombosit sayisini normale getirir. Trom-
bositopeni ve agir kanama varsa, immin mekanizma-
dan slphe ediliyorsa, trombosit transfiizyonu, yuksek
doz KS ve IV immiinglobiilin verilir. Tekrarlanma géri-
lirse vinkristin veya splenektomi &nerilir. Hemolitik
anemi KS'e cevap verir (18).

KORTIKOSTEROID TEDAVI

Kortlkosteroit tedavi inflamasyon ve graniiloma
tesekklilini geriletir ve serum ACE seviyelerini
disurir (4,5). Gozde fibrozis ve korligu, pulmoner fib-
rozisi, pulmoner hipertansiyonu, nefrokalsinozisi énleye-
rek sarkoidozisin dogal gidigini belirgin bir sekilde etki-
ler (1). Prednlzon giinlik tek doz 20-40 mg, 8-12 hafta
siire ile verilir. Kademeli olarak idame dozu olan giin-
luk 5-10 mg seviyesine dusilir. Yan etkileri énlemek
icin gin asin tedavi uygulanabilir (2).

Akut Gveitls, miyokardial tutulum, papllédem, ciddi
hlperkalsemi ve noérolojik tutulum 60-80 mg gibi yuksek
dozda prednizon gerektirir.

Kortikosteroit tedavisi igin etkil rejim (3);

40 mg/gun 2 hafta (veya 20 mg gilinde iki defa)

30 mg/gun 2 hafta (veya 15 mg glinde iki defa)

25 mg/gun 2 hafta (tek doz)

20 mg/gun 2 hafta (cevap gorulirse)

15 mg/giin 6 ay (makslmal cevap izlenirse)

Her iki ila dért haftada bir 2.5 mg kesilir, gidis iz-
lenir.

inhaler veya nazal sprey steroitler lokal fayda
saglar.

idame tedavisi igin ginlik 10-15 mg prednlzon
yeterlidir. Dlabet ve aseptik nekroz goérulebilir. Kadinlar-
da kilo alma goérilar. Dusuk dozlarda glin asir tedavi
onerilmez (3). Eger 8 haftalik tedavi ile klinik dizelme
gorilmezse steroit kesilir (5).

1984 internasyonal sarkoidoz konferansinda, BA-
L''in sarkoidozun aktivitesini ve tedaviye cevabi izle-
mede kullanilamayacagi karari alinmistir. Cevap ve sta-
bilité icin tek degerli kriter akciger filmidir. Seri Incele-
melerde en az 2,6,8. aylarda ve lilag kesilirken 1-2 ay-
lik araliklarla takip yapiimalidir.
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Respiratuar semptomlar birka¢ glnde duzelebilir.
Radyolojik dizelme iki haftada belirgindir. Taze lezyon-
lu hastalarin 2/3'G pulmoner dansitelerde diizelme veya
belirgin iyilesme gdsterir. Yumusak yamali lezyonlar ve
ince milier lezyonlar tedaviye ¢cabuk cevap verirler. Ge-
nislemis hiler ve mediastinal LAP'lar dizensiz bir sir-
atle geriler veya sebat edebilir. Vital kapasitedeki du-
zelme, diffizyon kapasitesine gore daha siktir. Seri
kan gazlari veya egzersiz galismalari gerekli degildir.
Uzun sdreli irreverzibl pulmoner fibrozisll birgok hasta-
da hicbir fayda saglanamamistir. Eger ilk 2-3 ayda hig-
bir objektif dizelme saglamamissa, tedavi azaltilir ve
kesilir. BAL sivisinda %28 veya daha fazla lenfosit bu-
lunmasi yuksek yogunlukta alveolitisi belirler. Bu durum
hastaligin koétulestigini gosterir. Aktivite kriteri olarak
ACE ve gallium SC vardir. ACE ve gallium SC non-
spesifiktir ve hastalara gore degisiklik gosterir. KS'e ce-
vap halinde her ikisinde azalma géralur. Bazi calisma-
larda akciger filmi duzeldigi halde ACE, gallium SC, bal
lenfosit sayisi anormal kalabilir. Bu nedenle, bu para-
metrelerle KS dozaji arasinda lliski kurulamamistir.

Relapslarda Yaklasim (3)

Relaps genellikle 15 mg'in altindaki dozlarda goru-
Iir. Hastalarin Ggte ikisinde relaps tedavisi kesildikten
sonraki 1-2 ay iginde ortaya cikar. Klinik aciliyet yoksa
tekrar tedaviye orijinal yuksek dozda baslamaya gerek
yoktur. Bir énceki 15 mg'lik ginlik idame dozuna
baslamak relapsi geri dondurdr. Bazen 20-30 mg'lik
glinlik dozla cevap daha c¢abuk olabilir (3). 5-20 yillik
veya 6muir boyu tedavi gerekebilir. Tedavinin ortalama
suresi sekiz yildir.

KS DISINDA KULLANILAN IiLAGLAR

indometazin akut eksudativ sarkoidoziste kulla-
nilr.

Aktif makrofaj T4 helper lenfositlerle etkileserek
interlokin-1 Uretir. Makrofaj-T lenfosit etkilesimi prostog-
landinle saglanir. indometazin yodun bir prostaglandin
sentetaz inhibitoridir. Akut eksudatif sarkoidoziste, ©-
zelllkle akut uveitiste, fliktenller konjonktivitiste, sarkoit
pollartritiste ve eritema nodozumda kullanilir (1).

Oxyphenbutazone

Prednlzonla ayni degerde etkinlige sahiptir. Radyo-
lojik goruntiylu duzeltir. Sarkoid dokunun gelisimini 6n-
ler. Sarkoidozun Ik yilinda 400 mg/giin 6 ay verilirse
basarili olur.

Potasyum Para Aminobenzoat

Antlflbrotik etkisi vardir. Lupus pernio ve pulmoner
floroziste kullanilir. KS, methotrexate ve chloroqulne al-
ternatiftir. Yumusak fibrotik lezyonlarda en az 9 ay verilir.

Klorokin

Klorokln, potasyum paraaminobenzoat kronik fibro-
tik sarkoidoziste kullanilir.
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Etki mekanizmasi tam bilinmiyor. Akciger ve cildin
kronik fibrotik sarkoidozisinde kullanilir. Ozellikle lupus
pernio, hlperkalsemi ve pulmoner flbroziste faydalidir.
Okiler toksisitesi nedeniyle, 200 mg klorokin gin asiri
9 ay verilir (1). Sik araliklarla g6z muayenesi gereklidir
(2). Bazen pulmoner ve didger hastaliklarda klorokin
prednizon ile kombine edilebilir. Alti ile sekiz haftada
tedaviye cevap gorilebilir (3).

Siklosporin

Mantardan elde edilen siklik bir peptiddir. T helper
hicreleri, lenfokin (IL-2 ve T-cell growth faktord) Gretimini
ve salinimini inhibe eder. Mikobakteriler ile farelerde
olusturulan granulomlar siklosporin ile bir ay sonra yok
olmustur. Bébrek toksisitesi 6nemli bir problemdir.

Methotrexate

Akciger fibrozisinde ve Lupus pernio gibi sekil bo-
zucu cilt lezyonlarinda kullanihr. Ug ay siireyle haftada
bir 5 mg verilir. Alti ay sonra gerekirse tekrarlanir. Vital
kapasite ve akciger fonksiyonlarini dizeltir.

Azathioprin

Steroitle birlikte, sterolt dozunu azaltmak Igin kul-
lanilir. Steroit dozunu yariya indirir.

Klorambusil

Steroitle birlikte, steroit dozunu azaltmak igin kul-
lanilir. Sterolt dozunu yariya indirir.

Radyoterapi

KS olmadigi zamanlarda hller adenopatl radyote-
rapi ile tedavi ediliyordu. Glinuimizde bu tedavinin yeri-
ni KS'ler almistir. Hala KS'e cevap vermeyen olgularda
kullaniimaktadir. Grand male epilepsili, sarkoid menen-
jithh hastada dusuk doz tium beyin 1sinlamasi yapilir.
Semptomlar, CT bulgulari ve BOS bulgulari duzelir.

OZEL DURUMLARDA TEDAVI

Hemoptizi

Endobronglal hastalia bagh ¢izgi seklinde kanama
genellikle KS'lerle kontrol edilir. Daha belirgin kanama
ilerlemis fibrokistik hastalikla birliktedir ve kitte saprofi-
tik micetomanin bulunmasi da sézkonusu olabilir. Ok-
surik baskilayicilari ve genis spektrumlu antlbiotikler
gibi konservatlf tedavi kanama kontrolinde kullanilir.
Restriktif hastalikta fistil ve ampiyem komplikasyonu
nedeniyle cerrahi rezeksiyon yapiimaz.

Masif kanamada: Ilerlemis pulmoner fibrokistik
hastalikta hemoptizi énemli bir problem olabilir. Agir ka-
namalarda bronslal veya kollateral arterlerin emboll-
zasyonu yapilabilir.

Sarkoidoziste Iinfeksiyon

Sarkoidoziste tiberkiloz komplikasyonu %1'den
azdir. Aspergillozls sarkoidoziste yaygin bir tuberkiloz

KAYA ve Ark.
SAHKOIDOZISTE TEDAVI

komplikasyonudur. Parankim fibrozisl ve harabiyetine
bagli akciger kavite veya biillerinde saprofitik kolonizas
yona bagli micetoma veya fungus balls olusur (2).

Tibbi tedavinin degerliligi tartismalidir. Amfoterisin-
B, nlstatin, flucytosine basarisiz olarak denenmistir.
Hastalarin %10'unda aspergilloma kendiliginden geri-
leyebilir. Tekrarlayici hemoptlziler varsa aspergilloma
rezeke edilir. Aspergillomanin gelismesinin prednizon
tedavisi, intratorasik hastaligin yayginligi veya gecikmis
asirt duyarlihidin depresyonu ile iligkisi yoktur, invaziv
aspergillozis sarkoidoziste nadirdir (2).

Kor pulmonale
Oksijen tedavisi uygulanir (3).
Hamilelik

Akciger fonksiyonu ciddi derecede bozuk degilse
hamilelik kontrendike degildir. Genelde hamilelik sarkoi-
doz yokmus gibi, sarkoidoz da hamilelik yokmus gibi
tedavi edilir (3).

Ciddi akciger hastaliklida, Gglncu trimestirde yatak
istirahati gerekil olabilir. Hamilelik suresince KS tedavi-
si olagan dozuyla devam etmelidir. EJer tedavi keilirse
hamilelikten birka¢ hafta sonra relaps meydana gelir.
Hasta postpartum dénemde izlenmelidir.

Tuberkiiloz

Eslik eden TBC varsa en az iki ajanla tedavi edi-
lir. PPD pozitif ve aktif TBC yoksa INH proflaksisi yapi-
lir.

PROGNOZ

Ko6tli prognozu gosteren risk faktorleri; siyah irk,
birden fazla organ tutulumu, cilt ve kemik lezyonlu 30
yasin Uzerinde olan, yaslida tG¢ organdan fazla tutulu-
mun varhgidir. Eritema nodozumun bulunmasi progno-
zun iyiligini gOsterir. 346 hasta Uzerinde yapilan uzun
sureli calismada EGK bozuklugu, negatif PPD, Periferik
kanda lenfosit sayisinin azligi prognozu saptamada fay-
dali bulunmamistir. Buna karsilik maksimal ACE ile
prognoz arasinda lligki bulunmustur. ACE seviyeleri
hastaligin aktif fazinin siresinin Indikatéraduar (15).

Sarkoidoziste prognoz genellikle iyidir. Torasik
sarkoldozlu hastalarin %60'1 2 yil iginde spontan rezo-
lisyon gosterir (5). Geri kalan %20 olgu steroit tedavi
ile geriler. Geri kalan %10-20 hasta ise sterolde cevap
vermez. Bunlardan stage 2 olanlarin %50'si, stage 3
olanlarin ise %80'l irreverzibl hastaliklidir. Kronik eks-
tratorasik sarkoidozis ve santral sinir sistemi tutulumu
tedaviye zayif cevap verir (5).

Viskum ve ark. (17) intratorasik sarkoldozisll 254
hastayi ortalama 27 yil izlediler; asadidaki sonuclari bil-
dirdiler:

— Mortalitede hafif bir artis gozlediler.
— Seksen o6lumden 32'si sarkoidoziste ilgiliydi.

— Akciger kanseri veya lenfoma bagli &élimlerde
artis saptanmadi.
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— Eritema nodozumun sdurvi ile ilgili prognostik
Onemi saptanmadi.

— Akciger filminin safhasiyla sirvi arasinda iliski
saptandi.

— Stage 3'te mortalltede belirli artis saptandi.

— Akciger filmindeki degisikliklerin erken diizelme-
si yasam Umidini iyilestirir.

— Yasam Gmidi lle iliskili bulundu.

— FEVI, FVI/FVC ve TLC yasam umidi ile iliskili
bulundu.

— FVi1, %50'nin altinda olanlarda, %80'in Uzerin-
de olanlara gére mortalité riski artmisti.

— TLC %80'in altinda olanlarda, %80'in Uzerinde
olanlara gére mortalité riski artmisti.

— HiperkalsemInin mortalité ile belirgin bir iligkisi
saptanmadi.

KC tutulumunda prognoz koétidir. Hastaligin
baslangicindan sonra hasta giderek koétileslr ve 2-18
yilda olur. Daha az ciddi tutulumlu hasta ise yillarca
yasayabilir (7).

Deri tutulumunda Prognoz: Iki tip sarkoidozls var-
dir. Ani baslangigh akut inflamatuar lezyonlu, eksudatlf
histolojik gorinti gésteren artmis ACE'li, hidroksi piroll-
nirill, pozitif Kveim testi! akut sarkoidozis Iki yil Iginde
yliksek oranda spontan remisyon gOsterir. Sterolt ve
diger antiinflamatuar ilaclara iyi cevap verir ve iyi prog-
nozu vardir. Kronik sarkoidozis ise sinsi baslangigli re-
lapsli gldigli, fibrotlk, klinik ve histolojik gortntdlid nor-
mal serum ACE'li negatif Kveim testll ve tedaviye rag-
men koti prognozludur. Cilt lezyonlari baslangigtan bir
ay sonra geriler. Hiler adenopatl ise bir yil icinde geri-
ler. Rekirrens ve sekel nadirdir. Cilt ve pulmoner lez-
yonlarin gidisi ve tedaviye cevabi aynidir. Gegici cilt
lezyonlari genellikle hller adenopati ile birliktedir. Kronik
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cilt lezyonlari Ise pulmoner fibrozis lle beraber gériiliir.
Gegici cilt lezyonlari tedavisiz duzelir. Kronik olanlar
ise uzun sireli tedaviye ragmen diizelmez. Pulmoner
sarkoidozisIn butiun tipleri hastalarin %60'inda geriler.
Fakat yasli, kemik ve cilt lezyonlu hastalarda bu di-
zelme daha yavastir. Pulmoner ve cilt sarkoidozisin bir
arada bulunmasi kronlkligin gostergesidir. Akciger filmin-
deki lezyonlarin ise 1/6'sinda gorilir. Prognozu belir-
lerken akcigerler, kalp, gozler ve bobreklerde fonksiyo-
nel yetersizligin derecesini saptamak 6nemlidir (10).

Kalp tutulumunda prognoz: Her ne kadar sempto-
matik kardlak tutulumun baglamasindan sonra ortalama
yasam siiresi 1-2 yil Ise de Fleming 270 hastasindan
100'Gnun teshisten sonra 5 yildan fazla yasadigini
36'sinin 10 yildan fazla ve 7'sinin 20 yildan fazla
yasadigini bildirmistir. Cilt lezyonlarinm digerlerine gore
daha erken farkedilip daha erken tedaviye baslandiklari
icin daha lyi olduklari kanaatine varilmistir. Kardlyak
sarkoidozlste prognoz genellikle koétidiar ve kardiyak
tutulumun genisligine baghdir (9).

Okller Sarkoidozis'te Prognoz: Okller sarkoit lez-
yonlarin genellikle sarkoidozis tanisi kondugu zaman
mevcuttur. Akut Uveitis veya yeni baslayan gézyasi be-
zi genislemesi gibi akut okuler belirtiler tedavinin birkag
hafta veya ayinda eslik eden pulmoner lezyonlarla be-
raber geriler. Sinsi baslangi¢h okiler sarkoidozis kolay
taninamaz ve ndbetler halinde ataklar gosterir. Genel-
likle tedavi azaltilirken veya kesilirken Uveitis alevlenme
goOsterir (11).

Noérosarkoidozis'te Prognoz: Kranial sinir lezyonlari
genellikle duzelirken, SSS ve pehferik sinir lezyonlari
siklikla Ilerler. Genellikle nérolojik semptomlarin gidisi
sistemik hastaligin gidisiyle paralellik gdsterir. Noérosar-
koidozlu hastalarda mortalite ekstra noéral sarkoldozlu-
lara gére Iki misli daha fazladir. Nérolojik hastaliklarin
%8-12'si olir (8).
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