Orijinal Soru: Klinik Bilimler 126

126 Kronik sarkoidozda goriilen tipik cilt tutulumu asagidakilerden hangisidir?

A) Lupus vulgaris

B) Kelebekras

C) Lupus pemio
D) Akrokeratoz paraneoplastika
E) Heliotropik ertipsiyon

Dogru Cevap:C

(Bu referanslar; soru kitabi Tum Tus Sorulari, Kamp notlarimiz ya da non spesifik slaytlardan DEGIL,
sadece gunncel ders notlarimizdan verilmistir. Bu notlar1 subelerimizde kolayca edinip, referanslari
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Tedavi:
o Antijenler ile temas kesmek en éenmli tedavi ydntemidir

« Akut form kendiliginden diizeldidi icin medikal tedaviye gerek yoktur Ozellikle
kronik formda kortikosteroidler kullanilabilic

SARKOIDOZ

“

Nonkazefiye granulomlar ile karakterize inflamatuar bir hastaliktic Sarkoidoz
multisistemik tutulum yapan bir hastaliktir Spesifik tani igin en az 2 organ tutulumu
olmasi gerekmektedic En siktutulan organ akcigerlerdir. Difer sik tutulan organlar,
karaciger deri ve gdzddr.

Hastalik kadinlarda erkeklerden biraz daha fazla gériiliic Yasam boyu Iki defa pik yapar
biri 18 yas, dideride 60 yas civarindadic

Etiyoloji: Kesin nedeni bilinmemektedir Ancak genetik olarak yatkin kisilerde enfeksiyoz
ya da non-enfeksiydz (berilyum gibi) cevresel ajanlara badli gelisen inflamatuar
yvanitin hastalijin patagenezinden sorumlu oldudu distndlmektedir

Patofizyoloji: Karakteristik bulgusu kazeifikasyon gtstermeyen graniilomdur
Bronkoalveolar lavaj sivisinda ozellikle T helper hiicrelerde ve aktive monositlerde
artis tipiktir Sarkoidozdaki granulomatéz lezyonlar tedavi ile ya da tedavisiz iyilesit Ancak
yaklasik %20 hastada hastalik kronik forma ilerler.

Sarkoidozda graniilom olugumunda rol oynayan majér sitokin TNF -
alfa'dir

Klinik:

» Sarkoidozda klinik prezentasyon asemptomatik klinikten, tutulan organin yetmezligine
kadar dedisir. Yaklagik %30 hasta asemptomatiktir. En sik gériilen bagvuru
semptomu yaklasik 2-4 hafatadir devam eden 6ksliriik ve nefes darli§idir. Diger sik
qorilen semptomlar goz ve deri tutulumu ile ilgilidir.

« Akcigerler, sarkoidozda>9%090 oraninda tutulur Akcider tutulumunu géstermek igin
en sik kullanilan yéntem akcider grafisidic Akciger grafisinde en sik goériilen bulgu
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gorulen deri lezyonu

makulopapiiller dékiintiidiir Sarkoidoz igin spesifik deri lezyonu lupus pernio’
dur. Lupus pernio mavi renklidir ve 6zellikle yanaklarda gériiltr. Lupus pernio, hastanin
kronik forma (akciger fibrozisi ile giden) ilerledidini gosterir. Bir sarkoidoz alt tipi olan
|6fgren sendromunda eritama nodosum izlenir.

e GOz tutulumu, rksal olarak dedisic En sik goriilen géz tutulumu anterior Uveittir
Retinit ve g6z yas! bezlerinin tutulmasina bagh kuru g6z gérilebilit

« Karacigerde, granulomattz hepatite neden olabilic Hastalarda alkalen fosfataz
yuksekligi karakteristiktir

 Kemik iligi tutulumu, nedeniyle lenfopeni, anemi gozlenebilic Sarkoidozda en sik
gorulen hematolojik bulgu lenfopenidir

« Hiperkalsemi sarkoidozlu hastalarda gérilebilic Granulomlarda, aktive vitamin D
yapimindaki artisa badlidic Ayrica hastalarda hiperkalsemi olmadan da hiperkalsiiiri
izlenebilic

« Norosarkoidoz: Norosarkoidozda bazal beyin tutulumu karakteristiktir (Kraniyal sinir
tutulumu, bazilar menenjit, hipotalohipofizer tutulum ve miyelopati). En sik tutulan
kraniyal siniy nervus facialis (7. Kranival sinir) olup hastalar yiiz felci ile prezente olur.
Bir dier nérosarkoidoz tutulumu optik norittic
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Deri lezyonlarn: %25 olguda izlenir. Lezyonlar siklikla, kulak, dudak ve burundadir,
Klasik non-kazeéz granilomlar tarzindadir. Eritema nodosum (en sik deri
bulgusudur, diger bir deri bulgusu Lupus Pernio’dur) gérlebilir.

Goz, lakrimal gland ve tlukiiruk bezlerinin tutulumu: %?20 olguda izlenir. Tum
etkiledigi bezleri, bilateral blyitirse Mikulicz sendromu gelisir (Bak. Sjogren).
Tek ya da iki tarafl olabilen iritis veya iridosiklitis formunda g6z tutulumu tipiktir.
Koroidit, retinit ve optik sinir tutulumu gelisebilir.

Dalak: Makroskobik olarak normaldir. %20 olguda granilomlar saptanr.

Karaciger: Siklikla portal bélgede mikroskobik graniilomlar bulunur. %20
olguda izlenirse de bunlarin ancak 1/3'linde hepatomegali ve karaciger fonksiyon
bozuklugu saptanir.

Hiperkalsemi ve hiperirisemi izlenebilir.
Poliarterit gorilebilir.

%70 olguda iyilesme, %20 olguda kalici akciger disfonksiyonu veya gérme
bozukluklan, geri kalan %10-15 olguda progressif fulminan fibrozis ve kor pulmonale
gelisir.

Sadece hiler lenf nodu tutulumu var, akcider tutulumu yoksa en iyi prognoz, akciger
tutulumu var, hiler LAP yoksa fibrotik akciger hastaligi gelismesi beklenir.

Lofgren Sendromu: Bilateral hiler lenfadenopati, ates, eritema nodozum,
artralji.

Heerfordt Sendromu: Uveit, parotid, ates.

En sik kraniyal sinir tutulumu fasial paralizidir. Fasial paralizi olmasinin nedeni
parotiddir,

Sarkoidozda hiperkalseminin nedeni grantlomlardan D vitamini prekiirsorleri
salinmasidir.

Hipersensitivite Pnomonileri

Asiri duyarlilik reaksiyonudur. Inhalasyonla alinan organik antijenlere verilen yanittir,
Bronsiyal astima benzer ama reaksiyon bronsta dedil alveolde bulunur. Bu nedenle
allerjik alveolit olarakta adlandinlr.

Bronkoalveoler lavajda proinflamatuvar kemokinler, artmig CD 4 ve CD 8 T lenfositler
saptanir. Cogu hastada serumda etkene karsi antikorlar bulunur. Damar duvarinda
kompleman ve immunoglobulinler gérlebilir. Histopatolojide lenfosit, plazma hcresi
ve makrofajlardan zengin (eozinofiller nadir) interstisyel pnémoni ve non-nekrotizan
aranilomlar géruldr.

Meslek hastalidi olarak ortaya cikabilir. Akut reaksiyon seklinde baslyabilir, antijene
maruz kalmay takiben 4-8 saat icinde ates, 6ksiirlik, dispne ve yapisal sikayetler
qelisir.

T hicre aracili grantlomatéz inflamasyon nedeniyle tip IV hipersensitivite
kabul edilir. Ancak Rubin patolojide bu hastalik tip I, III, IV hipersensitivite olarak
gecmektedir.

Siirfaktan fonksiyon Bozukluklar

Surfaktan trafigini veya sekresyonunu sadlayan genler bozuktur,

- ATP-binding cassette protein member 3 (ABCA3): Sirfaktan
disfonksiyonlarinda en stk mutasyona udrayan gendir. OD gecer ve yasamin
ilk aylarinda 6limle sonuglanir, gok az bir kismi ileri yaslarda gorilir ve
interstisyel akcider hastalidina neden olur, Elektron mikroskop incelemede tip 2
pnomositlerde elektron dens merkezi olan klglk surfaktan lamellerinin bulunmasi
karakteristiktir.

- Surfaktan protein C: Surfaktan disfonksiyonlarinda 2. sik gen mutasyonudur,
Bir kismi OD, bir kismi sporadiktir.

- Surfaktan protein B: En az mutasyonu gosterilen gendir Dojumdan sonra
hizla gelisen akciger yetmezligi ve 6limle karakterizedir.



