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OZET

Heerfordt sendromu, sarkoidozda nadir olan nérolojik tutulumlar icinde en sik goriilenidir. Baglangicta kabaku-
lak 6n tanistyla hastanemiz disinda izlenen, akciger grafisinde goriilen hiler ve mediastinal lenfadenopatilerle
uyumlu lezyonlar nedeniyle hastanemize sevk edilen 20 yasindaki bir erkek olguda, eslik eden fasiyal paralizi, bi-
lateral parotis bezi biiyiimesi, iiveit ve skalen lenf nodu érneginde uyumlu histolojik bulgularla, sarkoidoza bagl
Heerfordt sendromu tanist konulmustur. Olgu, ender goriildiigii ve birlikte diger organ tutulumlar1 da bulundu-
gu icin, ayrica, farkli tedavi gerektiren ¢ok sayida taklit edici hastaliktan titizlikle ayirt edilmesi gerektigini vur-
gulamak iizere sunulmustur.

Anahtar sozciikler: Heerfordt sendromu, sarkoidoz, fasiyal paralizi, nérosarkoidoz

Toraks Dergisi, 2003;4(1):103-106

ABSTRACT
A Case of Sarcoidosis With Heerfordt’s Syndrome

Heerfordt’s syndrome is the most frequently encountered form among the rare neurologic involvements in sar-
coidosis. With the findings of bilateral parotid gland enlargement, uveitis, facial palsy and consistent histological
findings in scalene node specimen, Heerfordt’s syndrome associated with sarcoidosis was diagnosed in a 20 year-
old male patient initially followed up with a preliminary diagnosis of mumps, but later referred to our hospital
for his hilar and mediastinal lymphadenopathies. The case is presented for its rarity and other accompanying
organ involvements, and also to emphasize that it must be scrupulously differentiated from the many mimicking

disorders requiring different treatments.
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GiRis

Sarkoidoz, etiyolojisi bilinmeyen, bir¢ok sistemi tutabilen,
kazeifiye olmayan epiteloid graniilomlarla karakterize bir
hastaliktir. Olgularin yaklasik %7’sinde merkezi sinir sistemi
tutulumu goriiliir, %5’inde ise klinik olarak nérolojik semp-
tom ve bulgu saptanir [1-4]. Diisiik ates, {iveit, parotis bezi
biiyiimesi ve fasiyal paraliziyle karakterize bir sendrom olarak
tanimlanan, siklikla kadinlarda goriildigii bildirilen Heer-
fordt sendromu bir nérosarkoidoz formudur. Sinir sisteminin
herhangi bir boliimiinii tutabilen norosarkoidozda kraniyal
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sinirler i¢inde en sik tutulan fasiyal sinirdir ve fasiyal parali-
zi norosarkoidozun en sik goriilen klinik tablosudur [2, 3, 5-
7]. Onceki yillarda klasik bir klinik tablo olarak tanisimnin ko-
lay oldugu ve ¢ogu kez patolojik taniya bile gerek olmadig
diisiiniilmiis olsa da, Heerfordt sendromu tanisinin, ayirici ta-
nida yer alan ve tedavileri farkli bircok hastaligin titiz bir se-
kilde dislanmasini gerektirdigi son yillarda ortak bir goriis
olarak vurgulanmstir [7].

OLGU

Hastanemize bagvurusundan yaklasik 45 giin énce, her iki
yanak bolgesinde sislik yakinmasi baglayan 20 yagindaki er-
kek hastaya, bagvurdugu doktor tarafindan kabakulak tanisi
konularak semptomatik tedavi verilmis. Yakinmasi gerileme-
yen, ayrica bir ay ¢énce hafif, kuru ¢ksiiriik yakinmasi da bas-
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layan hastada 3-4 giin &nce sol gz kapagini tam olarak kapa-
tamama, bag dénmesi ve bulanti geligmis. Kraniyal manyetik
rezonans goriintiilemede patoloji saptanmamasi ve postero-
anterior (PA) akciger grafisinde lezyon goriilmesi iizerine
hastanemize sevk edilen olgu ileri inceleme ve tedavi ama-
ctyla yatirildi. Olgunun 6z gegmisinde, 3 yil dnce sag kulak-
tan gerceklestirilen timpanoplasti operasyonu, bir yil énce
gecirilmis hepatit A dykiisii mevcuttu. Soy ge¢misinde, an-
nede hipertansiyon 6ykiisii diginda bir 6zellik yoktu.

Fizik bakida, yiizde asimetrik gériiniim, bilateral preorikii-
ler bolgede 3x4 cm boyutunda sislik mevcuttu; sol nazolabi-
yal sulkusun silik oldugu goriildii. Ayrica sag el 3. ve 4. par-
makta eritemli lezyonlar vardi. Sinir sistemi bakisinda, olgu-

Resim 1. Yiizde sol periferik fasiyal paralizi goriiliiyor (Hastadan, bu
fotografin basilmast igin yazili onay alindi).

Resim 2. PA akciger grafisinde bilateral hiler biiyiime ve iist
mediastende sag paratrakeal genisleme.
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nun sol géz kapagini tam kapatamadigi, dislerini gésterme
hareketinde agiz kdgesinin saga cekildigi, sol tarafin hareket-
siz oldugu goriildii (Resim 1). Bunun digindaki sistem bakila-
rinda patolojik bulgu saptanmadi.

PA akciger grafisinde, bilateral hiler biiyiime ve sag parat-
rakeal bolgede lateral kenar1 yuvarlak, mediastene bitisik ho-
mojen dansite artist saptandi (Resim 2). Toraks BT’de medi-
astende pretrakeal, paratrakeal, karinal, subkarinal ve bilate-
ral hiler ¢cok sayida lenfadenopati saptandi (Resim 3). Bilate-
ral akciger havalanmasi ve interstisyel yapilar normal olarak
degerlendirildi. Parotis bezi diizeyinden c¢ekilen BT’de paro-
tis bezinde bilateral difiiz biityiime goriildii (Resim 4).

Laboratuvar bulgular: olarak sedimantasyon 12 mm/saat,

hemogram ve rutin kan biyokimyasal incelemeleri normal si-
nirlarda bulundu. PPD negatifti. Yirmi dort saatlik idrarda
kalsiyum normal smnirlarda bulundu. Solunum fonksiyon

Resim 3. Toraks BT’de mediastinal ve bilateral hiler
lenfadenopatiler.

Resim 4. Parotis bezlerinde bilateral biiyiimenin BT gériintimii.
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Resim 5. Skalen lenf bezi biyopsi 6rneginde kazeifiye olmayan gra-
niillomatdz yang goriiliiyor (Hematoksilin-eozin, X 200).

testlerinde; FEV: 4.52 (%101), FVC: 543 (%91),
FEV,/FVC: %83 idi.

Bronkoskopide endobronsiyal lezyon goriilmedi, kiint ola-
rak izlenen sag iist lob karinasindan transbronsiyal ince igne
aspirasyon biyopsisi (TBIAB) yapildi. Odemli ve hiperemik
olan orta lob medial segmentten bronkoalveoler lavaj (BAL)
ve fircalama islemi uygulandi.

Bronkoskopide alinan tiim sitolojik érnekler, benign ola-
rak bildirildi. BAL sivisinda %72 alveoler makrofaj, %28 ma-
tiir lenfosit saptandi.

Bakteriyolojik incelemelerde, brons aspirasyon ve BAL si-
visinda asido-alkalo rezistan basil (ARB) teksif ve kiiltiirleri
ile firca direkt yaymasinda ARB menfi olarak saptandi, brons
aspirasyonunun 6zgiil olmayan kiiltiiriinde de tireme olmad:.

Batin USG normal olarak degerlendirildi.

Noroloji konsiiltasyonunda, olguda periferik fasiyal parali-
zi saptandt ve steroid tedavisi 6nerildi. Olgunun bas donme-
si yakinmasi postiiral vertigo olarak degerlendirildi. Bu arada,
sarkoidoz ¢n tanist nedeniyle yapilan goz hastaliklart konstil-
tasyonunda, her iki gozde keratit, anterior iiveit bulgular
saptandi, topikal steroid tedavisi 6nerildi. Sag el parmakla-
rindaki eritemli lezyonlar igin yapilan dermatoloji konsiiltas-
yonunda bu eritemli plaklarin ve daha énce dikkatimizi cek-
meyen alin bolgesindeki mikropapiiler atrofik lezyonlarin
sarkoidozun deri tutulumuyla uyumlu oldugu saptandi.

Sarkoidoz én tanisi giiclenen hastaya, histopatolojik tani
amactyla yapilan skalen lenf bezi biyopsisinin patolojik ince-
lemesinde kazeifiye olmayan graniilomattz lenfadenit sap-
tand1 (Resim 5). Patolog, basta sarkoidoz olmak iizere, diger
graniilomattz hastaliklar agisindan inceleme yapilmasini
onerdi. Preparatin Ziehl-Nielsen ile boyamasinda ARB sap-
tanmadi.

Histopatolojik olarak sarkoidozla uyumlu bulunan fasi-
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yal paralizi, iiveit ve parotis bezinde sislik saptanan olguya,
Heerfordt sendromu tanisiyla 60 mg/giin prednizolon bas-
land1. Ek olarak, uzun siireli steroid tedavi verilmesi gerek-
tigi ve {ilkemizde tiiberkiiloz prevalansi yiiksek oldugu icin,
geng yastaki hastaya izoniazid kemoprofilaksisi bagland.

TARTISMA

Heerfordt sendromu, daha ¢ok 20-40 yaglarinda ve kadin-
larda goriilen, parotis bezi biiyiimesi, {iveit ve fasiyal sinir pa-
ralizisiyle karakterize ve sistemik sarkoidozun nadir goriilen
bir klinik tablosudur [4, 8]. Sunulan olgu, 20 yaginda bir er-
kek hasta idi.

Parotis bezi, kadinlarda daha sik olmak iizere sarkoidozlu
olgularin yaklagik %6’sinda tutulur. Bu olgularin %73’tinde
tutulum bilateraldir. Birlikte diger organ tutulumlari (6zellik-
le intratorasik-periferik lenf bezi, tiveit, lakrimal bezler ve de-
ri vs.) siktir [5]. Olgumuzda da, parotis bezi bilateral ve difiiz
olarak biiylimiis, baslangicta diger organ tutulumlarna ait
semptomlar baskin olmadigi icin yanlislikla kabakulak tanist
almistir.

Merkezi sinir sistemi tutulumu olan noérosarkoidoz ise, sar-
koidozlu olgularin %7’sinde goriiliir. Norosarkoidozun en sik
goriilen klinik tablosu olan fasiyal paralizinin goriilme siklig
da %66’dir. Fasiyal paralizinin tek ya da cift tarafli olma ve
sag ya da solda gelisme olasiliklar esittir. Sarkoidoz, geng
eriskinlerde fasiyal paralizinin en sik goriilen nedenidir [1, 2,
6, 7]. Olgumuzda fasiyal paralizi parotis bezi biiyiimesinden
yaklagik 1.5 ay sonra, solda ve tek tarafli olarak geligmisti. Fa-
siyal paralizi geligimiyle ayni zamanda bas dénmesi ve bulan-
t1 yakinmalarmin da olmast nervus statoacusticus tutulumunu
da diistindiirmekle birlikte, yapilan néroloji konsiiltasyonun-
da bu durum saptanmadi ve hastanin yakinmalari pozisyonel
vertigo olarak degerlendirildi.

Parotis bezi tutulumunda oldugu gibi, nérosarkoidozun
varliginda da diger sistem tutulumlarmin stk oldugu bildiril-
mistir [7]. Olgumuzun akciger grafisinde ve toraks BT sinde
de yaygin mediastinal ve hiler LAP’lar saptandi. Ayrica, to-
raks BT’sinde parankim tutulumuna ait bulgular olmamasina
kargin, hastanin orta lob medial segmentten yapilan BAL in-
celemesinde lenfositik alveolit bulgular1 mevcuttu. Ek ola-
rak, histopatolojik olarak dogrulanmamis olsa da, dermatolo-
ji konsiiltasyonunda, 5 yildir mevcut oldugu belirtilen sag el
parmaklarindaki eritemli plaklarin ve alin bolgesindeki mik-
ropapiiler atrofik lezyonlarin sarkoidozun deri tutulumuyla
uyumlu oldugu belirtildi. Deri tutulumunun nérosarkoidozlu-
larda %30 oraninda goriildiigii bildirilmektedir [7].

Sarkoidozlu olgularin %25’inde gelistigi bildirilen goz tu-
tulumunun %75’ini anterior iiveit olusturmaktadir [1]. Néro-
sarkoidozlu olgularin %60’inda gz tutulumu oldugu belirtil-
mektedir [7]. Ingiltere’de yapilan bir calismada, okiiler sarko-
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idozlu 147 olgunun %12’sinde fasiyal paralizi, %10’unda pa-
rotis bezi biiyiikligii saptandigi bildirilmigtir [6]. Goze iligkin
belirgin bir yakinmast olmamasima kargin, olgumuzda, goz
hastaliklart konsiiltasyonunda anterior iiveit bulgular: sap-
tandi.

Heerfordt sendromunun ilk tanimlanmasindan bu yana lez-
yon bolgesi tartisilmis, parotis bezinin biiyiimesine ya da fasi-
yal kanal i¢inde bir lezyonun sinire dogrudan basisina bagl
olabilecegi diisiiniilmiistiir. Glocker ve arkadaglari, bilateral
fasiyal paralizi gelisen ve tipik Heerfordt sendromlu 26 yasin-
daki bir erkek olguda, fasiyal motor yolun elektriksel ve man-
yetik uyarilmasiyla patolojik siirecin serebellopontin agida
basladiginy, fasiyal kanalin distaline dogru yayildigini ve prok-
simal demyelinasyonla karakterize oldugunu gostermistir [3].

Fasiyal paralizinin ayirici tanist dikkatli ve titiz bir sekilde
yapilmalidir. Basta infeksiyonlar (Lyme hastaligi-borreliosis,
HIV infeksiyonu, tiiberkiiloz, lepra vs.), travma (dis operas-
yonu, diger cerrahi miidahaleler vs.), metabolik hastaliklar
(diyabet, hipertansiyon vs.), neoplaziler (kolesteatom, paro-
tis timori vs.), idiyopatik hastaliklar (Bell palsisi) ve sarko-
idoz, dev hiicreli arterit, multipl skleroz, poliarterit, orofasi-
yal graniilomatoz ve benzeri diger bir¢ok nedenler elenmeli-
dir. Heerfordt sendromuyla iligkili fasiyal paralizinin ayirici
tanisi, ancak sarkoidozla uyumlu histolojik, radyolojik ve kli-
nik bulgularin birlikte gésterilmesiyle olur. Ayrica, galyum-
67 sintigrafisinde parotis bezi, goz ve hiler lezyonlarda artmig
galyum tutulumunun saptanmasi da tanida yardimcidir [7-9].

Norosarkoidoz tamamen iyilesip yineleme gostermeyebilir,
niikslerle seyredebilir ya da kronik olarak ilerleyici olabilir.
Seyrinin kesin olarak bilinememesi nedeniyle, nérosarkoidoz-
da kortikosteroid tedavi her zaman endikedir; sistemik sarko-
idozdan daha yiiksek dozda (60-80 mg/giin) metilprednizolon
verilir. Doz, sistemik hastaligin degil, norolojik hastaligin kli-
nik ve laboratuvar parametreleri gtzlemlenerek azaltilmalidir
(2, 7].

Tipik Heerfordt sendromu bulgulart bulunan ve histopa-
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tolojik olarak sarkoidoz tanist alan olgumuza, akciger tutulu-
mu agisindan radyolojik olarak Evre I olmasina ragmen, fasi-
yal paralizinin olmast, ayrica ¢oklu organ tutulumu nedeniy-
le 60 mg/giin prednizolon ve profilaktik INH tedavisi baslan-
mustir. Kortikosteroid tedavisi verilen sarkoidozlularda, INH
ile profilaksi tartigmali olup rutin olarak énerilmemektedir,
ciinkii bu konudaki bilimsel veriler heniiz yeterli degildir.
Ancak, iilkemizde tiiberkiiloz prevalansinin yiiksekligi goz
ontine alindiginda, nérosarkoidoz ve yaygin organ tutulumlu
sarkoidozda, kortikosteroidlerin uzun siireli ve yiiksek dozda
kullanimi s6z konusu oldugundan, PPD testi sonucuna bakil-
maksizin, sunulan olguya INH verilmistir. Steroid tedavisi-
nin baglangicindan 7 giin sonra, fasiyal paralizi ve parotis be-
zi biyiikliginde gozle gorilir gerileme saptanmug, 15 giin
sonra da tamamen diizelmistir. Halen steroid tedavisinin
ikinci aymnda olan hasta, 20 mg/giin prednizolon almakta
olup, asemptomatiktir ve hem klinigimiz, hem de iletisimde
bulundugumuz bir néroloji klinigince izlenmektedir.
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