OLGU SUNUMU CASE REPORT

KLiINiK SORUNLAR CL/NICAL PROBLEMS

Sarkoidozun Nadir Bir Tutulumu: Masif Splenomegali
A Rare Involvement of Sarcoidosis: Massive Splenomegaly

Ahmet Bircan, Ozkan Kilic, Miinire Gokirmak, Onder Oztiirk, Ahmet Akkaya

Stileyman Demirel Universitesi Tip Fakdiltesi, Gogis Hastaliklari Anabilim Dali, Isparta, Tirkiye

OZET

Sarkoidoz nedeni bilinmeyen multisistemik granilomatdz bir
hastaliktir. Hastalikta siklikla pulmoner infiltratlar, hiler lenfadeno-
pati, cilt ve g6z lezyonlari saptanir. Dalak tutulumu sik gorilme-
sine karslilik, masif splenomegali ve neden oldugu klinik bulgulara
nadiren rastlanir. Burada klinigimize hastaligin tipik klinik bulgu-
larinin yani sira masif splenomegaliye bagli karin agrisi ile basvu-
ran bir olguyu, nadir bir durum olmasi nedeniyle sunuyoruz.
(Tur Toraks Der 2011, 12: 84-7)
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ABSTRACT

Sarcoidosis is a multisystemic granulomatous disease of
unknown origin. Bilateral hilar lymphadenopathy, pulmonary
infiltrates, and skin and ocular lesions are the most frequently
detected manifestations. Although involvement of the spleen
is frequent, it is quite rare to experience massive splenomegaly
and its clinical symptoms. Since this condition is uncommon, we
report here a patient admitted to our clinic with abdominal pain
due to massive splenomegaly, together with typical clinical find-
ings. (Tur Toraks Der 2011, 12: 84-7)
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GIRIS

Sarkoidoz, nedeni bilinmeyen, bircok sistemi tutan
granilomatdz bir hastaliktir. Hastalik genellikle 20-40'h
yaslarda baglasa da hemen her yas grubunda gorulebilir
[1,2]. Kadinlarda erkeklerden daha siktir. Hastalik, tuttu-
gu doku ve organlarda baslica aktif T lenfositler ve mono-
nukleer fagositik hlicrelerden olusan nonkazeifiye grani-
lomlar ile karakterizedir. En sik tuttugu organ akcigerler-
dir. Hastalarin %90'indan fazlasinda pulmoner tutulum
mevcuttur. Akcigerlerden baska lenf bezi, goz ve cilt
tutulumu da siklikla gézlenir. Diger organ ve sistemlerin
tutulumu nadirdir. Tani genellikle klinik ve radyolojik bul-
gularla beraber, tutulan doku veya organlardan alinan
biyopsilerde nonkazedz granilomlarin gosterilmesi ile
konur [1-4].

Sarkoidozlu hastalarda mediastinal lenf nodlari ve
akcigerden sonra en fazla tutulan organlar karaciger
(%50-80) ve dalaktir (%40-80) [4]. Yapilan otopsi calis-
malarinda dalak tutulumunun akcigerlerden sonra ikinci
siklikta tutulan oldudu gosterilmistir [5]. Ancak spleno-
megaliye bagh lokal agri ve basi hissi ile hipersplenizme
ait hematolojik anormalliklere klinik pratikte cok daha
nadir rastlanir (%0.3-27) [6]. Literatirde, sarkoidoza
bagl masif splenomegali iki sarkoidoz serisinde %3 ve
%S5 olarak rapor edilmis, sadece birkag olgu sunumu yer
almistir [5-8].

Bu sunumun amaci sarkoidozlu olgularda tipik klinik
bulgularin yani sira nadiren masif splenomegali gorilebi-

lecegini ve masif splenomegali ayirici tanisinda sarkoido-
zun da dlstnUlmesi gerektigini vurgulamaktir.

OLGU

Kirk alti yasinda, kadin hasta, 4 aydir devam eden
efor dispnesi, kuru 6ksurik, ates, yorgunluk ve bu sika-
yetlerine son 1 aydir eklenen sol Ust kadranda kint
karin agrisi sikayetiyle klini§imize basvurdu. Sigara igme-
yen hastanin, 5 yil 6nce baska bir merkezde, klinik ve
radyolojik olarak Heerfordt-Waldenstrom sendromu
tanisiyla bir yil boyunca steroid tedavisi aldidi ve son
dort aya kadar herhangi bir sikayeti olmadigi éykisin-
den 6grenildi.

Hastanin bize basvurdudu sirada fizik muayenesinde
genel durumu iyi, kooperasyonu tam, vital fonksiyonlari
normaldi. Konjuktivalar hafif soluk izlendi. Solunum siste-
mi muayenesinde g6gls arka duvarinda bilateral bazal
kesimlerde inspiratuar raller mevcuttu. Batin muayenesin-
de slperior iliak kanata kadar uzanan (yaklasik 20 cm),
hassas bir dalak saptandi, traube alani kapaliydi. Periferik
lenfadenopati (LAP) veya cilt lezyonlari saptanmadi.
Diger sistem muayeneleri normaldi.

Laboratuar tetkiklerinde BK: 5.780/mm?3, Hb: 11.3
gr/dL, Hct: %32.2, Plt: 288.000/mm?3, ESH: 40 mm/saat
bulundu. Renal ve hepatik fonksiyon testleri, serum kalsi-
yum, fosfat ve elektrolit dlzeyleri normaldi. Serum
Angiotensin konverting enzim (ACE) dlzeyi normal sinir-
lar icindeydi (21 U/L). Yapilan solunum fonksiyon testle-
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rinde hafif restriktif tipte bozukluk ile uyumlu olarak;
FEV,: 2.07 L (%86), FVC: 2.09 L (%74), FEV,/FVC: %99
bulundu. Teknik nedenler ile karbon monoksit diflizyon
kapasitesi (DL ) yapilamadi. Tuberkdlin cilt testi negatifti
(4x5 mm). Cekilen akciger grafisinde bilateral hiler dol-
gunluk, bilateral alt zonlarda retikiler dansite artigi mev-
cuttu (Sekil 1). Bagvuru sirasinda cekilen ylksek ¢ozinar-
[GkIG bilgisayarli tomografide (YCBT) her iki akcigerde
retikllonoduler tarzda infiltrasyon ile uyumlu gorinim,
interlobUler septal kalinlagmalar, yer yer buzlu cam gorU-
ntmleri ve bilateral hiler ve mediastinal LAP'ler saptandi
(Sekil 2). Ayni zamanda ¢ekilen tim batin tomografisinde
de periportal bolgede bilyigu 32x15 mm, ¢Olyak bolge-
de blyldgu 2 cm olan cok sayida LAP’ lerin yani sira
homojen dansitede ve 21x10 cm boyutlarinda splenome-
gali tespit edildi (Sekil 3).

Onceden sarkoidoz tanisinin varligi, yeni klinik, radyo-
lojik bulgularin yine sarkoidoz ile uyumlu olmasi ve hasta-
nin girisimsel islemleri kabul etmemesi lzerine sempto-
matik evre 2 akcider tutulumu ve masif splenomegali

Sekil 1. Sad paratrakeal ve bilateral hiler dolgunluk ve akciger
parankim alanlarinda bilateral infiltrasyonlari gosteren hastanin

basvuru anindaki akciger grafisi
pipin Foe
ghilips "“}'}'a
34 gul 2007 03 9%,
120}, 21
. HE L0000 Wy

N fmi1ic0
\3. AL

dlsundlerek, hastaya 1 mg/kg/gin metilprednizolon
tedavisi bagland.. iki aylik bir siirede kademeli olarak azal-
tilarak 10 m/gin idame dozunda 1 yila tamamlandi.
Tedavinin ikinci ayinda hastanin klinik yakinmalarinda ve
fizik muayene bulgularinda belirgin diizelme saptandi.
Batin muayenesinde dalak palpabl degildi ve traube alani
acgiktl. Bununla uyumlu olarak laboratuar tetkiklerinde de
dizelmeler saptandi. Hb: 12.4 gr/dL, Hct: %37.3, ESH: 5
mm/saat ve SFT incelemesinde FEV.: 2.02 L (%84), FVC:
2.32 L (%82), FEV,/FVC: %81 olarak 6lclldi. Tedavinin
9. ayinda akciger parankimal infiltrasyonlarda belirgin
dlzelme ve mediastinal ve hiler lenfadenopatilerde belir-
gin kictlme saglandi (Sekil 4). Ayni zamanda cekilen
batin ultrasonografisinde karaciger ve daladin parankim
alanlari homojen ve boyutlari normalden hafif buyutk
izlendi (sirasiyla, 190 mm ve 130x70 mm). Patolojik
boyutta LAP izlenmedi. Klinik, laboratuar ve goriintileme
yontemleri ile tedaviye ¢ok iyi yanit alinan hastanin stero-
id tedavisi bir yil sonunda major bir yan etki gdzlenmek-
sizin sonlandirildi ve hasta ilagsiz takibe alind.

TARTISMA

Sarkoidoz en ¢ok akciger ve lenf nodlari olmak Uzere
bircok organi etkileyen, nedeni bilinmeyen granilomatdz
bir hastaliktir. Bircok sistemin etkilenmesi nedeniyle has-
talarda ¢ok farkli semptomlar tespit edilebilir. Klinik goru-
nim ve belirtiler hastaligin siresine, tutulan organa,
tutulumun yayginlidina ve granilomatoz olayin aktivitesi-
ne baghdir [1,2].

Yapilan otopsi ¢alismalari, sarkoidozda dalak tutulu-
munun %40-80 oraniyla akcigerden sonra ikinci siklikta
oldugunu gostermektedir [4,5]. Histopatolojik olarak
diger organ tutulumlari gibi nonkazeifiye granulomlar
gérilir. ince igne biyopsisi calismalarindan sonra rapor-
lanan dalak tulumu %24-59 arasindadir [5,9]. Klinik ola-
rak splenomegali hastalarin %10-20"sinde gorullr, siklik-
la hepatomegali ve daha seyrek olarak hiperkalsemiyle
beraberdir. Olgumuzda da literatlr ile uyumlu olarak

Sekil 2. Hastanin tedavi 6ncesine ait, hiler bolgeden gecen toraks YCBT kesitlerinde mediastende ¢ok sayida patolojik boyutta lenf nodu ve
perihiler, bronkovaskuler ve subplevral yayilim gésteren noduler infiltrasyonlar ve interlobiler septal kalinlagsmalari gorilmekte
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Sekil 4. Tedavi sonrasi mediastinal ve hiler lenfadenopatiler ile parankimal infiltrasyonlarda belirgin regresyon izlenmekte

karacigerin normalden buyik (17 ¢cm) oldugu, serum ve
idrar kalsiyum seviyelerinin normal oldugu saptanmisti.
Sarkoidozda dalak sessiz ve sinsi bir bicimde blyur, ancak
dalagin kosta yayini 4 cm geg¢mesi olarak adlandirilan
masif splenomegali nadir gorallr [7]. Lokal agri, basi hissi
ya da hipersplenizme bagli anemi, I6kopeni ve trombosi-

topeni gibi hematolojik anormallikler klinik bulgular vaka-
larin sadece %0.3-27'sinde gorulir [10,11]. Olgumuzun
basvuru sikayetlerinden biri olan ve splenomegaliye badli
oldugunu disindigimuz sol Ust kadranda lokalize karin
agrisi, tedavi altinda hizla diizeldi. Basvuru aninda hafif
anemi mevcuttu, ancak l6kopeni ve trombositopeni
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olmamasi nedeniyle hipersplenizm distinilmedi. Mevcut
anemisi kronik hastalik anemisi ile uyumluydu.

Genis ¢apli bir calismada 6074 sarkoidoz hastasinin
628'inde (%10.3) splenomegali saptanmis, sadece
20’sinde (%0.3) masif splenomegali ise tespit edilmis-
tir [6]. Diger bir calismada da 235 sarkoidoz hastasi
incelenmis, 32'sinde (%14) splenomegali, 11'inde (%5)
kosta sinirini 4 cm ve Uzerinde gegen masif splenome-
gali tespit edilmistir [7]. Literatlrde sarkoidoza bagh
hem masif splenomegali [5,8] hem de spontan veya
travmatik splenik riptir seklinde rapor edilmis nadir
olgu sunumlari mevcuttur [4,12]. Bizim Ulkemizden ilk
kez bu yazi ile sarkoidoza bagli masif dalak tutulumu
rapor edilmektedir.

Batin tomografisi dalak boyut ve konturlarini goster-
mede olduk¢a faydalidir. Sarkoidozda dalak tutulumu
genellikle homojendir. Ancak literatirde birka¢ olgu
sunumu seklinde, oldukga nadir (%5-15), genellikle diiz-
gun sinirli ve boyutlari 1-15 mm arasinda degisen, disuk
dansiteli noddiller saptanabilir [13-15]. Bizim olgumuzda
batin tomografisi ile dalagin homojen olarak tutuldugu
gosterilmistir.  Ozellikle sarkoidozda dalak tutulumu
nodiler formda oldugu durumda lenfoma, metastatik
tutulum ya da tuberkiloz, histoplazma gibi enfeksiyoz
hastaliklar ayirici tanida oldukca dnemli yer tutmaktadir.
Sarkoidozun bu gibi hastaliklardan kesin olarak ayrimi
ancak histopatolojik  drneklenmeyle yapilabilir.
Sarkoidozda yuksek oranda akciger tutulumunun olmasi
nedeniyle genel tani amaciyla yapilan transbronsiyal
biyopsilerin tani basarisi yuksektir (%80-90). Ayrica sarko-
idozun dalak tutulumunda igne aspirasyon biyopsisinin
komplikasyon olusmadan %59 duyarlilik ve %97 6zgin-
[Uk ile basit, hizli, glvenli bir tani koyma yontemi olarak
kullanilabilecedi gosterilmistir [9]. Ancak olgumuzda
daha 6nceden sarkoidoz tanisi olmasi ve hastanin girisim-
sel tani yontemlerini kabul etmemesi nedeniyle biyopsi
uygulanmamistir.

Sarkoidozda kortikosteroidler ile tedavi endikasyonla-
rindan biri de pabpabl splenomegali ve hipersplenizm
varligidir [4]. Genellikle olgumuzda da gorildigu gibi,
uygulanan steroid tedavisi ile hizla dalak boyutlarinda
kicllme saglanir. Ancak, steroid tedavisine yanit verme-
yen veya steroid tedavisinin yan etkileri nedeniyle ilaci
tolere edemeyen hastalarda splenektomi endikedir.
Splenektominin hematolojik anormallikleri ve basi semp-
tomlarini dizeltmesine karsilik hastaligin seyri Uzerine
etkisi olmadigi bildirilmektedir [16].

Bes yil 6nce Heerfordt-Waldenstrém sendromu tani-
siyla aldigi bir yillik steroid tedavisi ardindan dért yil
sonra, akciger tutulumu, mediastinal ve abdominal lenfa-
denopatiler ve masif splenomegali seklinde sarkoidozun
baska bir klinik yansimasiyla ve uygulanan steroid tedavi-
sine hizli yanit alinmasi nedeniyle oldukca nadir ve ilging
oldugunu distindigimiz olgumuz, masif splenomegali
nedenleri arasinda sarkoidozun da akilda tutulmasi
gerektigini vurgulamak amaciyla sunuldu.
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