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47 vy, E hasta

2 aydir oksuruk, progresif nefes darligi, ates, istahsizlik,

halsizlik, kilo kayb!

OLGU 1

FM: Sag orta zonda raller, bunun disinda normal

Tam kan sayimi, biyokimyasal tetkikler (glukoz, tire, Cr, KCFT)

normal sinirlarda

Handa A, et al. Lung India 2018;35:41-6.



PA AC grafisi: Bilateral hiler dolgunluk, bilateral orta zonlarda nonhomojen
dansiteler, sag orta zonda kavite




3 balgam ARB (-)

Hastaya 6 ay slre ile ampirik antiTB tedavi baslaniyor
Tedavi stresince okslruk ve dispne kotulesiyor

6 ay sonunda cekilen AC grafisinde lezyonlar sebat ediyor
Hasta CID TB suphesi ile sevk ediliyor



Toraks BT: Intratorasik lenf nodlarinda genisleme, bilateral perihiler konsolidasyon,
her iki alt lobda kavitasyon, peribronkovaskuler ve subplevral noduller




Thc? Sarkoidoz? Malignite?

TDT: (-)

SFT: Orta derecede restriksiyon (FVC %50)
DLCO: %32

Serum ACE: 110 U/L (normal 8-65 U/L)
FOB: Brons mukozasinda nodularite (+)

TBB ve endobronsiyal biyopsi: Nonkaze6z
epiteloid granulomlar, ARB ve mantar (-)

BAL: Malign hucre yok, Mantar (-), Myc
tuberculosis (kulttr ve PCR) (-)



Tani: Primer kaviter sarkoidoz

Hastaya 9 ay sure ile oral glukokortikoid veriliyor
Dispne ve egzersiz kapasitesinde diizelme (+)
-VC %65, DLCO %68




1 yil sonra ¢ekilen toraks BT: Perihiler konsolidasyon,
peribronkovaskiler nodiller, soldaki kavitede gerileme,
sag alt lobda ince duvarli kavite




Primer kaviter sarkoidoz

Sarkoidozda kavitasyon sik degildir (%1.3-%11.8)

Mayok RL, et al. Am J Med 1963;35:67-89.
Freundlich IM, et al. Clin Radiol 1970; 21:376-83.

Olgular genellikle genc (ort 32 yas), cinsiyet ayirimi yok
Kaviteler genellikle ktcuk, yuvarlak, ince duvarl, tektir
Prognozu iyidir, tedavi ile hastalarin cogu iyilesir
Komplikasyonlar; hemoptizi, pndmotoraks, aspergilloma



PCS tani kriterleri

1. Basvuru sirasinda veya hastalik baslangicindan itibaren ilk 2 yil icinde
kavitasyon gelisimi

2. BT'de parankimal band, traksiyon bronsektazisi, yapisal distorsiyon
olmaksizin tek/multipl kaviteler, interlobtler septal kalinlasma, subplevral
noduller

3. Glukokortikoidlere klinik/radyolojik yanit

e Kesin Tani: 1+2+3+cerrahi biyopside kavite duvarinda nonkazeoz
granulomlar, mikroorg(-)

* Muhtemel Tani: 1+2+3+bronkoskopik biyopside kavite duvarinda
nonkazeoz granulomlar, BAL (-)

* Olasi Tani: 1+2+3+akciger disinda herhangi bir biyopsi drneginde
nonkaze6z granulomlar, mikroorg(-)



Kaviter lezyonlarda TB-sarkoidoz ayirimi

Konstitlisyonel sm

Oksiiriik

Intratorasik lenf
nodu tutulumu

Plevral eflizyon
Toraks BT

Klinik/radyolojik
uyumsuzluk

TDT

Balgam
ARB/kiiltlirde
ureme

Patoloji
AntiTB yaniti
Steroid yaniti

Sarkoidoz

Yaygin radyolojik tutuluma

ragmen asemptomatik/hafif ates,

kilo kaybi, istahsizlik
Kuru, hemotizi nadir

Simetrik, solid, diizgln sinirli

Nadir

Peribronkovaskuler/subplevral
noduller

Sik

Siklikla negatif

Gorulmez

Nonnekrotizan granulom
Yok
Sik

Tuberkiiloz

Belirgin semptomatik

Produktif, hemoptizi sik

Asimetrik, santralde hipodens
alanlar

Sik

Sentrlobiler/daginik noduller

Nadir

Siklikla pozitif
TB icin tanisal

Nekroz iceren granulom
Hizli

Hastalikta kotlilesme



OLGU 2

44 y, K hasta

Sigara oykusu (-)

Cevresel/mesleksel karsinojen temas oykusi(-)

2 yil once Meme Ca tanisi (evre llla, intraduktal karsinoma)
Sag meme koruyucu cerrahi+KT+RT

KT sonrasi tamoksifen kullaniyor

Kim HS, et al. Cancer Res Treat. 2014;46(3):317-321



Laboratuar

* Hemogram
Hb: 11.4 mg/dL, WBC:3300/puL

* Diger laboratuar parametreleri normal sinirlarda



Basvuru sirasindaki tum viicut PET-CT: Her iki akcigerde (SUV 11.5), plevrada (SUV
9.0), intratorasik lenf nodlarinda (subkarinal SUV 8.6, paratrakeal SUV 9.6) yeni
hipermetabolik lezyonlar
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Toraks BT: Multipl mediastinal LAP, alt loblarda ince




Tani?

* Mediastinoskopi: Kronik nonkaze6z granulomat6z inflamasyon




Ayirici tani

TCT: (-)
Biyopsi 6rneginde TB (-)
Serum ACE: 101 U/L

Abdominal ve kemik CT: metastaz veya sarkoidoz tutulumuna
dair kanit yok



* Hasta bu bulgular ile Sarkoidoz tanisi aliyor
* Hasta asemptomatik oldugu icin tedavisiz takibe alinyor



Mesajlar

 PET SUV degerleri, granulomatdz hastalikta malign hastalik kadar yuksek
olabilir !
Karam M, et al. J Nucl Med. 2008;49:1429-36.
Sarkoidoz hastalarinda malignite riski artabilir

Risbano MG, et al. Chest. 2007;132:1697-701
Brincker H, Wilbek E. Br J Cancer. 1974;29:247- 51.

e Sarkoidoz kanser ile es zamanli, kanseri takiben veya kanserden énce
gorulebilir

Cohen PR, Kurzrock R. Clin Dermatol 2007; 25: 326-333



Malignite mi? Sarkoidoz mu? Sarkoid
benzeri reaksiyon mu?



Sarkoid benzeri reaksiyon

Sistemik tutulum bulgulari olmayan malign hastalarda gelisen
nonkazedz granulomlardir

Siklikla timora drene eden lenf nodlarinda ortaya cikar
Brincker H. Cancer Treat Rev. 1986;13:147-156

Antineoplastik tedavi (IFN,IL-2 gibi biyolojik ajanlar) sonrasi, KT
almaksizin cerrahi sonrasi sarkoidoz/sarkoid benzeri reaksiyon
gelisebilir

Cohen PR, Kurzrock R. Clin Dermatol. 2007;25:326-333

Kennedy MP, et al. J Cardiothorac Surg. 2008;3:8

Malignite tipi, verilen antineoplastik tedavi, tedavi sonrasi stire
maligniteyi sarkoidoz/sarkoid benzeri reaksiyondan ayirt etmede
veterli degildir



Sarkoid reaksiyonlardaki granulomlar B hlicre pozitiftir,
sarkoidozda B hlicre negatiftir
Brincker H, Pedersen NT. APMIS. 1991;99:282-290.

Radyolojik olarak ayirrm yapmak mumkuin degil
Hunsaker AR, et al. Radiology. 1996;200:255-261.

Sarkoid reaksiyonlar metastaz ile ayni anda ortaya cikabilir

Brincker H. Sarcoid reactions in malignant tumours. Cancer Treat Rev. 1986;13:147-156

F-18-alfa-metiltirozin ile yapilan PET maligniteyi sarkoidozdan

aylirabilir
Kaira K, et al. Chest. 2007;131:1019-1027
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Sigara oykusu (-)

Komorbidite (-)

3 yildir var olan son 3 aydir artan nefes darhgi, kilo kaybi (10 kg)
FM: Nb 148/dk, TA 140/80 mmHg, SS 38/dk, SpO2 %78
Bilateral inspiratuar raller (+)

Diger sistem muayeneleri normal

Khera R, et al. J Assoc Chest Physicians 2018;6:34-7



* Laboratuar
Hb:14.5 mg/dL, WBC: 11.200/cm3 (notrofili)
CRP:89 1U/dL
KC ve bobrek fonksiyonlari normal

* Ekokardiyografi normal



PA akciger grafisi

Basvuru sirasinda 2 yil 6nce



Balgam ARB (-), GeneXpert: Myc tuberculosis (-)
Balgam kulturleri (-)

Otoimmunprofil (-) (anti CCP, ANA, ANCA)

Viral markerlar (-) (hepatit B, C, HIV)
Prokalsitonin: 0.04 mg

Serum ACE: 62 IU/L



Toraks CT: Bilateral simetrik alveolar opasiteler, interstisyel septal
kalinlasma




* Bu bulgular ile hastaya parenteral antibiyotik ve
metilprednizolon baslaniyor

* 1 hafta sonra 60 mg/giin oral prednizolon + USOT ile taburcu
ediliyor
* 4 hf sonra doz 40 mg/gline disurtlliyor



4 hafta sonra ¢ekilen toraks BT




7. haftada nefes darligi ve pulmoner infiltratlarda artis olmasi
Uzerine pulse metilprednizolon (1 g/glin, 3 glin) baslaniyor

Daha sonra oral prednizolon ile birlikte azatiopurine 100
mg/glin baslaniyor

KC enzimlerinde yukseklik gelismesi Gzerine azatiopurine
esiliyor

0B, lenf nodu biyopsisi, TBB riskli oldugu icin yapilmiyor



PET-CT: multipl mediastinal LAP, fisstrler boyunca,
subplevral yerlesimli irregtiler nodullerde artmis FDG
tutulumu




SFT: FVC: %16, FEV1: %19

Sag supraklavikular lenf nodu biyopsisi: Nonkaze6z granulom

TCT: (-)

Semptomlarin kétulesmesi nedeniyle tedaviye haftada bir 10 mg
metotrexate ve oral hidroksiklorokin 200 mg glinde 2 kez ekleniyor
Hasta kotilesmeye devam ediyor

Akciger transplantasyonu dneriliyor ancak dondr acilen
bulunamiyor



16. haftada PET CT: Her iki alt lobda aktif hastalik




* Hastaligin hizli progresyonu ve steroid/antimetabolitlere yanit
alinamamasi nedeniyle infliximab tedavisi baslaniyor (2 hafta

ara ile 2 doz)

e 2 hafta sonra hasta klinik olarak daha iyi ancak oksijen ihtiyac
azalmiyor



18. haftada cekilen Toraks BT: Balpetegi gorinimd, fibroziste artis




Hastanin klinigi kotulesiyor
Solunum yetmezligi gelisiyor, IMV uygulaniyor
3. doz infliximab uygulaniyor

Ancak genel durumunun daha da kétulesmesi Gzerine yakinlari
mudahaleyi kabul etmiyor

Hasta kisa sure sonra ex oluyor



Tedaviye refrakter sarkoidoz



Kriterler

Refrakter sarkoidoz

1) Steroid tedavisine ragmen progresif hastalik
(20-40 mg/gun baslangi¢ tedavisinden sonra en az 3 ay giinde 10 mg) ve steroid toksisitesi, yan
etki veya etkisizligi nedeni ile 2. segenek ilag ihtiyaci
2) Semptom nedeniyle bozulan yasam kalitesi nedeniyle tedavi baslanmasi ve/veya hastaligin diger
formlarinin eklenmesi

Reverzibl

\

PAH veya KS ekarte edildi mi?

y

irreverzibl

Nodul

Mikronodiil
Peribronkovaskiiler
kalinlasma

Aktif hastalik

2. Secenek ilaglar
(MTX,AZA,Lef)

Bilgisayarli toraks BT

Yapisal distorsiyon
Bronsiyal distorsiyon
Bal petegi, biil

PET-CT

T~

inaktif hastalik

|

Destek tedavi

Korsten P, et al. Clin Pulm Med 2016



Refrakter Sarkoidoz Tedavi Algoritmasi

2. Secenek ilaglar

_ lyilesme | \ 11y 515 mg/hf
Tedaviye devam AZA 1-2 mg/ke/giin

LEF 20 mg/giin

8-12 hf sonra iyilesme yoksa

3. Secenek Ilaglar

Tedavive d lyilesme
edaviye devam yies INF 3-5 mg/kg iv 0,2,6.hf sonra 4-8 haftada bir

ADA 40 mg sc 2 haftada bir

Deneysel tedaviler
Achtargel
Apremilast
Pentoxifilin
Plasenta kokenli
mezankimal hc Deneysel tedavileri diisiin
Rituximab
Talidomid
VIP

Halen refrakter mi?




Sabriniz icin tesekkiir ederim..........
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