Metastatik Akciger Kanserini Taklit Eden
Nekrotizan Sarkoid Graniilomu Olgusu
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OZET

Nekrotizan sarkoid graniilomu (NSG) akcigerlerle sinirli grantlomatoz bir vaskdlittir. Akciger grafisindeki multipl pulmo-
ner nodil nedeniyle metastatik akciger kanseri on tanisiyla merkezimize refere edilen 45 yasindaki erkek hasta son iki ay-
dir olan sag yan agrisi, dispne, oksurik ve kilo kaybi tanimliyordu. Toraks tomografisinde sag alt lob alaninda konsolidas-
yon, sagda minimal plevral mayi ve bilateral parankimal noddiller izleniyordu. Tomografi esliginde yapilan transtorasik in-
ce igne aspirasyon biyopsisinin histopatolojik incelemesi granilomatoz iltihap idi. Kesin taniya agik akciger biyopsisi ile
ulagildi. Histopatolojik inceleme sonucu NSG olarak bulundu. Kortikosteroid tedavi ile semptomlar ve parankimal noddl-
ler iki ay icinde kayboldu. Steroid dozu azaltilarak kesildi.
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SUMMARY
A CASE OF NECROTIZING SARCOID GRANULOMATOSIS PRESENTING AS METASTATIC LUNG CANCER

Necrotizing sarcoid granulomatosis is a form of granulomatous vasculitis, which is typically limited to the lungs. A 45-ye-
ar-old male was referred due to multiple pulmonary nodules on chest X-ray with suspicion of metastatic lung carcinoma.
He suffered from right sided chest pain, dyspnea, cough and weight loss within last two months. Computerized thorax
tomography showed multiple parenchymal nodules without cavitation, consolidation on right lower lobe and minimal
right sided pleural effusion. Transthoracic lung biopsy showed granulomatous inflammation. The final diagnosis was ma-
de by wedge resection via thoracotomy. Histopathological examination of resected lung segment was necrotizing sarco-
id granulomatosis. Symptoms and parencyhmal nodules disappeared within two months by corticosteroid treatment.
Treatment was ceased with tapered dose.
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GiRis

Nekrotizan sarkoid granilomatozi ilk kez 1973
yilinda Liebow tarafindan tanimlanmistir (1-5). Li-
ebow infeksiyon ve kollajen doku hastaliklari ile ilis-
kili olmayan pulmoner anjit ve graniilomatozleri;
Wegener graniilomatozd, sinirh Wegener hastalig,
lenfomatoid graniilomatoz, bronkosentrik granu-
lomatoz ve nekrotizan sarkoid granilomu (NSG)
olarak bes forma ayirmistir (1,3). NSG akcigerlerde
sarkoid benzeri granilomlar, kii¢iik damarlarin vas-
kiliti ve nekrozla karakterizedir, ekstrapulmoner tu-
tulum nadirdir (2-4).

NSG nadirdir. Wegener graniilomatoziinden klinik
seyrinin daha iyi olmasi nedeniyle ayirici taninin ya-
pilmasi gerekir. NSG’li olgumuzun klinik, radyolojik,
laboratuvar ve patolojik bulgularini literatir bilgisi
esliginde sunduk.

OLGU

Kirk bes yasinda erkek hasta iki ay once baslayan ve
giderek artan sag yan agrisi sikayeti ile basvurdugu
merkezde akciger grafisinde multipl nodiiller sap-
tanmasi lizerine metastatik akciger kanseri 6n tani-
s ile arastinlmigti (Resim 1A). Yapilan batin ultraso-
nografisi, Ust gastrointestinal sistem endoskopisi,
kolonoskopi, abdomen tomografisi normal bulun-
mustu. Tumor belirtecleri normal sinirlarda idi. To-
raks tomografisindeki multipl nodiller nedeniyle
ileri tetkik icin klinigimize sevk edilmisti. Hasta bas-
vurdugunda sag yan agrisina ilave olarak eforla
olan nefes darligi, oksurik, son iki ayda 2.5 kg zayif-
lama tanimliyordu. Fizik muayenesinde sag skapula
altinda solunum sesleri azalmisti. Rutin laboratuvar
testleri eritrosit setimentasyon hiziz 70 mm/saat,
AKS: 118 mg/dL, LDH: 296 IU/L, alkalen fosfataz:
181 IU/L disinda normaldi. Toraks tomografisinde
sagda minimal plevral mayi, sag alt lob bazal seg-
mentler diizeyinde plevraya komsu icinde Kkistik
nekrotik alan bulunan kollaps-konsolidasyon alani
ve her iki akcigerde daginik, genellikle subplevral
yerlesimli buyigu 1.5 cm boyutlu ¢cok sayida pa-
rankimal nodiil izleniyordu (Resim 1B). Hasta bron-
koskopiyi kabul etmedi. Tomografi esliginde yapi-
lan transtorasik ince igne aspirasyon biyopsisi gra-
nilomatoz iltihap olarak yorumlandi. Hastanin bal-
gaminda aside direncli basil li¢ kez teksifle negatif,
antinlkleer antikor negatif, anti-ds DNA negatif,
IgA ve IgM normal, IgG hafif yiiksek, C-reaktif pro-
tein: 66 mg/L, RF negatif, komplemanlar normal,

. ol
Resim 1B. Hastanin toraks tomografisinde multipl
nodiller izleniyor.

p-ANCA ve c-ANCA negatif bulundu. idrar incele-
mesi normaldi. Tiberkilin deri testi negatif olarak
saptandi. Solunum fonksiyon testleri (SFT)'nde
FVC: %73, FEV,: %70, FEV,/FVC: %78, kranial to-
mografisi, kulak-burun-bogaz ve goz konstltasyo-
nu normaldi.

Hastaya kesin tani icin acik akciger biyopsisi plan-
landi. Sol torakotomi ile frozen calisilan hastaya,
vaskilit tanisi ile alt lob bazal segmentler ve lingu-
ladan wedge rezeksiyon uygulandi. Materyalin
makroskobik incelenmesinde akciger parankiminin
kesit yluziinin beyaz renkte solid alanlar icerdigi
gozlendi. Materyalden hazirlanan histolojik kesit-
lerde akciger parankiminin normal histolojik goru-
niminu tumuyle kaybettigi, plevral, interlobiler
septa ve bronkovaskiiler yerlesimli epiteloid histi-
yositler ve Langhans tipi dev hicrelerden olusan
graniilom yapilar ve fibrozis izlendi. Yer yer grani-
lomlarin orta capl arter ve venlerin duvarini parca-
ladigi, bazi alanlarda vaskiler yapilari timuyle or-
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tadan kaldirarak merkezinde koagtilasyon nekrozu
bulunan granilom yapilarina donlstigu dikkati
cekti. Ozel boya ile bu alanlarda basile rastlanma-
di. Granilomlarin cevresindeki akciger parankimin-
de kanama alanlari, intraalveoler fibrin trombdsleri
ile yogun lenfosit ve eozinofil infiltrasyonu izlendi
(Resim 2). Bu histolojik bulgularla graniilomatéz
vaskulit tanisi verilerek NSG ve Wegener graniilo-
matozinin arastirilmasi onerilmistir.

Patolojik olarak graniilomat6z vaskiilit tanisi alan
hastada diger olasi tanilar ekarte edilerek NSG ta-
nisi ile 60 mg/giin dozunda prednizolon baglandi.
Tedavinin ikinci ayinda akciger grafisindeki lezyon-
larin tama yakin silindigi izlendi, ¢ekilen tomografi
ile dogrulandi (Resim 3A, 3B). Steroid dozu azalti-
larak tedaviye devam edildi. Tedavide alti ay dolan
hastanin hicbir yakinmasi yok ve 16 mg/gulnasiri
prednizolon aliyor.

TARTISMA

NSG ilk kez Liebow tarafindan sarkoid benzeri gra-
nilom, kiiclik damarlarda vaskdlit ve nekroz olarak
tanimlanmustir (1,2,4). NSG nadir bir antitedir ve
genellikle eksize edilen akciger dokusunun patolo-
jik incelemesi ile taninir (6). NSG'nin bazi ozellikle-
ri sarkoidoz, bazi ozellikleri de Wegener grantilo-
matozu ile ortlisen bir antitedir (7).

Resim 2. Acik akciger biyopsi materyalinin histo-
lojik kesitlerinde plevral, interlobiiler septa ve
bronkovaskiiler yerlesimli graniilom yapilar1 ve
fibrozis (HE, x 40).

NSG’de klasik sarkoidozun cilt tutulumu, tveit gibi
sik rastlanan tutulumlari yoktur, klasik olarak sadece
akcigerleri etkiledigi belirtilmektedir (4,8). NSG'nin
sadece akcigerleri etkilediginin vurgulanmasina kar-
sin santral sinir sistemi, goz, cilt, karaciger ve dalak
tutulumu gibi ekstrapulmoner tutulumlarin gordile-
bilecegine dair yayinlar mevcuttur (4).

Hastalarin cogu orta yash eriskinlerdir. U seride or-
talama yas 49 bulunmustur. Liebow’un yayinladig
11 hastalik orjinal seride kadin erkek orani esit ola-
rak verilirken, bazi arastirmacilar belirgin kadin pre-
dominansi bulmuslardir (1,6). Bizim olgumuz 45
yasinda erkek idi.

NSG’nin patogenezi ve sebebi bilinmemektedir.
Vaskiler tutulum, granilomatoz inflamasyon ve
steroide iyi yanit vermesi hipersensitivite reaksiyo-
nu oldudunu disindirmektedir. Imminfloresan
yontemiyle yapilan bir calismada nekrotik mater-
yalde Aspergillus fumigatus’a karsi glicli reaksiyon
oldugu saptanmistir. Ancak bu izole goézlemin di-
sinda olasi antijen saptanamamuistir. Klasik sarko-
idozda da daha az yaygin olmakla birlikte nonnek-
rotizan vaskiilit vardir. Bu bulgu, klinik seyir ve na-
dir de olsa hiler ve diger ekstrapulmoner bdlgelerin
granilomatoz inflamasyonu ile ilgili bulgularin var-
g1, NSG'nin klasik sarkoidozun bir varyanti oldu-
gunu distndirmektedir (5,6).

Hastalarin buyiik cogunlugunda radyolojik patern
multipl iyi sinirli noddillerdir. Nodiiller genellikle 5-
10 mm capindadir, ancak miliyer patern veya 4 cm
capa ulasan noduller gorilebilir. Ylksek rezolis-
yonlu tomografide noddller sarkoidozda oldugu
gibi ozellikle peribronkoarteryel ve subplevral yer-
lesimlidir. Nodiiller zamanla buyur ve sayica artar,
nadiren rezole olur veya kavitelesir. Diger radyolo-
jik bulgularda soliter pulmoner nodiil veya kitle, bi-
lateral konsolidasyon alanlari, nadiren interstisyel
retikiiler paterndir. Plevral eflizyon nadirdir. Hiler
lenf nodu biiylimesi orjinal rapordaki olgularda ta-
nimlanmamistir, ancak nadiren olabilir (5,6). Bizim
olgumuzda 1.5 cm capa ulasan nodiiller subplev-
ral yerlesimli idi, sag alt zonda konsolidasyon ve
sagda minimal plevral eflizyon mevcuttu. Sagdaki
konsolide alanda kavitelesme izleniyordu.

Hastalar asemptomatik olabilir veya oksurik, terle-
me, ates, dispne, hemoptizi ve ploritik agri olabilir
(5,6). Olgumuzda ana semptom ploritik tipte sag
yan agrisi idi, ilave olarak dispne, oksirik ve kilo
kaybi vardi.
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Resim 3A, 3B. iki ay kortikosteroid tedavi sonrasi posteroanterior akciger grafisi ve toraks tomografisi.

SFT’lerde restriktif tip bozulma izlenir (6). Olgu-
muzda da restriktif tipte solunum fonksiyon bozuk-
lugu mevcuttu, tedavi baslangicindan sonra yapi-
lan SFT’lerde normal degerler gozlendi.

NSG’de prognoz iyidir. Radyolojik bulgular korti-
kosteroid tedavisiyle veya nadiren spontan olarak
geriler. Tedavinin kesilmesiyle bazi olgularda relaps
bildirilmistir (5,6). Bizim olgumuz da tedaviye iyi
yanit verdi, idame dozunda tedavisi stirdirilGyor.

Ayirici tanida tiiberkiloz ve mantar hastaliklar gibi
infeksiyoz nedenler, pnémokonyozlar, Churg Stra-
uss Sendromu, lenfomatoid graniilomat6z ve We-
gener granilomatozi distindlmelidir (4). NSG'de
ozellikle Wegener granllomatoéz ile ayirici tani ya-
pilmahdir. Olgumuzda Wegener granilomatozini
destekleyen Ust solunum yollari, bobrek ve diger
sistemlerin tutulumu yoktu, c-ANCA negatifti. Ul-
kemiz gibi tuiberkiloz insidansinin oldukca yiiksek
oldugu tlkelerde granilomatoz iltihap tanisi akla
ilk tiberkilozu getirse de Ozellikle atipik radyolojik
bulgular varliginda granilomatéz lezyona neden
diger hastaliklar ile de ayirici tani yapilmahdir. Ol-
gumuza kesin taniyi acik akciger biyopsisinin histo-
patolojik incelemesi sonucu koyduk, nadir bir gra-
nilomatoz vaskiilit oldugu icin yayinladik.
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