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OZET

Kusma, denge bozuklugu, ytirtimede gticliik, gérmede azalma yakinmalaryla hastaneye basvuran 36 yasindaki kadin
hastanin kraniyal magnetik rezonans gortintiilemesinde hidrosefali ve grantilomatéz hastalikla uyumlu lezyonlar saptan-
mus, transbronsiyal akciger biyopsisi ile sarkoidozis tanist konulmustur. Hidrosefali yéniinden ventriktiloperitoneal sant ta-
kilmus ve steroid tedavi baslannustir. Bu olgu, sarkoidozda nérolojik tutuluma ait klinik semptomlarin %5 oraninda nadir
olarak gértilmesi ve nérolojik belirtilerin, pulmoner veya baska sistemleri tutan sarkoidoz varligt olmaksizin baslangigc
semptomlarn olarak ortaya cikabildigine dikkat cekilmesi amaciyla sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Nérosarkoidoz, hidrosefali.

SUMMARY

Neurosarcoidosis-A Case Report

At the cranial magnetic resonance imaging of 36 year old female patient who was presented with the complaints of vomi-
ting, balance disorder and difficulty in walking, hydrocephaly and granulomatous lesions were detected, and the diagno-
sis was established by transbronchial lung biopsy. A ventriculo-peritoneal shunt has been inserted to palliate her hydro-
cephaly and steroid therapy was administered. This case has been presented with the aim of taking attention for the clini-
cal symptoms related with neurologic involvement in sarcoidosis have been rarely apparent in the rate of 5% and neuro-
logical singns could be occured without the involvement of pulmonary or other systems sarcoidosis.
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Sarkoidozda, norolojik tutulum nadir goralr. temleri tutan sarkoidoz varligi olmaksizin goéri-
Norolojik belirtiler hastalarin yaklasik %5’inde lebilir. Norosarkoidoz tanisi koymak 6énceden bi-
ortaya cikarken, otopsilerde norolojik tutulum linen, sistemik sarkoidozu olan hastalarda daha
%15-27 dolayinda bildirilmektedir (1). Norosar- kolaydir (3). Eger noérolojik anomali ortaya ¢ikis
koidozun klinik tablosu olduk¢a degiskendir; semptomlarini olusturuyorsa bu taninin akla gel-
cunkl hastalik sinir sisteminin her bélgesini et- mesi guctlr (1). Ayinc tanida; tiiberkiloz, his-
kileyebilir. Norosarkoidozlu hastalarin yaklasik toplazmozis, koksidioidomikozis, noérosifiliz, to-
yarisi norolojik semptomlarla basvururlar (1,2). ksoplazmozis, Behcet hastaliginin da icinde bu-
Sinir sistemi tutulumu pulmoner veya diger sis- lundugu sistemik vaskdilitler, timorler, lenfoma,
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meningeal karsinomatozis, multipl skleroz gibi
bircok hastalik dikkate alinmalidir (1,3).

OLGU SUNUMU

Otuzalti yasinda kadin hasta Mart 1996’da kus-
ma, denge bozuklugu, ylirimede guclik, gor-
mede azalma yakinmalariyla néroloji klinigine
basvurmus. Hastanin yakinmalari basvurusun-
dan yaklasik bir ay 6nce baslamis. Bagvurusun-
da yapilan nérolojik degerlendirilmesinde; bila-
teral staz papiller, bilateral horizontal ve vertikal
nistagmus, dizartri, trunkal ataksi saptanmuis.
Diger sistem muayeneleri normal olarak deger-
lendirilmis. Kraniyal MRG’de; bazal sisternalarda
daha yogun olmak {izere, leptomeningeal yU-
zeylerde subepandimal ve intraparankimal yer-
lesimli, IV Gad-DTPA enjeksiyonu sonrasi ho-
mojen opaklasma goésteren nodiiler lezyonlar iz-
lenmis. Dordiincti ventrikil inferiorunda, beyin
sapl1 6nunde ve konveksitede yer yer plak tarzin-
da lezyonlar saptanmis. Ventrikiler sistemin ge-
nisledigi goézlenmis. MRG’deki goériiniim grant-
lomat6z lezyonlarla uyumlu bulunmus. Norosi-
rirjide lezyonlarin vaskiler yapilarla iliskili ol-
mas! nedeniyle stereotaksik biyopsi allinmamis.
Hidrosefali icin ventrikllo-peritoneal sant yerles-
tirilmis. Lateral ventrikilden alinan BOS sitoloji-
si; gliozis 6zellikleri bulunduran materyal olarak
degerlendirilmis. Hastaya postoperatif donemde
antiddem amaclh steroid tedavi yapilmis.

Sant operasyonu sonrasinda, noéroloji kliniginde
izlenen hastanin; tam kan incelemesinde Hb
10.2 g/dL, 16kosit 11.100 mm3, sedimentasyon
hizt 20 mm/saat olarak saptanmis. Biyokimya-
sal inceleme sonucu normal olarak gelmis. BOS
incelemesinde; total protein 19.1 g/L (0.15-
0.45), glukoz 46 mg/dL (es zamanh kan gliko-
zu 89 mg/dL), IgG 13.4 mg/dL (3.3-6.1) IgG in-
deksi 0.04 (0.2-0.5), serum anjiotensin conver-
ting enzim diizeyi 5.0 Ud/L bulunmus. BOS’un di-
rekt mikroskopisinde Cryptococcus neoformans
ve Mycobacterium izlenmemis.

Norolojide yattigi ddnemde gogus hastaliklan ta-
rafindan degerlendirilen hastanin solunum siste-
mi muayenesi normaldi. PA akciger grafisinde
sag hilus dolgun, pulmoner konus diizlesmis go-
rinimde ve bibaziller olarak retikiiler golgeler iz-
lenmekteydi (Resim 1). PPD O mm olarak bulun-

Resim 1. Olgunun PA akciger grafisi.

du. AntiHIV negatifti. Solunum fonksiyon testle-
rinde; FVC %86, FEV;/FVC %89, MMF %63,
DLCO %88, DLCO/VA %109, arter kan gazlarin-
da pO, 89.6 mmHg, pCO, 35.7 mmHg idi. Has-
tanin toraks BT-yiiksek rezoliisyonlu toraks
BT’sinde; mediastinumda degisik yerlesimlerde
ve her iki hilusta biiyimus lenf nodlari, paran-
kimde buyukliga 10 mm’yi gegcmeyen ¢ok sayi-
da nodiler olusum varhig! saptandi. Bronkosko-
pisi normal olarak degerlendirildi. Sag orta lob-
dan alinan transbronsiyal biyopsi sonucu; alveol-
ler arasinda epiteloid histiyositlerin ve multiniik-
leer dev hicrelerin olusturdugu, kazeifikasyon
nekrozu icermeyen granilasyon yapilan ve ilti-
habi hticre infiltrasyonunun izlendigi “kronik non-
kazeifiye grantilomatoz iltihap” olarak geldi. No-
rosarkoidoz tanisi kesinlesen hastaya oral stero-
id tedavisi baslandi ve kontrole gelmek tzere ta-
burcu edildi.

Hasta 6 ay sonra, bulanti, kusma ve bir kez ge-
neralize tonik klonik nébet gecirme oykusi ile
basvurdugunda, bir stiredir steroid kullanmadigi
ogrenildi. Hastanin tekrarlanan kraniyal MRG’de
lezyonlarda minimal regresyon izlendi. Ara veri-
len steroid tedavisine Ocak 1997’de tekrar bas-
landi. Takip ve tedavisi gogis hastaliklar tara-
findan strdurildii. Hastanin steroid tedavisinde
doz azaltimi, dizenli araliklarla stirdiiriilen kont-
rollerde klinik ve radyolojik olarak degerlendir-
melerin 1s1ginda yapildi. Hastanin takiplerinde
kraniyal BT incelemelerinde lezyonlar yoniinden
farklilik izlenmemekteydi ve toraks BT takiple-
rinde ise mediastinal, hiler lenfadenopatilerde
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gerileme ve parankimal nodullerde sayica azal-
ma saptandi. Hastanin klinik ve radyolojik ola-
rak stabil oldugu dénemde tedavisiz izlenmesine
karar verildi. Ancak hasta tedavisiz izlendigi 2.
ay sonunda bas dénmesi ve cift gorme yakin-
malariyla basvurdu. Kraniyal MRG’de sagda in-
siler kortekste, solda temporoparietalde oksipi-
tal horn komsulugunda milimetrik nodiler pa-
rankimal opaklasmalar izlendi (Resim 2,3). To-
raks BT’de lezyonlar yoniinden farklilik yoktu
(Resim 4,5). Relaps oldugu kabul edilerek stero-
id tedaviye Agustos 1998’de tekrar baslandi.
Gunimiuze kadar olan takibinde, hasta pulmo-
ner ve norolojik olarak stabil seyretmekte ve ste-
roidle idame tedavisi stirdirtilmektedir.

TARTISMA

Norolojik tutuluma ait semptomlar sarkoidozlu
hastalarin %5’inde gorilir ve basvuru yakinma-
larini olusturabilir (1,2). Bizim olgumuzda néro-
lojik semptomlar, baslangic semptomlar! olarak
ortaya ¢ikmisti, hastanin daha énceden bilinen
sarkoidoz tanisi yoktu.

Norosarkoidozun klinik goérinimi oldukga de-
giskenlik gosterir. Sinir sisteminin herhangi bir
bolgesini tutabilir (1,2). SSS’de kraniyal sinirler,
meninksler, hipotalamus, pittiter bez en sik tu-
tulan bolgelerdir (2,5).

SSS lezyonlar1 ensefalopatiye neden olabilir.
Ozellikle ventrikiiler sistemin subepandimal ta-
bakasini tutan granilomalar intrakraniyal basing
artis1 veya hidrosefalusa neden olarak ensefalo-

Resim 2. Olgunun kraniyal MRG kesiti.

Resim 4. Olgunun toraks BT kesiti.

Resim 5. Olgunun toraks BT kesiti.
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pati tablosunun gelismesini saglayabilirler. Nor-
mal BOS ve CT bulgularn saptanmasi ensefalo-
patide noérosarkoidoz tanisini digslamaz. Kont-
rastlh MRG daha sensitif bir gériintiileme yonte-
midir (1). Patogenez multifaktoriyeldir; BOS di-
namiklerini degistiren epandim ve koroid plek-
suslarin granilomatdz infiltrasyonu, subarakno-
idal aralikta tikanikhiga yol acan kronik menenjit
veya akuaduktal stenoz, doérdiincii ventrikilin
intraventrikiiler graniilomalarla distan obstriiksi-
yonu nedeniyle olusabilir (5). Olgumuzda hidro-
sefali gelisimini kraniyal MRG’deki lezyonlarin
yerlesim yerleriyle aciklamak mimkindir.

Norosarkoidoz nadir de olsa yer kaplayan kitle
lezyonu olugsumuna neden olabilir (1,2). Supra-
tentoriyal graniilomalar daha siktir, ama sere-
bellar yerlesimli kitleler de bildirilmistir (1,5).

Meningeal tutulum otopside sik gérilen bir bul-
gu olmasina ragmen meningeal semptomlar
hastalarin sadece %3-26’sinda gorulur. BOS bul-
gular1 subakut menenjite benzer; basing artisi,
hafif pleositoz, artmis protein, azalmis glukoz
dlizeyi olabilir (1). Patolojik incelemelerde bazal
leptomeninkslerin 6ncelikle etkilendigi bulun-
mustur (5).

Nobetler genelde grand mal tipindedir. Norosar-
koidozun hastalarin %5-34’de ortaya cikar (1).
Nobet aktivitesinin meningeal grantlomalar ve
kortikal infiltrasyona bagh kortikal iritasyondan
kaynaklandigini distndirmektedir. Stre¢ kro-
niktir ve siklikla kot prognozludur (5). Hasta-
mizda steroid kullanmadigi dénemde bir kez no-
bet gecirme 6ykiisti olmasina karsin nébet tek-
rarlamamustir.

Beyin sap1 ve serbellumun 6énceden sarkoidoz
tarafindan nadir tutuldugu diastnilmekteydi, fa-
kat otopsilerle bu bolgelerin tutulumunun daha
fazla oldugu saptandi. Kraniyal MRI ve BAEP
(Brainstem Auditory Evoked Potential) ile bu
bolgelerde degisiklikler de gosterildi (6). Ser-
semlik, ylrime bozuklugu, nistagmus, ataksi,
multipl kraniyal sinir parezileri, beyin sap1 lez-
yonlarinin belli bash semptomlaridir (1). Hasta-
mizin basvuru semptomlar ve kraniyal MRG’de
beyin sap1 6nlinde yerlesmis lezyonlarin varlig:
tutulum oldugunu goéstermektedir.

Norosarkoidozun tanisi sistemik sarkoidozun
dogrulanmasi ve diger nérolojik nedenlerin dis-
lanmasini gerektirir. Norolojik hastaligi saptanan
hastada sarkoid dokusunun histolojik olarak
gosterilmesine dayanir. Diger sistem tutulumlari
yoklugunda tani noral biyopsi veya Kweim testi
yapilmasini gerektirir. Beyin biyopsisi, granilo-
malar yaygin olarak dagildiklarindan ve tek bi-
yopsinin patolojik dokuyu icermeme olasiligi ol-
dugundan yardimci olmayabilir. Periferik sinir ve
kas biyopsisi kolaydir. Akut sarkoidozlu hastala-
rin %50’sinde kas biyopsisi graniilomay: ortaya
cikarabilir. Nérosarkoidoz genellikle akut fazda
ortaya ciktigindan, muskuler semptomlar olma-
sa da tanisal agidan yardimci olabilir (1).

Akciger grafisi hastalarin %70-90’iInda anormal-
dir ve tanisal degerlendirmede ilk kullanilimasi
gereken yontemdir. Akciger grafisi normal olan
hastalarda CT ve galyum 67 sintigrafisi multisis-
tem tutulumu gostermede yardimcidir (3). Gal-
yum sintigrafisi tanisal biyopsi icin givenli he-
defler saglamada kullanilabilir (1). Bizim hasta-
mizda toraks BT gériinimu pulmoner sarkoidoz-
la uyumlu idi. Transbronsiyal biyopsi ile tani
kondu.

Norosarkoidozda goriintileme yontemi olarak
MRG’nin CT’ye gore bazi noktalarda Gstunliga
vardir. MRQG, parankimal sarkoid lezyonlari go-
rintilemede daha iyidir. Hipotalamik ve peri-
ventrikller beyaz cevher tutulumunu degerlen-
dirmede daha sensitiftir. Beyin sapi, serebellum,
spinal kordu goériintilemede de tercih edilen
yontem olmaktadir (1). MRG’de meningeal kar-
sinomatozis, 16semi ve lenfomadan ayirdedile-
mez. Tuberkiloz, fungal ve bakteriyel infeksi-
yonlara bagh difiiz leptomenenjit yapabilir ve
benzer olarak kontrast tutar (3).

BOS’ta hafif pleositoz, artmis protein, azalmis
glukoz diizeyi saptanabilir, ama normal BOS,
noérosarkoidoz tanisini ekarte ettirmez (1,3). Art-
mis IgG indeksi ve oligoklonal bandlar, artmis
intratekal Ig sentezini distindiirecek tarzda bazi
hastalarda bildirilmistir. Bu degisiklikler multipl
skleroz ile benzerdir ve ayirici tanida sorun yara-
tabilir. BOS’ta T4/T8 oranindaki artisi gosteren
bazi ¢alismalar vardir (1-3). Bu multipl skleroz-
dan ayriminda yardimcidir (3). Hastamizin BOS
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bulgulari; artmis protein diizeyi, azalmis glukoz
diizeyi, artmis IgG diizeyi ve azalmis IgG indek-
si seklindeydi.

Norosarkoidoz monofazik, relapslarla veya kro-
nik olarak progresyonla seyredebilir. Nérolojik
semptomlarin 2/3’Gnden fazlasi iyilesir. Seyir,
hastalik tutulum alanlarina gére degisir. Kraniyal
sinir lezyonlar1 genellikle diizelirken, SSS ve pe-
riferik sinir lezyonlari progresyon gosterir. Sereb-
ral lezyonlar ve hidrosefalisi olanlarda uzun doé-
nem prognoz kotudur, relaps olasiigi fazladir.
Nobet varligi da kot prognoza isaret eder. Cogu
hasta tedaviye yanit verse de, 1/3’linde relaps
olabilir. Relaps bolgesi genelde ilk hastalik bol-
gesiyle aynidir (2,4). Norosarkoidoz olan hasta-
larin diger ekstranéral sarkoidozu olanlara gore
iki kat ylksek mortaliteleri vardir. Hastamizda
kot prognozlu olarak degerlendirilen hidrosefa-
li, serebral tutulum varhg: sézkonusudur. Steroid
tedavisi kesildikten kisa bir siire sonra relaps ol-
mustur.

Norosarkoidoz tedavisinin temel tasi steroidler-
dir. Optimal steroid dozu belirli degildir (3). Kon-
vansiyonel oral steroid tedaviye yanitsiz olan ba-
z1 olgular haftada 1 g IV metil prednisolone ile
pulse tedaviye yanit verebilir (1,3). Cerrahi te-
davi, akut ve progresif hidrosefali, bliylime gos-
teren Kkitle lezyonu veya intrakraniyal basing ar-
tisina neden olan lezyonlarda endikedir. Hasta-
mizda hidrosefali yoniinden cerrahi yapilmasi
gerekmistir. Steroid yaniti iyi olmus ve kesildi-
ginde relaps ortaya ¢ikmistir. Bu nedenle stero-
idle idame tedavisi strdirilmektedir. Steroid te-
davinin basarisiz oldugu veya ciddi yan etkileri-

nin ortaya ¢iktigi durumlarda tedaviye siklospo-
rin, azotiopirin, metotreksat, siklofosfamid, klo-
rambusil gibi immunsipresifleri eklemek gere-
kebilir (2). Siklosporin selektif olarak T helper
Uizerine etki gostererek IL-2 sekresyonunu inhibe
ettiginden tedavide kullanimi mantikhidir (1,3).
Klorokin, hidroksiklorokin hiperkalsemisi ve de-
ri lezyonlari olanlarda etkilidir (3). Duisiik doz
kafa 1sinlamasi steroide yanitsiz progresif hasta-
ligi olan bazi hastalarda faydal olmustur (1,2).
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