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OLGU SUNUMU CASE REPORT
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0z
Sarkoidoz 6ncelikli olarak akciger ve lenf nodlarinin tutulumu ile giden ve pek ¢ok sistemi etkileyebilen bir graniilamatoz
hastaliktir. Nérolojik olarak, santral sinir sistemi ve periferik sinir sistemini tutarak farkl tablolarla prezente olabilir. Bu

calismada epileptik nébetlerle bagvuran ve ileri tetkikler sonucunda nérosarkoidoz tanisi alan bir olgu sunulmustur.
Anahtar Sézciikler: Sarkoidoz, nérosarkoidoz, epilepsi, ensefalopati, néroromatoloji, lenfadenopati.

NEUROSARCOIDOSIS PRESENTING WITH SEIZURE: CASE REPORT

ABSTRACT

Sarcoidosis is a granulomatous disease primarily affecting the lungs and lymph nodes as well as several other systems. By
affecting both the central and the peripheral nervous system, it may present with various different neurological features.
We report a case with neurosarcoidosis presenting with seizures.

Keywords: Sarcoidosis, neurosarcoidosis, epilepsy, encefalopathy, neurorheumatology, lymphadenopathy.

GIRIS VE AMAC Hastalarin  yaklasik %20’sinde fokal veya
jeneralize nobetler gozlenmektedir. Epileptik

Sarkoidoz, etyolojisi ~bilinmeyen,  siklikla nobet ile baslayan nérosarkoidoz ise nadirdir (2,4-

akciger, deri ve g6z tutulumunun yani sira pek ¢ok

sistemi ve organi etkileyebilen graniilomatéz bir 7).

hastaliktir.  Ulkemizde sarkoidoz insidansi

4/100.000 olarak tahmin edilmektedir. Genellikle OLGU SUNUMU

50 yasin altindaki genc eriskinlerde goriiliir ve 20- 54 yasinda kadin hasta 2 ay 6nce baslayan

40 yas arasinda olduk¢a siktir. Kadinlarda sabit bir noktaya bakma, kasilma seklinde ndbetler

erkeklere gore biraz daha siktir (1). ve 20 giindir eklenen biling bozuklugu ve ytriime
Sistemik sarkoidozu olan hastalarin %5- gicligli yakinmas: ile klinigimize basvurdu.

20’sinde santral ve/veya periferik sinir sistemi Oykiisiinde 12 y1l 6nce ates, halsizlik, uyku hali,

tutulumu  bildirilmistir. No6rosarkoidoz Kklinik eklem ve basagrisi nedeniyle bir merkezde

olarak; kranial noéropati, aseptik menenjit, Brusella tedavisi aldigi ancak fayda gormedigi,

hidrosefali, bas agrisi, ndbet, nodropsikiyatrik daha sonra baska bir merkezde beyin 6demi ve

semptomlar,  noroendokrin  disfonksiyonlar, ensefalit tanisiyla tedavi edildiginde, diizeldigi

myelopati ve periferik noropati ile prezente bildirildi. Bundan sonra yillarca hi¢ bir yakinmasi

olabilir. Norosarkoidoz tanili hastalarin %50- olmayan olgunun, 1 y1l 6nce biling kaybu ile birlikte

75’inde kranial noéropati (genellikle periferik 1-2 dakika siiren, ¢enede kilitlenme ve ellerde

fasiyal paralizi) goriilmekle birlikte, yaklasik %20 kasilmanin ardindan yaklasik 10 dakika stireli

hastada periferik noropati saptanmaktadir. postiktal konfiizyonun da eslik ettigi bir ndbeti
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oldugu o6grenildi. O donemde yapilan cesitli
tetkiklerinin normal oldugu bildirildi.

iki ay énce dalma ataklar baslayan hastanin,
son 20 glndir sirtta yanma hissi, dalma
nobetlerinde artis ve kasilma ile giden, kisa siireli
biling yitiminin eslik ettigi atagi oldugu ve daha
sonra tabloya yilriime gili¢ligiiniin eklenerek,
dalgali bir biling durumunun ortaya ¢iktig
ogrenildi. Dis merkezde bir enfeksiyon servisine
beyin manyetik rezonans (MR) bulgular ile
ensefalit 6n tanisiyla yatirillan hastanin lomber
ponksiyonunda yiiksek protein diizeyi, diisiik
glukoz saptanarak (es zamanli parmak ucundan
bakilan glukoz degeri 118 mg/dl), seftriakson,
asiklovir ve levetirasetam tedavisinin baslandig:
goriildi.  Biling  bozuklugu ve  noérolojik
bulgularinda artis olan olgu ileri tetkik ve tedavi
amaciyla klinigimize sevk edildi. Noérolojik
muayenesinde biling hafif apatik ve reaksiyon
zamant uzamisti ancak koopere-oryante idi.
Proksimal kaslarda 3/5, distal kaslarda 4/5
diizeyinde bilateral simetrik paraparezi, bilateral
DTR hiperaktifligi, bilateral tromner pozitifligi,
bilateral iliml kinetik tremor saptandi. Vibrasyon
duyusu bilateral alt ekstremite distallerinde
azalmisti ve destekle kisa mesafe yiiriiyebiliyordu.

Beyin kontrasli MR’inda; bilateral serebral
hemisferlerinde parasellar boélgede, santral
sulkusta belirgin olmak iizere beyin sap1 etrafinda
nodiiler ve leptomeningeal tutuluma ait bulgular
izlendi (Resim 1,2). Ayrica servikal, torakal spinal

lokalizasyonlarda da leptomeningeal kontrast
tutulumu izlendi (Resim 3).
Laboratuvar incelemesinde; pansitopeni

(Hb:10,9 g/dl [N:11,67-15,47], WBC:3,81 103/mcL
[N:4,07-11,23], PLT: 151 103/mcL [N:158,7-
387,7]), D vitamini distkligi (3,5 ng/ml [N:10-
60]) ve hiperlipidemisi (Total Kolesterol:247
mg/dL [150-240], LDL:150 mg/dl, Trigliserit:316
mg/dl) mevcuttu. Enfeksiyoz  (Salmonella,
Brusella, Lyme, VDRL, herpes, Toxo, HIV, Thc) ve
kollajen doku testleri (ANA, Anti-ds DNA, ANCA,
anti-RNP, Anti- SSA, Anti-SSB, Anti SM) negatifti.
Balgamda ARB ve PPD negatifti. Protein
elektroforezi normaldi, immiinfiksasyon testinde
paraproteinemi saptanmadi. idrarda Bence-Jones
negatifti. Anjiotensin converting enzim (ACE)
diizeyi 100 U/L (N:9-67) idi.

Lomber ponksiyonunda protein yiiksekligi
(247 mg/dl) ve glukoz dusikligi (25 mg/dl)
saptand1 (es zamanlh parmak ucundan bakilan
glukoz degeri 124 mg/dl). BOS direk bakisinda
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Resim 1. Bilateral temporal, hipokampal ve parasellar bolgede
beyin parankiminde T2 FLAIR sekanslarda tutulum bulgular:.

Resim 2. T1 agirlikli koronal kesitlerde bazal sisternalar ve
santral sulkus c¢evresinde nodiiler leptomeningeal kontrast
tutulumu bulgulari.

hiicre gozlenmedi. BOS hiicre sitolojisinde seyrek
kan hiicreleri saptandi.

EEG, subkortikal ozellikte yavas aktivite
(Stikinette ve HPV de keskin karakterli teta
aktivitelerinin 1-1,5 sn sureli diffuz bilateral



Resim 3. T1 agirlikh goriintiilemelerde servikal spinal kordda
kisa segmentte ve beyin sapinda kontrast tutulumu bulgulari.

senkron desarjlar1 izlendi) paroksizmlerinin
izlendigi EEG incelemesi olarak raporlandi.

Toraks  bilgisayarli tomografi (BT)'de
paratrakeal lenfadenomegaliler saptandi (Resim
4).  Abdomen  BT'de; splenomegali  ve
peripankreatik, peri¢olyak, paraaortik, bilateral
iliak ve inguinal multipl lenf nodlar1 mevcuttu.
Inguinal lenf nodundan yapilan biyopside non
kazeifiye graniilomlar saptandi (Resim 5).

Resim 4. Toraks BT de paratrakeal lenfadenomegaliler.

Ayrica goz konsiiltasyonu ile kronik iveit
bulgular1  saptandi.  Klinik, radyolojik ve
histopatolojik bulgularla olguda nérosarkoidoz
tanind1 ve hastaya intravendz metilprednizolon 20
mg/kg/giin den 3 gin verildi. Sonrasinda 1
mg/kg/glin den 80 mg prednizolon 4 hafta verildi.
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Tedavi sonrasi1 kontrol beyin MR c¢ekildi ve
lezyonlarinda  belirgin  dilizelme  saptandi.
Levetirasetam 2000 mg/giin tedavisine devam
edildi. Nobeti gozlenmeyen olgu poliklinik
kontrollerine gelmek iizere taburcu edildi. Ayrica
hastanin idame tedavisinde immunsupresif ajan
kullanilmadi. Bu olgu sunumu icin hastaya
bilgilendirilmis onam formu imzalatilmistir.

Resim 5. ingiiinal lenf nodu biyopsisinde gériilen non kazeifiye
graniilomlar.

TARTISMA VE SONUC

Oykiisiinde  tekrarlayan nobet, bilingte
dalgalanma ve yiiriime bozuklugu bulgular: olan,
klinik olarak ensefalomyelopatisi, radyolojik
olarak ise yaygin beyaz cevher tutulumu ve
leptomeningeal tutulum ile birlikte belirgin
nodiiler kontrastlanmalar1 saptanan olgumuzda,
aywrict tanida, akut dissemine ensefalomiyelit,
norobruselloz, tiiberkiiloz menenjit, viral ensefalit,
vaskiilit, nérosarkoidoz, santral sinir sistemi (SSS)
vaskiiliti SSS Lenfomasi ve paraneoplastik
stireclerin  arastirilmas1  planlandi.  Yapilan
tetkiklerde saptanan pansitopeni, BOS bulgulari,
toraks ve batinda yaygin lenfadenopati ve ACE
yuksekligi norosarkoidozu telkin etmekteydi.
Inguinal LAP biyopsisinde saptanan non-kazeifiye
graniilomlar ile sarkoidoz tanis1 kesinlestirildi.
Klinigi, BOS ve MR bulgulan ile noérosarkoidoz
tanisi kondu.

Sarkoidoz,  non-kazeifiye = graniilomlarla
karakterize, enfeksiydz olmayan inflamatuar bir
hastaliktir. Bircok sistemi tutabilmekle beraber
%87 intratorasik (hiler nod %72, akciger
parankimi %46) , %18 deri ve %28 periferal lenf
nodlarini etkilemektedir (2).

Klinik olarak siklikla aylar icinde yavas
progresif bir tablo olarak karsimiza cikar. Ancak
akut veya subakut formlar1 olabilecegi gibi
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asemptomatik hastalar da bildirilmistir. Genellikle
ates, halsizlik, istahsizlik, kilo kayb1 gibi belirtilerle
ortaya c¢ikar. Daha sonra tutulan organa gore
bulgular verir. Olgularin %90'inda hastaligin bir
doéneminde akciger tutulumu goriiliir. Bu durumda
dispne ve kuru oksiirtikle kendini gosterir.
Hemoptizi ve balgam nadirdir. Plevra tutulumu
seyrektir ancak gerek toraksta gerekse batinda
lenfadenomegali sik goriiliir. Cilt tutulumu olarak
eritema nodozum, makiilopapiiler dokiintii ve cilt
altt nodiilleri gelisebilir. Uveit %25 olguda
goriilebilir. Ayrica kemik kistleri, eklem tutulumu
ve asemptomatik miyozit goriilebilir. Karaciger
tutulumu sik olmakla birlikte ancak nadiren klinik
bulgulara yol acar. Bobrek, gastrointestinal sistem
ve kalp tutulumu da nadirdir (3).

Norosarkoidozu bulunan hastalarin
%50'sinden  fazlasinda BOS  anormallikleri
mevcuttur. Bu anormallikler; pleositoz, artmis
protein ve azalmis glukoz seviyeleridir. Ayrica
noérosarkoidozu bulunan bazi hastalarda, BOS'ta
oligoklonal band veya IgG indeksi artis1 goriilebilir.
ACE diizeyleri, laktik asit ve interlokin 2 reseptor
seviyelerinde de artis gorilebilir. Fakat bu
anormalliklerin hi¢biri nérosarkoidoz i¢in spesifik
degildir (2,5)

Sarkoidoz histopatolojik tani ile dogrulanir.
Bu nedenle, hastada SSS disinda organ tutulumu
varsa buradan biyopsi materyali alinabilir.
Sistemik sarkoidoz agisindan akciger grafisi veya
Toraks BT yapilmalidir. Hastalarin yaklasik tcte
ikisinde kanda ACE diizeyi artar ancak diger
graniilomatdz hastaliklarda da pozitif olabilir (3).

Olgumuzda da ACE diizeyi ylksek olarak
gozlenmistir.
Norosarkoidoz, sistemik sarkoidozu olan

hastalarin yaklasik %10’unda goriilmektedir.
Cesitli norolojik tutulumlar gorilmekle beraber,
siklikla kranial sinir tutulumu, o6zellikle periferik
fasyal paralizi ve aseptik menenjitle prezente
olmaktadir. Leptomeningeal tutulum %40
oraninda ve siklikla bazalde goriilmektedir.
Hipopituitarizm veya diensefalik sendromlar,
nobet, kognitif yikim, myelopatik semptomlar

goriilmektedir. Norosarkoidozlu %25 hastada,
servikal ve iist torakalde intramediiller tutulum
gozlenmektedir. Hidrosefali % 5-12 olguda
bildirilmistir (4).

Literatiirde, epilepsi ile prezente olan
norosarkoidoz olgulari nadirdir (7,8).

Noérosarkoidoz olgularinin %5-20’sinde epileptik
nobetlerin ortaya ¢iktig1 tahmin edilmektedir (9).
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Bu konuda yapilan en kapsamli ¢alismada;
norosarkoidoz tanili 79 olgunun 13’iinde (%15)
epileptik nobetlerin oldugu goérilmiis ve bu
olgularin 8’inde (%10), hastalik epileptik nébet ile
prezente olmustur. En sik jeneralize tonik klonik
(%92) ve ikinci siklikta parsiyel nobet (%31)
gozlenmistir. Hastalarin % 85’inin nobetleri
steroid tedavisi ve antiepileptik tedavi ile kontrol
altina alinmistir (10).

Norosarkoidoz tedavisinde genellikle secilen

tedavi yiksek doz intravendz veya oral
metilprednizolon tedavisidir. Metotreksat,
siklofosdamid, azatiopurin, leflunamid,
infliksimab, hidroksiklorokin, adalimumab,

mikofenalat mofetil gibi immunsupresan ajanlar
tedaviye eklenebilir (11-12). Norosarkoidozda
metotreksatin  etkinligi pulmoner sarkoidoza
benzer sekilde yaklasik %60 oranindadir (13).
Kortikosteroide direncli noérosarkoidoz
vakalarinda infliximab ile birka¢ vakada olumlu
cevaplar alindigr gozlenmistir (13) . TNF alfa
blokerleri ile, kognitif bozuklugu bulunan
hastalarda  pozitif sonuglar elde edildigi
bildirilmistir (13). ilag¢ tedavisine yanit vermeyen
olgularda ise 20-25 Gy radyoterapi
dusiintilebilecek tedaviler arasinda yer almaktadir
(13).

Bu olgu nedeniyle, ileri yasta parsiyel nobetle
prezente olan ve SSS’nin radyolojik ve klinik
olarak yaygin ve daginik bir sekilde etkilendigi
durumlarda, nérosarkoidoz olasiliinin mutlaka

disiiniilmesi  gerektigi gorilmistir. Tedavisi
konusunda standardize edilmis bir tedavi
protokolii bulunmamakla beraber,

immunsupresan ajanlar odncelikli seceneklerdir
(11). Antiepileptik tedavi planlamasi yapilirken
hastanin nobet tipi ve diger sistemik tutulumlari
da goz 6niinde bulundurulmalidir.
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Etik Bilgiler

Aydinlatilmis Onam: Hastaya aydinlatilmis onam formu
imzalatildif1 beyan edilmistir.

Telif Hakki Devir Formu: Tiim yazarlar tarafindan Telif Hakk:
Devir Formu imzalanmistir.
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