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Norosarkoidoz ile Iliskili Optik Noropati ve Makiiler
Iskemi: Olgu Sunumu

Optic Neuropathy and Macular Ischemia Associated with
Neurosarcoidosis: A Case Report
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Oz

Norosarkoidoz ile iligkili bilateral optik néropati ve sag goziinde makiiler iskemisi olan olgu sunulmaktadir. Yirmi alt1 yaginda kadin
hasta her iki gozde bulanik gorme sikayeti ile klinigimize bagvurdu. Yarikli lamba muayenesinde bilateral graniilomatoz 6n tiveit,
vitritis, optik noropati ve sag goziinde makiiler iskemi saptandi. Hikayesinde 2 aydir ates, halsizlik, terleme, eklem agrist ve bag agrist
sikayetlerinin oldugunu belirtti. Akciger grafisinde goriilen hiler lenfadenopati nedeniyle hastanemizin gégiis hastaliklari boliimiinde
tant amactyla lenf nodu biyopsisi uygulandi. Mediastinal lenf nodu biyopsinin histopatolojik incelemesinde kronik, kazesz olmayan
graniilomatdz enflamasyon saptandi. Ayrica hastanin yogun bas agrisi sikayetleri olmasi sebebiyle noroloji konstiltasyonu istendi. Kranial
manyetik rezonans goriintiileme ve lomber ponksiyon sonuglarina gére hastaya norosarkoidoz tanisi konuldu. Ug giin yiiksek doz (1 gt/
giin) intravendz ve sonrasinda azalan dozlarda oral metilprednizolon tedavisi verildi. Steroid koruyucu tedavi ajan olarak oral metotreksat
15 mg/hafta baglandi. Tedavinin ilk haftasinda hastanin norolojik ve oftalmolojik belirtilerinde belirgin iyilesme goriildii. Bu olgu
sunumunda makiiler iskemisi ve bilateral optik néropatisi bulunan hastalarda ayrict tanida nérosarkoidozun da akla getirilmesi, erken
tan1 ve tedavinin gorsel sonuglar iizerinde 6nemli bir yere sahip oldugu vurgulanmak istenmistir.
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Abstract

In this study, we present a case of bilateral optic neuropathy and macular ischemia in the right eye associated with neurosarcoidosis.
A 26-year-old woman presented to our clinic with complaints of bilateral blurred vision. Bilateral granulomatous anterior uveitis,
vitritis, optic neuropathy, and macular ischemia were detected in the right eye in slit-lamp examination. She also reported complaints
of fever, weakness, sweating, arthralgia, and headache for 2 months. She was referred to the pulmonary diseases unit of our hospital
due to hilar lymphadenopathy seen in her chest x-ray, and biopsies were taken for diagnostic purposes. Histological analysis of the
mediastinal lymph node biopsies revealed chronic, non-caseating, granulomatous inflammation. Furthermore, the patient was referred
to a neurologist due to concomitant complaint of intense headaches. She was diagnosed with neurosarcoidosis supported by findings
on cranial magnetic resonance imaging and lumbar puncture. She received a 3-day course of high-dose (1 g/day) intravenous steroid
treatment (methylprednisolone) followed by a tapering dose of oral prednisone. The patient began receiving oral methotrexate 15 mg/
week as a steroid-sparing agent. Significant improvement in neurological and ophthalmological symptoms occurred in the first week of
treatment. In this case report, we emphasized that neurosarcoidosis should be included in the differential diagnosis of patients with both
bilateral optic neuropathy and macular ischemia. Furthermore, early diagnosis and timely treatment of neurosarcoidosis are important
for favorable visual outcomes.
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Giris

Sarkoidoz, ¢oklu organ tutulumu yapabilen ve histolojik
olarak kazeifiye olmayan graniilomlarla karakterize bir
hastalikeir.! Sistemik sarkoidozu bulunan hastalarin %25-
50’sinde okiiler tutulum gozlenebilmektedir.? En sik gozlenen
bulgu iiveit ve konjonktival nodiillerdir.**

Norosarkoidoz, sistemik sarkoidozu olanlarin %5-15’inde
goriiliir.® Norosarkoidozlu olgularda oftalmik belirtiler daha
cok kranial sinir tutulumlarina ve iiveite bagli olmaktadir.
Fasiyal, trigeminal, okiilomotor ve optik sinir en sik tutulumu
olan kranial sinirlerdir.”

Sunulan olgu bilateral tiveiti, unilateral makiiler iskemisi
ve bilateral optik disk tutulumu olan, akciger sarkoidozu tanist
biyopsiyle kanitlanmig bir hastadir. Bu olgu sunumunun amact
sarkoidozlu hastalarda optik disk tutulumunun nérosarkoidozun
habercisi olabilecegini ve makiiler iskeminin enflamasyona
bagli retinal arterdeki yavas akima bagli geligebilecegini
vurgulamaktir.

Olgu Sunumu

Yirmi alt1 yaginda kadin hasta 2 haftadir her iki goziinde
baglayan gérme bulanikligi sikayetiyle klinigimize bagvurdu.
Ozgecmisinde daha once belirgin bir hastaliginin olmadigins,
2 aydir ates, terleme, halsizlik, eklem aZrisi, bag agrisi
sikayetlerinin bagladigini ifade etti. Bu sikayetleri nedeniyle
bagvurdugu bagka bir merkezde akciger grafisinde hiler
dolgunluk tespit edilerek toraks tomografisi ¢ekilmisti. Toraks
tomografisinde bilateral hiler lenfoadenopati saptanan hasta ileri
tan1 ve tedavi i¢in hastanemize sevk edilmis ve gogiis hastaliklari
kliniginde endobronsiyal ultrasonografi eslifinde lenf biyopsisi
uygulanmigti. Histopatolojik incelemede graniilom yapulari,
lenfositler, seyrek brong epitel hiicreleri gozlenmisti.

Hasta klinigimize bagvurdugunda herhangi bir tedavi
almiyordu. Fiziki olarak uyku halinde ve suuru bulanikt:.
Yapilan muayenesinde gormeleri sagda 20/25, solda 20/20 idi.
On segment muayenesinde her iki gozde graniilomatoz keratik
presipitatlar ve 1+ tindal tespit edildi. On vitrede her iki gozde
1+ vitritis mevcuttu. Fundus muayenesinde her iki gézde optik
diskler 6demli ve hiperemikti. Sag gozde optik disk altinda
yumusak eksuda saptand: ve makiilanin alt yarisi iskemik olarak
izlendi (Sekil 1A, B). Hastaya %1 prednizolon asetat giinde 4
kez ve %0,5 tropikamid giinde 3 kez olmak {izere topikal tedavi
bagland:.

Hastanin yogun bag agrilarinin olmasi ve bilateral optik disk
tutulumun bulunmasi nedeniyle néroloji konsiiltasyonu istendi.
Noéromiiskiiler muayenede herhangi bir patolojinin saptanmadig:
belirtildi. Kranial goriintiileme ve lomber ponksiyon yapild:.
Difiizyon manyetik rezonans goriintiilemede (MRG) optik
kiazma ve komgulugunda, bazal sisternalar seviyesinde ve
posterior fossada leptomeningeal tabakalarda uzanim gosteren
nodiiler kontrastlanmalar saptandi. Torakal ve servikal MRG’de
spinal kord komgulugu boyunca leptomeningeal kontrastlanma
goriildii. Kranial MR venografi normaldi.

Hastanin laboratuvar degerlerinden hemoglobin 10,7 gr/dL
(diisiik) (normal sinirlari {NS}: 12-17 gr/dL), sedimentasyon 57
mm/sa (yiiksek) (NS: 6-12), CRP 9,4 mg/dL (yiiksek) (NS: 0-3,5),
ACE: 67 U/L (yiiksek) (NS: 8-52), idrarda kalsiyum 324 mg/24
saat (yiiksek) (NS: 0-250) saptandi. Antikardiyolipin antikorlart
ve lupus antikoagiilani negatifti. Beyin omurilik sivisinda (BOS)
yapilan incelemede protein 135 mg/dL (yiiksek) (NS:15-45),
glukoz 47 mg/dL (normal) (NS: 40-70), sitolojik 6rnekte hiicre
sayist 8500 hiicre/mL (yiiksek) (NS: 0-10) ve BOS basinct 12 cm
H,O (normal) (NS: 8-18 cm H,0O) bulundu. BOS tiiberkiiloz
kiiltiirii ve aside rezistans basil incelemesi negatif saptandi.
Mevcut laboratuvar degerleri, lenf nodu biyopsisi ve goriintiileme
tetkiklerinden hastaya nirosarkoidoz ile iligkili optik noropati
tanist konularak 3 giin intravendz 1 gram metilprednizolon ve
tabikiben oral 1 mg/kg/giin metilprednizolon tedavisi bagland:.
Baslangigta sag gozde gozlenen makiiler iskeminin 1 hafta iginde
geriledigi goriildii. Tedaviyle genel durumunda belirgin diizelme
gozlenen hastaya fundus floresein anjiyografi (FFA) ¢ekildi. Her
iki goz optik diskte erken fazlarda baglayip geg fazlarda giderek
artan hiperfloresans (Sekil 2A-D) ve sol fovea lizerine uzanan
damarda geg fazlarda giderek belirginlesen hiperfloresan nokta
izlendi (Sekil 2D). Her iki goz alt perifer retinal damarlardan

Sekil 1. Yirmi alt1 yaginda kadin hastanin ilk bagvurusundaki renkli fundus
fotografi (A) Sag fundus goriintiilemesinde optik disk ddemi, optik disk alt
temporalinde yumusak eksuda ve makiila alt yarisindaki iskemi, (B) Sol fundus
goriintiilemesinde optik disk 8demi goriilmekeedir

Sekil 2. {lk bagvurusundan 2 hafta sonra cekilen fundus floresein anjiyografi
goriintiisii (A, B, C, D) Her iki goz optik diskte erken fazlarda baglayip geg fazlarda
giderek artan hiperfloresans (D) sol goz fovea iist kisimda geg fazlarda belirginlesen
hiperfloresan noktanin goriiniimii
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gec fazlara dogru giderek artan hiperfloresan sizintinin oldugu
gozlendi (Sekil 3A, 3B).

Sistemik steroid tedavisi azaltilirken, hastaya sistemik
immiinosiipresif tedavi verilmesi kararlagtirildi. Oral metotreksat
15 mg/hafta ve folik asit 5 mg/gitin tedavileri eklendi. Tedaviden
3 ay sonra yapilan gbz muayesinde her iki gézdeki vizyonlar
20/20 idi. On segment muayenesi dogal izlendi. Fundus
goriintiisiindeki optik disk 6deminin tamamen geriledigi tespit
edildi (Sekil 4A, 4B). Kontrol diffiizyon MRG’de optik kiazma
ve komgulugunda, bazal sisternalar seviyesinde ve posterior
fossada leptomeningeal tabakalarda uzanim gosteren nodiiler
kontrastlanmalarin kayboldugu raporlandi. Torakal ve servikal
MRG’de spinal kord komgulugu boyunca leptomeningeal
kontrastlanmalarin da tamamen geriledigi ve torakal MRG’de
saptanan hiler LAP’lerin kayboldugu tespit edildi.

Hastada oral 15 mg/hafta metotreksat ve 5 mg/giin folik asit
tedavisi ile 15 aylik takip siiresince hastaligina bagli sistemik
veya oftalmolojik niiks goriilmedi. Sistemik immiinosiipresif
kullanimina bagls yan etki izlenmedi.

Tartigma

Sarkoidoz en sik akciferde olmak {izere, ekstrapulmoner
olarak deri, okiiler, nérolojik, kardiyak, renal ve gastrointestinal
tutulum yapabilen bir hastaliktir.® Sarkoidozun nérolojik
tutulumu sik degildir. Sistemik sarkoidoz tanisi olan hastalarin
%5-15"inde norosarkoidoz goriiliir.>

Turner ve ark.” yapmis olduklari caligmada intraokiiler
sarkoidozu olan olgularin %37’sinde santral sinir sisteminin
de tutuldugunu bildirmislerdir. Menezo ve ark.’min’ yapmig
olduklari caligmada ise nérosarkoidozu olan olgularin %7,4’tinde
optik sinir tutulumunun oldugu gérilmigtiir. Sistemik

Sekil 3. Fundus floresein anjiyografi perifer goriintiisii, (A) Sag ve (B) Sol periferde
geg fazlarda belirginlegen retinal damarlarda gozlenen kagaklarin goriintiisii

Sekil 4. Tedaviden 3 ay sonra ekilen fundus fotografi, (A) Sag fundus
goriintiilemesinde optik disk 6demi ve makiila alt yarisindaki iskeminin tamamen
kayboldugu, (B) Sol optik disk 6deminde diizelme oldugu goriintiilendi
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sarkoidoz ile iligkili optik noropati goriilen 19 olguluk bir seride
optik noropati ile birlikte hastalarin 10’unda graniilomatoz
on tveit, l'inde izole vitritis, 1’'inde pantiveit, 1’inde izole
koroidal tutulum, 2’sinde retinal vaskiilit, 2’sinde atilmig
pamuk seklinde eksudalar, 1’inde makiiler eksudalar ve 1’inde
episklerit bildirilmigtir.'® Bizim olgumuz sistemik sarkoidozu
bulunan goz tutulumu olarak bilateral anterior tiveiti, vitritisi
ve sag gozde makiiler iskemisi olan bir olguydu. Bilateral
optik sinir tutulumu ve bag agrist sikayetleri olan hastay1
norolojik degerlendirme igin gonderdigimizde norosarkoidoz
tutulumunun da oldugunu saptadik.

Yu ve Yannuzzi'' akciger sarkoidozu ve nirosarkoidozu olan
bir hastadaki bilateral vizyon azalmasini FFA’daki avaskiiler zon
geniglemesine ve optik koherens tomografide (OKT) makiilada
goriilen kistik degisikliklerle iligskilendirmislerdir. Bilateral
perifoveal iskemi saptanan bu olgu sarkoidoz tutulumunun
nadir bir bulgusu olarak sunulmustur. Sarkoidoz genellikle non-
iskemik retinal vaskiilit yapmaktadir.'” Bizim hastamizin sag
goziindeki makiiler iskeminin ve optik disk alt temporalindeki
yumusak eksudanin enflamasyona bagli retinal arterdeki yavag
akima bagli olustugu diisiintilmektedir. Makiiler iskeminin ve
eksudanin 1 hafta i¢inde geriledigi goriilmiistiir. Hastanin genel
durumundaki bozukluk sebebiyle OKT ve FFA bu donemde
uygulanilamamistir.

Pulmoner sarkoidozun aksine nérosarkoidozun spontan
rezoliisyonu sik goriilmez. Tedaviyle nérosarkoidoza bagls
morbidite ve mortaliteler en aza indirgenir."”” Norosarkoidozun
tedavisinde ilk secenek kortikosteroidler olarak goriinse de tek
bagina kortikosteroidlerle tedaviye cevap oranlarinin nirosarkoidoz
hastalarinda, pulmoner sarkoidoz hastalarina gore daha diisiik
oldugu goriilmiigtiir."*" Norosarkoidozun uzun dénem
tedavisinde kortikosteroid dozunun 20-25 mg’a diisiiriildiigiinde
hastalik aktivasyonun gézlendigi bildirilmigtir.”” Yapilan
olgu serilerinde kortikosteroidlere ek olarak immiinosiipresif
ajanlarin tedaviye eklendigi bildirilmigtir. Bu tedavi secenekleri
arasinda metotreksat'd, azatioprin'®, mikofenolat mofetil'® ve
klorambusil'” bulunmaktadir. Biyolojik ajan olarak anti-tiimor
nekrozu faktorii inhibitorii olan infliksimabin kullanildig:
caligmalar da bulunmaktadir.”® Kortikosteroid birakilarak
metotreksat tedavisiyle ndrosarkoidozda %61 oraninda remisyon
saglandigr bildirilmigtir.'¥ Bizim olgumuzda 15 aylik takip
siiresince metotreksat tedavisiyle tam remisyon saglandi ve niiks
gozlenmedi.

Sonug olarak bilateral optik néropati ve tiveiti olan olgularda
norosarkoidoz da ayrict tanilar arasinda akla getirilmelidir.
Makiiler iskemi sarkoidozun nadir bir bulgusu olsa da
enflamasyona bagli retinal arter akimindaki yavag akima bagli
olugabilecegi gozoniinde bulundurulmalidir. Erken tani ve
tedavi norosarkoidozda hastaligin ve varsa goz tutulumunun
prognozunu etkilemektedir. Multidisipliner yaklagim gerektiren
bu hastalikta goz hekimleri hastaligin tanisinda ve tedavi
planinda anahtar rol oynamaktadir.

Etik
Hasta Onay1: Alinmustr.
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