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OZET

Bir asirdan uzun zaman 6nce tanimlanmis olan sarkoidoz, gerek epidemiyolojik gerekse klinik 6zellikleri agisindan oldukga hetero-
jen olan sistemik bir hastaliktr. lyi tanimlanmis bir immiinopatogeneze ragmen etyolojik faktérler konusundaki veriler siiphelidir.
Genel olarak genetik acidan duyarli bir bireyde bir takim cevresel faktérlerin hastaliga yol actigi distinilmektedir. Tanisi klinik
stiphe varliginda radyolojik 6zelliklerin degerlendirilmesinin ardindan etkilenmis dokularin biyopsisi ile konulur ve bu siirecte
tiberkilozun ve endemik mantar infeksiyonlarinin dislanmasi 6nerilmektedir. Tedavi endikasyonu olan hastalarda kortikosteroid
disinda kanit diizeyi yiiksek bir tedavi secenegi bulunmamaktadir. Diger bir yandan belirli bazi sistem tutulumlari disinda genel
olarak hastalarin blyiik cogunlugunda tedavi ile ya da tedavisiz prognoz iyi seyretmektedir. Bu derlemede sarkoidozun tarihcesi,
immiinopatogenezi, epidemiyolojik ve klinik 6zellikleri sunulduktan sonra tedavi ile ilgili kisa bilgiye yer verilmistir.

Anahtar Kelimeler: CD4+ T-helper, kazeifiye-olmayan graniilom, sarkoidoz

SUMMARY

Sarcoidosis, which was defined over a century ago is a quite heterogenous systemic disease for its” epidemiological and clinical findings.
Although its’ well-described immunopathogenesis there are uncertain data about etiological factors. Generally several environmental
factors are thought to trigger the disease in a genetically susceptible individual. Diagnosis is made with biopsy of the effected tissue
after radiological evaluation of the patient who is clinically suspected and during this period tuberculosis and endemic fungal infections
are suggested to be excluded. When treatment is indicated, there is no other choice than corticosteroids with high levels of evidence.
On the other hand, excluding involvements of several organ systems, prognosis is usually favorable with or without treatment. In this
review, after presentation of history, immunopathogenesis, epidemiological and clinical features of sarcoidosis, brief summary about
therapy is provided.
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TARIHCE

Gunumuzde sistemik bir hastalik oldugu bilinen sarko- var olan gut hastaligina baglamistir. Hasta kendisine
idoz’un tarihi 1869 yilinda Sir Jonathan Hucthinson’in tekrar gelmediginden biyopsi imkani olmadigini belir-
58 yasinda bir kémur iscisinde tanimladigl cilt bul- ten Hutchinson’dan 20 yil kadar sonra Besnier ve
gulariyla baslar. Hastanin 6n kol dorsalinde keskin Boeck’in olgularinda tablo daha sistemik bir hal almis

sinirli plaklar géren Hutchinson bu bulgulari hastada olup burada cilt lezyonlarindan biyopsi de yapilmistir.
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Akciger dahil sistemik tutulum ilk olarak 1915 yilinda
Schaumann tarafindan tanimlanmistir. Sarkoma’yi
andiran histopatolojik kesitler nedeniyle hastalik
gunumuzdeki ismine kavusmustur (1).

EPIDEMiYOLOJi

Sarkoidoz her irkta degisken siklikta da olsa gorulir.
En sik yasamin tgtincl ve dérdincil on yilinda gorulur.
Birinci derece akrabalar sarkoidoz gelisimi acisindan
3-5 kat artmis riske sahiptir. Sadece irklar arasinda
degil, ayni aile bireyleri arasinda bile klinik bulgular ve
prognoz cok degisken olabilir.

ETYOLOJIi-PATOGENEZ

En sik etkilenen organlarin cilt, akciger ve gozler olmasi
nedeniyle 6n planda hava yoluyla maruz kalinan infek-
siydz ya da infeksiydz olmayan antijenlerin tabloya yol
actigina dair hipotezler 6ne surlilmustir. Aile icerisinde
gorllme sikliginin artmis olmasi da genetik faktorleri
akla getirmistir. Sarkoidozlu hastalarin lenf nodlarinda
polimeraz zincir reaksiyonu (PCR) ile yapilan inceleme-
lerde mikobakteri genomlarina rastlanmistir (2).

Ozel olarak tasarlanmis bir pompa yoluyla incelenen
kuf icerikli kansimlar sarkoidozlu hastalarin yatak
odalarindaki havada saglikh gonullUlere gore oldukca
yUksek duzeylerde 6lgtlmustur. Bu da fungal etkenle-
rin etyolojide rolU olabilecegini dusundurmustir (3).
Yine de su ana kadar sarkoidozlu dokularda Uretilmis
bir mikroorganizma olmamistir.

iIMMUNOPATOGENEZ

Genetik olarak duyarl kisilerde mikobakteriler gibi
infeksiy0z etkenler; cam poleni gibi organik partikuller
ya da berilyum gibi inorganik ajanlar antijen olarak
algilanir ve antijen sunucu hicreler tarafindan T hic-
relerine sunulurlar. T hicrelerinin bu sunum sonrasi
IL-2, IL-12 ve interferon-gama (IFN-y) salgisi sonrasi
makrofaj aktivasyonu ortaya cikar. Antijene maru-
ziyet slrekli oldugundan sitokin salinimi da surekli
olur. Bu sUreklilik makrofajlarin fagositoz aktivitelerini
arka plana atar ve ortasinda makrofajlarin oldugu,
daha ileri dénemde de lenfositlerin ¢cevrede toplandigi
grantlomlar ortaya c¢ikar. Hastaligin ileri doneminde
nedeni bilinmeyen bir sekilde hastalarin blytk cogun-
lugunda tedavi ile ya da tedavisiz diizelme gortllrken,
yine nedeni bilinmeyen bir sekilde az sayida hastada
fibrozis ile seyreden geri donlisiimsiiz organ bozukluk-
lari ortaya ¢ikar. Sarkoidozda IL-2 ve IFN-y sitokinleri-
nin temsil ettigi CD4+Th1 hlicre klonu Th2’ye gbre ¢ok
daha baskindir.
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NON-INFEKSIYOZ ETYOLOJIK ETKENLER

Maden isciligi, tarim ugrasi, itfaiye isciligi gibi bir takim
meslek ve hobilerde sarkoidozun gérilme sikhigl diger
gruplara gore daha ylUksek saptanmistir. Sarkoidoz,
sigarayla iliskisi zit yonde olan nadir akciger hasta-
liklarindan birisidir. Sigaranin 6n planda Th1 yanitini
baskilayarak Th2 yanitinin lehine bir polarizasyon orta-
ya cikardigl distnilmektedir. Sigarayla iliskili olan bir
takim tipik hastaliklarin da Th2 yanitiyla iliskili olmasi
da bu durumun dolayl bir kaniti olabilir (4).

GENETIK

Sarkoidoz konusunda c¢ok sayida genis kapsamli
genom calismalari yapiimistir. Bu ¢alismalarda sarko-
idozun ortaya cikma olasiligl ve prognozunu etkiledigi
dusunulen cok sayida gen lokusu tanimlanmis olup
bu genlerin blyuk ¢ogunlugu insanda altinci kromo-
zomda yer alan ve ¢ok sayida genin yogun bir sekilde
paketlendigi HLA genleridir. Her ne kadar hastalikla
iliskisi tanimlanmis genlerin olmasi umut vaat etse de,
farkli Ulkelerde yapilan ¢alismalarda hep farkli kromo-
zomlar ya da ayni kromozom Uzerinde farkli HLA gen-
leri hastaliktan sorumlu tutulmustur (5-7). Bu bulgular
hastaligin heterojenitesini temsil edecek genetik kani-
ta isaret edebilir. HLA-disI genlerden en fazla 6n plana
citkani BTNL-2 genidir (8). Bu genin eksprese ettigi
protein B7 ailesinden olup antijen sunumu sirasinda
kostimulatuvar olarak gérev alir. Hastalikla iliskilen-
dirilmis HLA genlerinin eksprese ettigi proteinlerin de
antijen sunumuyla ilgili gérev aldig distintlmektedir.

iMMUNOLOJI

Hastaligin patogenezinde olmazsa olmaz hiicre grubu
CD4 + Th1'dir (9). Oyle ki, sarkoidoz oldugu bilinen
HIV ile infekte hastalarda CD4 sayisinin ¢ok dustugu
immun yetmezlik evresinde sarkoidoz ile ilgili bul-
gularin kayboldugu gérulmustur. Bu hastalara anti-
retroviral tedavi verilerek lenfositlerin tekrar yuksel-
meye basladigl donemde ise sarkoidoza bagli klinik
bulgularin yeniden ortaya ciktigl goézlenmistir. IFN-y
CD4+Th1 hucrelerden antijen sunumuna yanit olarak
salinan ve makrofajlari aktive eden sitokin grubudur.
IFN-y knock-out (IFN-y’dan yoksun) farelerde yapilan
calismalarda sarkoidoz modeli olusturulamamistir.
Makrofajlar hastaligin histopatolojik simgesi olan gra-
nilomlarin ortasinda yer alr. Natural killer (dogal
Olduracu) hacrelerinden farklh bir hicre grubu olan
natural killer T hucreleri (dogal 6ldurucu T hucreler)
sarkoidozlu hastalarin serumunda azaldigi gosteril-
mis, diizenleyici gérevi olan hiicrelerdir. iligin¢ olarak



iyi prognoza sahip Lofgren sendromlu hastalarda bu
grup hucrelerin azalmadigl gorllmustur. Sarkoidoz ile
ilgili olarak immunoloji kitaplarinda immun paradoks
bir durum seklinde bahsedilir. Cinku bu kadar immun
aktivasyona ragmen tlberkilin cilt testine anerji s6z
konusudur.

TUBERKULOZ-SARKOIDOZ iLiSKiSi

Her ne kadar bizler sarkoidoz ile tuberkuloz 6ncelikle
ayrimi Uzerinde dursak da bir takim klinik, radyolojik ve
histopatolojik benzerlikler nedeniyle sarkoidoz ve tiber-
kilozun ashnda birbiriyle iliskili hastaliklar olabilecegi
disinulmUstir. Bu hipotezden yola cikilarak yapilan
calismalarda sarkoidozlu hastalarin lenf nodlarinda
tlberkiloz genomlarina rastlanmistir. Ayrica sarkoidoz-
lu hastalarda aktive oldugu bilinen oligoklonal T hilicre-
lerinin bir takim tlberkuloz antijenleri ile de uyarilabildi-
8i deneysel olarak gosterilmistir. Bu bulgular nedeniyle
glinumuizde halen tuberkllozun sarkoidozdan ayrimi
bir yana, bu hastaligin etyolojisinde rolli olabilecegi
disinulmektedir.

Tlberkllozun etyolojide sorumlu olabilecegini disun-
duren bulgulara karsin bu durumun aksini kanitlayabi-
lecek bulgular da vardir. Tuberkulozun nadir goruldi-
80 Kuzey Avrupa bolgesinin sarkoidoz hastaliginin en
fazla gorildigli bolge olmasi bu bulgulardandir (10).
Ayrica sarkoidoz hastalarinin buylk cogunlugunda
tedavi dncesi ve sonrasi tuberkilin cilt testi negatiftir
(11). Hastalarin higbirinde tiberkuloz basili Uretileme-
mistir. Bu iki hastalig§in tedavileri farklidir ve anti-TNF
dahil post-primer tiberkuloza yol acabilecek ciddiyette
tedaviler verilen sarkoidozlu hastalarda bile tiberku-
loz reaktivasyonu tanimlanmamistir.

KLINIK BULGULAR

Hastalarin yarisi asemptomatiktir. Bu hastalara rutin
tarama amacl cekilen akciger grafilerinde simet-
rik hiler lenfadenomegali gorulmesiyle tani konulur.
Hastalarin buylk cogunlugunda ates yuksekligi, hal-
sizlik gibi konstitisyonel semptomlar vardir. Akciger
ve mediastinal lenf nodu tutulumu %90’dan fazla has-
tada vardir. Cilt ve goz tutulumu diger sik bulgulardir.
GOzde 6n Uveit siklikla gorullr. Ayrica retina hasari
hatta optik sinir tutulumuna bagh gérme kayiplari
gorulebilir. Bu nedenle semptom olsun ya da olmasin
sarkoidoz duslnllen tim hastalara géz muayenesi
rutin olarak yapilimahdir. Karaciger hastalarin yarisin-
dan fazlasinda buyik olsa da semptom cok nadirdir.
Karaciger fonksiyon testi yuksekligi de asemptomatik
bir hastada gorulebilir. Kalbin ileti sistemi 6n planda
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etkilenir. Yine de EKG’ye ya da semptomlara yansiyan
kalp tutulumu %10’dan daha azdir. Fakat kalp ve
diger sistem tutulumlari postmortem incelemelerde
¢cok daha ylksek oranda bildirilmistir. Sinir sistemi de
gerek periferik-santral, gerekse de motor-duysal sek-
linde her haliyle ortaya cikabilir. Kafa ciftleri etkilene-
bilir. Sarkoidoz organizmada tuttugu sistemler agisin-
dan heterojen oldugu gibi, etkiledigi sistemlerin kendi
icerisinde de heterojen bulgularla seyredebilmektedir.
Ayak bileklerinin simetrik olarak tutuldugu artrit formu
akut artrit olarak gorullrken, kronik artikliler form
daha cok el kigUk eklemlerinde poliartrit seklinde
tanimlanmistir. Erozyon beklenmezken eklem cevresi
dokularin da (sinovya, tendon gibi) tutulumuna bagl
deformite goézlenebilir. Bobrek tutulumu interstisyel
bélgede granulomla seyreden granllomatdz interstis-
yel nefrit olarak gorulebilse de bu durum ¢ok nadiren
semptomlara ya da boébrek fonksiyon bozukluguna
yol acar. Renal sistemle ilgili en ¢cok farkedilen durum
hastalarin %20-30’unda gorildigu bildirilen hiperkal-
siuridir. Hiperkalsemi ise %10 dolaylarinda gorulur.
Bu durum granulom yapisindaki aktif makrofajlarin
aktif D vitamini olusumunda gorevli olan 1-oa hid-
roksilaz enzim Uretimine baghdir. Endokrin sistemin
etkilenmesi dzellikle hipotalamus-pitliter bélgelerinin
tutulumuyla ciddi boyutlara varabilir. Hipofizitlerin
ayirici tanisinda sarkoidoz da yer alir. Gastrointestinal
kanaldan en sik tutulan bdélge mide olsa da bu
sistem tutulumu c¢ok nadirdir (12). Nervus facialis
tutulumuna bagl periferik ytz felci, bilateral parotis
bezlerinin tutulumu, ates ylksekligi ve lveit ile seyre-
den tablonun adi Heertfordt sendromudur. Parotisten
biyopsi yapilacak olursa grantlomlar goérulebilir (13).
Léfgren sendromunda eritema nodozum, ates yuksek-
ligi, bilateral hiler lenfadenomegali ve Uveit gorallr.
Kadinlarda eritema nodozum daha sik goérulUrken
erkek hastalarda ayak bileklerinde simetrik sislik
daha sik goralir.

Hastalarda gorulen simetrik bulgular; hiler lenfadeno-
megali, eritema nodozum, parotis bezi sisligi, lakrimal
bez sisligi, ayak bilegi eklem tutulumudur.

LABORATUVAR ve SOLUNUM FONKSiIYON
TESTLERI

Hastalarin takibinde kullanilabilen karbonmonoksit
diffizyon testi (DLCO) anormalligi solunum sistemi
ile ilgili en sik gorllen laboratuar bulgusudur. Akciger
hastalig ilerledikge restriktif pattern belirgin hale gelir.
Hastalarin %15 kadarinda obstruksiyon bulgularina
rastlanabilir. Serum anjiyotensin dénustliricl enzim
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(ACE) dUzeyi hastalarin %75 kadarinda ylUksek olsa
da bu bulgunun spesifitesi dislktir ¢inki diger gra-
nillomatdz hastaliklarda da yiikselebilir. inflamasyona
bagl eritrosit sedimentasyon hizi ylUksektir. Anemi
kemik iligi tutulumuna, hipersplenizm iligkili olarak
ya da kronik inflamasyona bagl gorulebilir. Kalsiyum
metabolizmasindaki degisiklikler hastalarin %20
kadarinda vardir ve hiperkalsitri hiperkalsemiden
daha siktir. Akciger fonksiyon testleri hastalarin prog-
nozunu Ongérmede faydali olabilir. Bronkoalveoler
lavaj bulgular tipik olup CD4/CD8 T hicre orani art-
mistir. Semptom olsun ya da olmasin tim hastalarda
rutin g6z muayenesi Onerilmektedir. Ayrica nadir de
olsa bazi tuberkuloz, lenfoma, mantar enfeksiyonu ya
da metastaz yapan tumoru olan hastalarda da bila-
teral hiler lenfadenomegali goérulebilir. Goz bulgular
bu hastalarda sarkoidoz tanisini koymada ¢cok 6nemli
yere sahiptir. Elektrokardiyografi (EKG)'de patolojik
bulgu goérilmesi nadirdir. Fakat kalp tutulumu olmasi
halinde en fazla etkilenen yapi ileti sistem oldugundan
EKG bulgularn da degerlendirilmelidir.

RADYOLOJI

Akciger agisindan bilateral-simetrik hiler lenfadeno-
megali sarkoidoz icin tipiktir ve en sik tani koyma
nedenidir. Hastalarin %80’den fazlasinda dikkatli
bir inceleme ile tipik bulgular gorulebilir. Sarkoidoz
on planda akcigerde Ust ve bazen orta loblar etkiler.
Bilateral hiler lenf nodu tutulumu tipiktir. Parankim
tutuldugunda ise brons ve damar cevresinde mik-
ronoduller gortlur. Ayrica lenf akimini izler sekilde
subplevral nodtiller de gorilebilir. %25 hastada atipik
radyolojik bulgular gérilebilir. Plevra tutulumu %1’den
az hastada gorulir. Yuzde bes kadar sarkoidoz has-
tasinda tanimlanmis olan nodller sarkoidoz, trake-
obronsiyal tutulum ve asimetrik lenf nodu tutulumu
diger atipik radyolojik bulgulardir. Bu bulgular 6zellikle
elli yas Uzeri hastalarda vardir ve bu durumlarin var-
iginda tani daha da zorlasir. Atipik radyolojik bulgu
varliginda sarkoidozdan klinik olarak slipheleniliyorsa
radyolojik inceleme agisindan Onerilen ise yine tipik
radyolojik bulgularin aranmasidir (14).

Akciger grafisine dayanilarak yapilan evrelemede;
evre I'de bilateral simetrik hiler lenfadenomegali, evre
I’de lenf noduyla birlikte parankim tutulumu, evre
II'te izole parankim tutulumu ve evre IV'te geri donu-
slimsUiz fibrozla seyreden akciger parankim tutulumu
vardir. Evre prognozla yakindan iligkilidir.

Galyum sintigrafisi bulgularindan Panda bulgusu (bila-
teral lakrimal bezler ile parotisler ve nazal kavite tutu-
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lumu) ile Lambda bulgusu (bilateral hiler lenf nodu ve
sag paratrakeal lenf nodu tutulumu) hastalik i¢in ¢cok
tipiktir ve klinik-radyolojik olarak sarkoidozdan stphe-
lenilen her hastada biyopsi dnerilse de biyopsinin zor
oldugu vakarlarda bu sintigrafik bulgular biyopsi ihti-
yacini ortadan kaldirmada kullanilabilir. Pozitron emis-
yon tomografi de (PET-CT) biyopsi planlanan hastalar-
da en iyi biyopsi yeri seciminde yardimci olabilir. Kalp
tutulumu olan hastalarda da kardiak biyopsi duyarl
olmadigindan kalp MR ve PET-CT 6nerilmektedir.

TANI

Sarkoidozun tanisi icin klinik ve radyolojik olarak
stiphe duyulan hastalarda tiberkiloz ve fungal etken-
ler gibi diger granilomat6z hastaliklarin geleneksel
tani yontemleri ile digslanmasi gerekir. Bu yontemlerle
s0z konusu hastaliklarin olmadig| gosterildikten sonra
geriye histopatolojik inceleme icin biyopsi alinmasi
kalir. Alinacak biyopsi sonrasi histopatolojik incele-
mede non-kazedz granulomlarin gosterilmesi ile tani
konulmus olur (15-16).

Her ne kadar stphe duyulan her hastada biyopsi 6ne-
risi olsa da su U¢ durumdan birisi varsa histopatolojik
inceleme yapilamasa da tani koyulabilir (17):

* Lofgren sendromu
e Galyum sintigrafisinde panda ve lambda bulgular

* Bronkoalveoler lavaj bulgulari (CD4/CD8 > 2, nétro-
fil < %1, eozinofil < %1)

Sarkoidozlu hastanin hastalikli doku 6rneginin siiphe
duyulan kisilere intradermal enjekte edilmesiyle uygu-
lanan test Kveim-Siltzbach testi olup yUksek spesifi-
tesine ragmen ginimizde baz kisitliliklar nedeniyle
hicbir merkezde kullanilmamaktadir. Test sonucu 4-6
haftada c¢iktigindan tedavi gecikebilmektedir. Ayrica
enjekte edilecek materyalin elde edilmesi cok zordur.
Diger bir dezavantaj hepatit B virls, HIV ve bazi yavas
virls enfeksiyonlarinin bulas riskidir.

HiISTOPATOLOJI

Bilinmeyen antijenler dendritik hlcreler ya da makro-
fajlar gibi antijen sunucu hucreler tarafindan CD4+ T
lenfositlere sunulur. CD4+ T lenfositlerden IFN-y salinir.
IFN-y salinimi makrofajlari aktive eder. Makrofajlardan
timor nekroz faktor-alfa (TNF-a) salinimi olur ve bu
sekilde lenfositlerin aktivasyonu pekisir. Surekli antijen
sunumu surekli sitokin uyarisina yol acar. Bu sekilde
sarkoidozun belirleyici histopatolojik bulgusu olan gra-
nulomlar ortaya ¢ikmis olur (18).



Granulomlar tipik olarak nekrozsuz olsa da, mekanik
nedenlerle (basiya bagl) iskemik nekrozlar olusabilir.
Nekroz olsa bile bu durum histopatolojik kesitlerde
yer alan granilomlarin az bir kisminda gorulur. Ayrica
nekroz granulomda kucuk bir alanda fokal olarak
gorullr.

SARKOIDOZ-TUBERKULOZ AYRIMINDA
GUNCEL VERILER

Sarkoidoz ve tUberkuloz ¢ok sayida hastada klinik ve
radyolojik olarak ayirt edilemediginden ginimuzde
serum ve bronkoalveoler lavaj sitokin profilleri kullani-
larak bu iki hastaligin ayriminin yapilabilecegi hipote-
ziyle ortaya c¢ikan calismalar vardir. Bir calismada sag-
ikl génulltlerle kiyaslandiginda tiiberkiloz ve sarkoi-
dozlu hastalarin bronkoalveoler lavaj sitokin dizeyleri
oldukca daha ylksek saptanmis. Fakat tlberkuloz ve
sarkoidoz hastalar arasinda sitokin profili agisindan
belirgin fark goértilmemis. Ayni calismada hastalarin
serum sitokin profilleri incelendiginde serum IL-4
duzeyinin saglikhlarda en ylksek, sarkoidozda da
tlberklloza gore belirgin olarak ylksek saptandigl
belirtilmistir (19). Baska bir calismada da tuberki-
loz, sarkoidoz ve kontrol gruplar gen ekspresyonlari
acisindan degerlendirilmis, tlberkuloz ve sarkoidozlu
hastalarin cok sayida ortak geni eksprese ettigi gorul-
mustur (20).

Sitokinler gibi immunolojik belirtecler ve gen calisma-
larindan elde edilen bulgular isiginda bazi mikroRNA
(miR)’larin sarkoidoz ve tuberkulozda farkh duzeyde
eksprese edildigi saptanmis. Bu nedenle asagidaki
biyobelirteclerin bu iki hastaligin ayriminda kullanila-
bilecegi dustnilmustir:

e IL4

* Matriks metalloproteinaz-14 (MMP-14)
e miR182

* miR355

* miR15b

* miR340

TEDAVI

Asemptomatik hastalar ile ilerleyici ve geri donlsum-
sliz organ fonksiyon bozuklugu, kalp tutulumu, santral
sinir sistemi tutulumu ve g6z tutulumu olmayan has-
talar tedavi edilmeden izlenebilir. Diger hastalarda
birinci basamak tedavide kortikosteroidler yer alir.
Metilprednizolon 0.5 mg/kg/glin dozunda iki ay kadar
verildikten sonra doz azaltilarak tedavi bir yila tamam-
lanir. Steroid’in verilemedigi ya da steroide refrakter
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hastalarda metotreksat ilk secenektir ama ikinci sira
tedavilerin higbirinin etkinligine dair kanit dlizeyi yliksek
degildir (21-22). Steroid dozunun azaltiilmasinda azati-
yoprin kullanilabilir. Zorlu vital kapasitenin (FVC) %50
altinda ya da birinci saniye sonunda zorlu ekspiratuvar
volimun (FEV1) %40 altinda olmasi akciger transplan-
tasyonu igin kriter olarak kullaniimaktadir (23).

PROGNOZ

Hastalarin Ucte ikisi ilk U¢ yilda tedavi verilsin ya da
verilmesin remisyona girer. Kalan Ugte bir hastada
fibroza bagli hafif ya da ileri diizeyde organ fonksiyon
bozuklugu gorulir. Léfgren sendromu olan hastalarin
prognozu ¢ok daha iyidir. Lupus pernio kronik evre bul-
gusu olup kotu prognozun gostergesidir. Kalp, santral
sinir sistemi, siddetli akciger (bu hastalarda zorlu vital
kapasite’nin %40’in altinda olmasi seklinde tanimlan-
mistir) ve kronik g6z tutulumu olan hastalarda prognoz
daha kotu seyreder (24).
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