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Adolesan donemde Heerfordt sendromu

Heerfordt syndrome in adolescence
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Ozet

Heerfordt sendromu, sarkoidozda nadir gorilen norolojik tutulum ile seyreden bir sendrom olup bilateral lveit, fasiyal
paralizi, ates ve parotit bulgulari ile karakterizedir. On bes yasindaki erkek hasta ates, kusma, her iki yanak
bélgesinde olusan sislik sikayeti ile klinigimize basvurdu. Parotit 6n tanisi ile takip edilen hastanin izleminde
makuilopapller dokintilerin olusmasi, fasiyal paralizi gelismesi ve oftalmotolojik muayenesinde bilateral anterior Uiveit
saptanmasi Uzerine Heerfordt sendromu disunilerek Galyum-67 sintigrafisi yapildi. Yapilan sintigrafide her iki
lakrimal bezde, parotis ve tukirik bezlerinde artmis aktivite izlendi. Sarkoidoz tanisi giiglenen hastaya steroid
tedavisi baslandi. Yapilan ince igne aspirasyon biyopsisi sonucu ise negatif olarak geldi. Bu olgu, parotit ve fasiyal
paralizinin ender gorilen nedenine dikkat cekmek i¢in sunulmustur.

Anahtar so6zciikler: Sarkoidoz, parotit, Heerfordt sendromu.

Summary

Heerfordt syndrome, a rare neurological involvement in sarcoidosis, is a syndrome characterized by bilateral uveitis,
facial paralysis, fever, and is indicated by signs of paraotitis. A fifteen-year-old male patient with fever, and vomiting
was admitted to our clinic with a complaint of swelling of parts in both cheeks. During the follow-up of the patient,
parotitis, formation of maculopapular rash, facial paralysis, and bilateral anterior uveitis syndrome was developed.
Suspecting a diagnosis of Heerfordt, a Gallium-67 scintigraphy was performed. Increased activity was observed in
the parotid and salivary and lacrimal glands. The patient was diagnosed with sarcoidosis and steroid therapy was
began. The result of the fine needle aspiration biopsy was negative. This case is presented in order to emphasize the
unusal co-existence of parotitis and facial paralysis.
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Girig

Sarkoidoz  non-kazefiye  granilomlarla  seyreden,
multisistemik tutulumu olan, etiyolojisi bilinmeyen bir
hastaliktir. Heerfordt sendromu ise ates, Uveit, fasiyal
paralizi ile karakterize bir nérosarkoidoz formudur ve
sarkoidozda nadir olan nérolojik tutulumlar iginde en sik
gorulenidir  (1,2). Heerfordt sendromu tanisini
koyabilmek igin ayirici tanida yer alan ve tedavileri farkli
bircok hastaigin  titiz  bir sekilde dislanmasi
gerekmektedir.
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Cocukluk yas grubunda sarkoidoz her iki cinste esit
olarak ortaya cikmaktadir. Bu dénemde sarkoidoz
tanisinin konmasi oldukga guligtiir. Cocuklarda addlesan
oncesi ve addlesan ddbnemde tani almaktadir (1).

Olgu Sunumu

On bes yasindaki erkek hasta ates, kusma ve her iki
yanak boélgesinde olusan sislik sikayeti ile cocuk acil
servisimize  basvurdu. Cocuk acil servisimizde
degerlendirilen hastanin genel durumu iyi, bilin¢g acik,
kalp tepe atimi 96/dk, solunum sayisi 22/dk, vicut isisi
39°C idi. Fizik muayenesinde bilateral konjunktivit,
bilateral preaurikilar boélgede sislik, gévde 6n ve arka
yuzde makiilopapuler dokuntileri ve sipheli ense sertligi
mevcuttu, diger sistem muayeneleri dogal olarak deger-
lendirildi. Oykiisiinden bir hafta éncesinde (st solunum
yolu hastaligi gegirdigi 6grenildi. Olgunun 6z ve soy
gecmisinde herhangi bir 6zellik saptanmadi.



Boyun USG’sinde en bliylgu solda olmak tzerine 15x9
mm boyutlarinda olan ¢ok sayida bilateral lenfadenopati
ile parotis bezi boyutlarinda artis ve heterojen parankim
yapisi g6zlendi..

Hemograminda I6kosit sayisi:  9700/mm®,  sedi-
mentasyon hizi: 40 mm/saat, mCRP: 1.6 mg/dL; kan
biyokimyasinda glukoz: 227 mg/dl, sodyum: 128 mEq/L,
potasyum: 4.5 mEqg/L, AST: 62 IU/L, ALT: 218 IU/L, LDH:
214 IU/L, kan amilaz: 1651 IU/L, kan lipaz: 1207 IU/L idi.
Kan sekeri, karaciger fonksiyon tetkikleri acisindan
yapilan takiplerinde diisls olmamasi Uzerine hastada
pankreatit ve hepatit disinildi ve etiyolojiye yonelik
HbA:c, aclik ve tokluk insilin, C-peptid, insdlin antikor,
adacik hucreli antikor, anti-GAD antikor tetkiki istendi.
HbA:c: %5.7 olarak bulundu, diger tetkik sonuglari
normaldi. Hastada sekonder diyabet disUnuldi ve
novarapid ve lantus tedavileri baslandi. Infeksiydz
etkenler acisindan viral etkenlere yonelik lyme, brusella,
hepatit, salmonella, F.tularensis, B.hanselae igin tetkikler
ve otoimmun hastaliklar agisindan ANCA, anti dsDNA,
RF; sarkoidoz icin ACE duzeyleri incelendi ve sonuglari
negatif olarak geldi. Abdominal USG’de hepatomegali ve
splenomegali saptandi, adrenal gland gorintilemesi
normal olarak degerlendirildi.

Slpheli ense sertligi mevcut olan hastanin beyin
tomografisi normal bulundu, lomber ponksiyonda hiicre
gorilmedi. BOS biyokimyasi normal bulundu, BOS
kdlturtiinde de treme olmadi.

Hastanin c¢ocuk servisimizde izleminin 3. gind sol
periferik fasiyal paralizi gelisti, gérme bulanikliginin da
olusmasi Uzerine Go6z Hastaliklarni Kiinidi tarafindan
konsiilte edilen hastada bilateral tveit saptanarak topikal
steroid tedavisi onerildi. izleminde atesleri devam eden
hastada bu bulgularla Heerfordt sendromu disunildi.

Yapilan toraks tomografisinde akciger tutulumu
g6zlenmedi, herhangi bir patolojik bulgu saptanmadi.
Sarkoidoz agisindan tim vicut GA-67 sintigrafisi yapildi.
Sintigrafide, her iki lakrimal bezde, parotis ve
submandibuler tlkrik bezlerinde artmigs GA-67 aktivite
tutulumu izlendigi, diger vicut bdlgelerinde tutulumun
normal oldugu bildirildi (Sekil-1).

Tartisma

Sarkoidoz, non-kazefiye granllomlar  olugturarak
ilerleyen, nedeni bilinmeyen granllomatéz bir hastalik
olarak tanimlanmaktadir. Asemptomatik ve sadece
akciger grafisinde bulgulari olan hastalardan, multiorgan
tutulumu olan hastalara dek degisen bir klinik spektrum
sergiler (1,2). Cok yonli bulgulari olmasi nedeniyle
ayirici tanisi oldukga zordur. Sarkoidozun klinik bulgularn
Tablo-1'de 6zetlenmistir.
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Sekil-1. Galyum-67 tutulumu.

Cocukluk yas grubu olgularinin gogunlugu preaddlesan
ve addlesan dénemde tani almaktadir (1). Heerfordt
sendromu ise daha ¢ok addlesan yaslarinda erkek ve
kizlarda esit olarak goérllen parotis bezi biyumesi, tveit
ve fasiyal sinir paralizisiyle karakterize sistemik
sarkoidozun nadir gérilen bir klinik tablosudur.

Tablo-1. Sarkoidozun Klinik Bulgulari.

Genel .
semptomlar Ates, kilo kaybi, yorgunluk
Akciger Oksiiriik, gdglis agrisi, plevral kalinlasma
Lenf bezleri Periferik LAP, hiler ve mezenterik LAP
Gé Granilomat6z Uveit/iridosiklit, papil 6demi,
6z h NP

keratit, korioretinit

Papdl, plak, cilt altt nodulleri, eritama
Deri nodozum, eritroderma, Ulserasyon,

verrikoz lezyonlar, pistil, iktiyoz
Karaciger, . )
dalak Hepatomegali, splenomegali
Santral sinir Bas agrisi, hidrosefali, vertigo, ndbet, sinir
sistemi felci
Kemik, eklem  Ekstremitelerde agri, artrit

Kalp  blogu, dilate kardiyomiyopati,
Kalp - s

ventrikuler aritmi

Adale granilomlari, santral diabetes
Diger insipidus, mide, pankreas, bdbrek,
organlar adenoid, tonsiller, tikrik bezleri, gbzyasi

bezi tutulumu

Cocukluk c¢aginda insidansi 0.06-1.02/100.000 olarak
nadir olarak goriilen sarkoidoz 8-15 yas arasi gocuklarda
primer olarak akciger, lenf bezleri ve g6zl tutan
multisistemik bir hastaliktir. Dort yas alti ¢cocuklarda ise
klinik farkli olmakla beraber dokiintd, tveit ve artrit en sik
gorilen bulgulardir (3).

Sunulan olgumuz on bes yasinda bir erkek hasta idi.
Bilateral parotis bezi sisligi, ates, kusma sikayetleri ile
basvurmus ve parotit 6n tanisi ile yatinimigti. Pekcan ve
ark. yaptid1 ¢alismada (3), bagvuru sirasinda saptanan
en sik yakinmanin 6ksuruk oldugu bildiriimesine karsin,
olgumuzda parotit 6n planda idi.

Parotis bezi sarkoidozlu olgularin %6’sinda tutulur (4,5).
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Olgumuzda da parotis bezi bilateral tutulmus, diger
organ tutulumlarina ait semptomlari olmadigi icin parotit
tanisi almistir. Parotis MRG’de tipik olarak blyimds, T2
de hiperintens ve kontrast tutulumu olan parotis bezi
izlenir. Parotit bezinde biyume siyalolitiazis, bakteriyal
veya viral parotitis, Sjogren sendromu veya lenfomada
gorilmektedir (6,7).

Olgumuzda izleminin Gguincl gunl sol periferik fasiyal
paralizi gelisti. Fasiyal paralizi gelisimiyle ayni zamanda
g6z bulanikhgr da gelismesi Uzerine yapilan
oftalmotolojik muayenesinde bilateral anterior Uveit
saptandi. Olgumuzda atesinin devam etmesi, parotit,
fasial paralizi, bilateral Uveit olmasi Uzerine Heerfordt
sendromu dulslndldi. Heerfordt sendromu ile iligkili
fasiyal paralizi tanisi sarkoidozla uyumlu histolojik, klinik
ve radyolojik bulgularin varliinda konulabilir (6).
idiopatik periferik fasiyal paralizi tanisi konulmadan énce
infeksiyonlar, travma, metabolik hastaliklar, neoplaziler,
multiple skleroz ve benzeri nedenler dislanmalidir (4).
Olgumuzun kranial difizyon MR, servikal MR ve
temporal MR incelemesinde bilateral serebellopontin
kose sisternleri, 7. ve 8. sinir sisternal ve kanalikller
pargalari diizeyinde sinyal degisikligi ya da yer kaplayan
olusum izlenmemisgtir.

Sarkoidozda g6z bulgularina da siklikla rastlanmakta
olup en o6nemli komplikasyonlarindan birini olusturur.
G6z bulgulan sikhkla asemptomatik oldugundan
sarkoidoz tanisi dusunlldiginde rutin olarak goz
muayenesinin yapilmasi gerekir (1).

Sarkoidozda akcigerler en sik tutulan organdir.
Parankimal tutulumla birlikte veya parankimal tutulum
olmaksizin hiler lenfadenopati preaddlesan ve addlesan
yas grubundaki sarkoidozun en sik bulgulari olarak
bildiriimektedir (8). Olgumuzda ise akciger tutulumuna ait
higcbir semptom olmadigi gibi, yapilan toraks BT
incelemesinde de akciger tutulumu gézlenmemistir.

Deri bulgulari; papul, plak, nodul, eritema nodozum,
hipopigmente ve hiperpigmente alanlar seklinde
gorilebilir. Olgumuzda ise eritema nodozum tarzi deri
dokuntuleri izlenmigtir.

Sarkoidozda sinir sisteminin herhangi bir bdlimu
tutulabilir. Olgumuzda da siipheli ense sertligi mevcut

Kaynaklar

olmasi uUzerine beyin BT ¢ekildi, herhangi bir patoloji
saptanmadi. Lomber ponksiyon yapildi ve hicre
gorilmedi, BOS biyokimyasi normal olarak
degerlendirildi, BOS kiiltiirinde Greme olmadi.

Bdbrek, karaciger, pankreas, kalp damar sistemi, kas
iskelet sistemi tutulumlar da sarkoidozlu hastalarda
gorulebilmektedir. Olgumuzda bdbrek tutulumuna ait kan
biyokimyasi ve gorintileme ydntemlerinde herhangi bir
patoloji saptanmamis, karaciger ve pankreas tutulumuna
ait ise kan biyokimyasinda AST, ALT, amilaz, lipaz,
glukoz duzeyleri yukselmistir. Yapilan abdominal USG’de
hepatomegali ve splenomegali disinda herhangi bir
patoloji saptanmamis, pankreas dinamik BT'de bas ve
kuyruk kesimi hafif hipertrofik gézlenmistir. Pankreatit ve
hepatit etiyolojisine yonelik tim tetkikler negatif olarak
bildirilmistir.

Sarkoidozda kalp tutulumu genellikle erigkinlerde
bildiriimesine ragmen nadiren ¢ocuklarda da olabilir (1).
Kalp tutulumu agisindan yapilan ekokardiyografide ise
septal hipertrofi saptanmistir.

Sarkoidoz aktivitesi ve izlemi icin belirleyici olan ACE
diizeyi hastalarin %30-80’inde ylkselmistir. Baran ve
ark. yaptig1 galismada (9), ACE duzeyi yiksekligi %61
oraninda bulunmustur. Olgumuzda ise ACE dizeyi
normaldi. ACE duizeyine ydnelik yapilan g¢alismalarin
eriskin hastalarda daha degerli bir tetkik oldugu
vurgulanmaktadir.

Sarkoidozun ayirici tanisinda tuberkiloz basta gelen
hastaliklardandir. ~ Sarkoidozda  %30-70 oraninda
tiberkdlin deri testi negatifti. Bu anerjinin nedeni T
lenfositlerin inflamasyon alaninda toplanmasi ve geg¢
asirt duyarlilik reaksiyonunu bildiren lokal inflamator
varhgidir. Olgumuzda PPD negatif saptanmistir.

Heerfordt sendromu komponentleri bulunan ve sarkoidoz
tanisi alan olgumuza, bilateral Uveit, fasiyal paralizi ve
coklu organ tutulumu olmasi nedeniyle 0.5 mg/kg
prednizolon tedavisi baslanmistir. Steroid tedavisinin
baslangicindan 2 hafta sonra, fasiyal paralizi ve parotis
bezi blyukliginde gbzle gorilir gerileme saptanmistir.
Parotitin ve fasiyal paralizinin nadir gorilen bir nedenine
dikkat ¢ekmek icin bu olgunun sunulmasi uygun
gOralmustar.
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