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OZET

Heerfordt sendromu; ates, parotis bezinde blylime, anterior Uveit ve fasiyal sinir felcinin kombinasyonundan olusan bir nérosarko-
idoz formudur. Sundugumuz 38 yasindaki kadin hastanin her iki gézde kizariklik ve yanma, halsizlik, gece terlemeleri ve kilo kaybr si-
kayetleri basladiktan 20 gtin sonra her iki kulak arkasinda sert agril sislikler ortaya ciktigi 6grenildi. Uc hafta sonra sag periferik fasi-
yal paralizi gelisen hasta poliklinigimize basvurmustu. Fizik muayenede her iki parotis bezinde solid ve agrili kitleler palpe edildi. N6-
rolojik muayenesi sag periferik fasiyal parezi disinda normaldi. Oftalmolojik muayenede bilateral anterior Gveit saptandi. Kraniyal man-
yetik rezonans géruintlileme normaldi. Parotis manyetik rezonans gértinttileme tetkikinde her iki parotis bezinin boyutlarinda artis, lo-
bulasyon ve kistik lezyonlar ile heterojen kontrast tutulumu izlendi. Parotis biyopsisinde nonnekrotizan grantilomatoz siyaladenit sap-
tandi. Mediasten bilgisayarli tomografi tetkikinde her iki akcigerde multipl noddiller mevcuttu. Laboratuvar tetkiklerinde C-reaktif pro-
tein 0.75, sedimentasyon 26 mm/saat ve anjiyotensin déndstdrticii enzim 83 U/L (N: 8-52 U/L) idi. Heerfordt sendromu tanisi konu-
lan hastaya evre | sarkoidoz tanisina ragmen coklu organ tutulumu nedeniyle 45 mg/gtn steroid tedavisi baslandi. Sonug olarak, He-
erfordt sendromu ndérosarkoidozun nadir bir formu olmakla birlikte fasiyal sinir paralizisi ayirici tanisinda akla gelmelidir.

Anahtar Kelimeler: Uveoparotid ates, sarkoidoz, fasiyal paralizi.
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Heerfordt syndrome is a form of neurosarcoidosis with the combination of fever, enlargement of the parotid gland, anterior uveitis,
and facial nerve paralysis. We present a 38-year-old female patient who had a solid and painful swelling behind each ear 20 days af-
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ter the complaints of redness of both eyes, fatigue, night sweat, and weight loss. Three weeks later, right facial paralysis developed,
and the patient was seen in our outpatient clinic. On physical examination, bilateral solid and painful masses were observed on the
parotid glands. Neurological examination was normal except for the right facial nerve paralysis. Ophthalmologic examination reve-
aled bilateral anterior uveitis. Cranial magnetic resonance imaging was normal. On parotid gland magnetic resonance imaging, en-
largement, lobulation and cystic lesions on both parotid glands with heterogeneous contrast involvement were observed. Parotid bi-
opsy showed non-necrotizing granulomatous sialadenitis. There were multiple nodules on both lungs on mediastinum computerized
tomography. Laboratory tests revealed: C-reactive protein 0.75 mg/dL, erythrocyte sedimentation rate 26 mm/hour and angioten-
sin-converting enzyme 83 U/L (N: 8-52 U/L) Though the patient, diagnosed as Heerfordt syndrome, had phase 1 sarcoidosis, she was
treated with 45 mg/day steroid because of the multiple organ involvement. In conclusion, Heerfordt syndrome, a rare manifestation

of neurosarcoidosis, must be kept in mind in the differential diagnosis of facial nerve paralysis.
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GIRIS

Sarkoidoz, etyolojisi bilinmeyen, bir¢ok sistemi tuta-
bilen, kazeifiye olmayan epiteloid grantilomlarla karak-
terize, gesitli klinik ve radyolojik bulgularin eslik ettigi
sistemik bir hastaliktir (1,2). Sarkoidozda en sik etkile-
nen organlar akciger (%90), karaciger (%60), deri
(%25), Ust solunum yolu (%20) olup, parotis bezi (%6)
nadiren etkilenir (3). Olgularin yaklasik %7'sinde santral
sinir sistemi tutulumu gérdiltir, %5'inde ise klinik olarak
nérolojik semptom ve bulgu saptanir (4,5). Nérosarko-
idozda klinik bulgular ve prognoz degisken olup etkile-
nen bélgeye ve siddetine baglidir (1). Heerfordt sendro-
mu; ates, parotis bezinde bliylime, anterior Uveit ve/ve-
ya 7. sinir felcinin kombinasyonundan olusan bir néro-
sarkoidoz formudur (3,6).

Unilateral fasiyal parezi ile basvuran, yapilan tetkikleri
sonucunda Heerfordt sendromu tanisi alan olguyu sunma-
yI amagladik.

OLGU

Otuz sekiz yasinda kadin hastanin her iki gdzde kiza-
riklik, yanma, halsizlik, gece terlemeleri ve kilo kaybi sika-
yetleri basladiktan 20 gulin sonra her iki kulak arkasinda
sert agrili sislikler ortaya ciktigi grenildi. Ozellikle sa§ ta-
raftaki sisliklere siddetli agrilar eklendikten ¢ hafta sonra
agzinda sola kayma ve sag gdzlinu kapatamama sikayet-
leri eklenen hasta bu sikayetleri basladiktan bir hafta son-
ra poliklinigimize basvurmustu.

Fizik muayenede her iki parotis bezinde solid, basinca
duyarli kitle palpe edilen hastanin atesi 37.4°C, tansiyon
110/70 mmHg idi. Solunum sistemi de dahil olmak lizere
diger sistem muayenelerinde 6zellik saptanmadi. Nérolo-
jik muayenesinde sag periferik fasiyal parezi disinda diger
kraniyal sinir muayeneleri normaldi. Motor ve duyu mu-
ayeneleri normal, derin tendon refleksleri dért ekstremite-
de normoaktif ve taban cildi refleksi bilateral fleksor, sere-
bellar testler becerikli idi.

Kulak burun bogaz hastaliklari konstiltasyonu iste-
nen hastaya boyun ultrasonografi tetkiki planlandi. Boy-
nun her iki tarafinda her iki parotis komsulugunda en
buyligu 1.2 cm capinda multipl reaktif lenf nodlari sap-
tandi. Parotis manyetik rezonans gdrtinttileme (MRG)
tetkikinde her iki parotis bezinin boyutlarinda artis, kon-
tlirde lobllasyon ve kistik lezyonlar saptandi (Resim 1).
Kontrast enjeksiyonu sonrasi her iki parotid bezinde pa-
rankimde heterojen kontrast tutulumu izlendi (Resim 2).
Parotis biyopsisinde nonnekrotizan grantilomatéz siyala-
denit saptandi.

Mediasten bilgisayarli tomografi tetkikinde her iki ak-
ciger Ust lob apikal segmentlerde ve alt lob posterior seg-
mentlerde parankimden plevraya uzanan fibrotik cekilme-
ler, sol akciger Ust lob posteriorunda bronsektazi ile her iki
akcigerde multipl noddiller saptandi (Resim 3).

Laboratuvar bulgulari olarak C-reaktif protein 0.75, se-
dimentasyon 26 mm/saat, hemogram ve rutin kan biyo-
kimyasal incelemeleri normal sinirlarda bulundu. Vaskdilit

Resim 1. Parotis MRG tetkikinde her iki parotis bezinin boyutla-
rinda artis, konturde lobtlasyon ve kistik lezyonlar.
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Resim 2. Parotis MRG (kontrastli). Kontrast enjeksiyonu sonrasi
her iki parotid bez parankiminde heterojen kontrast tutulumu.

markirlart istenen hastanin ANA'si zayif pozitifti.
Anjiyotensin déndstdrlicti enzim 83 (8-52 U/L), anti-SSA
(anti-Ro) ve anti-SSB (anti-La) negatif bulundu.

Solunum fonksiyon testlerinde FEV, 2.49 (%98), FVC
2.95 (%92), FEV,/FVC %81 idi. Bronkoskopide endobron-
siyal lezyon gorulmedi. Bronkoalveoler lavaj (BAL) ve
brons aspirasyon sivisinda aside direncli basil (ARB) nega-
tif olup kdltlirde treme olmadi. BAL sivisinda %70 alve-
oler makrofaj, %30 matlr lenfosit saptandi.

Kraniyal MRG tetkiki normal olan hastanin tim batin
ultrasonografi ile ekokardiyografi tetkiklerinde 6zellik sap-
tanmadi.

GOz hastaliklart konstiltasyonu sonucunda anterior
tveit tanisi konuldu.

Histopatolojisi sarkoidozla uyumlu bulunan, fasiyal pa-
ralizi, anterior Uveit ve parotis bezinde sislik saptanan ol-
guya Heerfordt sendromu tanisi konuldu. Fasiyal paralizi
gelistikten bir hafta sonra basvuran hastaya semptomatik
tedavi verildi. G6gus hastaliklari poliklinigince de takibe
alinan hasta evre | sarkoidoz tanisi almasina ragmen ¢ok-
lu organ tutulumu nedeniyle 0.5 mg/kg olmak Uzere 45
mg/glin steroid tedavisi baslandi. Ulkemizde tuiberktiloz
prevalansi ylksek oldugu icin profilaktik olarak izoniazid
tedavisi eklendi. Tedavinin ikinci haftasinda parotis bezin-
deki sislikleri gegen, g6z bulgulari gerileyen hastanin
lglincl hafta sonunda sag fasiyal paralizisi duizeldi. Stero-
id tedavisinin ikinci ayini bitirmis olan hasta 20 mg/guin
prednizolon almakta olup klinigimiz ve gégus hastaliklari
poliklinigince izlenmektedir.

TARTISMA

Heerfordt sendromu sarkoidozun nadir bir formu olup
20-40 yaslarinda ve kadinlarda daha sik gortlmektedir
(6,7). Parotis bezinde buylme, ates, tveit, fasiyal sinir pa-
ralizisi ve sistemik sarkoidozun klinik bulgularindan olusan
bir tablodur (5,8).

idiyopatik periferik fasiyal paralizi tanisi konulmadan
Once infeksiyonlar, travma, metabolik hastaliklar, neopla-
ziler, multipl skleroz, orofasiyal grantilomatéz ve benzeri
nedenler dislanmalidir (9). Nérosarkoidoz, geng eriskinler-
de fasiyal paralizinin sik gortlen nedenlerindendir. Néro-
sarkoidozda fasiyal paralizinin gértilme sikligl %66'dir. Fa-
siyal paralizinin tek ya da ¢ift tarafli olmasi, sag ya da sol-
da gelisme olasiliklarr esittir (10).

Heerfordt sendromuyla iliskili fasiyal paralizi tanisi sar-
koidozla uyumlu histolojik, klinik ve radyolojik bulgularin

Resim 3. Mediasten BT. Her iki akcigerde parankimden plevraya uzanan fibrotik cekilmeler ve multipl noddiller.
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varhiginda konulabilir (9). Heerfordt sendromunun ilk ta-
nimlanmasindan bu yana fasiyal paralizi ile iliskili lezyon
bélgesi tartisiimis, parotis bezinin buiylmesine ya da fasi-
yal kanal icinde bir lezyonun sinire dogrudan basisina bag-
I olabileceg@i dustintilmdistdr. Fasiyal motor yolun elektrik-
sel ve manyetik uyariimasiyla patolojik strecin serebello-
pontin acida basladigi, fasiyal kanalin distaline dogru yayil-
digi ve proksimal demiyelinizasyonla karakterize oldugu
g6sterilmistir (5).

Parotis bezinde blylme siyalolitiyazis, bakteriyel veya
viral parotitis, Sjégren sendromu veya lenfomada da g6-
rtlmektedir (3,6). Kadinlarda daha sik olmak tizere néro-
sarkoidozlu olgularin yaklasik %6'sinda parotis bezi etki-
lenmis olup bu olgularin %73tinde bilateral tutulum sap-
tanmistir (6,8). Parotis MRG'de tipik olarak buytmdis,
T2'de hiperintens ve kontrast tutulumu olan parotis bezi
izlenir (1). Olgumuzda da her iki parotis bezinde agrili bu-
ylme saptanmis, Ozellikle sag taraftaki sisliklere siddetli
agrilar eklendikten li¢ hafta sonra sag fasiyal paralizi gelis-
mistir. Parotis MRG'de her iki parotis bezi difliz olarak bu-
ylimus olup heterojen kontrast tutulumu saptanmistir. Bi-
yopsi sonucu nonnekrotizan grantilomatéz siyaladenit ile
uyumlu bulunmustur.

Sarkoidozlu olgularin %80'inde g6z tutulumu saptan-
maktadir. G6z veya orbitada herhangi bir tabaka etkilen-
mekle birlikte Uveit en sik rastlanan tablo olup siklikla bila-
teraldir (1). Nérosarkoidozlu olgularin %64'linde anterior
lveit, %36'sinda posterior Cveit saptanmistir (11). Akut
lveit spontan gerileyebildigi gibi kortikosteroid tedavisine
yanit vermektedir (1). Hastamizin ilk sikayetlerinden biri
de her iki gézde kizariklik olup yapilan gz hastaliklari
konstiltasyonu sonucunda bilateral anterior Uveit tanisi ko-
nulmustur. Steroid tedavisi sonrasi hastanin sikayetleri
azalmistir.

Nérosarkoidozda kraniyal MRG'de periventriktler ve
derin beyaz cevherde T2'de hiperintens lezyonlar ile gliob-
lastom veya metastazi taklit edebilecek halka tarzinda
kontrast tutulumu gdsteren, tedavi sonrasinda gerileyen
veya kaybolan lezyonlar saptanabilir. Leptomeningeal tu-
tulum aseptik menenijiti taklit edebilir (1). Serum anjiyo-
tensin ddnusturticli enzim (ACE) dtzeyleri tanida yardim-
¢ olmaktadir (12). Hastamizin kraniyal gériinttilemesi nor-
mal olup ACE dUizeyleri ylksek saptanmistir.

Nérosarkoidoz tamamen iyilesebilir, ntikslerle seyrede-
bilir ya da kronik olarak ilerleyici olabilir (1,5). Seyrinin ke-
sin olarak bilinememesi nedeniyle, nérosarkoidozda korti-
kosteroid tedavi her zaman endikedir; sistemik sarkoidoz-
dan daha yuksek dozda (60-80 mg/gtin) metilprednizolon
verilebilir. Doz, sistemik hastaligin degil, nérolojik hastali-

gin klinik ve laboratuvar parametreleri gdzlemlenerek
azaltiimalidir (8,13).

Tipik Heerfordt sendromu bulgulari bulunan ve histo-
patolojik olarak sarkoidoz tanisi alan olgumuza, akciger
tutulumu agisindan radyolojik olarak evre | olmasina rag-
men, fasiyal paralizinin olmasi, ayrica ¢coklu organ tutulu-
mu nedeniyle 45 mg/guin prednizolon baslanmistir. Teda-
vinin ikinci haftasinda parotis bezindeki sislikleri gecen
hastanin Uclincl hafta sonunda sag fasiyal paralizisi dtizel-
mistir. Steroid tedavisinin ikinci ayinda olan hasta, 20
mg/guin prednizolon almakta olup, asemptomatiktir ve
hem klinigimiz hem de g6gus hastaliklari poliklinigince iz-
lenmektedir.

Sonug olarak; Heerfordt sendromu nérosarkoidozun
nadir bir formu olmakla birlikte, fasiyal sinir paralizisi ayiri-
cl tanisinda akla gelmelidir.
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