
SUMMARY

The association of Sjögren’s sydrome and 
primary biliary cirrhosis

Sjögren’s syndrome, a chronic autoimmune inflammatory di-
sorder. Hepatic diseases associated with SS occure in 5 % ca-
se and usually to result by cirrhosis. We report a case 35 - ye-
ars - old women presenting SS and primary biliary cirrhosis. 
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Sjögren sendromu (SS), yavafl seyreden, tuttu¤u
organla ilgili veya sistemik belirtilerle seyreden
baflta tükürük ve gözyafl› olmak üzere tüm ekzok-
rin salg› bezlerinin, otoimmün harabiyeti sonucun-
da, mukozal yüzeylerde kurulu¤a neden olan kro-
nik inflamatuvar, otoimmün bir hastal›kt›r. Hasta-
l›k ya tek bafl›na ya da baflta romatoid artrit olmak
üzere di¤er otoimmün hastal›klar›n seyri esnas›n-
da, sekonder olarak ortaya ç›kabilir. Görülme s›kl›-
¤› % 0.1-0.4 aras›ndad›r ve kad›n-erkek oran›
9/1’dir. Her yafl grubunda görülebilmekle birlikte
40-60 yafl aras› s›k görülmektedir (1). SS’unda çe-
flitli ekstraglandüler tutulumlar da bildirilmifltir. Bu
makalemizde kronik karaci¤er hastal›¤› olan bir ol-
guda SS ve primer biliyer siroz tan›s›n›n konulma-
s› sunulacakt›r. 

OLGU

35 yafl›ndaki bayan hasta yaklafl›k dört y›ld›r süren
halsizlik, ellerinde uyuflma, beyazlaflma, morarma,
k›zarma ve a¤›z kurulu¤u yak›nmalar› ile dahiliye
poliklini¤ine baflvurdu. Hastada konnektif doku

hastal›¤› düflünülerek tetkik ve tedavi için dahiliye
klini¤ine yat›r›ld›. Hikayesinde yaklafl›k dört y›ld›r
birçok defa yap›lan karaci¤er testlerinin bozuk ol-
du¤u söylenmifl fakat herhangi bir tan› konulma-
m›fl ve tedavi uygulanmam›fl. Bunun d›fl›nda her-
hangi bir ilaç alm›yor ve ailesel öyküsü yok. Fizik
muayenede hasta yorgun ve durgun görüldü; ek-
lem muayenesinde herhangi bir a¤r› veya sinovitle
uyumlu bulguya rastlanmad›. solunum ve kalp ses-
leri normal bat›n muayenesinde karaci¤er ve dalak
normal bulundu. TA 110-60 mmHg ölçüldü. EKG
ritmik, sinüzal QRS kompleksleri normal olarak
de¤erlendirildi. Akci¤er grafisi normal. Oftalmolo-
jik muayenede üveit görülmedi. Laboratuar incele-
melerinde Hgb:12.4 g/dL, lökosit:5960/mm3,
trombosit:324000/mm3, TSH:1.24 IU/mL (0.27-
4.2), glukoz:88 mg/dL (70-109), kreatinin:0.7
mg/dL (0.6-1.3), ürik asit:4.1 mg/dL (2.6-7.2), ko-
lesterol:204 mg/dL (107-199), trigliserid:42 mg/dL
(40-149), ca++:8.8 mg/dL (8.4-10.2), PTZ:13.8
sec (10-15), kortizol14.6 ug/dL (6.2-19.4) fos-
for:4.3 mg/dL (2.3-4.7), demir:43 mikrog/dL (31-
144), Na+:140 mmol/dL (125-1459), K+:4.4
mmol/dL (3.5-5.1), LDH 250 U/L (125-243),
HBsAg (-), anti HCV (-), brucella tüp aglütinasyo-
nu (Wright) (-), RF 17 IU/mL (0-15), CRP, protein
elektroforezi, C3, C4, anti DNA, ANA sonuçlar›
normal, karaci¤er fonksiyonlar›; total bilirubin 1.2
mg/dL (0.2-1.2), direkt bilirubin:0.3 mg/dL (0.0-
0.5), ALT:46 U/-l (055), AST 38 U/L (0-40.),
GGT 471 U/L (9-64), ALP 423 U/L (40-150),
AMA (+) bulundu. anti Ro(SSA):2.734 u/mL
(N<0,9), anti La(SSB):1.352 u/mL (N<0,9),
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ile seyreden hastada a¤›z kurulu¤u flikayetide bu-
lunmas› nedeni ile Sjögren hastal›¤› düflünülerek
tetkikleri istendi.

Üst Bat›n USG kronik karaci¤er hastal›¤› ile
uyumlu olarak intra-hepatik safra yollar› belirgin
olarak dilate karaci¤er parankimi granüler görü-
nümde görüldü.

Karaci¤er biyopsisi sonucu yap›lan histopatolojik
incelemede normal histolojik yap›n›n kayboldu¤u
portal mesafelerde bafllayan parankim içerisine
do¤ru nekrozlar›n görüldü¤ü mikst tipte iltihabi
hücre infiltrasyonlar› ile portal alanlardaki infla-
matuvar sürecin safra duktuslar›n› destrükte etti¤i
patolojik tan› olarak primer biliyer sirozla uyumlu
oldu¤u rapor edildi.

Schirmer testi’inde 5 dk. süreli gözyafl› 4 mm bu-
lundu (normali>15 mm).

Alt dudakta minör tükrük bezi biyopsisi yap›ld›;
Mikroskopik incelemede; kesitlerde lobüller halin-
de izlenen tükrük bezinde lenfosit infiltrasyonu ve
yer yer asinüsleri ortadan kald›rd›¤› izlenmektedir.
Bulgular lenfoepitel Sialadenitis olup Sjögren ile
uyumlu olarak de¤erlendirilmifltir.

99m TC ile yap›lan tükrük bezi sintigrafisinde , her
iki her iki submandibuler bezde minimal derecede
aktivite ve ekskresyonun çok yavafl oldu¤u saptan-
d›.

Hastan›n klinik, histopatolojik ve biyolojik para-
metreleri SS ile uyumlu bulunarak Avrupa-Ameri-
ka romatoloji dernekleri tan› kriterlerine göre SS
tan›s› konularak hastaya hastal›¤› hakk›nda bilgi
verildi ve semptomatik tedavileri verilerek polikli-
nikten takip edilmek üzere taburcu edildi.

TARTIfiMA

SS semptomlar›n yavafl ortaya ç›kmas› ve hastal›-
¤›n daha az akla gelmesi, hastal›¤›n bafllang›c› ile
tan› konmas› aras›nda gecikmelere neden olmakta-

d›r. SS tan›s› Avrupa - Amerika romatoloji dernek-
leri rtak konsensusuna göre yap›lmaktad›r (2)

(Tablo 1).

1. Göz kurulu¤u flikayetleri: üç aydan daha uzun-
süredir olan, her gün hissedilen göz kurulu¤u hissi
veya göz içinde kum-yabanc› cisim olmas› hissi
veya günde 3 kereden fazla suni göz yafl› kullan›-
yor olmak.
2. Göz bulgular›: (Schirmer yada rose bengal test-
lerinden birinin pozitif olmas›)
3. A¤›z belirtileri: üç aydan daha uzun süredir
olan, her gün hissedilen a¤›z kurulu¤u, kuru g›da-
lar› yutabilmek için s›v› kullanma gereksinimi. 
4. Tükürük bezi sintigrafisi yada siyalogram testi-
nin anormal olamas›
5. Histopatoloji: minör tükürük bezi biyopsisinde
fokus skorunun > 1 olmas›
6. Otoantikorlar (SS-A yada SS-B)

Bu kriterlerden 4 ünün bulunmas› ve bunlar içinde
biyopsi ya da otoantikorlardan birinin pozitif ol-
mas› gereklidir.

PSS sistemik bir patoloji olup yap›lan bir çal›flma-
ya göre (3) organ tutulum oranlar› afla¤›daki gibidir.

Bu olgumuzda sistemik bulgu olarak y›llar önce
bafllayan Raynaud fenomeni (% 30 SS olgudas›nda
görülür) d›fl›nda sika semptomlar›n›n çok belirgin
olmay›fl› ve hastan›n kendisini çok kötü hissetme-
mesi nedeni ile, y›llar önce kolestazla seyreden ka-
raci¤er fonksiyon bozuklu¤u tespit edilmesine ra¤-
men tan› aç›s›ndan belirli bir sonuca ulafl›lamam›fl-
t›r. SS bafll›ca 40-50 yafllar›ndaki kad›nlarda s›k
görülür ve bazen ekstraglandüler tutulum ön plan-

Tablo 1. Avrupa-Amerika romatoloji dernekleri Sjögren sendro-
mu tan› kriterleri.

Sistemik bulgular 

Artralji/artrit
Raynaud Fenomeni
Purpura/vakülit
Böbrek tutulumu
Karaci¤er tutulumu
Kas tutulumu

S›kl›k %

60
30
15
8
5
11
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da olabilir veya klinik olarak ortaya ç›kabilir.
SS’da ilk semptom genellikle sinsi bafllang›çl› a¤›z
ve göz kurulu¤u olmas›na ra¤men sistemik organ
tutulumu olan olgularda özellikle nedeni bilinme-
yen sessiz ve yavafl seyreden karaci¤er fonksiyon
bozuklu¤unu SS aç›s›ndan de¤erlendirmek gerekir.
SS bilinenin aksine s›k görülen ve ay›r›c› tan›da
hat›rlanmas› gereken bir patolojidir. SS ile birlikte
hepatik tutulum s›kl›kla otoimmün hepatit ve pri-
mer bilier siroz fleklindedir (4). Yap›lan bir çal›fl-
mada hepatik anomali ile seyreden 17 SS olgus›n-
da % 47 otoimmün hepatit, % 35 primer bilier si-
roz ve % 12 non spesifik kronik hepatit tespit edil-
mifl (5). Olgum›zda hepatik tutulum daha çok ko-
lestazla seyretmektedir ve anti-mitokondriyal anti-
kor (AMA) pozitif bulunmufltur. Karaci¤er biyop-
sisi yapmadan yaln›zca biyolojik mark›rlar veya
radyolojik incelemeyle karaci¤er tutulumunun tipi
belirlenemez. SS’da hepatik anomalilerle seyret-
mesi çok s›k de¤ildir daha çok konnektif doku bul-
gular› ön plandad›r. Olgum››zda hastan›n bayan ol-
mas› ve hastal›¤›n pik yapt›¤› yafl aral›¤› olan 35
yafl›nda bulunmas›, Reynaud fenomeni, karaci¤er
tutulumu ile birlikte ekstraglandüler flikayetlerinin
olmas› ve yap›lan tetkiklerin sonucunda SS tan›s›

konmufltur. Günümüzde SS tedavisi maalesef
semptomatik olup tan›n›n erken konmas› hastan›n
takibi ve bilgilendirilmesi ç›kabilecek organ komp-
likastonlar›na karfl› tedbir al›nmas› aç›s›ndan önem
tafl›maktad›r, ayr›ca hastan›n anormallik gösteren
biyolojik parametreleri yüzünden sürekli tetkikleri-
nin yap›lmas› ve bir sonuca var›lamamas›na neden
olmaktad›r.
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