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Olgu Sunumu

Santral sinir sistemi tutulumu bulgulari ile ortaya
cikan primer Sjogren Sendromu: Olgu sunumu

Sjogren’s Syndrome presenting with central nervous

system involvement: A case report
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OZET

Sjogren Sendromu (SS), erigkin niifusun %2-3’iinii etkileyen kronik inflamatuvar bir
hastaliktir. Burada bas agris1 yakinmasiyla bagvuran, beyin goriintiilemesinde vasku-
lit benzeri lezyonlar: olan ve Sjogren Sendromu tanisi alan 32 yasinda bir kadin hasta
tartisgtlmigtir. Sjogren Sendromunda santral sinir sistemi (SSS) vaskuliti az goriilen
bir tutulumdur ve klinik olarak multipl sklerozu (MS) taklit ederek benzer radyolojik
bulgular gosterebilir. Hastalara erken dénemde tam konularak tedavinin baglatilmasi,
hastahgin prognozu agisindan biiyiik 6nem tagimaktadir. Basit bir bag agrisi
yakinmasi ile prezente olabilen SSS vaskuliti olgularinda sjogren sendromunun
ayirier tamda akilda tutulmasi erken teshis ve tedavi, komlikasyonlarm énlenmesi
agisindan 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: Primer Sjogren Sendromu, santral sinir sistemi, vaskulit

ABSTRACT

Sjogren Syndrome (SS) is a chronic inflammatory disease that affects 2-3% of the
adult population. Central nervous system involvement in this disease is rare and may
show clinical and radiological findings similar to multiple sclerosis (MS). Here, a
32-year-old female patient who was referred with the complaint of headache with
vasculitis-like lesions in brain imaging studies had the diagnosis of Sjogren’s syndro-
me. CNS involvement in SS must be diagnosed and treated in the early stage that is
very important for the prognosis of the disease. Sjogren syndrome should be in the
differential diagnosis of vasculitis of the CNS which can be presented with simple
headache. This is very important for early diagnosis and treatment that prevents
complications of the disease.
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GIRIS

Sjogren Sendromu (SS) baslica ekzokrin organlari
etkileyen kronik sistemik otoimmun bir hastaliktir.
Tikiiriik ve gozyast bezlerinin kronik inflamatuvar
yangist sonucu goriilen kserostomi ve kseroftalmi
tablosu hastalifin ana belirtilerindendir . Hastalik
salg1 bezlerinin 6zel bir otoimmun tutulumu ile bir-
likte kas-iskelet, pulmoner, gastrointestinal, hemato-

lojik, dermatolojik, bobrek ve sinir sistemine uzanan
genis bir yelpazede bozukluga neden olur ®. Tek
bagina ortaya cikmig ise Primer Sjogren Sendromu
(PSS), diger konnektif doku hastaliklar1 eslik ediyor-
sa Sekonder Sjogren Sendromu olarak adlandirilir @,
PSS’de Santral Sinir Sistemi (SSS) tutulum siklig1
tartismali olup, degisik serilerde %0-68 arasinda
degisen farkli oranlar bildirilmistir “47. Olgular, i¢
hastaliklart ve noroloji gibi farkli boliimlerde deger-
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lendirildigi zaman oranlardaki farkliligin daha belir-
gin oldugu gosterilmistir ®. SSS tutulumu siklikla
sinsi baslangiclidir. Beyin ve spinal kord tutulumuna
bagli olarak bazen yatisan ya da alevlenme gosteren
bas agrisi, biligsel veya psikiyatrik bozukluklar orta-
ya ¢ikar . Burada, SSS vaskiiliti ile prezente olan ve
PSS tanis1 konulan, 32 yasindaki kadin olgu sunul-
mustur. Geng¢ hastalarda ortaya cikan santral sinir
sisteminin vaskiilopatilerinde ¢ok bilinen ve aragtiri-
lan norolojik hastaliklar, hematolojik bozukluklara
bagliyatkinliklar,SLE (Sistemik Lupus Eritomatosus),
AFS (Anti-Fosfolipit Sendromu) ve Behcet gibi
major romatolojik hastaliklar yaninda PSS kesinlikle
akilda tutulmalidir.

OLGU SUNUMU

Daha 6nce hicbir yakinmas: olmayan 32 yaginda-
ki kadin hastanin 4 ay dnce sol frontal bolgede, haf-
tada birka¢ kez 3-5 dk. ile sinirli saplanict tarzda
agrilar1 olmus. Bu agrilar daha sonra basa tamamen
yayilan, 30-60 dk. siiren zonklayict bir karaktere
biiriinmiis. Bas agrilarina aura, fotofobi, fonofobi ve
bulant1 eslik etmiyormus. Hasta ayni1 zamanda inkon-
tinans eslik etmeyen ve yakinlarinin 30 dk. siirdiigii-
nii soyledigi bayilma nobetleri tarif ediyor. Bu sirada
olanlar1 hi¢ animsamiyormus. Bunlara ek olarak,
yiizde segirmeler ve gozlerde yildiz ugusmasi gibi

Resim 1-2. T2-Axial Flair sekans (tedavi oncesi).
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yakinmalar1 da olmus. Tonik-klonik nobet tanimla-
mayan hasta bagvurdugu psikiyatrist tarafindan noro-
loji boliimiine yonlendirilmis. Multiple Skleroz (MS)
on tanist ile cekilen kraniyal Magnetik Resonans
Goriintiileme (MRG), “bilateral sentrum semiovale,
periventrikiiler beyaz cevherde T2 agirlikli goriintii-
lerde flair sekansinda en biiyiigii 1 cm’den kiiciik
nispeten simetrik hiperintensiteler ve bunlarin orta-
sinda Beyin Omurilik Sivist (BOS) ile izointens
odaklar goriildii” seklinde rapor edilmis (Resim 1, 2).
Bulgularin MS agisindan tipik olmadigi, o6zellikli
olmayan bir vaskiilite bagh olabilecegi belirtilmis.
Kranial MRG anjiografide ise sagda anterior serebral
arter hipoplazik, sol anterior serebral arter dominant
bulunmus. MS acisindan yapilan VEP (gorsel uyaril-
mig potansiyeller) normal bulununca noroloji bolimii
MS diisiinmeyerek vaskiilit acisindan degerlendirme-
miz icin hastay1 romatoloji boliimiine yonlendirmis.
Romatoloji boliimiinde hastadan detayl1 bir anam-
nez alindi. Son bir yildir sogukla ortaya ¢ikan ellerde
morarma, agirt sa¢ dokiilmesi ve giinege karsi hassa-
siyet oldugu 6grenildi. Yine iki yildir gdzlerde kum
batmasi hissi ve agiz kurulugu yakinmalar1 da vardi.
Hastada artrit, livedo retikiilaris veya kutandz vaskii-
lit Oykiisii yoktu. Fizik bakisinda cilt piiriizsiiz olup,
malar ras ve benzeri bir dokiintiiye rastlanmadi.
Kiiciik eklemlerde artralji disinda kayda deger bir
bulgusu ve ailede romatizma hastalig1 6ykiisii yoktu.
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Resim 3-4. T2-Axial Flair sekans (tedavi sonrasi).

Hastanin sorunsuz iki gebeligi ve dogumu olmustu.
Gecmisinde herhangi bir Serebral Vaskiiler Olay
(SVO) tanimlamiyordu.

Tetkiklerinde, schirmer testi bilateral <5 mm, Anti
kardiyolipin antikor (AKA) IgG, IgM (-), ANA (+++)
homojen, anti SS-A (++), anti dS DNA ve ANCA (-),
C3-C4 normal, Idrar tahlili ile Eritrosit Sedimentasyon
Hiz1 (ESR), C-reaktif Protein (CRP) ve diger labora-
tuvar sonuglart normal sinirlarda bulundu.

Norolojinin de goriisii alinarak hastaya siklofosfa-
mid 750 mg pulse 4 haftada bir ve 1 mg/kg/g dozun-
da prednizolon esdegeri steroid baslandi. Toplam 5
kiir siklofosfamid tedavisi alan hastanin 3. kiir sonra-
st klinik diizelmeye paralel olarak MRG incelemele-
rindeki vaskiilit ile uyumlu goériiniim tamamen orta-
dan kayboldu (Resim 3.4). Steroid tedavisi kademeli
olarak azaltildi. Hastanin tedavisinde 5. kiir siklofos-
famid sonrasi azatioprin 2,5 mg/kg/g dozunda devam
edildi ve diisiik doz steroid ise bir siire sonra tama-
men kesildi. Azatioprin tedavisinin asgari 2 yila
tamamlanmas: ve sonrasinda klinik ve radyolojik
duruma gore tedavinin gelecegine karar verilmesi
planlandi.

TARTISMA

Bu kadin olgu sunumunun ana ozelligi, SVO
erken yasta ortaya ¢cikmig ve buna neden olabilecek
romatolojik, hematolojik ve norolojik nedenlerin dis-

lanmasini gerektiren 6nemli ve egitici bir olgu olma-
sidir. Bu olguda MS klinik ve 6zellikle goriintiileme
yontemleriyle diglanmisti. Bunun diginda Factor-V
Leiden mutasyonu, anti-trombin-III eksikligi gibi
hematolojik nedenlerin de kesinlikle ayirici tanida
akilda tutulmasi gerekir. Bu tabloyu olusturabilecek
baglica romatolojik hastaliklar SLE ve AFS yine kli-
nik ve laboratuvar testlerinin yardimiyla olasiklar
arasindan cikarildi. Oral ve genital aftlarin olmamasi
Behget hastaligindan uzaklastirdi. Dikkatli anamnez
alindiginda olguda PSS’nun tipik 6zelliklerini tagidi-
g1 anlasilir. Agiz kurulugu, gozlerde belirgin kum
batmasi ve rahatsizlik hissi mevcut ancak bu yakin-
malar nedeniyle doktora hi¢ bagsvurmamisti. Goz
kurulugu objektif olarak schirmer testiyle gosterildi
ve ANA, anti SS-A miispetligi de yine PSS tanisin
destekledi.

PSS’de periferik sinir sisteminin tutulumu siklig1
%20-25 olup, en ¢ok kiiclik damar vaskiilitine bagh
gelisen monondritis multipleks ve periferik duyusal
noropati seklinde ortaya ¢ikar . Ancak SSS tutulu-
munun sikligr ve iligkili doku hasarmin derecesi
halen tartigsmali bir konudur. MRG subklinik doku
hasarin1 ve yaygilhigim gostermek agisindan énemli
aractir ve bulgularinin sikligi, PSS olgu bildirimlerin-
de ciddi degiskenlik gosterir 9. Etkilenen hastalarin
kraniyal MRG tetkiklerinde olgumuzda oldugu gibi
ozellikle periventrikiiler ve subkortikal beyaz cevher
degisiklikleri yaygindir "V, PSS’de norolojik tutulu-

131



mun nasil tedavi edilebilecegi konusunda goriis birli-
gi yoktur . Ancak, yagsami tehdit eden SSS vaskiili-
ti, intersisyel pnomoni, nefrit veya monondritis mul-
tipleks ortaya c¢iktiginda, hala SLE hastalarindakine
benzer sekilde siklofosfamid kullanimi Onerilmekte-
dir (13,14)‘

PSS bas agris1 gibi bir¢cok norolojik belirtiye
neden olabilir ve migrenin de artmig siklikta goriildii-
gii (prevalans %15-35) bildirilmektedir ®. Olguda
saplanici ve zonklayici bag agrist mevcuttu. Bu tip bir
bas agrist vaskiilitik ve demiyelinizan hastaliklar i¢in
onemli bir ipucu olabilir .

Sonug olarak, PSS basit nérolojik bulgularla orta-
ya cikabilen ve SSS tutulumu yapabilen 6nemli bir
hastaliktir. Dikkatli bir anamnez diger romatolojik
hastaliklardan ayirt edilmesinde ve erken tanida en
onemli aractir.
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