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OLGU SUNUMU

I¢ Hastaliklari

Sjogren sendromu primer biliyer siroz birlikteligi

Hiiseyin CAT (¥), Fatih BULUT (%), Nurhan SAHIN ERDOGAN (*#*) Erhan UZULMEZ (**#%)

SUMMARY

The association of Sjogren’s sydrome and
primary biliary cirrhosis

Sjogren’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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Sjogren sendromu (SS), yavas seyreden, tuttugu
organla ilgili veya sistemik belirtilerle seyreden
basta tiikiiriik ve gbzyas1 olmak lizere tiim ekzok-
rin salg1 bezlerinin, otoimmiin harabiyeti sonucun-
da, mukozal yiizeylerde kuruluga neden olan kro-
nik inflamatuvar, otoimmiin bir hastaliktir. Hasta-
lik ya tek basina ya da basta romatoid artrit olmak
tizere diger otoimmiin hastaliklarin seyri esnasin-
da, sekonder olarak ortaya cikabilir. Goriilme sikli-
g1 % 0.1-0.4 arasindadir ve kadin-erkek orani
9/1°dir. Her yas grubunda goriilebilmekle birlikte
40-60 yas arasi sik goriilmektedir (V. SS’unda ¢e-
sitli ekstraglandiiler tutulumlar da bildirilmistir. Bu
makalemizde kronik karaciger hastalig1 olan bir ol-
guda SS ve primer biliyer siroz tanisinin konulma-
st sunulacaktir.

OLGU

35 yasindaki bayan hasta yaklagik dort yildir siiren
halsizlik, ellerinde uyusma, beyazlasma, morarma,
kizarma ve agiz kurulugu yakinmalar ile dahiliye
poliklinigine bagvurdu. Hastada konnektif doku

hastalig1 diisiiniilerek tetkik ve tedavi icin dahiliye
klinigine yatirildi. Hikayesinde yaklasik dort yildir
bircok defa yapilan karaciger testlerinin bozuk ol-
dugu soylenmis fakat herhangi bir tan1 konulma-
mig ve tedavi uygulanmamis. Bunun diginda her-
hangi bir ila¢ almiyor ve ailesel dykiisii yok. Fizik
muayenede hasta yorgun ve durgun goriildii; ek-
lem muayenesinde herhangi bir agr1 veya sinovitle
uyumlu bulguya rastlanmadi. solunum ve kalp ses-
leri normal batin muayenesinde karaciger ve dalak
normal bulundu. TA 110-60 mmHg 6l¢iildii. EKG
ritmik, siniizal QRS kompleksleri normal olarak
degerlendirildi. Akciger grafisi normal. Oftalmolo-
jik muayenede iiveit goriilmedi. Laboratuar incele-
melerinde Hgb:12.4 g/dL, 16kosit:5960/mm3,
trombosit:324000/mm3, TSH:1.24 TU/mL (0.27-
4.2), glukoz:88 mg/dL (70-109), kreatinin:0.7
mg/dL (0.6-1.3), iirik 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 tiip agliitinasyo-
nu (Wright) (-), RF 17 IU/mL (0-15), CRP, protein
elektroforezi, C3, C4, anti DNA, ANA sonuclari
normal, karaciger fonksiyonlari; total bilirubin 1.2
mg/dL (0.2-1.2), direkt bilirubin:0.3 mg/dL (0.0-
0.5), ALT:46 U/-1 (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 agiz kurulugu sikayetide bu-
lunmasi nedeni ile Sjogren hastaligi diistintilerek
tetkikleri istendi.

Ust Batin USG kronik karaciger hastaligi ile
uyumlu olarak intra-hepatik safra yollar1 belirgin
olarak dilate karaciger parankimi graniiler gorii-
niimde goriildii.

Karaciger biyopsisi sonucu yapilan histopatolojik
incelemede normal histolojik yapiin kayboldugu
portal mesafelerde baglayan parankim igerisine
dogru nekrozlarin goriildiigii mikst tipte iltihabi
hiicre infiltrasyonlar: ile portal alanlardaki infla-
matuvar siirecin safra duktuslarini destriikte ettigi
patolojik tan1 olarak primer biliyer sirozla uyumlu
oldugu rapor edildi.

Schirmer testi’inde 5 dk. siireli gézyast 4 mm bu-
lundu (normali>15 mm).

Alt dudakta minér tiikriik bezi biyopsisi yapildi;
Mikroskopik incelemede; kesitlerde lobiiller halin-
de izlenen tiikriik bezinde lenfosit infiltrasyonu ve
yer yer asiniisleri ortadan kaldirdig1 izlenmektedir.
Bulgular lenfoepitel Sialadenitis olup Sjogren ile
uyumlu olarak degerlendirilmistir.

99m TC ile yapilan tiikriik bezi sintigrafisinde , her
iki her iki submandibuler bezde minimal derecede
aktivite ve ekskresyonun ¢ok yavag oldugu saptan-
di.

Hastanin klinik, histopatolojik ve biyolojik para-
metreleri SS ile uyumlu bulunarak Avrupa-Ameri-
ka romatoloji dernekleri tani kriterlerine gore SS
tanis1 konularak hastaya hastaligi hakkinda bilgi
verildi ve semptomatik tedavileri verilerek polikli-
nikten takip edilmek iizere taburcu edildi.

TARTISMA

SS semptomlarin yavas ortaya c¢ikmast ve hastali-
gin daha az akla gelmesi, hastaligin baslangici ile
tan1 konmasi arasinda gecikmelere neden olmakta-

dir. SS tanist Avrupa - Amerika romatoloji dernek-
leri rtak konsensusuna gore yapilmaktadir (2)
(Tablo 1).

Tablo 1. Avrupa-Amerika romatoloji dernekleri Sjogren sendro-
mu tam Kriterleri.

Sistemik bulgular SiIklik %
Artralji/artrit 60
Raynaud Fenomeni 30
Purpura/vakiilit 15
Bobrek tutulumu 8
Karaciger tutulumu 5
Kas tutulumu 11

1. Goz kurulugu sikayetleri: ii¢c aydan daha uzun-
stiredir olan, her giin hissedilen géz kurulugu hissi
veya goz i¢inde kum-yabanci cisim olmasi hissi
veya giinde 3 kereden fazla suni goz yasi kullani-
yor olmak.

2. Goz bulgulari: (Schirmer yada rose bengal test-
lerinden birinin pozitif olmast)

3. Agiz belirtileri: ii¢ aydan daha uzun siiredir
olan, her giin hissedilen agiz kurulugu, kuru gida-
lar1 yutabilmek icin sivi kullanma gereksinimi.

4. Tiikiirtik bezi sintigrafisi yada siyalogram testi-
nin anormal olamast

5. Histopatoloji: minér tiikiiriik bezi biyopsisinde
fokus skorunun > 1 olmasi

6. Otoantikorlar (SS-A yada SS-B)

Bu kriterlerden 4 iiniin bulunmas1 ve bunlar iginde
biyopsi ya da otoantikorlardan birinin pozitif ol-
masi gereklidir.

PSS sistemik bir patoloji olup yapilan bir calisma-
ya gore (® organ tutulum oranlar1 asagidaki gibidir.

Bu olgumuzda sistemik bulgu olarak yillar dnce
baslayan Raynaud fenomeni (% 30 SS olgudasinda
goriiliir) disinda sika semptomlarinin ¢ok belirgin
olmayis1 ve hastanin kendisini ¢ok kotii hissetme-
mesi nedeni ile, yillar 6nce kolestazla seyreden ka-
raciger fonksiyon bozuklugu tespit edilmesine rag-
men tan1 agisindan belirli bir sonuca ulagilamamis-
tir. SS baglica 40-50 yaslarindaki kadinlarda sik
goriiliir ve bazen ekstraglandiiler tutulum 6n plan-
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da olabilir veya klinik olarak ortaya ¢ikabilir.
SS’da ilk semptom genellikle sinsi baslangich agiz
ve g6z kurulugu olmasina ragmen sistemik organ
tutulumu olan olgularda 6zellikle nedeni bilinme-
yen sessiz ve yavas seyreden karaciger fonksiyon
bozuklugunu SS ag¢isindan degerlendirmek gerekir.
SS bilinenin aksine sik goriilen ve ayirici tanida
hatirlanmasi1 gereken bir patolojidir. SS ile birlikte
hepatik tutulum siklikla otoimmiin hepatit ve pri-
mer bilier siroz geklindedir 4. Yapilan bir ¢alig-
mada hepatik anomali ile seyreden 17 SS olgusin-
da % 47 otoimmiin hepatit, % 35 primer bilier si-
roz ve % 12 non spesifik kronik hepatit tespit edil-
mis ). Olgumizda hepatik tutulum daha ¢ok ko-
lestazla seyretmektedir ve anti-mitokondriyal anti-
kor (AMA) pozitif bulunmustur. Karaciger biyop-
sisi yapmadan yalnizca biyolojik markirlar veya
radyolojik incelemeyle karaciger tutulumunun tipi
belirlenemez. SS’da hepatik anomalilerle seyret-
mesi cok sik degildir daha ¢ok konnektif doku bul-
gular1 6n plandadir. Olgumuzda hastanin bayan ol-
mast ve hastaligin pik yaptig1 yas araligi olan 35
yasinda bulunmasi, Reynaud fenomeni, karaciger
tutulumu ile birlikte ekstraglandiiler sikayetlerinin
olmasi1 ve yapilan tetkiklerin sonucunda SS tanisi

92

Goztepe Tip Dergisi 23(3):90-92, 2008

konmustur. Giinlimiizde SS tedavisi maalesef
semptomatik olup taninin erken konmasi hastanin
takibi ve bilgilendirilmesi ¢ikabilecek organ komp-
likastonlarina kars1 tedbir alinmasi agisindan 6nem
tasimaktadir, ayrica hastanin anormallik gosteren
biyolojik parametreleri yiiziinden siirekli tetkikleri-
nin yapilmasi ve bir sonuca varilamamasina neden
olmaktadir.
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