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Bir ailede kserostomili 7 olgunun irdelenmesi
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SUMMARY
A Turkish family with xerostomia

Xerostomia is an important symptom which disrupts the quali-
ty of life very seriously, and may be the major symptom of Sjo-
gren’s syndrom (SS). The etiology for SS remains unknown
where multifactorial influences contribute to the pathogenesis
of subsequent development of the disease .

In this letter we report a Turkish family with xerostomia
whose genetic susceptibility to SS followed a mendelian domi-
nant trait. This family contain one grandfather (age: 70), 5
children (age: 20-36) and 6 grandchidren (age: 5-9). Grand-
father, four of five chidren and two of six grandchidren had
xerostomia. Seven member of the family reported the follow-
ing: Inability to eat dry food, putting a glass of water on their
bed stand to drink at night, difficulty speaking for long peri-
ods of time, higher incidense of dental caries and periodontal
disease. All cases stated that his complaints of dry mouth was
started at the age of 3 after a common cold. Physical exami-
nation revealed dental caries and periodontal disease. The
routine laboratory tests were within normal limits and RF,
ANA, SS-A (anti-RO), SS-B (anti-LA) was negative. In all
patients we found those an unstimulated whole mouth salive
flow rate of < 0.1 ml/min, Rose Bengal test was positive and
Schirmer test was negative. Glandulary stricture and inflama-
tory cells wasn’t seen in labial biopsy. Our patient had two of
Fox criteria.

It seems to be a genetic predisposition for the SS in some ca-
ses. Immunogenetic studies have demonstrated that HLA-BS, -
DR-3, and -DRw52 are prevalent in primary Sjogren’s syn-
drome patients as compared with the normal control popula-
tion. On the other hand, family studies indicated the presence
of an additional autosomal dominant gene(s), not linked to
HLA, in predisposition to SS. Possesion of the necessary gene-
tic factors doesn’t invariably lead to clinical disease. The cu-
mulative effect of interactive genetic (MHC and non MHC)
and nongenetic influences (virus infection) may dictate pro-
tective andlor susceptibility factors in disease expression. In
conclusion, xerostomia may show familial occurens and other
family members are asked for this symptom.
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Anahtar kelimeler: Kserostomi

Kserostomi, hayat kalitesini ileri derecede bozan énemli
bir semptomdur. Kserostomili hastalar siklikla yutma
problemi ve dis problemleri ile hekime bagvururlar.
Kserostomi ¢ok sayida semptom ve bulguya neden ola-
bilen Sjogren sendromunun en 6nemli semptomudur.
Sjogren sendromu, 6zellikle egzokrin bezleri etkileye-
rek mukozalarda ve konjunktivada kuruluga yol acan,
yavag seyirli bir inflamasyonla karakterize otoimmun
bir hastaliktir (), Bu hastaligin patogenezi tam olarak
bilinmemekle birlikte viral infeksiyon, otoimmiinite ve
genetik faktorler suglanmaktadir ©). Seyrek de olsa aile-
vi gecis gosteren Sjogren olgulart bildirilmistir (2-3), Biz
bu yazimizda bir ailede 3 kusak icinde 7 olguda gozle-
nen Sjogren sendromu olgularini irdeledik.

OLGU

Dokuz yasindaki kiz cocugu ailesi tarafindan bogaz agrisi ya-
kinmasiyla klinigimize getirildi ve viral {ist solunum yolu in-
feksiyonu tanist konuldu. Yapilan fizik muayenede yaygin dis
problemleri ve agiz mukozasinda kuruluk saptanan hastanin
sorgulamasi derinlestirildiginde, aile icinde birden fazla bi-
reyde agiz kurulugu yakinmasi oldugu anlagildi. Aile biiyiik
baba, 5 cocugu ve 6 torunundan olugsmaktaydi. Biiyiikbaba 70
yasinda; 5 cocugu 20 ile 36 yaglar1 arasinda ve torunlar1 5 ile
9 yaslar1 arasindaydi. Aile bireylerine agiz kurulugunu de-
gerlendirmek amaciyla 4 soru soruldu:

1. Yemek yerken agiz kurulugu hissediyor musunuz?

2. Yemek yerken sik sik su iciyormusunuz?

3. Yiyecekleri yutmakta zorluk ¢ekiyor musunuz?

4. Gece uyanarak su ictiginiz oluyor mu?

Biiyiikbaba ve 5 ¢ocugundan 4’ii sorulardan ilk ii¢iine olumlu
yanit verirken, 6 torundan 2’si tiim sorulara olumlu yanit ver-
di. Tiim olgularda 3 yasindan 6nce baslayan ve halen siddetle
devam eden dig problemleri mevcuttu ve genelde bir iist solu-
num yolu infeksiyonunu takiben kulak altinda sisme ve bunu
takiben agiz kurulugu yakinmalarinin bagladigini belirtiyor-
lardi. Olgularm fizik muayenesinde agiz kurulugu ve dis prob-
lemleri disinda patolojik bulgu saptanmadi. Sorulara olumlu
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Tablo 1. Olgulara iligkin ozellikler.

Agiz kurulugu ile ilgili
Sorulara olumlu yanit

Tiim kserostomili olgularda
Ik ti¢ soru; iki kserostomili
Tokurnad rét soru

Rose Bengal Tiim olgularda pozitif

Schirmer Tiim olgularda negatif

Siyalometri (uyarilmamus tiikriik Tiim olgularda
akim hizi, ml/dk) <0.1

ANA, RF, anti-La (SS-B) Tiim olgularda negatif

Anti-Ro (SS-A) Bir torun digindaki olgularda negatif

Kiigiik tiikriik bezi biyopsisi Olgularda tiikriik bezi goriilmedi
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Sekil 1. incelemeye aldigimiz ailenin soyagaci. Kserostomili
bireyler:

o

yanit veren olgularda serum iire, kreatinin, AST, ALT, ALP,
total bilirubin, direk bilirubin, gama GT, albumin, gama glo-
bulin, romatoid faktor (RF), anti niikleer antikor (ANA), SS-A
(anti Ro) ve SS-B (anti La) diizeylerine bakildi. Tam kan sa-
ymmui ve idrar tetkiki yapildi, saatlik sedimentasyon hizi 6l-
¢ciildii. Bir torunda saptanan anti Ro pozitifligi disinda yapilan
tiim bu tetkikler fizyolojik siirlarda bulundu. Olgulara siya-
lometri, Schirmer ve Rose Bengal testi ve tiikriik bezi biyopsi-
si uygulandi. Incelemeye alinan tiim hastalarda siyalometride
uyarilmamis tiikriik akim hizi 0,1 ml/dakika’nin altinda bulun-
du (uyarimanus tiikriik salgr hizimin 0,1 ml/dakika’ dan diisiik
olmasi azalnus tiikriik salgisi gostergesidir). Olgularimizin
tiimiinde Schirmer testi negatif ve Rose Bengal testi pozitif
bulunurken tiikriik bezi biyopsilerinde tiikriik bezi ve infla-
matuvar hiicreler goriilmedi.

TARTISMA

Sjogren sendromu ozellikle egzokrin bezleri etkileyerek
g6z ve agiz kurulugu, solunum sistemi ve gastrointesti-
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nal sistem bulgularina yol agabilen yavag ilerleyisli
otoimmiin bir hastaliktir (). Primer veya bir bagka
otoimmiin hastaliga sekonder olabilir. Hastalarda ayrica
vaskiilite bagl bulgular, artrit, Raynaud fenomeni, no-
ropati, otoimmiin tiroidit ve hematolojik bulgular gibi
egzokrin olmayan bulgular da gériilebilir (1.5, Bizim
olgularimizda agiz kurulugu ve dis problemleri diginda
bulguya rastlanmadi. Sjogren tanis1 goz belirtileri, goz
bulgulari, agiz belirtileri, histopatolojik bulgular, tiikriik
bezi tutulmasini gosteren objektif islevsel bulgular ve
otoantikorlardan olusan 6 tani kriterinden dérdiiniin
varligiyla konur (1.5, Olgularimizda bu kriterlerden
yalnizca agiz belirtileri ve g6z bulgular1 (Rose Bengal
testi pozitifligi) vardi. Tiikriik bezi biyopsilerinde infla-
matuar hiicreler ve tiikriik bezi yapilart goriilmedi. Bu,
muhtemelen tiikriik bezlerinin tamamen harap olmasina
bagli olabilir. Olgularin sadece birinde anti Ro pozitif-
ligi saptandi.Yapilan ¢aligmalarda anti Ro ve anti La ne-
gatif saptanan hastalarda ilerleyen yillarda sistemik
komplikasyon gelismedigi ve serolojik olarak bu hasta-
larin negatif kaldig1 gosterilmistir. ANA veya RF pozi-
tif olan hastalarda ise % 39 olguda farkli bir romatolojik
hastalik gelistigi gosterilmistir (©). Bizim olgularimizda
ANA, RF, anti Ro ve anti La pozitifligi ve diger bir ro-
matolojik hastalik saptanmadi.

Sjogren sendromu cevresel ve genetik faktorlerin be-
raber rol oynadig1 otoimmun bir hastaliktir (1), Litera-
tiirde az sayida otozomal dominant gecis gosteren aile-
ler bildirilmistir (2:3). Olgularimizin soy agaci ¢ikarildi-
§inda otozomal dominant gecis oldugunu gordiik (Sekil

1).
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