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OLGU SUNUMU CASE REPORT

ATIPIK KRANIAL MRG VE KLINiK BULGULARI iLE NOROSJOGREN OLGUSU
Sibel GULER, Ufuk UTKU, Giiven AYAZ
Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Noroloji Anabilim Dali, Edirme

OZET

Sjogren sendromu, sekretuar bezlerde mononiikleer hiicre infiltrasyonu ile giden kronik inflamatuar, otoimmun bir
egzokrinopatidir. Hastalarin %10-40 da merkezi sinir sistemi ya da periferik sinir sistemi etkilenimi seklinde nérolojik
tutulum gortilebilir. 8 yil evvel Ségren sendromu tanisi alan 60 yasinda kadin hasta sunulmustur. Hastanin gelis yakinmasi
3-4 giin 6nce ortaya ¢ikan gozlerini hareket ettirememe, uyku hali, dengesizlikti. Nérolojik muayenesinde uykuya egilim,
uyandirildiginda yapilan mental muayenede dikkat ve yakin bellekte bozukluk, bilateral vertikal bakis kisithiligi ve ataksi
saptandi. Kranial MRG'de sol gyrus rektus posteriorunda ve periaduktal alanda, sol subbazal ganglionik bolgede ve her iki
talamus medial kesimlerinde, mamiller cisimlerde, iist beyin sap1 posteriorunda ve periaquaduktal duktusta T2 ve FLAIR
agirlikl sekanslarda hiperintens sinyal artisi saptandi. Burada atipik ozellikler sergileyen ve yogun immiinsiipressif
tedaviye ragmen Kkliniginde belirgin bir degisim olmayan bir noérosjogren olgusu, klinik ve MR bulgulari ile literatiir
esliginde tartisilmigstir.

Anahtar Sozciikler: Sjogren sendromu, vertikal bakis paralizisi, kranial MRG bulgulari, prognoz.

A CASE OF ATYPICAL NEUROSJOGREN WITH CRANIAL MRI AND CLINICAL FINDINGS

ABSTRACT

Sjogren's syndrome is a chronic inflammatory autoimmune exocrinopathy, which is characterised by infiltration of
mononuclear cells of secretory glands. 10-40% of patients also have neurological involvement, either in the central
nervous system or in peripheral nervous system. We present a 60-years-old female patient diagnosed as Sjogren’s
syndrome 8 years ago. Patient's chief complaints were gase diturbance, feeling of unsteadiness and incresed sleep, which
started 3-4 days ago. Her neurological examination revealed tendency to fall asleep (somnolance) and when was
awakened she had vertical gase palsy, ataxia and impairment of attention and close memory at mental examination. There
were hyperintensities in posterior part of left gyrus rectus, periaquaductal region, posterior parts of superior cerebral
pedincules, left sub-basal ganglionic region, mamillary bodies and bilateral medial thalamic pars on T2 and FLAIR-
weighted sequences of cranial MRI. Here we dicussed an atypical neurosjogren case, which had not any clinical
improvement despite intensive immunosuppressive therapy, with clinical and MRI findings along with literature.

Key Words: Sjogren’s syndrome ,vertical gaze palsy, cranial MRG findings, prognosis.

GIRIS

Sjogren  sendromu, sekretuar bezlerde tablolardir (5,6). Burada vertikal bakis paralizi ve
mononiikleer hiicre infiltrasyonu ile giden kronik ensefalopati bulgularyla degerlendirilen kranial
inflamatuar, otoimmun bir egzokrinopatidir (1, 2). MRG bulgular atipik 6zellik gosteren ve yogun
Sjogren sendromunda nérolojik tutulum yaklasik immunsupresif tedavi sonrasinda Kkliniginde
%20-25 olguda gorilir (3). Norolojik olarak belirgin degisim gozlenmeyen norosjogren olgusu
periferik ve santral sinir sistemi tutulumu olabilir. sunuma deger bulunmustur.
Noérolojik tutulumlarin  %87’si periferik sinir OLGU SUNUMU

sistemi, yaklasik %13t santral sinir sistemi
tutulumu seklindedir (4). Optik néropati, akut ve Fealllte ] ‘
kronik miyelopati, néropati, multipl skleroz benzeri ¢ikan gozlerini hareket ettirememe, uyku hali,
tablo, ensefalopati, nébet, trigeminal, fasyal ve dengesizlik  sikayetleri  ile  degerlendirildi.
kohlear sinir tutulumu gozlenebilen Klinik Ozgegmisinde 8 yil evvel Sjogren sendromu

60 yasinda kadin hasta 3-4 giin 6nce ortaya
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Giiler ve ark.

tanis1 aldigr 6g8renildi. Norolojik muayenesinde
uykuya egilim, uyandirildifinda yapilan mental
muayenede dikkat ve yakin bellekte bozukluk,
bilateral vertikal bakis paralizi, ytriiyiistinde ataksi
saptand. Derin  tendon refleksleri st
ekstremitelerde bilateral normoaktif iken alt
ekstremitelerde hipoaktif olarak degerlendirildi.
Kranial MRG'de sol gyrus  rektus
posteriorunda ve periaduktal alanda, sol supbazal
ganglionik bolgede ve her iki talamus medial
kesimlerinde, mammiler body’lerde, iist beyin sap1
posteriorunda ve periaquaduktal duktusta T2 ve
FLAIR agirlikli sekanslarda hiperintens sinyal
artimi saptandi. Torakal MRG’'de T7-8 spinal kord
sag paramedian bolgede T2 agirlikli sekanslarda
hiperintens  smirlar1  belirgin, kontrastlanma
gostermeyen plak seklinde infiltrasyon izlendi.

Resim 1-2: Sol gyrus rektus, beyin sap1 posterioru, her iki
talamus mediali, periaquaduktal duktusta sinyal artimi.

Tam kan sayimi, sedimentasyon hizi normal
sinirlardaydi.  Serum  hepatit  belirleyicileri,
“Venereal Disease Research Laboratory (VDRL)”
testi, Brusella aglutinasyon testi, insan immiin
yetmezlik viriisii, varisella-zoster, toksoplazma ve
Lyme antikor sonuglari negatifti.

Romatoloji ile  yapilan  konsiiltasyon
sonucunda hastada Sjogren sendromuna bagh SSS
tutulumu dusiintldiginden oncelikle uygulanan
1gr/gin metil prednizolon ve IVIG tedavilerinden
hasta yararlanmayinca 1gr/ay Siklofosfamid
tedavisine gecildi. Bu tedavinin 2. ayinda hastanin
uyku hali ve mental muayenesi giderek diizeldi.
Fakat bakis parezisi ve yiirime bozuklugunda
diizelme izlenmedi. 3 ay sonra tekrarlanan kontrol
kranial MRG’de tanimlanan lezyonlarda kismen
gerileme oldugu saptandu.

TARTISMA

Sjogren sendromu primer veya diger konnektif
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Resim 3-4: Tedavi sonrasinda

beyin sapindaki lezyonda
regresyon izlenirken, 3. ventrikiil c¢evresindeki lezyon da
minimal regresyon izlendi.

doku hastaliklarina sekonder olarak gelisebilen
otoimmun bir bozukluktur. Sjogren sendomunda
santral sinir sistemi tutulumu %0-60 arasinda
degisebilmektedir (1,3). 400 hasta ile yapilan bir

kohort c¢alismasinda bu oran %1 olarak
bildirilmistir (7). Tum noraksisi
etkileyebileceginden = ¢ok  cesitli norolojik
semptomlar gelisebilir. Santral sinir sistemi

disfonksiyonu beyin yanisira spinal kordu da
etkileyebilir ve rekiirrens gosterebilir (8).

MR lezyonlar1 genellikle multiple, subkortikal
ve periventrikiiler beyaz cevherde hiperintens
lezyonlar olarak izlenmektedir.

Tiimefaktif veya psddotiimoral lezyonlar
multipl skleroz benzeri ve diger santral sinir
sistemi otoimmiin hastaliklarinda bildirilmekle
birlikte nadiren kitleyi veya MS'i taklit eden
tiimetaktif lezyonlarin saptanabilecegi bildirilmistir
(9). Ayirial tanida lenfoma, gliom, metastaz, abse,
adrenolokodistrofi, progressiv multifokal
l6koensefalopati, dissemine ensefalomyelit ve
Balo-Marburg hastalign  distintilmelidir  (10).
Prezentasyon cesitliliginden dolay1  sjogren
sendromunun noérolojik tutulumunun taninmasi
zorlasabilir. Olgumuzda ise vertikal bakis paralizisi
rostral interstisyel MLF tutulumuna, uyku hali
medial talamik cekirdeklerin tutulumuna, alt
ekstremitede hakim paraparezi ise myelopatiye
bagh olarak degerlendirildi.

Sjogren sendromunda santral sinir sistemi
tutulumunun patogenezi net degildir. Cogunlukla
kiiciik damar vaskiilitine sekonder olarak gelisen
iskeminin altta yatan mekanizma oldugu
disiiniilmektedir. Lenfositik infiltrasyonun sjogren
sendromunda ekstraglandular tutuluma neden
oldugu ve bu durumun ayrica norolojik tutulum ile
iligkili oldugu bildirilmistir (9). Bakchine ve
arkadaslar1 ataksi, okiillomotor paralizi ve nobet



klinigi bulunan olgularin postmortem olarak
patolojik  incelemelerinde  genis  lenfositik
infiltrasyon bulundugunu bildirmislerdir (11).
Olgumuzda da ataksi ve bakis paralizisi
bulgularinin gozlenmesi lenfositik infiltrasyonun
yayginliginin altta yatan olasi patogenez ile ilintili
oldugu diistiniilmiistiir.

Norolojik tutulum izlenen sjogren
sendromunun tedavisinde Klinigi hafif olgularda
semptomatik yaklasim benimsenmistir.  Ancak
progressif olarak noérolojik semptomlar1 kotiilesen
olgularda pulse steroid veya siklofosfamid yada
klorombusil ve azotioprin gibi diger immiinstipresif
ajanlar onerilmektedir. Anti TNF ajanlan
(infliksimab veya etanersept gibi) veya B
hiicrelerini hedefleyen rituximab ve epratuzumab
gibi ajanlar primer sjogren sendromunda etkin

olmalarina Kkarsin, noérosjogren olgularinda
etkinligi net degildir (12).

Burada yogun immiinsiipressif tedaviye
ragmen kranial MRG lezyonlarinin kismen rezistans
gosterdigi ve agir defisitler birakan, yaygin
lenfositik infiltrasyonun kamiti olarak kranial
MRG'da  psddotiimoral lezyonlar  saptanan

okiilomotor paralizi, uyku hali, yiiriiyememe ile
prezentasyon gosteren atipik bir noérosjogren
olgusu sunulmustur. Tanimlanan olgunun gerek
klinik ve gerekse MR bulgularinin atipik olmasi,
yogun immiin siipresif tedaviye ragmen kliniginde
belirgin bir degisim olmamasi vurgulamak
istedigimiz o6zelliklerdir. Bu bulgular 1s1ginda
patogenezi tartisilmistir.
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