Sjogren’s Syndrome

Presenting with Central Nervous System Involvement
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Ozet

Sjogren sendromu yavas seyirli otoimmiin bir hastaliktir. Sjégren sendromun-
da nérolojik tutulum yaklasik %20-25’inde goriiliir. Nérolojik tutulumlarin %87’si
periferik sinir sistemi, yaklasik %13’i santral sinir sistemi tutulumu seklindedir.
Santral sinir sistemi etkilenmesi Multipl skleroz (MS) benzeri klinik ve radyolo-
jik bulgular gésterebilir. Bu bildiride bas donmesi yakinmasiyla basvuran, beyin
gorintilemesinde MS benzeri lezyonlar olan ve yapilan arastirmalarda Sjogren

sendromu tanisi alan 43 yasindaki bir olgu tartisiimaktadir. Sjégren sendromunda
MS benzeri klinik ve radyolojik bulgular nadir de olsa gortilebilmektedir. Bu olgu-
larda erken dénemde tani konularak sjogrene yonelik tedavinin baslaniimasi has-
taligin prognozu agisindan biyik énem tagimaktadir.
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Abstract

Sjogren’s syndrome is a slowly progressive autoimmune disease. Neurological
involvement occurs in approximately 20-25% cases in Sjogren’s syndrome. 87%
of the neurological involvement is peripheral nervous system, almost 13% in the
form of central nervous system involvement. Affected central nervous system may
show similar clinical and radiological findings as in multiple sclerosis (MS). In this
paper, a 43-year-old patient is discussed who was referred with the complaint of
dizziness, there was MS- like lesions in brain imaging studies and was diagnosed
with Sjogren’s syndrome. MS- like clinical and radiologic tables can be seen, albeit
rarely in Sjogren’s syndrome. In these cases, early diagnosis and early treatment
for the sjogren has a great importance for the prognosis of the disease.
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Giris

Sjogren sendromu, ekzokrin bezlerin lenfositik infiltrasyonu
ile karakterize, yavas seyirli, kronik, sistemik, otoimmiin bir
hastaliktir [1]. Baslica sikka semptomlari olarak bilinen agiz
kurulugu ve g6z kurulugu semptomlari izlenir [2].

Sjogren sendromunda nérolojik tutulum yaklasik %20-25 olgu-
da gorilir [3]. Norolojik olarak periferik ve santral sinir sistemi
tutulumu olabilir. Nérolojik tutulumlarin %87’si periferik sinir
sistemi, yaklasik %?13’li santral sinir sistemi tutulumu seklindedir
[3, 4]. Santral sinir sistemi etkilenmesi Multipl skleroz (MS) ben-
zeri klinik ve radyolojik bulgular gésterebilir [5].

Bu bildiride bas donmesi yakinmasiyla basvuran, beyin manyetik
rezonans goruntilemede (MRG) MS benzeri lezyonlar olan ve
yapilan arastirmalarda Sjogren sendromu tanisi alan bir olgu
tartisiimaktadir.

Olgu Sunumu

Kirkiic yasinda, sag el tercihli kadin hasta, bas dénmesi
yakinmasiyla basvurdu. Yakinmasi 2,5 ay 6nce uykudayken an-
iden mide bulantisi ile baslamis. Etraf déntyor gibi hissediyordu.
Beraberinde cift gorme, bulanik gérme yakinmasi da vardi. Bas
donmesine yirirken dengesizlik de eslik ediyordu. Son bir ay
boyunca yakinmalari artmis. Hastanin son 5 yildir tim viicutta
eklem yerlerinde agrisi vardi. Son 3-4 yildir agiz kurulugu ve sag
gbzde daha belirgin olmak uzere her iki gézde kuruluk, yanma,
kizariklik yakinmasi olan hastanin nérolojik bakisi normaldi.

Resim 1. T2 aksial incelemede lateral ventrikiil posterior hornundaki lezyonlarin
gorinumi

Resim 2. Flair aksial incelemede lateral ventrikil posterior hornundaki
lezyonlarin gorinimii

Resim 3. Flair aksial incelemede bilateral sentrum semiovaledeki lezyonlarin
gorunumu

Kontrastli beyin MRG 'de; bilateral lateral ventrikiil oksipital
horn komsulugunda daha belirgin olmak uzere, korona radiata
ve sentrum semiovale diizeyinde T1 agirlikli serilerde izointens
T2 agirhkl serilerde ve FLAIR sekansda hiperintens sinyallerle
karakterize kontraslanmayan lezyonlar vardi (Resim 1, 2, 3).
Hastanin karaciger ve renal fonksiyon testleri, RF, hepatit pan-
eli, anti-HIV, hemogram, akciger grafisi ve elektrokardiyografi
normaldi. Protein C, protein S, antitrombin 3, homosistein,
vitamin B12, lupus antikoagtlani, antikardiolipin antikoru,
sedimentasyon normaldi. Faktér V leiden mutasyon negatifti.
Transtorasik ve transozefagial ekokardiyografi normaldi. Bilat-
eral karotis ve vertebral arter doppler incelemesinde patoloji
yoktu. Brusella ve salmonella enfeksiyonuna yonelik incelemeler
negatifti. Gorsel uyandinimis potansiyel (VEP) tetkiki normal-
di. ANA pozitif (titre:1/100, homojen), anti La (SS-B) pozitif,
anti Ro (SS-A) negatifti. BOS oligoklonal band (OKB) negatifti.
Schirmer testi pozitif bulundu. Minér tiikrik bezi biyopsisinde
nonspesifik bulgular izlendi. Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon bélu-
miince generalize artraljisi olan hastaya mevcut klinik ve labo-
ratuar bulgulariyla primer sjégren tanisi konuldu. Tedavi olarak
hidrosiklorokin 400 mg/giin baslandi. Tedavi baslandiktan 3
ay sonraki degerlendirmede sikayetlerde kismi, 6 ay sonraki
degerlendirmede ise tama yakin diizelme gorildu.

Tartisma

Sjégren sendromu yavas seyirli otoimmiin bir hastalktir [1].
Primer veya sistemik lupus eritematozus, romatoid artrit ve
skleroderma gibi hastaliklarin seyrinde sekonder olarak gortil-
ebilir [1, 2, 6]. Baslica semptomlar sikka kompleksi olarak bi-
linen, Kseroftalmi (Keratokonjunktivitis sikka, goz kurulugu) ve
Kserostomi (agiz kurulugu)’ dir [1, 2]. Kuru gz tanisinda Schirm-
er testi ve Rose-Bengal boya testi kullanihr [1, 2]. Hastamizda
sikka kompleksi semptomlari mevcuttu.

Ekstraglanduler tutulum olarak, artrit/artralji gibi kas iskelet
sistemi tutulumu, reynaud fenomeni, akciger tutulumu, lenfad-
enopati, bobrek, karaciger, gastrointestinal, endokrin sistem,
deri tutulumu, vaskilit, hematolojik tutulum, otoimmiin tiroidit
ve sinir sistemi tutulumu izlenebilir [1, 2, 7]. Hastamizda yaygin
artralji vardi.

Sjogren sendromunda tikriik bezi tutulumu icin minér tukrik
bezi biyopsisi uygulanir. Tani icin tiikriik bezi biyopsisinde nor-
mal asinilere komsu perivaskiler veya periduktal 50 veya daha
fazla sayida lenfosit kiimelenmesi gortilmesi anlamhdir [1, 2].
Buna fokus skoru denilir ve tani icin 4 mm? deki fokus skoru
>1 olmalidir [2]. Minér tikriik bezinde fokal sialadenit saptanir
[1]. Takrik bezi tutulumunu géstermek amaciyla uyariimamis
tikrik salgisi testi (1,5 ml/15 dakika), parotis sialografisi ve
parotis sintigrafisi yapilabilir [1, 2]. ANA, RF, anti Ro/SS-A, anti
La/SS-B, K fodrin antikorlari saptanabilecek otoantikorlardir
[1, 2]. Bizim olgumuzda mindr tukrik bezi biyopsisi nonspesi-
fik olarak degerlendirildi. Schirmer testi pozitifti. ANA ve anti
La/SS-B otoantikorlar pozitifti. Amerika-Avrupa uzlasi grubu
sjogren sendromu siniflama kriterlerine gore, olgumuz sjogren
sendromu tani kriterlerini doldurmaktaydi [2] .

Norolojik olarak, kranial sinirler, periferal sinirler ve santral
sinir sistemi tutulabilir [7, 8, 9]. Hastalarin %20-25’i nérolojik
bulgular gosterir [4]. Optik noropati, akut ve kronik miyelopati,
noropati, MS benzeri tablo, ensefalopati, nébet, trigeminal,
fasiyal ve kohlear sinir tutulumu karsilasilabilecek durumlardir
[4, 8, 9]. Ayiricl tanida g6z ve agiz kuruluguna neden olan vi-
ral enfeksiyonlar, ilaglar, toksik ve metabolik durumlar, kronik
konjonktivitis, sarkoidoz, diabet gibi durumlar gézden geciril-
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melidir [7]. Hastamizin da klinik ve beyin MRG bulgulari MS
ile ayiricr tani yapiimasi gerekliligini distundirmektedir. Bu-
nunla birlikte hastada sjogren sendromu ve MS’in birlikte
olabilecegi de dustndlebilir. Hastamizda 6ncesine ait klinikte
MS'yi disiindiiren atak oykusinin olmamasi, norolojik muay-
enesinin normal olmasi, VEP'nin normal ve BOS OKB'nin
negatif olmasi MS tanisindan uzaklastirmistir. ANA, AntiLa ve
schirmer testi pozitifligi, sikka kompleksinin varligi, hidroksik-
lorokin tedavisinde goriilen klinik diizelme hastanin klinik ve
radyolojik bulgularinin sjégren sendromuna bagh oldugunu
disindtrmektedir.

Sjogren sendromunda MS benzeri klinik ve radyolojik tablolar
nadir de olsa gorilebilmektedir. Bu olgularda erken dénemde
tani konularak sjogrene yonelik tedavinin baslanilmasi hastaligin
prognozu acisindan biyilik 6nem tasimaktadir.
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