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OZET i
Bu galismada primer Sjégren sendrom’lu olgularin klinik ve laboratuar $zelliklerini ortaya :
koymay! amagladik, 1991-2001 yillart arasinda poliklinigimizde Avrupa preliminer kriterleri |
uyarinca pSS tansr ile izlenen 35 olgu ¢alismaya dahil edildi. Olgularin dértte iigii "sikka"

bulgular: ile bagvurdu. ANA, anti-Ro ve anti-La pozitifligi sirasiyla %94, %85 ve %35 siklikta

bulundu, Olgularin %75'inde RF pozitifligi saptandi. Distal renal tubuler asidoz saptanan 1 ol-

gu disinda hi¢bir olguda klinik olarak organ tutulumu bulgusu saptanmad:. Toplum kkenli bir

siklift yansitrnamakla beraber, serimizdeki bag dokusu hastaliklarr igerisinde pSS'nin diigiik

stklikta goriildiigid bulunmustur,

Anahtar kelimeler: Primer sjGgren sendromu

SUMMARY

The clinical and laboratory characteristics of 35 patients with primary sjégren’s syndrome:
Experience of Istanbul Medical Faculty, Division of Phenmatology. To identify the clinical
and laboratory characteristics of our patients with primary Sjtgren Syndrome {pSS). Thirty-fi-
ve patients with pSS who fulfilied the European preliminary criteria and followed-up between
1991-2001 in our outpatient elinic were included into the study, Three-fourths of the paticnts
admitted with “sicca" symptoms. ANA, anti-Ro and anti-La positivity were detected in 94%,
85% and 35%, respeetively. RF positivity was found in 75% of patients. There was no cviden-
ce of organ involvement cxcept one patient who had distal renal tubular acidosis. pSS was fo-
und in low frequency in our series of collagen tissue diseascs however, it may not reflect the
community-based frequency of the disease in our country.
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GiRiS lanilir. Hastalik, kadinlarda erkeklerden da-
ha sik goriilmekte olup (9/1), en sik hayatin
4, ve 5. dekadlarmda ortaya ¢ikar (U, Avru-
pa'da yaslarn 18-90 arasindaki 837 kadm
iizerinde yapilan bir ¢alismada, Avrupa pre-
liminer kriterleri uyarinca @, pSS prevalansi
%0.8 olarak bulunmugtur .,

Primer Sjégren Sendromu {pSS), nedeni bi-
linmeyen, egzokrin bezlerde lenfosit infilt-
rasyonuna bagh olarak agiz ve gz kurulugu
bulgularina yol acan, kronik otoimmiin bir
hastaliktir. Gézyas1 ve tiikriik bezleri disin-
da, diger egzokrin bezler, akciger, bébrek ve
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kan damarlarini da etkileyebilmektedir, Has-
taligin tek bagina bulunmasi “primer” Sjog-
ren sendromu olarak tamimlanirken, eslik
eden baska bir otoimmiin hastalifin varl:gin-
da "sekonder” Sjégren sendromu tanimi kul-

Calismamizda, merkezimize son 10 yilda
bagvuran pSS'li olgularin, demografik, klinik
ve laboratuar ¢zellikleri ile prognozlanni de-
gerlendirdik.
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MATERYAL ve METOD

Istanbul Tip Fakiiltesi Romatoloji Bilim Da-
I poliklinigine 1991-2001 yillar1 arasinda
bagvuran, Avrupa-Amerika konsensus kri-
terleri uyarinca 2 pSS tanisi koyulan 35 ol-
gu degerlendirmeye almdi. Tiim klinik ve la-
boratuar veriler dnceden hazirlanmug bir pro-
tokole kaydedildi. FHastalik bulgularinin basg-
langic1 olarak agiz ve/veya gz kurulugu ve-
ya artrit, deri dokiintiisii, Raynaud fenomeni
gibi otoimmiin bag dokusu hastalig: diigiin-
diiriir bulgularm basladig tarih dikkate alin-
di. Fkstraglandiiler tutuluma iligkin sorgula-
malarin yanisira, semptomatik olgularda, so-
lunum fonksiyon testleri ve elektromiyogra-
fik inceleme yapildi. Raynaud fenomeni sap-
tanan ve saptanmayan olgularda, glandiiler
ve ekstraglandiiler bulgularin sikhig: ki-kare
testi ile karsilagtirnldi.

BULGULAR

pSS'li 35 hastaya ait demografik bulgular
tablo-1'de gosterilmistir. A1z ve gz muko-
zas1 kurulugu “sikka" bulgularina, olgularin
iigte birinde (%34) baslangi¢ bulgusu olarak
Raynaud fenomeni eglik etmekteydi. Rayna-
ud fenomeninin varligina gore glandiiler ve
ekstraglandiiler bulgularin sikligi karsilagti-
rildiginda, Raynaud fenomeni olan olgularda
valnizca parotis sigliginin, Raynaud fenome-
ni olmayan olgulara gére anlamh olarak faz-

Tablo 1. Primer Sjogren Sendromtu 35 hastanmn de-
mografik bulgular

la goriildiigii saptand1 (p=0,01). Kiimiilatif
klinik bulgular Tablo-2'de gosterilmistir.
Artritli hastalarin %78'inde RF pozitifligi
(>160 TU/ml) mevcuttu. Bu olgular, Ameri-
kan Romatizma Cemiyeti kriterlerine gore
romatoid artrit olarak siniflanamamaktaydi.
Deri bulgularn, %14 oraninda, ozellikle alt
ekstremitelerde, batip ¢ikan makiilopapiiler
plak seklinde lezyonlardi. Kuru ¢ksiiriik sap-
tanan 13 (%37) olgunun 5'i solunum fonksi-
yon testleri ile degerlendirildi ve bir olguda
u¢ hava yolu obstriiksiyonu saptandi. Polla-
kiiiri ve "urgeney"” tamimlayan 13 (%37) ol-
gunun idrar tahlili ve kan gazi bulgularn nor-
mal sinirlarda bulundu. Bir olguda hipopota-
seminin eslik ettigi distal renal tubiiler asi-
doz saptandi. Alt ve iist ekstremitede noro-
patik yakinmalan olan 3 olguda elekiromi-
yografik tetkikle duysal polindropati bulgu-
lan ortaya kovuldu,

Table 2. Primer Sjogren Sendromlu 35 hastamn kii-
miilatif klinik butgutari

Demogralik bulgular PSS (n=35) %
Bagvuru yag (yil) 48.5%£10.9
Bulgularin baglangig yagi (ys) 40x11.3
Hastalik baglanglcl ile tam 63.7+75.8
arasinda gegen siire (ay)

Toptam hastalik siiresi 91.4+51.3

Klinik bulgular PSS (1==35) %
Halsiztik/yorguntuk 100
Az kurulugu 100
Gz kurutugu 100
Dig ¢iiriimesi 78
Artralji 78
Tekrartayan parotis sigligi 51
Angiiler cheilitis 45
Disparoni 42
Tad bozuklugu 37
Urgency ve pollakiiiri 37
Kuru dksiiriik 37
Raynaud fenomeni 34
Kilo kayb: 25
Artrit 24
Dizosmi 24
Tekrartayan oral kandidiyazis 13
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Romatoloji Bilim Dal Tecriibesi

Olgulara ait laboratuar bulgular1 Tablo-3'de
gosterilmigtir. Bisitopeni saplanan olgularda
primer hematolojik hastalik bulgusu saptan-
madi. Serolojik gostergelerin degerlendiril-
mesinde, antiniikleer antikor (ANA) %94,
anti-Ro %835, anti-La %35 oraminda pozitif
bulundu. Anti-dsDNA tiim olgularda negatif
saptandi. Olgulann %75'inde RF pozitifligi
(>40 [U/ml) (58-5120 IU/ml) mevcuttu. Kri-
yoglobulinemi hi¢bir olguda mevceut degildi.
Renal tubuler asidoz saptanan 1 olgu diginda
hichbir olguda organ tutulumunu destekleyen
bulgu yoktu. Bir olguda takibinin ikinci yi-
linda submandibiiler tiikriik bezi yerlegimli
Non-Hodgkin lenfoma geligti.

Olgularin tamami 250 mg/giin dozunda klo-
rokin fosfat kullanmakta idi. Artrit saptanan
olgulann ii¢te biri ditsiik doz (5-10 mg/giin)
kortikosteroid almakta idi. Bisitopeni, yiik-
sek eritrosit sedimentasyon hizi (>100
mmy/s) ve agikar hipergammaglobulinemi
saptanan 2 olguda hematolojik incelemeler
sonrasinda tedaviye diigiik doz kortikostero-
id ve azatiyoprin eklendi.

Tablo 3. Primer Sjdgren Sendromlu 35 hastanin labo-
ratuar bulgulart

Laboratuar bulgulary PSS S;::35)
Yiiksek eritrosit sedimentasyon 70

huzi (>50 mm/s)

Anemi (Hb <§2 g/dl) 48
Likopeni (< 4000/mm?®) 31
Lenfopeni (< 1500/mm?) 14
Trombosifopeni (< 150.000/mm?) 5
Hipergammaglobulinemi (> 1.7 g/dl) 77
ANA pozitifligi 94
Anti-Ro pozitifligi 85
Anti-La pozitifligi 35

RF pozitifligi 75
Kriyoglobulinemi 0 —‘

TARTISMA

Primer Sjogren sendromu, %0.6-3 arasinda
bildirilen prevalans oram ile-Avrupa iilkele-
rinde sik goriilen bag dokusu hastaliklarin-
dan birt olarak ele alinmaktadir ®). Ancak,
hastalik baglangicinin tanimindaki gii¢liikler
ve baglangic bulgulan ile tam arasinda gegen
siirenin uzunlugu epidemiyolojik ¢aligmalari
giiclestirmektedir. PSS'de egzokrin glandlara
sinirh, hafif romatizmal yakinmalarin ve ¢o-
gu zaman dzgiil olmayan klinik bulgularin
eslik ettigi 8-10 yil siirebilen bir tan1 éncesi
dénem sozkonusudur (U, Olgu serimizde bu
siire ortalama 4,5 yil bulunmugtur. Tiirk ve
arkadaglari’'mn yaptif1 bir calismada hastali-
gin baglangi¢ bulgulan ile tam arasinda ge-
¢en siire ortalama 5.7 yil olarak bildirilmistir
), Hastalik baglangici genellikle afiiz ve goz
kurulugu bulgularmin bagladigi dénem ola-
rak ele alinmakla beraber, konstitiisyonel
bulgular veya hipokalemik periyodik parali-
zi gibi bobrek tutulumu bulgularinin da ku-
ruluk bulgularma onciiliik edebilecegi bilin-
mektedir (15-8), Al-Hashimi ve arkadaglar
pSS'de "kuruluk” bulgulaninin taniya yaklag-
tiric1 degerinin diger pSS bulgularindan da-
ha anlaml oldugunu gstermiglerdir ©),

Sjogren sendromunda ckstraglandiiler siste-
mik bulgularin goriilme sikhg yaklagik licte
bir oranindadir (). Kas-iskelet sistemi bulgu-
lari, artralji, cogunlukla nonerozif artrit, ba-
zen Jaccoud artropatisine yol agabilen teno-
sinovit, mivyaiji ve hafif kas enzimi yiiksekli-
ginin eslik edebildigi miyozittir 19, Olgula-
rimizin dortte iigiinde artralji, yaklagik dortte
birinde de artrit bulgulart mevcuttu. Higbir
olguda erozif artrit saptanmadi. Raynaud fe-
nomeni, pSS'li olgularin ii¢te birinde goriile-
bilen bir bulgudur. Kraus ve arkadaglarunn
bir ¢alismasinda Raynaud fenomeninin eks-
traglanduler bulgularla iligkisi ele alinnug ve
noherozif artrit, vaskiilit ve akciger fibrozisi-
nin Raynaud fenomeni tammlayan olgularda
daha sik goriildiigii bildirilmigtir (1D, Garcia-
Carrasco ve arkadaglart 320 pS8S'li hastada
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Raynaud fenomeni sikligim %13 olarak bul-
muslar ve Raynaud fenomeni olan grupta
eklem tutulumu, cilt vaskiiliti ve serolojik
bulgularin daha sik goriildiigiinii ortaya koy-
muglardir 2}, Raynaud fenomeni olan olgu-
lanimizda, yalmizca parotis siglifinin anlaml
olarak daha fazla gériildiigii, ancak ekstrag-
landiiler bulgularin sikliginda bir farklilik
olmadigl goriilmiistiir, Olgu grubumuzda
saptanan eklem bulgulan ve Raynaud feno-
meni siklif: literatiirle uyumlu bulunmustur
(13), PSS'ye ait cilt bulgular, purpura, aniiler
eritem ve pernio benzeri eritem olarak sinif-
landirlmigtir. Bununla birlikte, pSS'li 93 ol-
gunun cilt bulgularinin degerlendirildigi bir
¢aligmada, kserozisin en sik goriilen cilt bul-
gusu oldugu gosterilmistir 14), Bizim olgula-
nmizda, tedavi gerektirmeksizin kendiligin-
den kaybolabilen eritemli plaklar diginda de-
ri bulgusu saptanmadi. Primer Sjogren send-
romunda trakeobrongiyal mukozanin kurulu-
guna bagh kuru dksiiriikten, interstisyel ak-
ciger hastahifina dek degisebilen solunum
yollar1 ve akciger tutulumu bulgulan goriile-
bilmektedir (!5, Papiris ve arkadaglari {16),
pSS'li olgularda en stk goriilen akciger tutu-
lumu bulgusunun uc hava yolu obstriiksiyo-
nu oldugunu géstermiglerdir. Kuru oksiiriik
yakinmast olan olgularin yarnsinda solunum
fonksiyon testleri degerlendirilebilmis ve
yalnizca 1 olguda ug hava yolu obstriiksiyo-
nu saptanmgtir. PSS'de bobrek tutulumunun
en sik goriilen bulgusu idrarda asidifikasyon
bozuklugu olup, olgularn iicte birinde gdrii-
liir. Interstisyel nefrit siklift ise yaklagik
%10'dur ©-8), PSS grubumuzda yalmzca bir
olguda distal renal tubuler asidoz ve buna
bagh hipopotasemi saptanmugtir. PSS'de
%10-20 siklikta periferik duysal veya mo-
tor-duysal néropati goriilebilmektedir. Epi-
lepsi, transvers myelopati gibi santral sinir
sistemi tutulumu bulgulan da bildirilmigdir
(17,18,19) Néropatik yakinmalan olan iig ol-
gumuzda (%8) duysal polindropati saptan-
mustir, Primer Sjégren sendromunda lenfop-
roliferatif hastalik gelisme riskinin saglikl

popiilasyondan yiiksek oldugu bilinmektedir
@0, Serimizde 1 olguda (%3) tiikriik bezi
verlesimli Hodgkin digi lenfoma gelistigi
goriilmiigtiir.

Laboratuar tetkiklerinde sitopeni saptanan
olgularnn tamammda sistemik lupus-eritema-
tozus diglanmistir. Romatoid faktér ve anti-
Ro pozitiflifi, cofu olgunun serolojik gds-
tergeler 15131inda bag dokusu hastaligy giiphe-
siyle merkezimize yonlendirilmis olmas: ne-
deniyle literatiirde bildirilenden yiiksek
oranda saptanmistir.

Primer Sjégren sendromunun sikhifinimn, bag
dokusu hastalift serimizde yer alan RA,
SLE, skleroderma ve sistemik vaskiilit grup-
larina gore daha diigiik oldugu gériilmiistiir.
Ancak, bu siklik toplumdaki genel sikhig
yansitmamaktadir. Diger serilerle karsilasti-
nldiginda, olgu serimizde organ tutulumu-
nun sikhigr diisiik, otoantikor pozitiflifinin
sikhgr yiiksek olarak saptanmugtir,
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