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OZET

Primer Sjégren sendromu nispeten sik goriilen otoimmun bir hastaliktir. Santral ve periferik sinir sistemi tutulu-
mu ile farkli norolojik bulgulara neden olabilir.

74 yasinda kadin hastada agiz-goz kurulugu semptomlari, okiilomotor ve fasiyal sinir monondropatisi, Schirmer
testi pozitifligi, azalmig salivasyon, tiikriik bezi biyopsisinde kronik lenfositik siyaloadenit ve anti-SSA (Anti-Ro)
varligi saptanmigtir. Olgumuz, kranyal sinir néropatisi ile beliren bulgular ile Sjégren sendromu tamsi almugtir.
Orbita ve kranyal manyetik rezonans gériintiilemede sol gozde proptosis, retroorbital yagl dokuda artig, optik
sinir dural kilifinda kalinlasma, bilateral periventrikiiler ve talamik infarkt saptanmigtir.

Idyopatik fokal veya diffuz santral sinir sistemi lezyonu, idyopatik periferik sinir sistemi lezyonu olan olgularda
primer Sjégren sendromu akla gelmeli ve arastiriimalidir.
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ABSTRACT
Cranial Nerve Mononeuritis as Neurological Sign of Primary Sjogren Syndrome: A Case Report

Primary Sjégren syndrome is a relatively common auto-immune disease. It may cause different neurological
signs by the involvement of central and peripheric nervous systems.

Symptoms of mouth-eye dryness, oculomotor and facial nerve mononeuritis, positivity of Schirmer’s test, decrea-
sed salivation, chronic lymphocytic sialoadenitis at salivatory gland biopsy and presence of anti-SSA (anti-Ro)
were detected in a 74 year old female patient. The patient was diagnosed as Sjogren syndrome with the signs of
cranial nerve neuropathy. Proptosis of left eye, increased retro-orbital fatty tissue, thickness of optic nerve she-
ath, bilateral periventricular and thalamic infarcts were detected at orbital and cranial magnetic resonance ima-
ging.

Primary Sjogren syndrome should be considered in differential diagnosis and be investigated in cases that have
idiopathic lesions of focal or diffuse central nervous system and peripheric nervous system.
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GIRIS

Sjogren sendromu (SS), kronik enflamatuar oto-
immun bir hastalik olup esas olarak ekzokrin
bezleri etkiler ve siklikla tiikriik ve gozyas: bez-
lerinin fonksiyonel etkilenmesine bagh olarak
g6z ve ag1z kurulugu (sicca semptomlari) ile be-
lirir (. Sicca semptomlar1 yani sira pozitif
Schirmer testi, antiniikleer antikor (ANA), Ro-
matoid faktor (RF), Anti-Sjogren sendrom A
veya B antikorlari (Anti-SSA veya Anti-SSB)
varlif, tikriik ve gozyasi bezlerinin lenfositik
infiltrasyonu ile karakterizedir.

Primer Sjogren Sendromu (PSS)’nun bulgulari
1yi bilinmektedir. PSS nin periferik sinir sistemi
hastalig: ile olan iligkisi 1960’11 yillardan beri
bilinmesine ragmen, santral sinir sistemi (SSS)
tutulumlarinin ilk klinik tammlanmas1 1981°de
Alexander ve arkadaslar tarafindan yapilmistir
(2), Periferik sinir sistemi etkilenmesi hastalarin
% 10-32’sinde tamimlanmistir 34, Sjogren
Sendromu’nda distal simetrik polinodropati, duy-
sal ndronopati, mononoropati, otonomik noro-
pati, mononoritis multipleks, kiiciik lif ndropati-
si, dorsal kok ganglionitine bagh genis lif duysal
ataksik ndropati, motor noropati ve bu tablolarin
degisik kombinasyonlarindan olugan periferik si-
nir sistemi tutulumu ile kargilasilabilir.

PSS’de SSS tutulumu, beyin ve spinal kord tu-
tulumu olarak degerlendirilir. Alexander ve ar-
kadaglarinin ayrintili klinik ve immunopatolojik
¢alismalar1 sonucu, PSS’li hastalarin % 20-
25’inde SSS tutulumu oldugu bildirilmigtir ).
Serebral tutulum gerek lokalizasyon (fokal veya
diffuz) gerekse tablonun gelisimi (akut, progres-
sif veya reversibl) acisindan heterojen ozellikler
gosterir.

Sjogren Sendromu’nda izole tekrarlayict farkl
kranyal sinir noéropatileri giiniimiize kadar ender
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olarak ortaya ¢ikan olgu sunumlar1 seklinde bil-
dirilmistir (67, SS icin 6nerilen tedaviler kran-
yal sinir noropatilerinde genellikle etkisiz olup,
spontan stabilizasyon ve diizelme olasihif da
vardir.

Biz 3. kranyal sinir noropatisi ile beliren, klinik
takibinde 7. kranyal sinir noropatisi, demiyelini-
zan noropati, duysal ataksik ganglionopati bul-
gular1 saptanan ve norolojik bulgulari nedeni ile
primer Sjogren Sendromu tanisi alan olgumuzu
literatiirler 1s181inda sunduk.

OLGU

SY, 74 yasinda, kadin hasta. Sol gozde kizarik-
lik ve goz kapaginda sisme nedeni ile 10 giin an-
tibiyotik tedavi sonrast sikayetlerinde degisiklik
olmamas1 ve goz hareketlerinde kisithlik olmasi
tizerine noroloji bagvurusu nedeni ile degerlen-
dirmeye alindi. Norolojik muayenesinde sol
gdzde proptosis ve pitoz, sol pupil midriatik
olup direkt ve indirekt 151k refleksi zayif ve sol
gdz spontan asagi-disa goriiniimdeydi. Iki i
giin i¢cinde okulomotor sinir paralizisine ek ola-
rak periferik fasiyal paralizi gelisti. Ozgegmi-
sinde 2 yildir diabetes mellitus ve hipertansiyon
oykiisii vardi. Orbita Manyetik Resonans Go-
runtiileme (MRG) ile solda belirgin proptosis,
sol retroorbital yagh dokuda artig, her iki rektus
kasida yer yer hipertrofik goriiniim, optik sinir
dural kilif kalinliginda solda belirginlesme (Re-
sim 1), Kranyal MRG’de ise, bilateral periven-
trikuler beyaz cevherde yaygin T2 ve Flair se-
kanslarda hiperintens iskemik gliotik degisiklik-
ler ve talamus lokalizasyonda lakiiner infarktlar
saptand1 (Resim 2). Tam kan sayimi, karaciger
fonksiyon testleri, tiroid hormonlari, eritrosit se-
dimentasyon hizi, serum kriyoglobulinleri, se-
rum gammaglobulinler, serum protein elektro-
forezi, CRP, kompleman faktorler (C3-C4), An-
tinuklear antikor (ANA), Anti SSA / Anti-Ro ve
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Anti SSB / Anti-La antikoru, Antinotrofilik si-
toplasmik antikor(ANCA), Romatoid faktor
(RF), Antikardiolipin antikor, HIV, Hepatit B
ve C serolojisi bakildi. Beyaz kiire 13.900, se-
dim 70 mm/saat, Anti SSA/Anti-Ro antikoru
saptand1. Diger sistemik otoimmun hastaliklar
lehine bulgu yoktu. Hastanin géz (keratokon-
Jonktivitis sikka) ve agiz kurulugu (kserostomi)
gibi semptomlari, Anti SSA/Anti-Ro antikoru
varlig1 nedeni ile Sjogren Sendromu 6n tanisi ile
Schirmer testi ve tiikriik bezi biyopsisi yapildi.
Schirmer testi pozitif ve biyopside histolojik
bulgular Sjogren Sendromu tamisi ile uyumlu
saptandu. Elektromiyografide alt ekstremilerde
belirgin demiyelinizan tip polindropati bulgula-
rt saptand1. Hastaya 1 gr pulse steroid tedavisi
bagland. 7 giin sonra oral tedaviye gegilince iist
gastrointestinal sistem kanamasi gegirdi ve ya-
pilan 6zofagogastroduedonoskopide pangastrit,
prepilorik antrumda 2 adet iilser saptandi. Bu s1-
rada hastada periferik fasiyal paralizi bulgula-
rinda tamamen, 3 kranyal sinir bulgularinda ise,
kismi (yukan bakista) diizelme gozlendi, ancak
ek olarak eklem pozisyon duyusunda bilateral
bozulma, Romberg pozitifligi ve ataksik yiirii-
ylig ile beliren duysal ataksik noropati bulgular
gelisti. Peptik iilser tedavisi ile birlikte steroid
tedavisi yeniden basland1 ve klinik takibe alinds.

TARTISMA

Hastamizda ag1z-g6z kurulugu ile okulomotor
ve fasiyal sinir mononoropatisi vardi. Muayene-
leri sonucunda Schirmer testi pozitif, azalmig
salivasyon, tiikriik bezi biyopsisinde kronik len-
fositik siyaloadenit bulgular1 gozlendi. Sistemik
otoimmun hastaliklar saptanmadi. Bu klinik
bulgular primer Sjogren Sendromu tan1 kriterle-
rini doldurmaktaydi. Bugiine kadar degisik tam
kriterleri 6ngoriilmesine ragmen, son zamanlar-
da Amerikan-Avrupa kriterleri olarak bilinen,
gozden gecirilmis Avrupa kriterlerinin kullani-
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mu1 konusunda fikir birligi vardir ®). Bu tani kri-
terleri sunlardir (69): 1) Kuru goéz semptomlar
(Kseroftalmi), 2) Agiz kurulugu (Kserostomi),
3) Pozitif Schirmer testi veya Rose Bengal testi,
4) Tukriik bezi biyopsisinde tanisal histopatolo-
jik bulgularin varligi, 5) Diger spesifik tiikriik
bezi anormallikleri (Tiikriik bezi sintigrafisi, pa-
rotid sintigrafisi), 6) Ro/SSA La/SSB antikorla-
rn varlii. Olast iliskili hastalik olmaksizin 6
maddeden 4’iintin varli§1 primer Sjogren Sen-
dromu gostergesidir. Hastamiz bu kriterlerden
5’inin varlig: ile PSS tanis1 almstir.

PSS, siklikla orta yas kadmlan etkileyen nispe-
ten sik goriilen otoimmun bir hastaliktir. Hasta-
lik spektrumu organ spesifik otoimmun hasta-
liktan (otoimmun ekzokrinopati), sistemik sii-
reclere kadar (kas-iskelet sistemi, pulmoner,
gastrik gibi) degisebilir (10,113 4.5 8.9 ve
10. kranyal sinirlerin izole lezyonlar1 daha 6nce
bildirilmistir (). PSS ve diger konnektif doku
hastaliklarinda en iyi bilinen kraniyal noropati,
trigeminal duysal noropatidir (12).Yiizde tek ve-
ya iki tarafli yavas progressif uyusukluk, pares-
tezi ve agn ile karakterizedir. Immunsupressif
tedavi gerekmez. PSS da bildirilen diger kranyal
noropatiler, optik ve okulomotor néropati, fasi-
yal ve 8. sinir tutulumudur (13-15), SSS tutulumu
sero-negatif ve sero-pozitif hastalarda esit oran-
da bulunmusg olmakla birlikte, daha ciddi komp-
likasyonlarin anti-Ro pozitifligi ile iligkili oldu-
gu ve HLA-DR3 ve DR4 saptanan bireylerin de
genetik olarak SSS’nin ciddi tutulumlarina kar-
s1 daha fazla duyarli oldugu bildirilmigtir (16,17,
Bu komplikasyonlar sendromun tedavisini ve
prognozunu onemli derecede etkilerler. SSS tu-
tulumunun jeneralize vaskiilit ile veya organ-
spesifik antikor reaksiyonu ile iligkili oldugu
konusu halen tartigmahidir (2.13),

MRG SS’li hastalarda serebral disfonksiyonu
gostermede oldukga duyarlidir. En sik (% 70-
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Resim 1. Orbita MRG, sol proptosis ve retroorbital yagh doku arti, bilateral rektus hipertrofisi, sol optik sinir dural kihf kalmhg

artigi.

Resim 2. Kranyal MRG, bilateral periventrikuler beyaz cevherde yaygmn iskemik gliotik degisiklikler ve talamus infarkt.

80) T2 kesitlerde periventrikiiler veya subkorti-
kal beyaz madde lezyonlar1 gozlenir. Ayrica,
multipl sklerozu diisiindiiren demyelinizasyonla
uyumlu hiperintensiteler, sulkuslarda genisle-
me, ventrikiiler dilatasyon, ve nadiren korpus
kallosum lezyonlar1 goriiliir. Bu MRG patoloji-

leri fokal norolojik bulgulari olan SSS tutulumu
olan PSS’li hastalarin % 80’inde gozlenir
(13,19), Son zamanlarda yapilan SPECT ve PET
caligmalarinda PSS’1i hastalarda bolgesel, korti-
kal ve subkortikal serebral patolojilerin saptan-
dig1 bildirilmektedir 29, Hastamizda periventri-
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kiiler beyaz cevher lezyonlar1 ve bilateral tala-
mik lokalizasyonda infarkt saptanmigtir. Bu se-
rebral lezyonlarm Sjogren Sendromu’nda ta-
nimlanmig lezyonlar ile uyumlu olabilecegi dii-
sliniilmiis olmakla birlikte risk faktorleri olan
yas ve diabetes mellitus ile de iligkili olabilece-
gi diisiiniilebilir. Bu hastada goriintiilemenin
aymrict tanist yapilamamaktadir. Hastamizin
Sjogren Sendromu bulgularinin belirgin ve 6n
planda olmas1 lezyonlarin bu siireg ile iligkili ol-
dugunu diisiindiirebilir.

SSS tutulumunun tedavisi igin ortak bir goriis
yoktur. Iliml1 SSS tutulumunda konservatif yak-
lagim onerilirken, progresif klinik nérolojik
fonksiyon bozukluklarinda ve aktif SSS hastali-
g1 bulgulan olan hastalarda intravendz pulse
kortikosteroid ve intravenoz siklofosfamid kul-
lanilmaktadir (52D,

Vakamizda 3. ve 7. kranyal sinir ile iligkili kran-
yal sinir etkilenmesi ilk bulgular olmakla birlik-
te takibinde elektrofizyolojik olarak demiyeli-
zan tip polindropati ve muhtemelen dorsal root
ganglionunun etkilenmesine bagh klinik olarak
derin duyuda bozulma ve ataksi (Romberg) ile
beliren duysal ataksik noropati gelismisti. Duy-
sal ataksik ganglionopati SS’li hastalarda sik ge-
ligir ve motor tutulum olmaksizin kinestetik du-
yunuin siddetli bozulmasi ile karakterizedir.
Noropatinin bu formu kronik ve progresiftir (22),
Ulkemizde yapilan bir ¢alismada primer Sjog-
ren sendromlu 35 hastanin klinik 6zelliklerine
bakildiginda, duysal polinoropati oram sadece 3
olguda (% 8) goriilmiistiir ve ek norolojik bulgu
olan bagka olgu tammlanmamusgtir (23),

Primer Sjogren Sendromu’nda otoimmun ek-
zokrinopatinin giddetinin norolojik komplikas-
yonlarin varligi veya giddeti ile paralel olmadig:
bilindiginden idyopatik fokal veya diffuz SSS
lezyonu, idyopatik periferik sinir sistemi lezyo-
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nu olan olgularda PSS mutlaka akla gelmeli ve
arastirtimalidir.
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