
Giriş

Primer Sjögren sendromu (PSS) kronik, yavaş progresyon gös-
teren, otoimmün ve lenfoproliferatif bir hastalıktır. Tükürük 
ve gözyaşı bezlerinin kronik inflamatuar infiltrasyonu sonucu 
görülen kserostomi ve keratokonjuctivitis sicca tablosu send-
romun ana belirtilerindendir.1 PSS pür Sjögren sendromu tab-
losudur. SLE, sistemik skleroz, dermatopolimiyozit, romatoid 

Özet
Sjögren sendromu; santral sinir sistemi tutulum prevalansı 
net bilinmemekle birlikte klinik spektrumu olarak geniş bir 
yelpazeye sahiptir. Optik nöropati, serebeller ataksi, inter-
nükleer oftalmopleji ve piramidal tutulum gibi relaps ve 
remisyonlarla seyreden bazı klinik bulgular, beyin omurilik 
sıvısı özellikleri ve radyolojik görünümleri Multipl sklerozu 
(MS) taklit edebilir.  Olguda, 27 yaşında kadın hastanın baş 
ağrısı, ağız kuruluğu ve sol tarafta uyuşma şikayeti mev-
cuttu. Sjögren sendromu tanısı konan hastanın klinik ve 
özellikle kranial MR bulguları multipl skleroz ile benzerdi. 
Multipl skleroz-benzeri-Sjögren sendromunda ayırıcı tanı-
da güçlükler nedeniyle bu vaka sunulmuştur.
Anahtar kelimeler: Sjögren sendromu, Serebral tutulum, 
MS benzeri Sjögren sendromu.

Abstract
Sjögren’s syndrome; the prevalence of central neural 
system (CNS) involvement is not clear, but the clinical 
spectrum of CNS involvement is wide. Some clinical fin-
dings, including optic neuropathy, pyradimal involvement, 
cerebellar ataxia, internuclear ophthalmoplegia, frequently 
characterized by relapsing-remitting course, and cerebros-
pinal and radiological findings may simulate Multiple Scle-
rosis (MS). In our case, a 27-year old-female patient suffe-
red from headache, left hemihypoestesia, and dryness of 
the mouth. In the patient, who was diagnosed with Sjögren 
syndrome, the clinical symptoms, and especially the crani-
al MRI findings were similar to those of MS. We presented 
the case report because of difficulties in differential diag-
nosis in a patient with MS-like-primary Sjögren syndrome.
Key Words: Sjögren syndrome, cerebral involvement, MS-
like-Sjögren syndrome.

artrit gibi diğer konnektif doku hastalıkları ile birlikte görülen 

formuna ise sekonder Sjögren sendromu denir.2,3,4 PSS’de pe-

riferik sinir sistemi tutulumu sıklıkla görülmekteyken (%10-

20) santral sinir sistemi tutulum prevalansı net olarak bilin-

memektedir2. Ancak; baş ağrısı, aseptik menenjit, ensefalopa-

ti, kognitif ve psikiyatrik anomaliler gibi semptomlara neden 

olan fokal veya diffüz beyin tutulumu ve spinal kord tutulumu 
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şeklinde geniş bir yelpazeye sahiptir.3 Başlangıç bulgusu op-
tik nörit veya transvers miyelit olabilir.4 Bu sebeplerden dolayı 
PSS semptom ve bulguları MS’i taklit edebilir. 5 

Bu olguda; klinik ve özellikle radyolojik açıdan MS’e benzeme-
si nedeni ile MS-benzeri-PSS vakası sunulmuştur.

Olgu Sunumu

27 yaşında kadın hastanın; 1 yıldır ve toplam 3 kez olan, 3-4 
saat süren, enseden başlayıp başın her tarafına yayılan sap-
lanıcı baş ağrısının da eklendiği zonklayıcı vasıflı baş ağrısı 
yakınması vardı. Zonklayıcı vasıflı ağrıya ilaveten alın bölge-
sinde hissedilen 6 ay içinde 6 kez olan ve birkaç dakikadan bir 
saate uzayan saplanıcı baş ağrısı mevcuttu. Bu baş ağrılarına 
aura, fotofobi, fonofobi ve bulantı eşlik etmiyordu. Analjezik 
ağrı kontrolünde kısmen etkili idi. Ağız ve göz kuruluğu şika-
yeti olan hastanın öyküde 4 ay ve 7 ay önce olmak üzere iki 
kez sol hemihipoestezi atağı mevcuttu. Hastanın nörolojik 
muayenesi normal sınırlardaydı. Kranial MR görüntülemesin-
de periventriküler beyaz cevherde, sentrum semiovalede, ko-
rona radiatada her iki kapsüla eksternada flairde hiperintens 
kontrast tutmayan plak tarzı lezyonlar tespit edildi (Fotoğraf 
1). Servikal MRG’de patoloji tespit edilmedi. Görsel ve duyusal 
uyarılmış potansiyel değerleri normaldi. Beyin omurilik sıvısı 
(BOS) biyokimyasal ve sitolojik incelemesi (lenfoma gibi ma-
lign hücre taraması) normaldi. Rutin tam kan ve biyokimya 
parametreleri, Ig A-G-M, C3, C4, kas enzimleri, protein elekt-
roforez, RF değerleri normaldi. ANA ve AntiENA profili (SS-A/
Ro, SS-B/La, Ro-52) pozitif, FANCA ve anti-DS DNA negatif 
bulundu. Kompleman seviyelerinin normal olması, anti-DS 
DNA negatifliği ile SLE tanısından uzaklaşılırken, yine SLE, 
skleroderma, dermatomiyozit ve benzeri konnektif doku has-
talıklarında görülebilen poliartralji, Raynoud sendromu, ürtiker 
gibi deri vaskülitik bulgularının olduğu multipl organ tutulumu 
belirtileri tespit edilmedi. Schirmer testi 5 dakikada sağda 4 
mm solda 3 mm idi. Tükürük bezi biyopsisi kanal çevresinde 
tespit edilen 50 den daha fazla lenfositik hücrenin bulunduğu 
Sjögren sendromu ile uyumlu idi (Fokus skoru=1). Klorokin ve 
metotreksat tedavisi başlandı baş ağrısı sıklığı ve şiddeti aza-
lan hasta kontrol önerisiyle taburcu edildi. 

Tartışma

Primer Sjögren Sendromu baş ağrısı gibi birçok nörolojik 
semptoma neden olabilir. Bu hastada saplanıcı ve zonklayıcı 
baş ağrısı mevcuttu.  Özellikle saplanacı baş ağrısı vaskülitik 
ve demiyelinizan hastalıklar için önemli bir ipucu olabilir.6

Genel toplumda baş ağrısı prevalansı yüksek olduğu için PSS 
tanısında bu semptom ile tanıya gitmekte güçlük çekilmek-
tedir. Baş ağrısı tek başına olabilir. Bununla birlikte, inflama-
tuvar hücrelerin perivasküler infiltrasyonunun sık görüldüğü 
aseptik meningoensefalitli hastaların bir semptomu olabilir ki; 
bu durumda baş ağrısı nedeni meningismus tablosudur. Asep-
tik meningoensefalitte meninkslerde perivasküler inflamatu-

var hücre infiltrasyonu görülürken, PSS’de baskın tutulum be-
yinin süperfisiyal tabakalarıdır. Literatürde PSS’de migrenin 
de artmış sıklıkta görüldüğü bildirilmektedir. Belirtilen preva-
lans %15–35 tür.3 Sjögren sendromunda olduğu gibi nadiren 
de olsa MS’te de baş ağrısı yakınması olmaktadır. Olguda baş 
ağrısı yakınmasına ilave olarak piramidal semptomlar ortaya 
çıkması nedeniyle demiyelinizan ve vaskülitik etyoloji araştı-
rıldı.

Olguda genç yaş ve iki hemihipoestezi atağı MS ile uyumluy-
du. Ancak PSS’de görülen relaps ve remitting form, optik nöro-
pati, serebellar ataksi, internükleer oftalmopleji ve piramidal 
değişiklikler MS’i taklit edebilir ve ayırıcı tanıda güçlüğe ne-
den olur. Aksine periferal nöropati, miyozit, seroimmunolojik 
bozukluklar ve kutanöz vaskülit MS de nadirdir ve bu ilave bul-
guların tespiti “MS benzeri PSS” ön tanısını düşündürmelidir. 
5,7 Ayrıca PSS’de BOS bulgularında ise protein seviyesi genel-
likle hafif artmış veya normaldir. Özellikle aseptik menenjitin 
olduğu nonparankimal tutulum formunda lenfomononükleer 
polimorfik pleositoz görülebilir. Fokal bulguları olan hastala-
rın %50 sinde immunoglobulin G indeksi Ig G nin intratekal 
sentezinin bir göstergesi olarak hafifçe yükseklik gösterir.3,4,8 
PSS’de BOS elektroforezi 1 veya 2 oligoklonal bant oluşumu-
nu gösterirken, MS’te multipl bantlar oluşur. Bunun yanı sıra 
MS benzeri PSS li hastalarda uyarılmış potansiyeller anormal 
olabilirken9, olguda BOS bulguları ve uyarılmış potansiyeller 
normal aralıklardaydı.

Olgu özellikle nörogörüntüleme açısından MS’ten ayırmada 
güçlüğe neden olmaktadır. Korpus kallozumu tutulumu MS’i 
akla getirebilir. Ancak PSS’de de periventriküler subkortikal 
beyaz cevher tutulumu görülür.10 Öte yandan Ödem, infarkt, 
demiyelinizasyon,  T2 imajlarda plak benzeri artmış sinyal 
intenstisitesine sahip multipl fokal alanlar tespit edilmesi 
MS’ten lezyonların ayırt edilmesini güçleştirmektedir.8,9 Bu tür 
PSS lezyonlarının %40’ının MS’in MR görüntüleme kriterlerini 
karşıladığı belirtilmiştir.11 Olguda subkortikal alanlarda T2A ve 
flairde hiperintens kontrast tutmayan plak tarzı lezyonlar tes-
pit edilmesi MS’i düşündürdü. Ancak lezyonların MS’in klasik 
ventriküle yapışık, dik yerleşimli oval lezyonlarından ziyade da-
ha subkortikal alana kayması vaskülit etyolojisini akla getirdi. 
Göz ve ağız kuruluğu tespit edilen hastaya yapılan tükürük be-
zi biyopsisi ve seroimmünolojik testler sonucunda “MS benzeri 
PSS” tanısı konuldu.

Sonuç olarak PSS; relaps ve remisyonlarla seyretmesi ve optik 
nöropati, internükleer oftalmopleji, serebeller ataksi ve pira-
midal bulguların olmasıyla, bunun yanında kranial MR görün-
tülemesinde MS benzeri plak görünümü, uyarılmış potansiyel 
anormallikleri ve beyin omurilik sıvısı özellikleri (yükselmiş IgG 
indeksi, oligoklonal bant gibi) ile MS’i taklit edebilir. Bu tür 
şüpheli olgularda tükürük bezlerinin biyopsisininde dahil oldu-
ğu, seroimmunolojik testler yapılmalıdır.
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Fotoğraf 1. Sagittal ve aksiyal kesitlerde (flair) hiperintens 
plak tarzı lezyonlar
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