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* Bu olgu 11. Tirk Romatoloji Sempozyumunda poster olarak sunulmustur.

OZET

Sjogren Sendromu (SS) basta gdzyasi, tikirik bezi olmak Gzere ekzokrin bezlerin lenfosit hiicre in-
filtrasyonu, destriksiyonu ve disfonksiyonu sonucu gelisen kronik, sistemik ve otoimmun bir has-
taliktir (2). Bu inflamasyona B lenfositlerin neden oldugu dusinilmektedir (5). Kuru goz (kseroftal-
mi, keratokonjonktivitis sikka), kuru agiz (kserostomi), parotis bezi bliyimesi ile karakterizedir (2).
Anemi, l6kopeni, trombositopeni ve lenfoproliferatif hastaliklar SS’ nda ekstraglanduler hematolojik
tutulum olarak gérilebilir (6). Burada 3 aydir rutin tetkiklerinde izole trombositopeni (33.000/mm?3)
tespit edilen ve romatolojik hastalik arastirilmasi icin tarafimiza konsdlte edilen, klinigimizce SS ta-
nisi konulan ve hidroksiklorokin 200 mg 1x1/ gin ve prednizolon 4 mg 1x1/gln tedauvisi ile birinci
ayda trombosit sayisinda (195.000/ mm3) dizelme, eklem sikayetlerinde gerileme meydana gelen
bir olgu sunulmustur. Sjégren Sendromunun trombositopeninin nadir bir sebebi olabilecedi akilda
tutulmali, ayirici tanisinda romatolojik dederlendirme yapilmalidir.
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*A RARE CAUSE OF THROMBOCYTOPENIA; PRIMARY
SJOGREN'S SYNDROME

ABSTRACT

Sjégren’s Syndrome (SS) is a chronic, systemic and autoimmune disease which mainly affects lacrimal and
salivary glands via lymphocyte cell infiltration, destruction and dysfunction of the exocrine glands (2).
This inflammation is speculated to be caused by B lymphocytes (5). SS is characterised by dry eye (xeroph-
thalmia, keratoconjunctivitis sicca), dry mouth (xerostomia) and hypertrophy of the parotid gland (2).
During the course of SS anemia, leucopenia, thrombocytopenia, and lymphoproliferative disorders can
occur as extraglandular hematological involvement (6). Here we present a case with isolated thrombocy-
topenia (33,000 / mm3) dedected on routine tests since the last 3 months and has been referred to us
with the suspicion of an underlying rheumatologic diesease. The case was diagnosed as primary Sjogren’s
Syndrome and hydroxychloroquine 200 mg 1x1 /day and prednisolone 4 mg 1x1 / day was started. Imp-
rovement of platelet count (195,000 / mm23) and decline in joint complaints occured in the first month.
Sjégren’s syndrome should be kept in mind as a rare cause of thrombocytopenia and rheumatological
evaluation must be included in differential diagnosis.
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GIRIS

Sjogren Sendromu basta gdzyasi, tiklrik bezi olmak lGzere ekzokrin bezlerin lenfosit hicre infilt-
rasyonu, destriksiyonu ve disfonksiyonu sonucu gelisen kronik, sistemik ve otoimmun bir hastaliktir
(2). Bu inflamasyona B lenfositlerin neden oldugdu distntlmektedir (5). Kuru géz (kseroftalmi, kera-
tokonjonktivitis sikka), kuru agiz (kserostomi), parotis bezi blytmesi ile karakterizedir (2). Anemi, [6-
kopeni, trombositopeni ve lenfoproliferatif hastaliklar SS' nda ekstraglanduler hematolojik tutulum
olarak gorulebilir (6).

OLGU

Kirkbir yasinda kadin hastanin rutin tetkiklerinde (¢ aydir trombositopeni saptanmis ve hematolo-
ji birimince etiyolojisi arastirilan hasta klinigimize konstlte edilmistir. Hastaya yapilan romatolojik
sorgulamada artralji, g6z kurulugu, adiz kurulugu ve fotosensivitesi mevcuttu. Romatolojik sorgu-
lamada Raynaud fenomeni, disfaji, dokintl, disik oykisd, oral aft, alopesi mevcut dedildi. Bu sika-
yetlerle Sistemik Lupus Eritematozus (SLE), SS 6n tanilari distnUlen hastadan istenen tetkiklerinde
Antintkleer Antikor (ANA) :++ (1/320), C3c:120mg/dl (85-200 mg/dl: normal), C4:20mg/dl (15-50
mg/dl: normal), Anti-ds DNA:25,571U/ml (<100 negatif,>100 pozitif), Lupus Antikoagulan taramasi
negatif olarak tespit edildi. Hemogramda; Platelet: 38.000/mm3, WBC ve RBC normal, MPV: 12,4fL
(7,8-13fL), PCT:% 0,05 (0,15-0,4), PDW:%16,9 (9-20) olarak bulundu. Hastaya dis merkezde yapilan
tetkiklerinde ANA:1/1000 pozitif, ENA profilinde; Anti-ENA SSA (Ro), Ro-52 ve SSB (La) pozitif, RF:
10,3 IU/ml (negatif<14 1U/ml), Anti-CCP: 7 U/ml (negatif<17 U/ml) olarak bulunmustu. Bu sonuclarla
hastadan Schirmer testi istendi. Sonucu bilateral pozitif (sad:5 mm/5dk.,sol:4 mm/5dk.) olarak sap-
tandi. Hastaya Primer SS tanisi konuldu. Hidroksiklorokin 200 mg 1x1/gln, Metilprednizolon 4 mg
1x1/ gln baslandi. Hastadan bir hafta sonra istenen hemogram kontrolinde PLT: 92.000/mm3, 2.
haftada: 128.000/mm3 ve 1. ay sonunda 195.000/mm3olarak izlendi (Sekil 1). Hastanin mevcut art-
ralji sikayeti geriledi.
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Sekil 1. Tedavi Oncesi - Sonrasi Platelet Deger Dagilimlari
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TARTISMA

Primer SS, B lenfosit hiperaktivitesi ile iliskili, tiklrik ve gdzyasi bezlerinde infiltrasyon ve fonksiyon
kaybiyla karakterize, kronik inflamatuar otoimmun bir hastaliktir (4). Primer SS’ nda hematolojik tu-
tulum gorilebilir ve en sik gorilen hematolojik anormallik [6kopenidir. Bu oran %15 olarak raporlan-
mistir (5). Diger sitopenilerden aneminin prevelansi %11, trombositopeni ise %5-15 oranindadir (1).
Hastalarin sadece %0,4 (nde adir trombositopeni gorilir (< 50.000/ mm3) (9). Bizim olgumuzda da
adir izole trombositopeni mevcuttu ve nadir gézikmeksi acisindan sunulmaya deder bulunmustur.
Sjogren Sendromunda trombositopenin nedeni tam olarak ortaya konmamis olsa da periferik trom-
bosit yikiminin trombosit otoantikorlari veya immun-kompleks reaksiyonu nedeniyle oldugu disU-
nulmektedir (6, 7, 8). Tedavinin amaci trombosit sayisini kanamayi dnleyecek dizeye yikseltmektir.
Geleneksel olarak ciddi kanamasi olmayan hastalarda ilk basamak tedavi diislk-orta doz kortikoste-
roid tedavisidir (6). Bizim olgumuzda da distk doz kortikosteroid tedavisine iyi yanit aldik.

SONUC

Primer Sjogren Sendromu ekstraglanduler olarak hematolojik sistemi tutarak, lenfoma gelisme riski
olan sistemik bir hastaliktir. Erken tani koymak gelisecek komplikasyonlari dnleme acisindan énem-
lidir. Artralji ve sitopenileri olan hastalarda Primer SS akla gelmeli ve romatolojik dederlendirme ya-
pilmalidir.
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