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OZET

Sjogren sendromu (SS) ekzokrin bezlerin lenfositik
infiltrasyonlart ile seyreden kronik, otoimmiin
inflamatuvar bir hastaliktr. Keratokonjunktivitis
sikka (kuru goz) ve kserostomi (kuru agiz ) ile
karekterizedir. Tek basina gelisirse primer, kollajen
doku hastaliklan ile iliskili ise sekonder olarak
adlandirillr. Romatoid artrit, daha nadir olarak SLE,
polimyozit (PM), skleroderma gibi diger roma-
tolojik hastaliklara eslik edebilir. Sarkoidoz ise
nonkazeifiye grantilomlarla karakterizedir. Etyolo-
Jisi ve patogenezi tam olarak bilinmemektedir.
Stklikla 20-40 yaslan arasinda goruiliir. Sarkoidoz
oncelikle akciger olmak lizere tiim sistemleri
etkileyebilir. Klinik belirtiler hastaligin stiresine,
tutulan organa, tutulumun yaygnhgina ve
graniilomatéz olayin aktivitesine baglh olarak
degiskenlik gostermektedir. Literatiirde SSnun
sarkoidoz ile birlikteligi nadir goértildiiglinden farkl
klinik 6zellikteki lic olgu sunuldu.

GIRIS
Sjogren sendromu (SS), glandiiler ve eks-
traglandiiler organlarin tutulumu ile karakte-

SUMMARY

Sjégren's syndrome (SS) is a rare autoimmune
disease  characterized by glandular and
extraglandular ~ organ involvement. It is
characterized with keratoconjunctivitis sicca (dry
eyes) and xerostomia (dry mouth). The disease
develops a stand-alone primary, associated with
connective tissue disease is referred to as the
secondary and also associated with other
rheumatic diseases (such as rheumatoid arthritis,
rarely SLE, polymyositis etc.). Sarcoidosis is a
disease characterized by non-caseous granulomas.
The etiology and pathogenesis is not understood.
It usually occurs between the ages of 20-40.
Sarcoidosis can affect the entire system, including
primarily the lungs. Clinical signs of disease
duration, the structures involved, the extent of
involvement and granulomatous event varies
depending on the activity. Three cases with
different clinical features are presented since

coexistence of SS and sarcoidosis is a rare
condition.
rize kronik inflamatuvar otoimmiin bir

hastaliktir. Romatoid artritten sonra ikinci en
sik gdriilen otoimmiin romatolojik hastaliktir.
Tiim popilasyon icinde sikligi % 0.5 olarak

117




SARKOIDOZISIN ESLIK ETTiGI SIOGREN SENDROMU

bildirilmistir (1). Sarkoidoz ise 6ncelikle akci-
der olmak uzere tum sistemleri etkileyebilen,
non-kazeifiye graniulomlarla seyreden bir
hastaliktir. Sarkoidoz ve SS birlikteligi nadir
olmasi nedeniyle ¢ olgu, literatur bilgileri
esliginde sunulmustur.

1. Olgu

Kirkbir yasinda kadin hasta, yaygin eklem
agrilari, agiz ve g6z kurulugu sikayeti ile
romatoloji poliklinide basvurdu. Antintikleer
antikoru, SS-A, SS-B, Ro-52 antikorlan pozi-
tifligi olan hastanin g6z tutulumunu degerlen-
dirmek amaciyla yapilan Schirmer testi <5
mm olarak saptandi. Yapilan parotis biyopsisi
SS ile uyumlu olarak bulundu. OKksiiriik,
viicudunda dokintii olmasi nedeniyle gogiis
hastaliklar1 poliklinigine konsiilte edildi. Fizik
muayenesinde ayak biledi eklemlerinde artralji
disinda tum sistemik muayenesi dogaldi.
Laboratuvar tetkiklerinde serumda bakilan
degerlerinde; C-reaktif protein (CRP): 34mg/L
(0- 5), eritrosit sedimentasyon hizi (ESH) :
75mm/h, Imminglobiilin-A (IgA): 4.1 mg/dl
(0.69-3.99), Ig-G: 25.9 mg/dl (6.99-15.99),
romatoid faktér (RF): 46.2 IU/mL (0-14),
kompleman 3 (C3):1.85g/L (0.9-1.8), C4: 0.29
g/L (0.1-0.4) Anjiotensin konverting enzim
(ACE):32 U/L (8-52) idi. Olgumuza Amerika-
Avrupa uzlasi grubu SS siniflama Kkriterlerinden
besinde pozitiflik saptanmasi ile SS tanisi

konuldu. Posteroanterior (PA) akciger
grafisinde bilateral hiler dolgunluk ve toraks
bilgisayarli tomografisinde (BT)'sinde sag
paratrakeal, subkarinal, aortapulmoner ve
bilateral hiler konglomere lenfadenopatiler
saptandi (Resim 1). Endobronsial ultraso-

nografi esliginde transbronsial igne biyopsisi
(EBUS-TBIA) sonucunda non-kazeifiye granii-
lom saptandi. Alinan materyalden gdnderilen
(asidorezistan basil) ARB ve tuberkuiloz (TBC)
polimeraz zincir tepkimesi (PCR) sonucu
negatif olarak geldi. Lenfomay1 ekarte etmek
icin hastaya mediastinoskopi yapildi. Patolojik
sonucu: EBUS-TBIA sonucu ile benzer non-
kazeifiye graniilom olarak geldi. Hasta SS ile

birlikte seyreden Evre 1 sarkoidoz olgusu
olarak dustinuldii. Hastaya SS ve yaygin eklem
agrilarinin  olmasi nedeniyle prednol 40
mg/gun ve hidroksiklorokin 200 mg/giin
tedavisi baslandi. Tedavinin 2. ayinda yaygin
eklem sisligi, agiz ve g6z kurulugu sikayetleri
duiizeldi. Alt1 ay sonraki kontrol Toraks BT'sinde
konglomere lenfadenopatilerin  tamamen

kayboldugu gozlendi (Resim 2).

Resim 1.

Resim 2.
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2. Olgu

Kirkbes yasinda kadin hasta, Oksiiruk yaygin
eklem ve ayak tabaninda agri, adiz ve goz
kurulugu sikayeti ile basvurdu. Ozgecmisinde
kronik tiroidit vardi. Fizik muayene bulgulari
dogaldi. Posteroanterior akciger grafisi normal
sinirlarda idi. Bilgisayarli tomografi tetkikinde
her iki akciger iist lob posteriorda ve sag
akciger alt lobda major fissiir komsulugunda
en buyigii yaklasik 9 mm capa varan nodiiller
mevcuttu (Resim 3). Laboratuvar bulgulari
olarak CRP: 8,8mg/l, ESH:32 mm/saat, IgA:
1,56 mg/dl (0.69-3.99), IgG: 16,6 mg/dl (6.99-
15.99), IgM: 0,56 mg/dl (0,39-2,29) iken;
hemogram ve rutin biyokimyasal incelemeleri
normal sinirlarda bulundu. Anti niikleer anti-
kor (ANA) pozitif saptandi. Asetil kolin etseraz
(ACE): 38,60 U/L (8-52), anti-SSA (anti-Ro) ve
anti-SSB (anti-La) negatif bulundu. Hastanin
tuberkiilin deri testi anerjik ve bronkoalveoler
lavajinda CD3/CD4 orani normaldi. Bronkos-
kopik lavaj ARB ve TBC PCR sonucu negatif
olarak geldi. Sag alt lob girisinden yapilan
transbronsial biopsi sonucu; non-kazeifiye
graniuilom olarak geldi. Ayak tabaninda ve ek-
lemlerinde agdri olan hasta romatoloji polik-
linigine konsiilte edildi. ANA pozitifligi olan

Resim 3.

iZMiR GOGUS HASTANESI DERGISI

hastada yapilan parotis bezi biyopsisinde
lenfositik siyaloadenit saptandi. Bilateral el
manyetik rezonans (MR) incelemesinde sag el
3. proksimal falanks proksimal kesiminde
20x10 mm boyutlarinda sarkoidoz tutulumu
ile uyumlu intramediiller Kistik lezyonlar
mevcuttu. Hasta sarkoidoz ile birlikte seyreden
SS olarak kabul edildi. Romatoloji tarafindan
metotroksat 10 mg/hafta ve prednol tb 4mg/
gun baslanildi. Tedavinin ikinci haftasindan
itibaren hastanin agrilarinda belirgin diizelme
saptandi.

3. Olgu

Altmis bir yasinda erkek hasta bir aydir suren
Kuru Okstruk, hiriltili solunum, tum eklemle-
rinde, kollarinda agrn ve sislik, agiz ve goz
kurulugu sikayeti ile poliklinigimize basvurdu.
Ozgecmisinde 6zellik yoktu. Fizik muayenesin-
de, akcigerlerde dinlemekle ekspiryum sonu
sibilan ronkiis mevcuttu. El ve ayak bilekle-
rinde sislik olan hastanin el ve ayak tirnakla-
rinda sekil bozuklugu saptandi. Akciger grafi-
sinde sag hiler dolgunluk nedeniyle cekilen
toraks bilgisayarli tomografi tetkikinde en
buylidu sag hilusta 19 mm'ye varan yaygin
lenfadenopatiler, parankim penceresinde ise
11mm’ye varan yaygin diizgiin simirli, yuvarlak
nodiiller mevcuttu (Resim 4, Resim 5).
Bulgular evre 2 sarkoidoz ile uyumlu idi. El ve
ayak MRda ozellik yoktu. Laboratuvar
bulgulari1 olarak ESH: 33 mm/saat, CRP: 4,48
mg/l (0-4,99), hemogram normal sinirlarda
bulundu. LDH: 239 U/l (135-225 U/L), total
kolesterol: 259 (0-200) mg/dl, LDL Kolesterol:
188,6 mg/dL (0-130), HDL kolesterol: 66 mg/dl
(35-55) haricinde biyokimyasal incelemeleri
normaldi. ANA’s1 pozitifti. ACE: 54 U/L (8-52),
anti-SSA (anti-Ro) ve anti-SSB (anti-La) pozitif
bulundu. Go6z kurulugu nedeniyle yapilan
schirmer testi pozitif saptandi. Tuberkulin deri
testi anerjik idi. SFT normal siirlarda idi,
ancak reversibilite testi pozitiflidi mevcuttu.
Hastaya mediastinal lenfadenopatileri nede-
niyle EBUS-TBNA yapildi. Sag paratrakeal,
subkarinal ve sag hiler lenf nodlarindan
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orneklenme yapildi. Sitoloji, TB-PCR, ARB ve
kiilture gonderildi. Patoloji sonucu non-
kazeifiye granilom olarak geldi. ARB ve TB-
PCR negatifti. Yapilan parotis biyopsi sonucu
normal histomorfolojik yapida tukriik bezi
olarak degerlendirildi. Tirnak lezyonlarindan
biyopsi alindi; kronik inflamasyon lehine geldi.
Hastada sarkoidoz ve SS birlikteligi dusi-
nuldu.

Resim 5.

TARTISMA

SS, ekzokrin bezlerin lenfositik infiltrasyonlari
ile seyreden kronik, otoimmiin inflamatuvar
bir hastalik olup; keratokonjunktivitis sikka
(kuru goz) ve kserostomi (kuru agiz ) ile
karakterizedir (2). Tek basina gelisirse primer,
kollajen doku hastaliklar ile iligkili ise sekon-
der olarak adlandirilir. SS en sik romatoid
artrit, daha nadir olarak SLE, polimyozit (PM),
skleroderma gibi kollojen doku hastaliklar ile
birliktedir. Sarkoidoz ile birlikteligi ise nadir
gorulmekte ve literatiirdeki siklidi %1 olarak
bildirilmektedir (3).

SS tanusi icin farkl calisma gruplariin kullan-
didr tanm kriterleri vardir. Son olarak ¢cok mer-
kezli bir Avrupa calismasi ile yiiksek 6zguinliik
ve duyarhlik gosteren smiflama kriterleri
gelistirilmistir (4). Bizim olgumuzda bu Kkriter-
lerden; agiz - g6z kurulugu, seroloji ve histo-
patolojik pozitiflik, tiikriik bezi tutulumu ile SS
tanis1 konulmustur.

Mindr tukriik bezi biyopsisi, SS tanisinda
onemli bir tani araci olarak bildirilmistir. Fakat
Amerika-Avrupa uzlast grubunun SS tam
kriterinde 6n kosul degildir (5). Parotis bezi
biyopsisi serolojik test pozitifligi ve yeterli
tikrik bezi biyopsisi elde edilemeyen
olgularda onerilmektedir. Bizim olgumuz da
da parotis biyopsi sonucu SS tanisini destekler
sekilde lenfositik infiltrasyon olarak geldi .

Sarkoidoz ise etyolojisi ve patogenezi tam
olarak bilinmeyen, tiim sistemleri tutabilen
granilomatéz bir hastaliktir. Sarkoidozlu
olgularin %20'sinde kutandz bulgular izlenir.
En sk go6zlenen subakut cilt bulgusu
makiilopapiiler eriipsiyondur. Genellikle burun
delikleri, goz cevresi, alin, boyunda sag¢ bitim
yerinde; doévme ve skar dokusu olan
bolgelerde dokuntii izlenir. Pembe subkutan
nodiiler lezyonlar genellikle kol ve bacaklarin
ekstansor ylizeylerinde izlenir. Kronik plak

benzeri lezyonlar burun, yanak, c¢ene ve
kulaklarda goraliir, lupus pernio olarak
adlandirilir.
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Eritema nodozum varhdi, Lofgreen sendromu-
nun komponenti olarak izlenir ve iyi prognoz
bulgusudur. Ayrica ulseratif, psdriform, hipo-
pigmente, follikiiler, rosea benzeri ve morfea
benzeri lezyonlar atipik olarak izlenir. Birinci
olgumuzda makiiler dokiintii mevcuttu.

Tiroid hastaliklari ile % 30'a varan birlikteligi
vardir. Otoimmiin tiroidit riski artmistir. Bizim
ikinci olgumuzda Kronik tiroidit mevcuttu.
Sarkoidozlu hastalarda tiikriik bezlerinde agri-
siz sislik, yaklasik olarak %4 oraninda izlenir.
Birinci olgumuzda parotis bezi biyopsisinde SS
ile uyumlu lenfosit infiltrasyonlar1 gozlenirken
ikinci olgumuzda nonnekrotizan graniillomat6z
siyaladenit saptandi. Ancak her iki olguda da
Heerfordt sendromunu disitindiiren fasial
paralizi ve uveiti destekler bulgu saptanmadi.

Sarkoidoz tanisi konulmasi SS varligini ekarte
ettirmez. Sarkoidoz olgularinda; arterit ve uveit
gibi sistemik bulgularin prevelans: yiliksek
oldugu ve pozitif immiunolojik parametrelerin
ANA, RF (+), anti RO/SS-A) saptandigi durum-
larda SS birlikteligi mutlaka arastirilmalidir (6).
Onceden SS tanisi konulan olgularda ise hiler
lenfadenopati, multiple nodiiler infiltrasyon,
tiveit veya hiperkalsemi varhdinda sarkoidoz
birlikteligi akla gelmelidir (5). Amerika-Avrupa
uzlasi kriterleriyle sarkoidozun eslik ettigi SS
olgulart % 93 sensitivite ve %92 spesitifite ile

tan1 konulabilmektedir. Bu iki hastaliqin birlik-
teligi s6z konusu oldugu icin tanida Amerika-
Avrupa uzlasi Kriterleri uygulanmahdir.

SS, non-Hodgkin lenfoma’ya (NHL) neden
olabilecek B-lenfositik hiperaktivite ile karak-
terizedir. Lenfoma riski 16-44 kat artmistir ve
bu hastaliktan 6lumlerin 1/5'inden sorumludur
(7). Bu nedenle hiler lenfadenopati ile seyre-
den SS olgularinda lenfoma ayrici tanida
disiinilerek mutlaka doku tanisi saglanma-
hdir. Bizim ilk olgumuzda da EBUS ile non-
kazeifiye granulom saptanmasina ragmen
yaygin konglomere lenfadenopatilerin ayirici
tanisinda lenfomanin  ekartasyonu icin;
mediastinoskopi ile daha biiyik doku tanisi
elde edildi. Patoloji non-kazeifiye graniillom
geldi. Lenfoma lehine bulgu saptanmadi.

Gal ve arkadaslarinin yaptidr 464 SS’lu hasta-
dan olusan seride sarkoidoz birlikteligi arasti-
rildidi calismada olgularin besinde sarkoidoz
komorbiditesi saptandi (8). Primer Sjogren
sendromlu olgularin besinde sarkoidoz birlik-
teligi saptandi.

Sonug olarak sarkoidoz ve SS'nun her ikisi de
otoimmun hastaliklardir. Literatirde bu iki
hastaligin birlikteligi oldukca nadir olarak
gorulmektedir. Biz de giincel literatir esligin-
de li¢ vakamizi gozden gegirdik.
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