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Sjogren sendromu ve primer biliyer siroz birlikteligi

“Sjogren’s syndrome and primary biliary cirrhosis”
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Sjogren sendromu (SS) primer semptomlar: kuru goz ve kuru agiz olan
kronik otoimmiin bir hastaliktir. Primer biliyer siroz (PBS) SS ile birlik-
te sik goriilen bir klinik durumdur. SS’da insidanst %3 ile %9 aras1 de-
gisen oranlarda rapor edilmektedir. Her iki hastalikta da otoimmiinite
duktal epitel hiicrelerine dogrudur. SS’lu hastalarda eger serum alkalen
fosfataz yiiksekligi saptanirsa karaciger biyopsisi ve AMA bakilmasi ile
PBS arastirilmalidir. Bu yazida 63 yasinda PBS ve SS olan kadin bir ol-
gu sunumu yapildi.

Anahtar sozciikler: Primer biliyer siroz, Sjogren sendromu otoimmiinite

Sjogren sendromu (SS) ekzokrin bezlerin lenfosit-
lerle infiltrasyonu ile karakterize olan kronik inf-
lamatuvar bir hastaliktir (1). Cesitli ekstraglan-
diiler tutulumlar gosterebilir. Gastrointestinal sis-
temi ve karacigeri etkileyebilir. Oral bolgede kse-
rostomi, parotis ve submandibuler bez biiytimesi,
0zofagusta disfaji, webler, motor disfonksiyon,
midede ylizeyel gastrit, kronik atrofik gastrit, l-
serasyon ve pankreatit yapabilir. Sjogren sendro-
munda karaciger fonksiyon testlerinde bozukluk,
Ozellikle alkalen fosfataz ve gama glutamil trans-
feraz yiiksekligi bulunabilir. Primer biliyer siroz,
kronik aktif hepatit ve kriptojenik siroz birlikteli-
gi bildirilmistir. Bu yazida, primer biliyer siroz ve
Sjogren sendromlu bir olgunun sunumu yapila-
rak bu birliktelik literatiirde gézden gecirildi.

OLGU SUNUMU

Bir bucuk senedir halsizlik, ates, bulant1 ve agiz
kurulugu sikayetleri ve son bir aydir da kasintisi
olan 63 yasindaki kadin hasta istahsizliginin art-
mast lizerine basvurdu. Yaklasik iki seneden beri
hipertansiyonu mevcuttu. Bunun icin amlodipin
(5mg/giln) tedavisi aliyordu.

Sjogren’s syndrome (SS), a chronic autoimmune disorder, primarily
manifests as dry eyes and mouth. Primary biliary cirrhosis (PBC) is one
of the most frequent hepatic diseases associated with SS, with its report-
ed incidence ranging from 3% to 9%. It both diseases, autoimmunity
seems to be directed toward the ductal epithelial cells. When SS patients
have an elevated alkaline phosphatase level, it is necessary to examine
AMA and to perform liver biopsy. A 63-year-old woman with PBC and
SS is reported.
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Fizik muayenede deri ve skleralar ikterik, dort
santimetre hepatomegali ve palmar eritem mev-
cuttu. Laboratuvar calismalarinda, Hb: 11,7gr/d],
beyaz kiire: 6500/mm?, trombosit. 135.000/mm?,
BUN: 13 mg/dl, albumin: 2,9 mg/dl, ALT: 77 U/L,
AST: 118 U/L, alkalen fosfataz: 2191 U/L,GGT:
449 U/L olarak bulundu. Anti-niikleer antikor,
anti-mitokondriyal antikor, SS-A ve SS-B antikor-
lann pozitifti. Tim hepatit paneli negatifti. PT:
11,9 saniye, PTT: 26,6 saniyeydi. Abdominal ult-
rasonografide karaciger parankim ekosu hafif
artmis, periportal ekojenite artis1 ve midklavikii-
ler hatt1 5 santimetre gecen bir karaciger ile kar-
silasildi. Anti-mitokondrial antikorun pozitif ol-
mas1 nedeniyle primer biliyer siroz 6n tanisi ile
Hepafix No: 1.6 karaciger biyopsi ignesi ile karaci-
ger biyopsisi yapildi. Mikroskopik incelemede
normal histolojik yapisini 6nemli 6lctide kaybet-
mis karaciger doku 6érneklerinde portal mesafeler-
de baslayan ve limiting membrani asarak paran-
kim icerisine dogru piecemeal ve bridging nekroz-
lan tarzinda ilerleyen mikst tipte iltihabi hiicre
infiltrasyonlar: izlenmekte oldugu ve portal alan-
lardaki inflamatuvar siirecin safra duktuslarini
destriikte ettigi saptandi. Patolojik tani primer bi-
liyer siroz olarak evre I-II rapor edildi.
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Hastanin gozlerinde kuruma sikayeti nedeniyle
yapilan muayenesinde kuru g6z saptandi. Schir-
mer testi pozitifti. Hastanin alt dudagindan mi-
nor tiikriikk bezlerinden biyopsi alindi. Kronik si-
aloadenit bulgular saptandi. Intraven6z 99m TC
peteknetat tiikriik bezi sintigrafisinde, sagda da-
ha belirgin olmak tzere her iki submandibuler
bezde minimal derecede aktivite izlenmis olup
konsantre ettigi radyoaktif maddeyi ekskrete ede-
medigi gozlendi. Bu sintigrafik bulgu Sjogren
sendromu ile uyumluydu. Hastaya Sjogren send-
romu tanisit géz ve agiz belirtileri, goz bulgular,
histopatoloji, tiiktiriik bezinin tutulmasinin gos-
terilmesi ve SS-A ve SS-B otoantikorlarinin pozitif
olmast ile konuldu. Hasta ursodeoksikolik asid te-
davisi ve yapay goz yasi tedavisi ile taburcu edil-
di. Kontroliinde kasintinin azaldigi, serum alka-
len fosfataz degerinin ve GGT diizeylerinin diisti-
gu gozlendi.

TARTISMA

Sjogren sendromu (SS) kronik otoimmiin bir has-
taliktir (1). Bazi otoimmiin hastaliklarla birlikte
gortilebilir. Sjogren sendromunda cesitli ekstrag-
landiler tutulumlar bildirilmistir (Tablo 1).

Sjogren sendromunda kuru agiz, disfaji, dispepsi,
bulant1 ve epigastrik agr gibi cesitli subjektif ma-

Tablo 1. Sjogren sendromunda ekstraglandiiler tutulum

Respiratuvar

Kronik bronsit

Lenfositik intertisyel pndmoni
Psodolenfoma

Lenfoma

Plevral efiizyon

Pulmoner hipertansiyon
Deri

Vaginal kuruluk
Hipergiobulinemik purpura
Raynound fenomeni
Vaskiilit

Endokrin

Tiroiditis

Periferiyal noropati

Myalji

Mononéritis multipleks
Hematolojik

Notropeni

Psodolenfoma
Angioblastik lenfadenopati
Renal

Tubulointertisyel nefrit
Glomerulonefrit

Miks kriyoglobulinemi
Renal arter vaskiiliti
Amiloidoz

nifestasyonlar gorilebilir (2-5). Baz1 yazarlar dis-
fajinin primer nedeninin kuru agiz oldugunu sa-
vunurlar (6). Ozofagiyal manometrik anormali-
likler de bildirilmistir (3). Palma ve arkadaslar
hastalarinin 113’tinde alt 6zofagus sfinkter basin-
canin hafif olarak yiikselmis oldugunu rapor etti-
ler (3).

SS'nun en sik mide bulgusu kronik atrofik gastrit
seklindedir (2, 4, 5, 7). Superfisiyal gastritde bu
vakalarda sik goriilmektedir. Ostuni SS’da stiper-
fisiyal gastrit sikligin1 %85 olarak endoskopik bi-
yopsi ile gOstermistir (8).

Intestinal tutulum SS'nda nadirdir. Sigmoiditis,
infilamatuvar barsak hastaligi, ¢élyak hastalig
ile nadir birliktelikler gortlebilir (2, 4).

SS'nda karaciger ve safra kesesi tutulumu olabilir.
Golding ve arkadaslar1 63 karaciger hastasinin
%51’'inde SS tanimlamislardir (9).

Primer biliyer siroz otoimmiin bir hastaliktir. Di-
ger otoimmiin hastaliklar ile sik goriiliir (Tablo
2). SS ve PBS ortak bir otoimmiin mekanizma ile
olusabilir. Her iki hastalikta da hastalarin serum-
larinda mevcut olan bir bloke edici faktoriin var-
l1g1 ve T lenfositlerin sayisinin azaldigi gosteril-
mistir (1). Hem SS da hem de PBS’da dogal hiicre-
sel sitotoksisite baskilanmistir.

Tablo 2. Primer Biliyer Siroz ile birlikte olan durumlar
Tiroid hastaliklart %15

Skleroderma ve variyantlari %15
Eklem proiblemleri %20
Renal tubuler asidoz %50
Kolelitiyazis %30

Tsianos ve arkadaslar 1990’da PBS'lu 38 hastay:
SS'nun semptomatoloji ve objektif bulgulan yo-
niinden sorguladilar (10). 18 hastada (%47.4) SS
semptomlar saptadilar. 19 hasta SS tani kriterle-
rini dolduruyorlardi. Ancak SS’na ait histolojik
degisiklikleri 5 hastada bulabildiler (10).

Biagini ve arkadaslar1 da PBS ve SS birlikteliginin
ilgin¢ bir yonini arastirdilar. PBS’lu hastalarda
bilindigi gibi peptik tlser sikligr artmistir (11). Bu-
nun altinda yatan mekanizma tam olarak aydin-
latilamamigtir. 37 PBS ile 35 kronik karaciger
hastas1 duodenal ilser olusumu acisindan ince-
lendi. 7 PBS’lu ve bir otoimmiin hepatitli hastada
aktif tilser bulundu. PBS’lu aktif tilserli hastalarda
SS mevcuttu (11). Dorner ve arkadaslar1 40 PBS'lu
uzerinde yaptiklan calismada, 14 hastada (%35)
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SS semptomlari, 10 hastada pozitif Schirmer testi,
7 hastada (%17.5) SS’un serolojik gostergelerini
pozitif olarak buldular (12). 7 hastada anti-
52kDA pozitifligi mevcuttu. Dorner’in bu serisin-
de PBS/SS birlikteligi ve anti-diiz kas antikoru po-
zitifligi olan 3 hastada akciger fibrozisi gelismistir
(12).

300 primer Sjogren sendromlu hastada yapilan
bir calismada hastalarin %2’sinde subklinik,
%5'inde asemptomatik karaciger enzim ytiksekli-
gi bildirilmistir (13). Ayni calismada %6.6 hasta-
da AMA porzitifligi saptanmis ve bu grubun
%92'sinde karaciger biyopsilerinde evre 1 PBS’a
benzeyen kolanjit bulgularina rastlanmistir (13).

PBS ve SS'nun birlikte bulundugu hastalarda ek
patolojilerin gelisme siklig1 belirgin degildir. An-
cak literatiirde bu birliktelikle birlikte diger bazi
hastaliklar da bildirilmektedir (14-19). SS’'unda B-
hiicreli non-Hodgkin lenfoma gelisme riski nor-
mal popiilasyondan 44 kat fazladir (1). Bu risk
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