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Multipl Skleroz Klinigini Taklit Eden
Sjogren Sendromu

Sjogren Syndrome Mimicing the
Clinic of Multiple Sclerosis: Case Report

OZET Primer Sjégren Sendromu (SS) g6z, agiz ve diger mukoz membranlarin kurulugu ile karak-
terize kronik, multisistem, otoimmiin bir hastaliktir. Nérolojik tutulum SS’lu hastalarin yaklagik
%20’sinde gelisir. Santral sinir sistemi (SSS) tutulumu olan SS, klinik olarak multipl sklerozu (MS)
taklit edebilir. Ayrica, SS ve MS birliktelik de gosterebilir. Taniy1 dogrulamak i¢in ileri inceleme
ve arastirmalarin yapilmasi gerekmektedir. Bu olgu sunumunda, 38 yaginda klinik ve radyolojik
olarak MS’u taklit eden, sikka kompleksi olmayan ve otoantikor pozitifligi (anti-Ro/SSA (+)) ve
tiikiiriik bezi biyopsisi ile SS tanisi alan bir kadin hasta bildirilmistir. Bu sunuda, klinik olarak
MS’u ¢agristiran hastalarda ayiric: tanida SS’nun akla gelmesi gerektigini vurgulamak amaglan-
misgtir.

Anahtar Kelimeler: Multipl skleroz, manyetik rezonans gériintiileme, bag dokusu hastaliklar

ABSTRACT Primary Sjogren’s Syndrome (SS) is a chronic, multisystem, autoimmune disorder cha-
racterized with dryness of the eyes, mouth, and other mucous membranes. Neurologic involve-
ment occurs in approximately 20% of patients with primary Sjogren’s syndrome. SS with central
nervous system involvement can clinically mimic Multiple Sclerosis (MS). Also, SS and MS may
coexist. Advanced examinations and monitoring are needed to confirm the diagnosis. In this case
report, we report a 38 years old women clinically and radiologically mimicking MS, without sicca
complex in whom the diagnosis of SS was made with autoantibody positivity (anti-Ro/SSA (+)), and
salivary gland biopsy. In this paper we emphasize that SS should be born in mind in the differen-
tial diagnosis of MS.

Key Words: Multiple sclerosis, magnetic resonance imaging, connective tissue diseases

Turkiye Klinikleri ] Neur 2008;3(3):132-6

rimer Sjogren sendromu (SS) nedeni bilinmeyen, ekzokrin bezlerde
lenfosit infiltrasyonuna bagli olarak agiz ve géz kuruluguna yol acan,
bobrek, akciger ve kan damarlarini tutabilen kronik otoimmiin bir
hastaliktir. Kadinlarda dokuz kat daha sik goriilen bu hastalik tek basina
olursa primer Sjogren, otoimmdiin bir hastalikla birlikte olursa sekonder
Sjogren olarak tanimlanir.! SS’de santral ve periferik sinir sisteminin %20-
25 vakada tutuldugu bildirilmigtir.? Literatiirlerde 6zellikle santral sinir sis-
temi (SSS)’ni tutan primer Sjogren sendromunun klinik olarak multipl
skleroz (MS)’u taklit edebildigi bildirilmekle beraber, bu iki hastaligin bir
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arada bulundugu vakalar da gosterilmistir.>> Bu ya-
zida, klinigimize dengesizlik atag: ile bagvuran, 6n
planda MS tamis: diisiiniilen, ancak bazi 6zellikleri
nedeni ile SS agisindan arastirilarak bu taniy1 alan
bir olgu tartigilacaktir.

Hastadan 6ykiistiniin ve tetkik sonuglarinin
yayinlanacagina dair bilgilendirilmis onam belge-
siformu alinmgtir.

OLGU SUNUMU

Otuz sekiz yasinda, sag elini kullanan kadin has-
ta, kendisini boslukta hissetme, yiirtirken kol ve
bacaklarina hakim olamama, boslukta yiiriiyor-
mus gibi hissetme sikayetleri ile Abant Izzet Bay-
sal Universitesi (AIBU) Tip Fakiiltesi Noroloji
Poliklinigine bagvurdu. Oykiisiinde bes y1l énce
her iki goziinde bir saat siiren bulanik gérme si-
kayeti oldugu, birkag giin ara ile ayni sikayetinin
i¢ kez tekrarladig: ifade edildi. Bir yildir unut-
kanlik, konusmasinda yavaslama bagladig1 6gre-
nildi. Son bir aydir evde yapilan tansiyon
takiplerinde ani tansiyon degisikliginin saptandi-
g1 ifade edildi. 1986 yilinda tonsillit operasyonu
gecirdigi, vaginal yolla {i¢ dogum ve bir kiiretaji-
nin oldugu 6grenildi. Aligkanliklarinda 10 yildir
giinde bir paket sigara kullanimi oldugu ifade
edildi. Norolojik muayenesinde solda trigeminal
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sinirin 2. dalina uyan hipoestezi ve sol taban cil-
di refleksinin ekstansor olmas: diginda bir pato-
loji saptanmadi. Kranial manyetik rezonans
goriintiilemesinde (MRG) sol serebellar pedin-
kiillde 6 mm ¢apinda, sol serebellar hemisfer be-
yaz cevherde 9 mm c¢apinda, sag sentrum
semiovale, sol korona radiata, sag temporal lob ve
solda daha yaygin olmak {izere her iki lateral ven-
trikiil komsulugunda derin beyaz cevherde en
biyigi 11 mm capinda olmak tizere multipl T1
agirlikl kesitlerde hipointens, PdT2 agirlikl ve
Flair gortintiilerde hiperintens patolojik sinyal
degisiklikleri izlendi (Resim 1). Intravenéz yol-
dan kontrast madde enjeksiyonu sonrasi sol sere-
bellar hemisferdeki lezyonda ring tarzinda
kontrast tutulumu saptandi. Goériiniim 6ncelikle
MS lehine degerlendirilmekle birlikte, ayirici ta-
nida vaskiilit ve toksoplasmozis olabilecegi de dii-
stniilerek ileri tetkikler planlanda.

Laboratuvar degerlendirmesinde; biyokimya-
sinda kolestrol degeri 212 mg/dL saptandi. Tam
kan, kan kortizol diizeyi, tiim6r markirlari, B, ve
folik asit diizeyleri normal bulundu. Elektrokar-
diyogram (EKG), akciger grafisi, beyin omurilik
siv1 (BOS) incelemesi, elektroensefalografi (EEG),
gorsel uyandirilmis (VEP) ve somatosensoriyel
uyandirilmis potansiyeller (SEP) normal bulundu.

RESIM 1: Aksiyel T2 agirlikii ve Flair imajlarda solda periventrikiiler ve subkortikal beyaz cevherde hiperintens odaklar izlenmektedir.
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Hepatit panelinde anti-HAV Ab pozitif, cor Ag
pozitif, digerleri negatif, anti-HIV negatifidi. Tam
idrar tahlilinde 6-7 16kosit, nadir eritrosit goriildii.
BOS’ta oligoklonal band gozlenmedi. IgG indeksi
normaldi. TORCH panelinde antitoksoplazma
IgM pozitif, digerleri negatif idi. Kan ve BOS’ta
TPHA-VDRL negatif bulundu. Vaskiilit testlerin-
den anti-Ro/ASSA pozitif bulundu, digerleri ne-
gatifti.

Depresif bulgular nedeni ile hastaya sertralin
50 mgr tablet 1 x 1 baglandi. Anti-Ro/SSA pozitif-
ligi nedeni ile SS agisindan sorgulandiginda ve ya-
pilan goz ve kulak-burun-bogaz muayenelerinde
hastada kuru goz ve agiz saptanmadi. Tiim abdo-
men ultrasonografisi (USG), bilateral submandibii-
ler ve parotis bez USG’si normaldi. Hastanin
vaskiilit agisindan degerlendirilmek {izere bagka bir
merkezdeki Romatoloji polikliniginden konsiiltas-
yonu planlandi. Bu merkezde tekrarlanan testle-
rinde, anti-Ro/SSA pozitif bulunarak tiikiirtiik bezi
biyopsisi yapildi. Eksizyonel biyopsi sonucunda mi-
nor tiikiiritkk bezinde minimal mononiikleer hiicre
infiltrasyonu saptanarak olguya SS tanisi konul-
du.

I TARTISMA

Bu olguda, en az 24 saat siiren ve sonrasinda diizel-
me gozlenen bir atak oykiisti alinamamaktadir. Bu-
nun yerine, ii¢c kez gelisen ve birer saat siiren
gorme bulaniklig1 yasadig: kisa periyodlar vardir.
Hastanin unutkanlik, boglukta yiiriime, kol ve ba-
caklarina hakim olamama hissinin yavag ve sinsi bir
baslangici bulunmaktadir. Ayni zamanda, bu siireg
boyunca herhangi bir remisyon gerileme ya da dii-
zelme tariflememektedir. Bu klinik tablo, aligilmig
relapsing-remitting MS kliniginden daha ¢ok, pri-
mer progresif MS ya da progresif seyirli SSS’yi tu-
tan bagka bir hastalig1 diisiindiirmektedir. Kranial
MRG bulgular:1 MS ya da vaskiilit agisindan ayirici
tanimizda yardimci olmamistir. Hastanin gorme ile
ilgili sikayetlerine ragmen VEP incelemesi normal
olarak bulunmustur. BOS bulgular1 MS’i destekle-
memigtir. Ayirici tani i¢in istenen laboratuvar tet-
kiklerinde anti-Ro/SSA pozitif bulunmus ve bu
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noktadan sonra tiikiiriik bezi biyopsisi planlanmis-
tir. Bu mevcut tablo McDonald kriterlerine gore
kesin MS tanisini heniiz doldurmadigindan MS ve
Sjogren birlikteligi agisindan ancak hastanin takip-
lerinde karar verilebilir.

SS ekzokrin bezleri tutan, siklikla orta yas ka-
dinlarda goriilen kronik otoimmdiin bir hastaliktir.
Hastaligin karakteristik iki bulgusu, kuru goz ve
kuru agizdir. Primer SS’nin ekstraglandiiler tutu-
lumlar degisik organlarda (akciger, kalp, genitoii-
riner, vaskiiler ve sinir sistemi) gorilir. Primer
SS’de norolojik tutulum sonucu fiziksel bulgular ve
BOS bulgular1 MS’i taklit etmektedir.® Ayrica, SS
ve MS birliktelik de gosterebilir.” Primer SS olan bu
hastalarda hiperestezi, spastisite, hiperrefleksi, mo-
nokiiler vizyon kaybi, hemiparezi SSS tutulumunu
isaret etmektedir.?

Sjogren sendromunda anemi, lokopeni, hiper-
gammaglobulinemi, romatoid faktor, antiniikleer
antikor (ANA), anti-Ro/SSA pozitifligi bulunmakta-
dir. Primer Sjogren tanisi konan hastalarin %20’sin-
de norolojik tutulum saptanmaktadir.? SS hem
santral, hem de periferik sinir sistemini tutmaktadir.
Akut miyelopati, kronik miyelopati, motor néron
hastalig1, optik néropati, epileptik nébet, kognitif
bozukluk, ensefalopati, duysal néropati, aksonal sen-
sorimotor noropati, 5.-7.-8. kranial néropatiler, mul-
tipl monondropati, miyozit, poliradikiilopati
bildirilmigtir.*® Bu hastalarda oligoklonal bant ve
VEP anormalligi tespit edilmistir.* Cekilen kranial
MRG’lerinde %70 oraninda ak madde lezyonlar
saptanmustir.* Bu lezyonlarin %40’ min MS tanist i¢in
gerekli radyolojik kriterlere uydugu tespit edilmis-
tir.* Miro ve ark.nin 64 kisilik ardigik hasta grubun-
da primer SS ve MS birlikteligi %3.1 (iki hasta)
olarak bulunmustur.” Hastalik tanisi konmadan 6n-
ce sinir sistemi bulgular ortaya ¢ikabilmektedir. SSS
tutulumu olanlarda biyolojik markirlar negatif kala-
bilmektedir.”

SS’deki anatomik anormallikleri ortaya koy-
mada kranial MRG bilgisayarli tomografiden da-
ha hassastir.” SS’de fokal sinir sistemi tutulumu
olan hastalarda kranial MRG’de T2 agirlikl: se-
kanslarda agirlikl olarak subkortikal ve periven-
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trikiiler beyaz cevherde hiperintens lezyonlar go-
riilmektedir.’!! Pierot ve ark.nin 15 SS’li hastada
yaptiklar1 MRG’de %60 oraninda anormal bulgu-
lar saptanmigtir.'? Benzer goriintiilere infeksiyon,
iskemi, 6dem ve demiyelinizasyonda da rastlan-
maktadir.’® Bu nedenle MRG ile ay1ric1 tani zor-
dur. MRG'nin SS’de diffiiz tutulumu saptamadaki
degeri ¢ok daha disiiktiir.”® Bu nedenle ayirici ta-
n1 6ncelikle hastanin hikayesi, sikka kompleksi-
nin varligi, laboratuvar ve klinik bulgular goz
oniinde bulundurularak yapilmalidir. MRG ile
ozellikle lezyonlarin yerlesimine bakarak ayirici
tan1 yapmak olanaksizdir. Periventrikiiler, late-
ral ventrikiil uzun aksina dik, ovoid yapida olan
lezyonlar MS agisindan daha anlamlidir. Bizim
olgumuzda serebellar pedinkiilde, sol serebellar
hemisfer beyaz cevherde, sag sentrum semiovale,
sol korona radiata, sag temporal lob ve solda da-
ha yaygin olmak tizere her iki lateral ventrikiil
komsulugunda derin beyaz cevherde olmak iize-
re multipl T1’de hipointens Pd T2 agirlikli ve
flair goriintiilerde hiperintens lezyonlar izlendi.
Intravendz yoldan kontrast madde enjeksi-
serebellar hemisferdeki

yonu sonrasi sol

lezyonda ring tarzinda kontrast tutulumu saptan-

d1.

Noroloji poliklinigine yutma gii¢liigii, halsiz-
lik, ag1z-goz kurulugu, dis ¢iirlimesi, artralji, tek-
rarlayan parotis bezi sisligi, angiiler cheilitis, tat
bozuklugu, urgency, pollakiiri, kuru 6ksiiriik, Ray-
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naud fenomeni, kilo kaybz, artrit gibi bulgularla ge-
len hastalarda SS aragtirilmalidar.

SS’den siiphelenilen hastalarda Schirmer tes-
ti, Rose bengal boya testi, tiikiiriik sintigrafisi, mi-
nor tiikiiritk bezi biyopsisi ve serolojik testler
(Ro/SS-A, La/SS-B ve ANA) bakilmalidir. SS’de tii-
kiirtik bezlerinde lenfoid hiicre agregatlarinda T-
hiicre hakimiyeti ile birlikte az miktarda B
hiicresi, makrofaj ve mast hiicresi gosterilmistir.
Ayiric tanida gorsel uyandirilmig potansiyeller,
MRG bulgulari ve BOS bulgular: yol gostermekte-
dir.

Delalande ve ark.nin 82 kisilik primer Sjogren-
li hasta grubunda yaptig1 ¢alismada 10 hastanin
RRMS, 13 hastanin da PPMS klinigi oldugu tespit
edilmistir.* Primer SS olan 192 hasta tizerinde ya-
pilan bir ¢alismada, nadir nérolojik tutulumu olan
SS’1i hastalarin MS hastaligini taklit ettikleri goriil-
miistiir. !4

Sonug olarak, noroloji poliklinigine MS klini-
giile bagvuran hastalarda, akut-kronik miyelopati,
aksonal sensdrimotor noropati, kranial sinir tutu-
lumu olanlarda SS ayirici tanida mutlaka akilda tu-
tulmalidir. Bu olguda MSi de distindiren
semptom ve bulgular olmasina ragmen, kesin tan
ancak ayirici tanida Onerilen laboratuvar tetkikle-
riyle konulabilmistir. Hastanin vaskiilitik agikar
semptom ve bulgusu olmamasina ragmen, ayirici
tanida bu tetkikler mutlaka yapilmalidir.
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