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Sjogren sendromu (SS) orta ve ileri yas kadinlarda goérulen otoimmun bir
hastaliktir. Agiklanamayan semptomlar: ve pozitif antintikleer antikoru (ANA) olan
her hastada diginitlmelidir. En yaygin semptomlar; keratokonjonktivitis sicca (g6z
lerde kuruluk-KKS), ag1z kurulugu ve parotis bezi gigligidir. Bununla, birlikte,
lenfoma dahil olmak tuzere ekstraglanduler bulgular izlenebilir. Ro/SS-A ve La/SS-B
antikorlari, SS'nin serolojik igaretleridir. Kronik lenfositik infiltrat gosteren minor
tukirik bezi (dudak) biyopsisi tanida altin standarttir.

S8, 6ncelikle ekzokrin organlar: (lakrimal, tikuruk ve parotis bezleri) etkileyen
yavasg ilerleyen, otoimmiin dogada bir hastaliktir. Lenfositler bu organlara sizar, bu
da glanduler yikima, sekresyonlarin kalitesinin ve miktarinin azalmasina neden
olur.

Kuru g6z ve kuru agiz gibi klinik belirtiler
bagka, bir romatizmal primer ve sekonder SS'de benzerdir. Parotis
hastalig1 olmayan KKST buyumesi, lenfadenopati ve lenfoma gibi
hastadaki SS'dur, ekstraglandiler 6zellikler ise primer SS'da,
daha yaygindir. Primer SS, toplumda %0,1 -%
siklikta gorulur. 30-50 yas arasindaki
kadinlar: etkiler (kadin: erkek = 9:1).
Cocuklarda nadirdir. Semptomlar yavas ilerler.
Semptomlarin baglangici ile tani arasinda 5-10
yillik bir gecikme olur. Sekonder SS, RAh
hastalarin %15-20'sinde izlenir. SS (sekonder),
diger romatizmal hastaliklarda daha az
siklikta gorulir. Belirtiler, agiz g6z kurulugu
ve hastalarin %75'inde gorilen
ekstraglanduler bulgular olrak ikiye olarak
ayrilabilir.

Primer SS, altta yatan

Immiinogenetik olarak
HLA-DRB1+0301 ve
DRB1+1501 ile serolojik
olarak Ro/SSA ve La/SSB
antikorlari ile iligkilidir.
Sekonder SS, en sik olarak
romatoid artrit (RA) olmak
Uzere bagka bir otoimmun
hastaliga eglik eder.
Immiinogenetik ve serolojik
bulgular genellikle eglik
eden hastaligin bulgularidir
(6rnegin, RA ile iligkiliyse
HLA-DR4-pozitif).




Kseroftalmi veya KKS (kuru gozler); yabanci cisim hissi, agri, yanma, kaginti,
kirmizilik, bulanik gorme ve/veya fotofobi ile kendini belli eder. Okuler nemin
buharlasmasi sonucu gin ilerledik¢e semptomlar kétilesgir. Topikal anestezikler
agriy1 geciremez. KKS; enfeksiyonlara, kornea, tilserasyonuna, ve nadiren gorme
kaybina neden olabilir.
Kserostomi olarak bilinen ag1z kurulugu hissi, tliikiirtik akig hizi bazal akig hizinin
<%50'sine diugtiiglinde ortaya ¢ikar. Normal tikirik
Uretimi ise gindel-1.5 litredir. TUkruk Uretiminin
azalmasi agagidaki sorunlara neden olabilir:

* Yanma hissi.

* Tat degigiklikleri (metalik, tuzlu, ac1).

e Yutma guclugu.

* Rahatsiz uyku (ag1z kurulugu ve/veya noktiri
nedeniyle).

* Gastrotzofageal refli semptomlar: (tikuruk
tamponunun olmamasi nedeniyle).

* Dig ¢uruklerinde, dig kirilmalarinda artis.

* Oral kandidiyazise yatkinlik

* Protez takma sorunlar:

SS disinda goz ve agiz kurulugunun diger nedenleri:

Iaclar

e Antihistaminikler

¢ Benzodiazepinler

e Klonidin

* Dituretikler

¢ Trisiklik antidepresanlar
Hastaliklar

* Amiloidoz

* Blefarit

» Kistik fibrozis

* Dehidratasyon

* Diabetes mellitus (kontrolsuz)
* Graft-versus-host hastaligi

* Granulomatdz hastaliklar (sarkoid, tuberkiiloz, lepra)
* Hepatit C enfeksiyonu

* HIV/AIDS

* 18G4 ile ilgili hastalik



* Psikojenik nedenler (anksiyete, depresyon)

» Viral enfeksiyonlar (6zellikle kabakulak)

A vitamini eksikligi

Diger

» Ileri yaga bagh g6z kurulugu

» Dogusgtan yok veya bozuk bezler (nadir; lakrimoaurikiilodentodijital sendrom)
* Kontakt lens tahrigi

* Bas ve boyuna radyasyon oykusu

Primer SS giiphesi olan bir hastada kuru g6z varligl nasil tespit edilir ?

Kuru g6z varligini tespitte en sik kullanilan yéntem
Schirmer testidir. Schirmer testiigin alt g6z
kapaginin altina, filtre kagidi yerlegtirilir ve kagidin
1slanan kismi mm cinsinden 6l¢ilur. Normal g6z yas:
miktar: diyebilmek igin filtre kagidinin 1slak kismi
beginci dakikanin sonunda 15 mm ve Uzerinde
olmalidir. 5 mm'nin altindaki degerler kuru g6z
varli§ina igaret eder.

Laboratuar bulgular:

ANA %85 ila %90

Yuksek eritrosit sedimantasyon hizi %80-90
Hipergamaglobulinemi %80

Anti-SSA/Ro antikoru %50-70

Romatoid faktor (RF) %50-60

Anti-SSB/La antikoru %33-50

Kronik hastalik anemisi %25

Lokopeni 10%

Trombositopeni nadir

Otoimmunitenin serolojik kamti (yani pozitif RF veya ANA) olmadan SS tanisi
koymak zordur.



Minér tiikiiriik bezi
biyopsisi: SS teghisi i¢cin altin
standarttir. Alt dudak
mukozasindan 5-10 mindr bez
veren bir insizyonel biyopsi
degerlendirme icin yeterlidir.
50 ve uzeri sayida lenfosit
igeren bir alana fokus denir. 4
mma'de, bir ve Uizeri sayida
fokus varlig SS tanisim
destekler.

Primer SS'nun ekstraglandiiler bulgulari

» Akciger tutulumu: kserotrakea/kserobrongit, spesifik olmayan interstisyel
pnémoni, lenfositik interstisyel pnémoni, olagan interstisyel pnémoni, brongiyolit
(konstriktif) ve brongiyal iligkili lenfoid doku lenfomasini icerir. Yogun
sekresyonlar ve tekrarlayan pndémoniler nedeniyle hastalarda brongiektazi
geligebilir. Aciklanamayan akciger hastaligi olan ve ANA'u pozitif olan herhangi bir
hastada SS'u disunun.

» Bobrek tutulumu: Nadiren tip I distal renal tiibiller asidoz (%10) ve buna baglh
ciddi potasyumn kaybina ve kas felci geligebilir. Tubtuler interstisyel nefrite (<%5),
glomerilonefrit ve nefrojenik diyabetes insipidusa yol acgabilir.

* Gastrointestinal tutulum: Célyak hastalig ile birliktelik siktir. Ishal ve D
vitamini eksikligi olan SS'lu hastalarda bu durumdan giiphenilmelidir. Primer
biliyer kolanjit (%8), otoimmun hepatit ve tekrarlayan pankreatit (<%5) de
tanimlanmaigtir.

» Vaskilit: kutandz vaskulit (palpabl purpura) izlenebilir.

SS ve Gebelik

Anti-SSA ve/veya anti-SSB icin pozitif olan hamile kadinlarin, bu antikorlarin
transplasental gecisi nedeniyle yenidogan lupusu veya konjenital kalp blogu olan
bir fetiis dogurma, riski ytksektir. Fetis i¢in bu risk, annede SS, sistemik lupus
eritematozus olup olmadigina veya SS-A ve/veya SS-B i¢in serolojik olarak pozitif
olup olmadigina bakilmaksizin mevcuttur. Anti-SSA pozitif gebelerde antimalaryal
kullanimi, yavrularda konjenital kalp blogu riskini azaltabilir.



Primer SS'da artrit

SS'deki eklem tutulumu RA'dakine benzer. Simetrik artraljiler ve/veya el
bileklerinde, metakarpofalangeal ve proksimal interfalangeal eklemlerde artrit,
siklikla sabah tutuklugu ile birliktedir. RAmin aksine, Sjé0gren artriti eroziv
degildir, deformitelere neden olmaz. Anti-CCP pozitifligi, primer SS'lu hastalarin
%8-10'unda poziiftir ve RA'ya ilerlemeyi 6ngorebilir.

Primer SS'nin diger ekstraglandiiler tutulumlar:

Pulmoner tutulum: kserotrakea/kserobrongit, spesifik olmayan interstisyel
pnémoni, lenfositik interstisyel pnémoni, olagan interstisyel pnémoni, brongiyolit
(konstriktif) ve brongiyal iligkili lenfoid doku lenfomasini igerir. Yogun
sekresyonlar ve tekrarlayan pndémoniler nedeniyle hastalarda brongiektazi
geligebilir. Agiklanamayan akciger hastali§1 ve ANA pozitifli§i olan herhangi bir
hastada SS'yi distunun.

Renal tutulum: Nadiren ciddi potasyum kaybina ve kas felcine, tiibluler interstisyel
nefrite (<%5), glomerulonefrit ve nefrojenik diyabet insipidusa yol agabilen tip I
distal renal tubuler asidoz (%10) goriulebilir.

Gastrointestinal sistem tutulumu: Colyak hastalig: birlikteligi siktir Cher iki
hastalik da, HLA-DRB1+0301 ve HLA-D@B1x0201'in benzer genetigini paylagir).
Ishal ve D vitamini eksikligi olan SS'Iu olgularda Célyak hastaligi da akla gelmelidir.
Primer biliyer kolanjit (%5), otoimmun hepatit ve tekrarlayan pankreatit (<%5) de
tanimlanmigtir.

Vaskilit: kutandz vaskulit (palpabl purpura) en siktir.

SS ve kanser

Yasam boyu lenfoma s1klig1 %5 ila, %10 arasinda olan ayni yagtaki kontrollere
kiyasla SS'lu olgularda lenfoma gelisme riski 5 ila 44 kat daha fazladir. Lenfomalar
genellikle Non-Hodgkin B hucreli lenfomalardir (NHL) ve SS teghisini takiben
ortalama 8 yil sonra ortaya ¢ikar. MALT lenfoma, SS'de gorulen baskin NHL alt
tipidir.

Lenfoma gelisimi ag¢isindan, kalici tukiruk bezi biyytumesi olan SS'Iu hastalar en
yluksek risk grubunu olugturur. SS'da lenfoma, geligimi i¢in diger risk faktorleri
icinde; lenfadenopati, Raynaud fenomeni, splenomegali, palpabl purpura,
glomerilonefrit, periferik néropati, hastalik stiresinin 10 yil1 ge¢mis olmasi yer alir.
Lenfoma ile iligkili laboratuvar ve histolojik dzellikler arasinda monoklonal
gammopati (en yaygin olarak IgM kappa), 6nceden pozitif olan Romatoid Faktérin
sonradan negatiflesmesi, 1l6kopeni, kriyoglobulinemi, diigik C4 veya C3 yer alir.



Riski izlemek i¢in her 1-2 yilda bir kan testleri (tam kan sayimi, protein
elektroforezi, RF, C3 ve C4 ve kriyoglobulinlere bakilmasinil) énermektedir.
Lenfomadan supheleniliyorsa, goruntileme yapilmali (MR veya pozitron emisyon
tomografisi) ve doku biyopsisi alinmalidir.

Tedavi

Gundelik hayatta alinmasi gereken tedbirler: Kafein alimini ve sigara igmeyi
azaltmak. Bilgisayardaki siireyi sinirlamak, tavan fanlarini kapatmak ve hava
nemlendirici cihaz kullanmak.

Koruyucu igermeyen yapay gozyaslar: genellikle daha az tahrig edicidir ve hastalar
gunde dort veya daha fazla kullanir. Topikal kortikosteroidler ve siklosporin damla
kullanilabilir . Siddetli okiiler ylizey hastalig: icin otolog gozyasglar: kullanilabilir.
Yaglayici merhemler, tipik olarak gece kullanilir. Punktal okliizyon, €6z doktoru
tarafindan gergeklegtirilir.

Sekersiz veya ksilitol igeren sakiz, pastil veya geker (ksilimeltler) tikurik akisini
uyarabilir.Oral pH" diigiiren tahris edici maddeler (alkol, kahve, nikotin) ve yuksek
asidik igeceklerden (COLA; bitkisel ¢ay) ka¢cinmak gerekir. Duzenli ve yeterli su
alimi 6nemlidir. Ag1zdan nefes almay1 sinirlamak amaciyla eger varsa nazal
poliplerinin ¢ikarilmasi gerekir. Oral kandidiyaz en iyi nistatin uygulamasi ile
tedavi edilir. Nistatin, topikal uygulanmalidir ¢unkl sistemik olarak uygulanan
antifungal ilaclar terapotik olarak agiza yeterli miktarlarda ulagamayabilir.

SS'li ve belirgin kurulugu olan hastalarda bezlerinin %30 ila %50'si lenfositik
infiltrasyonla tahrip olur. Sonug olarak, kalan iglevsel doku, oral sekretagoglarin
kullanimiyla daha fazla gézyagi ve tukurik tUretmesi i¢gin uyarilabilir.

Kolinerjik etkiye sahip Pilokarpin (Salagen) ve Cevimeline (Evoxac) ag1z
kurulugunda kullanilabilir. Dar acili glokomlu, astimli veya beta bloker kullanan
hastalar bu ilag¢lardan kag¢inmali veya yakindan izlenmelidir. Yaygin yan etkiler
terleme, yuz kizarmasi ve GI rahatsizliklardir.

Yorgunluk, SS olgularinda yaygin bir semptomdur. Birlikte fibromiyalji varsa,
kurulugu giddetlendirebilecek trisiklik antidepresanlardan kaginmak en iyisidir.
Artrit genellikle nonsteroid antiinflamatuar ilaglara, antimalaryellere ve dusuk
dozlarda prednizona (<5 mg/gun) yanit verir. Siddetli ekstraglandiler hastalik,
daha yuksek dozlarda sistemik kortikosteroidler, azatioprin, mikofenilat mofetil,
metotreksat veya siklofosfamid gerektirebilir. Vaka serilerine dayanarak,
rituksimab giddetli ekstraglandiler belirtiler (6rn., vaskulit) i¢in faydali olabilir,
ancak klinik galigsma verileri kuruluk ve yorgunluk i¢in kullanimim
desteklememektedir. TUmoér nekroz faktor inhibitérleri yardime: degildir. Acik
etiketli belimumab ve abatacept ¢alismalar: umut vericidir. Lenfoma bir onkologa,
danigilarak, tipine ve evresine gore tedavi edilmelidir.






