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Ganglionopati nedeni: sjogren sendromlu bir olgu
Sjogren syndrome presenting with ganglionopathy
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Ozet

Bilimsel Zemin: Sjogren sendromu, sekretuar bezlerde mononiikleer hicre infiltrasyonu ile giden kronik inflamatuar,
otoimmun bir egzokrinopatidir. Hastalarin %10-40 da merkezi sinir sistemi ya da periferik sinir sistemi etkilenimi
seklinde nérolojik tutulum gérilebilir.

Gere¢ ve Yontem: Hastanin rutin ndrolojik muayenesi, biokimyasal incelemeler, serolojik testler, vaskiilit belirtecleri,
troid fonksiyon testleri, B12 ve E vitamini seviyeleri , BOS incelemesi ve Schirmer testi yapildi.

Sonug: Sjogren sendromunun ndrolojik komplikasyonlari arasinda ganglionopati iyi bilinen ancak ¢ok nadir goérillen
bir tablodur. Sunulan olgu klasik Sjégren klinigi ortaya ¢cikmadan ganglionopati gibi nérolojik komplikasyonlarin ortaya
cikabilecegini gostermistir.

Anahtar Kelimeler: ganglionopati, Sjogren Sendromu

Summary

Scientific background: Sjogren Syndrome is a chronic autoimmune disorder of the exocrine glands with associated
lymphocytic infiltrates of the affected glands. Neurological involvement occurs in approximately 10-40 % of patients
with Sjogren syndrome.

Materials and methods: Routine neurologic examination, biochemical screen, serological tests, vasculitic markers,
thyroid function tests, B12 and vitamine E levels, CSF screen and Schirmer tests was conducted in the patient.

Conclusions: The ganglionopathie is a rare but well known problems of the Sjogren  Syndrome. The case which is
presented has shown that before the clinics of classic sjogren disease comes out, some neurological complications
such as ganglionopathy might appear.
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Girig

Sjogren sendromu, sekretuar bezlerde mononikleer
hicre infiltrasyonu ile giden kronik inflamatuar,
otoimmun bir egzokrinopatidir (1,2,3,4,5,6). Klinik olarak
kseroftalmi ve kserostomi (sicca semptomlari) vardir
(1,2,3,4,6,7). Hastalarin %10-40 da santral ya da
periferik sinir sistemi etkilenimi seklinde nérolojik tutu-
lum gérilebilir (1,3,4,5).

Biz sensorial ataksi ve hipoestezi semptomlari olan,

duysal ndronopati (ganglionopati) tanisi koydugumuz
olguyu literatir esliginde sunduk.
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Olgu

31 yasinda kadin olgu, son 1 yildir bacaklarda uyusma,
hissizlik ve dengesizlik sikayetleri nedeniyle cesitli mer-
kezlerde izlenip depresyon tanisi almisti. Uzun suredir
agiz kurulugu yakinmasi olan olgunun 6zgec¢misinde
hipotroidi 6ykisl mevcut olup ve tiroid replasman teda-
visi aliyordu. Soygecmiste 6zellik yoktu. Nérolojik mua-
yenesinde ; sag ylz yarisinda hipoestezi disinda kranial
sinir bakisinda 6zellik saptanmadi. Ust extremitede
beceriksizlik yakinmasi olan hastanin solda belirgin
dismetri, bilateral diz topuk testi pozitifligi mevcuttu.
Derin tendon refleksleri elde edilemedi, patolojik refleks
yoktu.
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Genis adimlarla ataksik yuriyor, tandem yirlyls ya-
pamiyordu. Romberg pozitifligi ve tim duyusal
modalitelerde kayip saptandi. Pseudoatetoz izlendi.
EMG de segmental demiyelinizasyon ve buna sekonder
gelisen  aksonal dejenerasyon ile giden sensorial
polindropati ile uyumlu elektrofizyolojik bulgular tespit
edildi. VEP ( Vizlel evoked potansiyel) ve MEP (Motor
evoked potansiyel)’ de bilateral normal ileti elde edildi,
SEP’ de median ve posterior tibial sinir uyarimi ile kortikal
kayitlamalarda bilateral anlamli potansiyel elde edilemedi,
median sinir uyarimi ile erb noktasi kayitlamasinda
bilateral N9 potansiyelleri kayitlanamadi. Bu bulgular
periferik néropatiye baglandi. G6z kirpma refleksi normal-
di. BOS da IgG index artigi diginda 6zellik saptanmayan
hastanin kranial MR, tim spinal MR ve MR-norografi
incelemesi normal bulundu. Akciger grafisisinde 6zellik
yoktu. B12 - folik asit, timér markerleri,  protein
elektroforezi, kan IgG, Ig M-A , tiroid fonksiyon testleri , E
vitamini normaldi. ANA, anti-ds DNA, antikardiolipin anti-
korlar normal sinirlardaydi. Anti-Ro ve anti-La yiiksek
saptandi. Olgunun agiz kurulugu yakinmasi olmasi, anti-
Ro ve anti-La antikoru varligi nedeni ile Sjégren sendromu
Ontanisi ile Schirmer testi ve dudak biopsisi yapildi.
Schirmer testi pozitifti. Dudak biyopsisinde Sjogren Send-
romu ile uyumlu histopatolojik bulgular saptandi
(Chisholm siniflamasina gore derece 4 ).

Olguya 7 gin 1 gr/glin intravendz metilprednizolon teda-
visi ardindan, oral kortikosteroid 60 mg/giin 10 gin uy-
gulandi. Bu tedavi gin asirnt 5 mg azaltilarak kesildi.
izleminde atakside kismen diizelme oldu. Halen imuran
50 mg 2x1 kullanmakta olan olgunun 1 yillik takibi so-
nunda ndérolojik muayenesinde, genis tabanh ataksik
ancak desteksiz yuriyebiliyor, Romberg pozitif ve derin
tendon refleksleri dort yanli alinamiyordu.

Tartigma

Henrick Sjogren tarafindan tanimlanan bu sendrom
kronik bir egzokrinopatidir (3,6,7). Kadinlarda ve ortala-
ma 50 yasinda pik yapar (6,7,8). insidens 2/100.000 iken
prevelans 9%0.5-1 dir (6,7) . Sjogren sendromu igin
uluslararasi  tani  kriterleri tablo-1 de gdosterilmistir
(6,7,9). Bu kriterlerden en az Ug¢unin bulunmasi olasi
Sjogren Sendromu, dort ve daha fazla kriterin varhgi da
kesin Sjogren Sendromu olarak degerlendirilir. Bizim
olgumuz oral bulgularinin olmasi, Schirmer test pozitifligi
ve dudak biopsisinde Sjégren Sendromu ile uyumlu
histopatolojik bulgularin varhdi nedeniyle olasi Sjogren
Sendromu olarak degerlendirildi. Sjoégren Sendromu
periferik sinir sistemini etkileyebildigi gibi tablo-2 de
belirtildigi gibi merkezi sinir sistemi etkilenmesine yol
acabilir.
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Tablo 1. Sjégren Sendromu Tani Kriterleri

1.Okduler Semptomlar

3 aydan daha uzun slredir devam eden ve hergun olan
g6z kurulugu

Gozde aralikli olarak batma hissi

Gunde 3 defadan daha sik suni gozyas! kullanma ihtiyaci

2.0Oral Semptomlar

3 aydan daha uzun suredir devam eden agiz kurulugu
Tukrik bezlerinde aralikli olarak sisme
Yiyeceklerle beraber sivi alma ihtiyaci

3.G06z Kurlu gunun Objektif Bulgulari

Schirmer test pozitifligi
Rose Bengal test pozitifligi
Lakrimal bez biopsisinde focus skoru>1

4. Tukrik Bezi Tutulumunun Objektif Tutulumu

Tukrik Bezi Sintigrafisi
Parotid siyalografi
Siyalometri<1.5 MI/15 dk

5.Laboratuar Anormallikleri

Anti-Ro ve Anti-La
ANA
AntilgG Fc

Tablo 2. Sjogren Sendromunda Norolojik Semptomlar

Santral Sinir Sistemi Tutulumu
Spinal kord tutulumu(transvers myelit)
Motor néron hastaligi
Fokal ya da multifokal beyin tutulumu
Optik norit
Kognitif Bozukluk
Nobet
Ensefalit ,meningoensefalit
Subaraknoid hemoraji 14
Migrenl4

Periferal Sinir Sistemi Tutulumu
Noropatiler
Kranial sinir sistemi tutulumu
Kas hastaliklari
Radikulopati

Tablo 3. Sjogren Sendromuna Bagli Noropatiler

Sensorimotor polindropati %53
Sensorial polindropati %20
Multipl monondropati %19
Kronik poliradikulondropati %3
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Periferik sinir sistemi bulgularindan en belirgin olanlari,
distal sensorial ya da sensorimotor polinéropati,
ganglionopati, karpal tiinel sendromudur. Sunulan olgu-
da derin duyunun daha belirgin olmak tzere tim duyusal
modalitelerde kaybin olmasi, duyusal etkilenmenin tim
ekstremiteleri diffiiz olarak tutmasi ve distal proksimal
farklilik gdéstermemesi, duyusal semptomlarla beraber alt
ve / veya st motor ndron bulgularinin olmamasi, klinigin
progresif olmasi, ailede benzer 6yki ve deformitelerin
olmamasi, glgsuzlik olmaksizin asimetrik baslangicli
duyu kaybi nedeniyle olguda ganglionopati disinuldi.
Ganglionopatili olgularda genellikle ilk semptom asimet-
rik ya da unilateral baslangic godsteren karincalasma
yada hissizliktir (3). Ayrica bu olgularda derin duyu bo-
zukluguna bagh gelisen dengesizlik de ilk semptom
olabilir. Sunulan olguda da saptanan dismetri, diztopuk
testi pozitifligi ve ataksinin; santral goriintilemenin nor-
mal olmasi , EMG ve SEP bulgular esliginde periferik
ndropatiye bagh oldugu disinulmustir. Sensorial semp-
tomlar genellikle Ust extremiteden baslamakla beraber
yiiz , gbvde ya da alt extremiteden bagslangiclar da olabi-
lir (10,12). Sunulan olguda yiizde unilateral hipoestezi
saptanmistir. Otonomik bulgular tabloya eslik edebilir

Kaynaklar

(10,11). Ganglionopatiye neden olabilecek olasi diger
nedenler (herpes zoster, paraneoplastik nedenler,
Friderich ataksisi, HIV) dislanmistir (6,7). EMG'de Klinik
tabloyu destekler sensorial néropati saptanmigtir. Motor
iletimler normaldi. Yapilan ¢alismalarda sjogren Sendrom-
lu olgularin %20-30 da pir sensorial néropati bulgulari
tespit edilmigtir (3,6). Pir sensorial néropatili olgularin
%44.5 de ganglionopati tespit edilmistir (3). Bizim olgu-
muz da klinik ve elektrofizyolojik olarak ganglionopatiyi
desteklemektedir. Sjogren sendromunda ANA>1/320,
Anti-Ro ya da Anti-La(+) ligi, RF>1/320, serum IgG yuk-
sekligi, kriyoglobulinemi, I6kopeni, HLA-B8-B3 (+) ligi
saptanabilir (3,6) . Olgularin %40 da trigeminal tutulum
vardir (3,6). %25 vakada Adie pupil saptanir (6 ) .
Ganglionopati  tedavisi, kortikosteroid ya da
immunsupresif ajanlardir (6,9,13). IVIG bazi olgularda
yararli bulunmustur (6). Bizim olgumuzun yakinmalari ve
norolojik muayenesi 1 gr/gin intarven6z metilprednizolon
tedavisi ve ardindan baglanan oral kortikosteroid tedavisi
ile kismen diizelmigti. Sensorial ataksi nedenlerinden biri
olan ve tedavi edilebilir bir hastalik olmasi agisindan 6-
nemli olan Sjogren sendromlu bu olguyu paylagsmak iste-
dik.
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