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OZET

Sistemik lupus eritamatus(SLE)'a sekonder Sjogren sendromu tanisi ile 12 yildir takip edilen hastanin akciger
grafisinde retikdler infiltrasyon gézlenmesi nedeniyle servisimize sevk edildi. Ytksek rezoltisyonlu toraks bilgisa-
yarli tomografisinde (YRBT) retikiler infiltrasyonlar gézlendi. Transbronsiyal biyopside akciger parankiminde len-
fosit infiltrasyonu izlendi. Bronkoalveoler lavajda (BAL) lenfosit oraninda artma saptandi. Olgu sekonder SS'nun
akciger tutulumu olarak kabul edilerek kortikosteroid tedavisine baslanarak tedavi sonuclari icin takibe alind.
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SUMMARY

Pulmoner Involvement in a Patient With Secondary Sjoégren’s Syndrome

The patient followed up as Sjogren’s syndrome (SS) secondary to systemic lupus erythematosous (SLE) for 12
years was referred to our department because of a reticular infiltration on her chest radiograph. Her high-re-
solution thoracic computed tomography scan HRCT revealed reticular infiltrations. Lymphocytic infiltration in
pulmonary parenchyma was seen in the transbronchial biopsy specimen. An increase in lymphocyte ratio was
determined in the bronchoalveolar lavage fluid (BAL).

The case was diagnosed as pulmonary involvement of secondary SS , and corticosteroid therapy was star-

ted.Follow-up for the treatment outcome was carried out.

Archives of Pulmonary: 2001; 3: 133-136

Key words : Sjgren’s syndrome, interstitial pulmonary diseases

Sjégren Sendromu (SS), ekzokrin bezlerin lenfosit-
lerle infiltrasyonu ile karakterize olan kronik, infla-
matuar bir hastaliktir. Baska bir bag dokusu hasta-
liginin eslik etmedigi SS, primer SS olarak adlandr-
rilirken, sekonder SS en sik Romatoid Artrit (RA) ile
birlikte gézlenir. Sistemik Lupus Eritematosus (SLE)
ile birlikteligi %5-10 oraninda bildirilmektedir (1).
Henrik Sjégren 1933'de bu sendromun histolo-
jik ve klinik 6zelliklerini ayrintih tarif ederek, has-
taligin Sjégren sendromu ile tanimlanmasina
neden olmustur (2).

Olgu

56 yasinda bayan hasta, nefes darligi, ckstirtk,
eklemlerinde agri ve g6z - agiz kurulugu yakin-
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malariyla basvurdu. Yakinmalarinin 34 yil 6nce
eklemlerinde agr ve sislik ile basladigini ve 12
yildir da agiz - g6z kurulugu, yutma gticltigu ol-
dugu 6grenildi. Bu dénemde basvurdugu im-
mtinoloji bélimtince SLE" a sekonder SS tanisi
konularak takibe alinmis olan hasta, ¢kstirtik ve
nefes darligi yakinmalari tizerine gekilen poste-
roanterior (PA) akciger grafisinde retikdiler infilt-
rasyon goézlenmesi Lzerine, servisimize sevk
edilmistir.

Ozgecmisinde 6zafagial web nedeniyle dilatas-
yon uygulamasi ile parotis bezi biyopsisi yapil-
digi; hipertansiyon, diabetes mellitus ve gast-
riti oldugu 6grenildi. Soygegmisinde annesin-
de romatizmal yakinmalar disinda bir &zellik
yoktu.

Fizik muayenede: Genel durumu iyi, biling acik,
koopere, kan basinc 100/60 mmHg, nabiz:
82/dk, solunum sayisi: 14/dk saptandi. Bas-bo-
yun muayenesinde, konjunktivalarda kuruluk,
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sol Ust servikal bélgede insizyon skari ve sag
parotis lojuna uyan bdélgede 1x1 cm boyutla-
rinda sislik gérdldd. Hasta agzini kisith olarak
acabilmekte idi ve agiz hijyeninin kétd oldugu
gozlendi.

Solunum sistemi muayenesinde ise 6zellikle her
iki akciger bazallerinde belirgin inspiratuvar ral-
ler isitildi.

Laboratuar incelemeleri; Hb: 9.5g/dl, I6kosit:
3,500/mm3, trombosit: 376,000/mm3, eritro-
sit sedimantasyon hizi: 100mm/saat idi. Diger
biyokimyasal ve idrar parametreleri normal sinir-
larda saptandi.

Balgamda ARB 3 kez (-/-).

ASO (-), CRP (++), RF (+++), ANA (++) grandiler,
Anti-dsDNA (+), AMA (-), LKM-1(-),

EMA (+).
Serum

immunelektroforez  incelemesinde

lgG'de hafif artis disinda normaldi. Solunum
fonksiyon testleri, difflizyon kapasitesi ve arter-
yal kan gazi normal sinirlarda idi. Schirmer tes-
tinden (+) sonug alindi.

Resim 1: Akciger (PA) grafisinde sag akciger or-
ta ve alt zonda retikiiler infiltrasyon

PA akciger grafisinde; sag akciger orta ve alt
zonda retikdler infiltrasyon saptandi (Resim 1).
YRBT'de sag akciger Ust lob anterior segmentte
ve orta lobda infiltrasyon, ayrica bilateral alt lob-
larda parankimal nodliller ve peribronsiyal kalin-
lasmalar izlenmekte idi. (Resim 2).

Bronkoskopik incelemede ise mukozada yaygin
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Resim 2: Toraks BT'de Sag akciger list lob ante-
rior ve orta lobda infiltrasyon

Resim 4: Brons mukozasinda gland yapilarini
parcalayan lenfosit infiltrasyonu (HEx200)

hiperemi gézlendi. Sag akciger orta lobdan BAL
ve transbronsiyal biyopsiler alindi. BAL'da lenfo-
ma ve lenfosit subgrup analizi calisildi. immun
fenotipleme bulgularinda lenfosit oraninda
(%59) belirgin artis gézlendi.

Transbronsiyal biyopsisinde, brons mukozasinda
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6dem ve odaksal yogunlasma gésteren lenfosit
infiltrasyonu izlendi (Resim 3). Peribronsiyal ak-
ciger parankiminde ise lenfosit infiltrasyonuna
bagll interstisyumun genisledigi ve bir alanda
antrakotik pigmentasyon gézlendi(Resim 4).
Ust gastrointestinal sistem (GIS) endoskopisin-
de, 6zofagial web ve pangastrit saptandi.
Hastaya sekonder SS'nun akciger tutulumu tani-
st ile oral kortikosteroid baslandi. iki ay sonraki
kontrol YRBT'de daha énceki tomografide géz-
lenen lezyonlarda énemli dlctide gerileme oldu-
gu goruldd (Resim 5).

Resim 5: interstisyel lenfosit infiltrasyonu ve
antrakozis (HEx400)

Tartisma

SS keratokonjuktivitis sikka ve kserostomi ile ka-
rakterize olan g6z yasi ve tukrtk bezlerinin kro-
nik inflamatuar hastaligidir. Olgularin yarisindan
daha fazlasi 6zellikle RA ile birlikte iken, SLE,
progresif sistemik sklerozis veya polimiyozit gibi
kollajen doku hastaliklari ile birlikte de goézlen-
mektedir (1).

SS’nun etyopatogenezinde, immtin regtilasyonun
bozulmasi, genetik yatkinlik ve gesitli virtslerin ro-
i tartismalidir. Primer SS'nda sekonder SS'na gé-
re daha fazla otoantikor birlikteligi vardir. Bu oto-
antikorlar U¢ grupta incelenmektedir (2).

1- Organa 6zgu antikorlar; tukrtk bezi kanalla-
rina karsi otoantikorlar sekonder SS'nda daha
siktir.

2- Organa 6zgu olmayan antikorlar; IgM tipinde
RF tim SS olgularinda saptanirken, IgG veya
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IgA yapisindaki RF'ler primer SS’ nda daha faz-
ladir.Antintikleer antikor (ANA), SS'lu hastalarin
%64-68'inde pozitiftir ve grantler boyanma
ozelligi gosterir.

3- Solubl asidik ntkleer antijenlere karsi antikor-
lar (ENA); SS icin spesifik degildir.

SS-B antikoru (Anti-La) SLE'a sekonder SS'nae
%73 oraninda rastlanir. SS-B (Anti-Ro) antikoru
ise sekonder SS'nda %33 oraninda rastlanir (2).
Olgumuzda da RF, ANA (grantiler tipte boyan-
ma) ve ENA pozitifligi vard.

SS'nda hastalarin tikrik bezlerinde herhangi
bir virts Uretilememistir. Ancak bazi calismalar-
da sitomegalovirtis (CMV) antikor titresinin art-
tig1 ve human immunodeficiency virus (HIV) in-
feksiyonunda SS’a benzer klinik olustugu bildiril-
mektedir (2).

Etyopatogenezde ileri surtilen diger faktér ge-
netik yatkinliktir. Ozellikle primer SS'lu hasta-
larda HLA-B8, HLA-DW3 ve B lenfosit alloanti-
jenleri ile siklikla birlikteligi bilinmektedir. Se-
konder SS'nun belli bir HLA birlikteligi bildiril-
memistir (1,2).

Primer ve sekonder SS'nda gbzyasl ve tukdrtik
bezi tutulumlarina bagl olarak bircok semptom-
lar g&zlenir. Olgumuzda agiz - g6z kurulugu,
yutma guicliigu ve cigneme zorlugu yakinmalari
vardi. GOzyas! bezi tutulumunu gdsteren Schir-
mer testi pozitif olarak degerlendirildi.

SS'nda ekzokrin bezlerin etkilenmesinin yani si-
ra ekstraglanddler bulgular da gézlenir. Bunla-
rin arasinda pulmoner sistem patolojileri SS'lu
hastalarin % 4-15'de gdzlenmektedir. Primer
ve sekonder SS'nda akciger tutulumu lenfositik
alveolit, lenfoid interstisyel pnémdnitis, plérezi,
peribronsit, pseudolenfoma veya malign pul-
moner lenfoma seklinde olabilir (3-6). Olgu-
muzda peribronsiolit ile interstisyum tutulumu-
nu destekleyen transbronsiyal biyopsi bulgulari
g6zlendi.

Yapilan ¢alismalarda BAL'in genellikle pulmoner
tutulumun derecesi ile korele olmadigi bildiril-
mektedir. Ancak radyolojik olarak infiltrasyonu
olan, restriktif tipte solunum fonksiyon testi ve
difftizyon kapasitesinde azalma gdzlenen olgu-
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larda BAL yapilmalidir. SS'nda BAL'da lenfosit
ylizdesinde artis gézlenmektedir. Okstirtik, disp-
ne, interstisyel akciger hastaliginin radyolojik
gorlnimu ve anormal solunum fonksiyon testi
olan olgularda lenfositik alveolitin daha sik oldu-
gu bildirilmektedir. Ayrica CD4 / CD8 oraninda
BAL'da alveolit olmayan gruba goére azalma
saptanmistir (6). Olgumuzda BAL'da lenfosit
oraninda (% 59) artma ve lenfositer alveolit bul-
gulari gézlendi. SS'nda BAL bulgulari lenfositer
alveolit ve notrofil-lenfositer alveolit olmak tize-
re iki gruba ayrilmaktadir. Lenfositer alveolit bul-
gulari olan olgularin daha iyi prognoza sahip ol-
duklari bildirilmektedir (7).

GO6Qgus radyografilerinde interstisyel tutulum
gdzlenen hastalarda, difflizyon kapasitesinde
azalma ile birlikte restriktif tipte solunum fonk-
siyon testi en sik gézlenen bulgudur. Primer
SS'nda restriktif patern daha sik gézlenmesine
karsin, sekonder SS'nda obstriktif patern géz-
lenmektedir (7). Olgumuzun difflizyon kapasite-
sinin ve solunum fonksiyon testinin normal sinir-
larda olmasi, akciger tutulumunun baslangi¢ d6-
neminde olmasina baglanmistir.

SS’nun tedavisinde kortikosteroid ve immtinstip-
resif ilaclar kullanilmaktadir. Deheinzalin ve ar-
kadaslari 11 SS'lu hastaya azothioprin tedavisi
vermisler ve 6 ay sonra tedavi verilmeyen hasta
grubu ile karsilastirmislar. Tedavi edilen grupta
zorlu vital kapasitede belirgin derecede dtizel-
me bildirmislerdir (8). Kortikosteroidler, aktif al-
veolit déneminde inflamasyonu baskilamak
amaciyla kullaniimaktadir. Olgumuza aktif alve-
olit déneminde oldugu icin kortikosteroid bas-
landi ve ayrica g6z bulgulari icin sentetik g6z ya-
s, agiz kurulugu icin tukdruk debisini arttiran li-
mon gibi meyve sulari ve bol miktarda sulu gida
almasi onerildi. Tedavinin ikinci ayinda klinik ve
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radyolojik olarak belirgin dtizelme gézlendi.
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