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Sjogren Sendromlu Hastalarda Gozlenen
Deri ve Mukoza Bulgular:

Skin and Mucosa Findings in Patients with
Sjogren’s Syndrome

OZET Amag: Sjogren sendromu (SS), mukoz membranlarda kuruluk ile karakterize kronik seyirli
otoimmiin bir hastaliktir. En sik etkiledigi bezler tiikiiritk ve gozyas: bezleri olmakla birlikte, vii-
cuttaki tiim ekzokrin yapilar etkileyebilir. Bu arastirmada, tilkemizdeki SS’li hastalarda saptanan
deri ve mukoza bulgularinin sikhigini saptamay: amagladik. Gereg ve Yontemler: Aragtirmaya, ro-
matoloji klinigine bagvuran ve SS Amerika/Avrupa tani kriterleri kullanilarak primer SS tanis: ke-
sinlesmis 61 hasta dahil edildi. Hastalarin yas, cinsiyet, hastalik siiresi, kullandiklar ilaglar, serolojik
testleri, subjektif semptomlar: ve ekstraglandiiler bulgular1 kaydedildi. Tiim hastalardan alinan deri
hastaliklar ile ilgili sikayet Oykiisiine ek olarak, tam dermatolojik muayene yapildi. Gerekli du-
rumlarda mikroskobik ve patolojik incelemeleri yapildi. Bulgular: Altmis bir SS hastasinin %95,1’i
kadin, %4,9u erkekti. Hastalarin yaslar1 26-70 (ortalama 51,81) arasindaydi. Hastalik siiresi 3-244
(ortalama 53.66 ay) ay arasinda degismekte idi. Hastalarin %83,6’sinda kseroftalmi, %93,4’tinde ise
kserostomi sikayetleri mevcut idi. Hastalarin %95’inde en az bir deri veya mukoza bulgusu vardi.
En yiiksek oranda saptadigimiz bulgu %83,6 orani ile kserozis kutis idi. Ardindan %50,8 ile pruri-
tus, %27,8 ile genital kagint1 ve malar eritem, %26,2 oram ile angiiler keilit en sik gézlenen deri bul-
gulari oldu. Sonug: Tirkiye’deki SS’li hastalarda deri bulgularinin sikliginin bilinmesi, 6nlenebilir
hastaliklar agisindan tedbir alinmas: ve gereginde tedavilerinin diizenlenmesi agisindan 6nemlidir.
Deri bulgularinin yiiksek oranlarda olmasi, SS hastalarinin romatoloji bliimiiniin yani sira derma-
toloji hekimleri tarafindan da takip edilmesi gerekliligini ortaya koymaktadur.

Anahtar Kelimeler: Deri bulgulari; Sjégren sendromu

ABSTRACT Objective: Sjogren’s syndrome (SS) is a chronic autoimmune disease characterized
by dryness of mucous membranes. The most commonly affected glands are salivary and tear
glands, but disease may affect all exocrine structures in the body. In this study, we aimed to de-
termine the incidence of skin and mucosal findings in SS patients in our country. Material and
Methods: Sixty one patients with primary SS diagnosed with SS American/European diagnos-
tic criteria were included in the study. Age, sex, duration of disease, drugs used, serological
tests, subjective symptoms and extraglandular findings were recorded. Complete dermatologi-
cal examination was performed in addition to the history of complaints from all patients re-
garding skin diseases. If necessary, microscopic and pathological examinations were performed.
Results: Of the 61 patients with SS, 95.1% were female and 4.9% were male. The ages of the pa-
tients were between 26-70 (mean 51.81). The duration of the disease ranged from 3-244 months
(mean 53.66 months). While 83.6% of the patients had xerophthalmia, 93.4% had xerostomy.
95% of the patients had at least one skin or mucosal sign. The highest rate was xerosis cutis
with 83.6%. The other common findings were pruritus (50.8%), genital pruritus and malar ery-
thema (27.8%) and angular cheilitis (26.2%). Conclusion: It is important to know the incidence
of skin findings in SS patients in our country in terms of taking precautions for preventable dis-
eases and arranging their treatments when necessary. Detection of high skin findings suggests
that the follow-up of SS patients should be performed by the dermatologists as well as roma-
tologists.

Keywords: Skin manifestation; Sjogren’s syndrome
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jogren sendromu (SS), 6ncelikli olarak ekzok-
Srin bezlerde fonksiyon azalmasi sonucu kse-

roftalmi ve kserostomi ile karakterize kronik
seyirli otoimmiin bir hastaliktir. Tlk olarak 1933 y1-
linda Isvecli goz doktoru Henrik Sjoégren tarafin-
dan, romatoid artrite eslik eden keratokonjoktivitis
sikka seklinde tanimlanmigtir. Genel popiilasyonda
%1-3 oraninda gozlenen hastalik, genellikle 40-50
yaglar arasinda tan1 alir ve kadinlarda sik rastlanir.
Diger otoimmiin romatizmal hastaliklara eglik etti-
ginde sekonder SS olarak adlandirilirken; primer
SS, organ spesifik olmayan otoimmiin hastalik ola-
rak tanimlanmaktadir. En sik etkiledigi bezler tii-
kiiriik ve gozyas: bezleri olmakla birlikte, viictittaki
tim ekzokrin yapilar: etkileyebilir. Nazal, farin-
geal, vulval, gastrik, sebase, ter ve apokrin ekzokrin
bezler de etkilenebilen bezlerdir. Genel olarak be-
nign seyreden bir hastalik olmakla birlikte, baz1
hastalarda noneroziv artrit, renal tiibiilopati, inter-
tisyel pnodmoni ve lenfomalar gibi ciddi tablolar ile
birlikteligi bildirilmistir."

Bu aragtirmada, tilkemizdeki SS’li hastalarda
saptanan deri ve mukoza bulgularinin sikligini sap-
tamay1 amacladik. SS’ye eslik eden deri bulgular:
ile ilgili yayinlar bulunmakla birlikte, bilgilerimiz
déhilinde tilkemizde SS’li hastalarda saptanan deri
bulgularinin siklig ile ilgili bir arastirma bulun-
mamaktadir.

I GEREC VE YONTEMLER

Aragtirmaya, Ankara Atatiirk Arastirma Hastanesi
Romatoloji Klinigine bagvuran ve SS Amerika/Av-
rupa tani kriterleri kullanilarak primer SS tanisi ke-
sinlesmis 61 hasta dahil edildi. Aragtirma Helsinki
Deklarasyonu Prensipleri'ne uygun olarak yapilmis
olup, Yildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi
[la¢ Dig1 aragtirmalar Etik Kurul Koordinator-
ligtiniin 24.12.2012 tarih ve 93 sayili karar1 ile etik
kurul onay: alindi. Aragtirmaya katilan tiim hasta-
lardan bilgilendirilmis goniilli onam formlar
alind1.

Hastalarin yas, cinsiyet, hastalik siiresi, kul-
landiklar ilaglar, serolojik testleri, subjektif semp-
tomlar1 ve ekstraglandiiler bulgular kaydedildi.
Tiim hastalardan alinan deri hastaliklar ile ilgili si-
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kayet oykiisiine ek olarak, tam dermatolojik mua-
yene yapildi. Gerekli durumlarda mikroskobik ve
patolojik incelemeleri yapildi.

I BULGULAR

Aragtirmamiza 61 SS hastas1 dhil edildi. Bunlarin
59 (%95,1)’u kadin, 3 (%4,9)’ti erkekti. Hastalarin
yaslar1 26-70 (ortalama 51,81) arasindaydi. Hastalik
stiresi 3-244 ay (ortalama 53.66 ay) arasinda degis-
mekte idi. Hastalarin 51 (%83,6)’inde kseroftalmi,
57 (%93,4)’sinde kserostomi sikayetleri mevcut idi.
Elli bes (%90,1) hastada artralji sikdyeti mevcut
olup; 22 (%36,0)’sinde gastrointestinal semptomlar,
11 (%18,0)’inde pulmoner tutulum mevcut idi. Bir
(%1,6) hastada nonHodgkin lenfoma grubundan
Malt lenfoma mevcut idi. Hastalarin 55 (%90,1)’i
SS hastalig nedeni ile sistemik tedavi kullanmak-
taydi. Sistemik tedavi kullanan hastalarin 46
(9%83,6)’s1 ‘plaquenil’, 16 (%29)’s1 metilprednizo-
lon, 7 (%12,7)’si metotreksat, 3'ii nonsteroid anti-
inflamatuar, 2 (%3,6)’si azotiyoprin tedavisi
almakta idi. Hastalarin serolojik bulgularina bakil-
diginda, SS A pozitifligi 28 (%45,9), SS B pozitifligi
19 (%31,1) hastada mevcut idi. Ekstrakte edilebilir
La ve Ro 52 niikleer antijenlerine kars: gelisen oto-
antikorlar immunblot y6ntemi ile 6l¢ildi, 1 ve
tzeri (+-++++) pozitif olan hastalar pozitif kabul
edildi. Hastalarin demografik bilgileri, ek hastalik-
lar, serolojik tetkikleri ve kullanilan sistemik ilag-
lar Tablo 1’de 6zetlenmistir.

Hastalarda saptadigimiz deri belirtileri deger-
lendirildigine, 55 (%95,1) hastada deri ve/veya mu-
koza bulgular: saptandi. Kserozis kutis %83,6 orani
ile en sik saptanan deri bulgusu idi. Ardindan
9%50,8 ile pruritus, %27,8 ile genital kasint1 ve
malar eritem, %26,2 orani ile angiiler keilit en stk
gozlenen deri ve mukoza bulgular: oldu. Hastalarda
tespit edilen deri bulgular: ve sikliklar: Tablo 2’de
listelenmistir.

I TARTISMA

SS, muk6z membranlarda kuruluk ile karakterize
kronik seyirli otoimmiin bir hastaliktir. En sik et-
kiledigi bezler tiikiiritkk ve gozyast bezleri olmakla
birlikte, viiciittaki tiim ekzokrin yapilarn etkileye-
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TABLO 1: SS'li hastalarin demografik bilgileri,
serolojik tetkikleri ve kullanilan sistemik ilaglar.
Ozellik N (61) %
Yas {min-max) {ortalama ) 26-70
51,81
Cinsiyet (n) (%)
Erkek 3 49
Kadin 59 95,1
Hastalik siiresi {ay) (min- max) {ortalama) 3-244
53,66
Subjektif semptomlar
Goz kurulugu n (%) 51/61 83,6
Adiz kurulugu (%) 57/61 93,4
Ekstraglandiiler bulgular
Artralji n (%) 55 90,1
Dis kaybl 38 62,2
GiS bulgular n (%) 22 36,0
Pulmoner bulgular n (%) 1 18,0
LAP varligi n (%) 2 32
NHL n (%) 1 1,6
Kullanilan sistemik ilaglar
ilag kullanimi 55 90,1
Kullanilan ilag n (55)
Hidroksiklorokin siilfat 46 83,6
Metilprednizolon 16 29,0
Metotreksat 7 12,7
Nonsteroid antiinflamatuar 3 5,4
Azotiyoprin 2 3,6
Seroloji
SS A pozitifligi 28 45,9
S8 B poxzitifligi 19 31,1
SS A+SS B pozitifligi 14 22,9
ANA pozitifligi 45 73,7
RFn 29 47,5
C4 distikligu 4 65
Ig A artisi 6 9.8
Ig G artisi 15 245
Ig M artigi 5 82

SS: Sjdgren sendromu, GiS: Gastrointestinal sistem, LAP: Lenfadenopati,
NHL: nonHodgkin lenfoma, Ig: immiinglobulin.

bilir. Giinlimiize kadar SS’ye eslik edebilecek pek
¢ok deri bulgusu tanimlanmis olup, kserozis kutis
SS en sik gozlenen deri bulgusu olarak bildirilmis-
tir.>* Aragtirmamizda da en sik saptadigimiz deri
bulgusu kserozis kutis idi. Daha 6nceki arastirma-
larda %23-68 oraninda bildirilmigken, biz %83
orani ile diger arastirmalardan daha yiiksek oranda
saptadik. Kserozis kutisin ekrin ve sebase bezlerin

infiltrasyonuna veya terleme fonsiyonu kaybina
bagli oldugu diisiiniilmektedir. Hastalarimizda sap-
tadigimiz yiiksek oranin sebebine, arastirmanin ya-
pildig1 sehir olan Ankara’min havasinin kuru
olmasinin da katkis: olabilecegini diisiinmekteyiz.

Kseroftalmi ve kserostomi; asil olarak SS has-
talarinin major semptomlaridir ve hastalarda goz-
lenen deri ve mukoza belirtilerine katkida
bulunurlar. Hastalarimizin %83,6’sinda kserof-
talmi saptadik, cesitli aragtirmalarda bu oran %50-
96 arasinda bildirilmistir. Kseroftalmi, gézyasinin
azalmasina baglidir ve hastalar siklikla gozlerde
yanma, batma ve goz iginde yabanci cisim hissi
gibi irritasyon bulgulari ile kendini gosterir.” Arag-
tirmalarda %31-96 oranlarinda bildirilmis olan
kserostomi ise hastalarimizin %93,4’tinde mevcut
olup, diger yayinlar ile uyumlu idi.> Tikirigin
ag1z icinin mekanik temizliginde yer almasi ve an-
timikrobiyal 6zellikleri ile de oral mukozay1 en-
feksiyonlardan koruma goérevi oldugundan, SS’li

TABLO 2: SS'li hastalarda tespit edilen
deri bulgular ve sikliklari.

Deri ve mukoza bulgulan N (61) %
Deri mukoza semptomu 58 95,0
Kserozis kutis 51 83,6
Pruritus 31 50,8
Malar eritem 17 27,8
Oral bélge semptomlari
Angler keilit 16 26,2
Oral aft 8 13,1
Oral kandidiyazis 8 13,1
Genital bolge semptomlar
Genital kasinti 17 27,8
Genital kuruluk 14 22,9
Diger bélgeler
Ekzematdz lezyonlar 9 14,7
Urtiker benzeri reaksiyon veya hikayesi 9 14,7
Gz kapag dermatiti 8 13,1
Raynaud fenomeni 7 11,4
Kutandz vaskalit 2 3,2
Spontan ekimoz veya hikayesi 2 32
iyatrojenik deri lezyonlan
‘Plaguenil’e bagl pigmentasyon 1 1,6
Steroid aknesi 1 1,6

SS: Sjégren sendromu.
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hastalarda dis ciiriikleri ve dis kayiplari sikdyetleri
siktir.? Hastalarimizin %62,2’sinde dig kayb1 mev-
cut idi. Dis kayiplarinin yani sira kserostomi se-
bebi ile oral kandidiyazis ve angiiler keilit gelisimi
de SS hastalarinda artmig oranda gozlenebilir. Has-
talarimizin %13,1’inde saptadigimiz oral kandidi-
yazis, oral mukozada eritematdz veya beyazimsi
psodomembranlar seklinde gozlenir. SS’li hasta-
larda oral kandidiyazisin arastirildig: bir aragtir-
mada, oral kandidiyazis saglikli eriskinlerden
anlaml olarak yiiksek saptanmis ve bu hastalarin
%58’inde baharath gidalara hassasiyet ve %40’ 1nda
hosa gitmeyen metalik tat hissi gozlemlenmistir.
Ayni aragtirmada angiiler keilit oran1 %24 olarak
saptanmig olup, bu sonug bizim hastalarimizdaki
%26,2 oran ile uyumlu idi.® Angiiler keilit, bir
diger arastirmada, primer SS hastalarinda %18,2
oraninda gozlenirken sekonder SS hastalarinda
%22,2 oraninda bildirilmistir.* Angiiler keilit agiz
kuruluguna bagh olabilecegi gibi, SS’li hastalarda
kserozis kutisin de gelisimine katkisinin bulun-
dugu disinilmektedir.”

Oral aftlar da SS hastalarinda saptanabilecek

belirtilerdendir. Hastalarimizda saptadigimiz
%13,1’lik oran primer SS’li hastalardaki minor aft-

larin %13,6’lik orani ile uyumlu idi.°

Kserozis kutisden sonra en sik saptadigimiz si-
kayet, %50,8 orani ile pruritus oldu. Bu oran, pri-
mer SS’li hastalarda saptanmis olan %41,9 orani ile
uyumlu idi. SS’li hastalarda saptanan pruritus ¢ogu
kez kserozis kutis ile iligkili bulunmustur. Pruritus
oldugunda kagimaya bagl kronik deri degisiklikleri
ve hiperpigmentasyon da tabloya eslik edebilir.*®

Malar eritem, hastalarimizda %27,8 oraninda
saptadigimiz bir belirti idi. Malar eritem, siklikla
sistemik lupusun eslik ettigi sekonder Sjégren has-
talarinda beklenmekle birlikte, hastalarimizda sap-
tadigimiz bu bulgunun steroid kullanimu ile iligkili
olabilecegini diisiindiik.

Genital bolgede kuruluk ve kasint1 sikayetleri
%27,8 ve %22,9 oralar ile hastalarimizda saptadi-
g1miz bir diger grup bulgu idi. Bu sikdyetler genel-
likle vulva ve vajinada atrofiye eslik eder ve ¢ogu
kez hastalar tarafindan bildirilmeyip doktor tara-
findan sorgulandiginda ortaya ¢ikabilir.’
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Hastalarimizin %14,7’sinde egzematize lez-
yonlar saptarken, %13,1’inde g6z kapag: dermatiti
saptadik. Goz kapag1 dermatiti gesitli aragtirma-
larda %24-40 oranlarinda bildirilmistir. SS hastala-
rinda kserozis kutise ve okiiler kuruluga bagh deri
biitiinliigii bozulmasi ve yiiksek timerol, nikel siil-
fat duyarlanmasi saptandig i¢in egzematize lezyon

siklig: artar.>*8

Ekstraglandiiler nonspesifik belirtilerden
kabul edilen Raynaud fenomeni oranlar: ilkeler
arasinda oldukga farklilik gostermekte olup; Fin-
landiya’da %50 iken, Cin’de %10 oraninda bildiril-
mistir ve bu oranlarin jeografik, genetik ve cevresel
faktorlere bagh olabilecegi diisiiniilmiistiir.'” Sap-
tadigimiz %11,4 oran bu arastirmalar ile uyumlu
idi.

Vaskiilitler ¢esitli organlarda farkli boyutlar-
daki damarlar etkileyebilir ve SS ile iligkisi karak-
teristik olarak tanimlanmig bulgulardir. Deride en
siddetli belirtiler vaskiilitlere bagli saptanir. SS’li
hastalarda vaskiilitlerin biiyiik ¢ogunlugu, kiigiik
damar vaskiilitleridir. Klinikte vaskiilitler, siklikla
palpabl veya nopalbabl purpura veya iirtikeryal go-
riniimde gozlenebilir. Histolojik olarak vaskiilit;
kiigtik damarlarin perivaskiiler hiicresel infiltras-
yonu seklinde gozlenir ve klinikte petesi gibi be-
nign bir goriinti seklinde saptanabilecegi gibi
yaygin palpabl purpuralar veya genis ekimotik lez-
yonlar ile kargimiza ¢ikabilir.' Hastalarimizda ku-
tanoz vaskiiliti patolojik olarak kanitlayabildigimiz
2 hastamiz oldu. Biri I6kositoklastik vaskiilit olarak
raporlanan, klinikte palpabl purpura gozledigimiz
hasta idi, digeri ise nadir goriilen form olan live-
doid vaskiilit seklinde idi. Literatiirde bildirilen
%12’lik orana gore kutandz vaskiilit oranimiz
distik idi."! Vaskiilit tanili hastalarimizin oranini,
hikayelerinde iirtiker veya spontan ekimoz olarak
tanimlanan vakalarin bir kisminin vaskiilit olabi-
lecegi, bir kisminin da tedavi altinda olmasi nedeni
ile poliklinikte saptayamamis olabilecegimizi dii-
sinmekteyiz.

0 SONUC

Arastirmamizda en sik saptadigimiz deri bulgusu
kserozis kutis olmustur. Ardindan saptanan bulgu-
lar arasinda genital kaginti, malar eritem ve angii-
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ler keilit yer almakta idi. Ttrkiye’deki Sjogren has-
talarinda deri bulgularinin sikliginin bilinmesi, 6n-
lenebilir hastaliklar agisindan tedbir alinmasi ve
gereginde tedavilerinin diizenlenmesi agisindan
onemlidir. Sjégren hastalarinda deri semptomlari-
nin %95 gibi sik oranda saptaniyor olmas: romato-
loji, goz hastaliklari, kadin hastaliklari ve dogum
branslarinin yani sira mutlaka dermatoloji hekim-
leri tarafindan da takip edilmesi gerekliligini ortaya
koymaktadir.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantis1 bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan, t1bbi alet,
gere¢ ve malzeme saglayan ve/veya tireten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, ¢calismanin degerlendirme stirecinde,
calisma ile ilgili verilecek karar1 olumsuz etkileyebilecek maddi

ve/veya manevi herhangi bir destek alinmamuistir.

Cikar Catigmasi

Bu ¢alisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢ikar catismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
tiyeligi veya tiyeleri ile iliskisi, danismanlik, bilirkisilik, her-
hangi bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer du-

rumlar1 yoktur.
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