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Serebellar dejenerasyon ile ortaya cikan Sjogren sendromu

Sjogren’s syndrome presenting with cerebellar degeneration
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oz

Sjégren sendromunda sinir sistemi tutulumu gesitli semptomlarla ortaya cikabilmektedir. Bu yazida, bir yildir
progresif serebellar ataksisi olan 55 yasinda bir kadin hasta bildirildi. Beyin manyetik rezonans gérintilemesinde
serebellar atrofi géruldu. Anti-Sjégren sendromu tip A pozitifligi ve g6z kuruluguna dayanilarak hastaya Sjégren
sendromu tanisi konuldu. Cok nadir olan bu olgu ataksi etyolojisinde Sjégren sendromunun da akilda tutulmasi
gerektigini hatirlatmak amaciyla sunuldu.

Anahtar Sézcikler: Ataksi, serebellar dejenerasyon, Sjégren sendromu.

ABSTRACT

Nervous system involvement may present with various symptoms in Sjégren’s syndrome. In this article, we report
a 55-year-old female patient with progressive cerebellar ataxia for one year. Brain magnetic resonance imaging
revealed cerebellar atrophy. Patient was diagnosed as Sjogren’s syndrome based on the anti-Sjogren’s syndrome
type A positivity and eye dryness. We present this very rare case to remind that Sjégren syndrome should also be
kept in mind in the etiology of ataxia.
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Sjogren sendromu mononiikleer lenfositik deri, bobrek, kalp, akciger, bagirsaklar ve
infiltrasyonla karakterize tiikiirik ve goz sinir sisteminde enflamasyon sonucu ortaya
yasl bezlerinin fonksiyonlarinda azalma ile cikmaktadir."™ Sinir sistemi tutulumu yaklagik
seyreden ve buna bagl goz ve afiz kurulugu %20 oraninda goriilmekte ve periferik veya
ile karakterize otoimmiin bir hastaliktir. Bunun santral sinir sisteminde gesitli klinik tablolarla
yaninda c¢ok sayida diger bagka organlari seyredebilmektedir.!
etkileyebilmektedir. Bu nedenle Sjogren Bu yazida bir yildir ilerleyici seyirli
sendromu belirtileri glandiiler ve ekstra-glandiiler dengesizlik sikayetleri ile bagvuran ve daha
olarak ayrilir. Ekstra-glandiiler belirtiler eklem, once hic bagka bir yakinmaya neden olmadigi
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Sekil 1. Beyin manyetik rezonans goriintiileme (T2 sagittal ve transvers kesit).

icin tanist konulmamis bir Sjogren sendromu
olgusunu sunmay:r amacladik. Literatiirde
sadece birka¢ olguda kargilasilan bu klinik
tabloyu sunarak ataksi etyolojisinde Sjogren
sendromunun da akilda tutulmas: gerektigini
vurgulamak istedik.

OLGU SUNUMU

Elli bes yasinda bir kadin hasta bir yil
once baglayan ve giderek ayakta desteksiz
duramaz hale kadar ilerleyen dengesizlik
sikayeti ile poliklinige basvurdu. Hastanin
0z gecmis ve soy gecmisinde anlamli 6zellik
yoktu. Norolojik muayenesinde konusma
hafif dizartrik, diger kraniyal alan muayenesi
normaldi. Kas giicii tamdi. Iki tarafli dismetri
ve disdiadokinezisi vardi. Duyu kusuru yoktu.
Derin tendon refleksleri normoaktift idi Ayakta
iki yanli destekle durabiliyordu. Destekle
ylirliyebiliyordu. Hastanin kraniyal manyetik
rezonans goriintiileme (MRG)’sinde serebellar
atrofi disinda o6zellik yoktu (Sekil 1). Rutin
kan sayimi, biyokimya ve serolojik testlerinde
anlamli ozellik yoktu. Hastanin yapilan
elektromiyografik  incelemesi  normaldi.
Malignite agisindan yapilan mamografi,
meme ultrasonografisi, tiimor belirtegleri,
jinekolojik muayenesi, smear incelemesi, toraks
ve abdomino-pelvik bilgisayarli tomografi
goriintiilemelerinde 6zellik saptanmadi. Lomber
ponksiyon yapilan hastanin beyin omurilik sivisi
(BOS) biyokimyasinda ve hiicre sayiminda
ozellik saptanmadi. Beyin omurilik sivisinda
bakilan viral ve bakteriyel belirteglerde 6zellik

saptanmadi. Serumdan ve BOS’tan gonderilen
paraneoplastik belirte¢c sonuglar1 negatif ¢ikti.
Anti-glutamik asit dekarboksilaz, anti-gliadin,
anti-endomisyum antikorlar1 negatif idi.
Serum ve idrar protein elektroforezi, serum
immiin fiksasyon elektroforezi normaldi.
Vaskiilit testleri istenen hastanin anti-Sjogren
sendromu-A pozitifligi (+++) saptandi. Go6z
ve romatoloji konsiiltasyonlar1 istendi. Goz
kurulugu agisindan yapilan schimmer testi iki
tarafli pozitifti. Tiikiiriik bezi biyopsisi alindi.
Hastaya mevcut bulgularla Sjogren sendromu
tanisi konuldu. Serebellar dejenerasyona neden
olabilecek bagka bir neden bulunamadigi ve
literatiirde bildirilen benzer olgular da oldugu
icin, hasta, Noro-Sjogren sendromu olarak kabul
edildi. Hastaya yedi giin boyunca 1000 mg/giin
metilprednizol intravendz (IV) infiizyon olarak
uygulandi ve sonrasinda sikayetlerinde c¢ok
az diizelme izlendi. Steroid tedavisinin oral
64 mg/giin metilprednizolon olarak devam
edilerek poliklinik takibine alindi.

TARTISMA

Sjogren sendromu tek basina (primer) veya
diger romatolojik hastaliklarla iligkili olarak
(sekonder) goriilebilir.!"  Sjogren sendromu
norolojik bulgular da dahil cok sayida organa
ait tutulumlarla ve degisik tablolarla karsimiza
cikabilmektedir. Sinir sistemi tutulumu %8
ile %49 gibi degisken oranlarda bildirilmekle
birlikte gercek goriilme sikligi orani yaklagik
%20°dir. Bu derecede farkli sonuglarin olmasi
kullanilan tani kriterlerinin farklilig1 ve norolojik
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tutulumun tespitindeki farkliliklardir.!? Daha
sik olarak periferik sinir sistemine ait tutulum
goriilmektedir.!!  Cogunlukla norolojik
tablo ortaya ciktiktan sonra hastalara
Sjogren sendromu tanist konulmaktadir,
bu nedenle bazi hastalar idyopatik olarak
tani alabilmektedir.">3 Bizim olgumuza da
norolojik sikayetleri gelistikten sonra tani
konuldu. Santral sinir sistemi tutulumlar1 optik
noropati, miyelit, ensefalopati, depresyon ve
demans gibi tablolarla goriilebilmektedir.
Genellikle multifokal progresif bir tablo veya
bazen de multipl skleroz benzeri atak ve
remisyonlarla seyreden bir tablo seklinde
tutulum  goriilmektedir.'331  Serebellar
dejenerasyon seyrek goriilen bir tablodur
ve yalnizca birka¢ olgu bildirilmistir.#67)
Santral sinir sistemi tutulumunun altta yatan
mekanizmasi: kesin olarak belli degildir.
Lenfositlerin direkt olarak infiltrasyonu,
antikorlara bagli vaskiiler hasar ve kiiciik
damar vaskiilitine bagli iskemi gibi degisik
teoriler su¢clanmaktadir.346.7)

Noro-Sjogren  sendromunun  tedavisi
hakkinda yeterli ¢aligma bulunmamaktadir, bu
nedenle tedavide daha cok uzman deneyimleri
ve olgu Ornekleri temel alinmaktadir.
Periferik  sinir  sistemi  tutulumlarinin
tedavisinde intravenéz immiinglobulin (IVIG)
bes giin boyunca 0.4 g/kg), plazmaferez
metilprednizolon ve mikofenolat mofetil basta
olmak lizere diger immiin-siipresan ajanlar
kullanilmaktadir. Ayrica ortaya c¢ikabilecek
noropatik agriya yonelik gabapentinoidler,
antidepresanlar ve opioid analjezikler gibi tedavi
secenekleri kullanilmaktadir. Genellikle hizli
ilerleyici santral sinir sistemi tutulumlarinda
metilprednizolon 3-5 giin 1000 mg IV infiizyon
tedavisinin ardindan 1 mg/kg/gilin oral tedavi
ile devam edilmektedir. Yine siklofosfomid
IV (700 mg/m?* uygulamalar1 yapilmaktadir.
Azatiyoprin, mikofenolat mofetil, rituximab

diger alternatif tedavi secenekleridir. Tedavi
yanitlar1 olduk¢a degiskendir.' Literatiirde
bildirilen serebellar tutulumlu olgularda
metilprednizolon ve siklofosfomid tam iyilesme
kaydedilen veya hicbir yanit alinamayan olgular
bulunmaktadir.6!

Sjogren sendromu olgularinda 6zellikle
santral sinir sistemi tutulumu durumunda
tedavi protokolleri olusturulabilmesi i¢cin daha
fazla caligmaya ihtiya¢ vardir. Hastalarin
kliniklerinde cok fazla hetorejen tablolar
goriilmesi ve kullanilan tani Olgiitlerinin
farklilig1 yaninda Sjogren sendromunun
gercekten tablonun nedeni veya tesadiifen
eslik eden bir hastalik olmasi da ayrica ele
alinmalidir.
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