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0z
Sjogren Sendromu (SjS) oncelikle gozyasi ve tiikriik bezleri olmak tizere tiim ekzokrin bezlerin lenfositit infiltrasyonu ile karakterize
kronik, sistemik ve otoimmiin bir hastaliktir. Kserostomi ve kseroftalmi tablosu hastaligin ana belirtisi olmakla ile birlikte kas iskelet,

pulmoner, gastrointestinal, hematolojik, dermatolojik, bobrek ve sinir sistemine uzanan genis bir yelpazede bozukluga neden olur.
Lokositoklastik vaskiilit SjS de sik goriilen kutanoz vaskiilit tipidir.

Graniilamatoz polianjitis(GPA) nedeni belli olmayan, genellikle kiigiik veya orta boy damarlari tuttugu gibi sistemik tutulum da yapa-
bilen, nekrotizan graniilomatdz tipte bir vaskiilittir. GPA, alt-iist solunum yollar, bobrek ve diger organlar1 tutabilmektedir. Ozellikle
deri lezyonlar1 6nemli bir tutulum seklidir. Hastalik seyrinde optik sinir iskemisine bagli retroorbital psodotiimor gelisebilmektedir.
Burada SjS tansi ile takip edilirken 16kositoklastik vaskiilit gelisen beyin goriintillemesinde psddotiimér orbita saptanmisolan 48
yasginda bir kadin hasta tartigilmigtir. SjS ve GPA birlikteligine ¢ok sik rastlanilmamaktadir. Bu olgu, bu nadir birliktelige deginilmek
i¢in sunulmustur. Psodotiimor orbita ile prezente olan hastalarda GPA'nin ayirici tanida akilda tutulmasi, erken teshis, tedavi ve
komplikasyonlarin 6nlenmesi agisindan 6nemlidir.
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Abstract

Sjogren Syndrome (SjS) is a chronic, systemic and autoimmune disease characterized by lymphocytic infiltration of all exocrine
glands, primarily lacrimal and salivary glands. Beside Xerostomy and xerophthalmia being the main symptoms of the disease, it
causes a wide range of disorders including musculoskeletal, pulmonary, gastrointestinal, hematological, dermatological, kidney and
nervous systems. Leukocytoclastic vasculitis is a common type of cutaneous vasculitis in SjS.

Granulomatous polyangiitis (GPA) is a necrotizing granulomatous type of vasculitis, withunclear etiology, usually capable of systemic
involvement as well as affecting small or medium-sized vessels. GPA can involve lower and upper airways, kidneys and other organs.
Skin lesions are an important form of involvement.Retroorbital pseudotumor due to optic nerve ischemia may develop during the
disease course. In our case we discussed a 48-year-old female patient diagnosed with pseudotumor orbita and developed leukocyto-
clastic vasculitis during her follow-up period. The association of SjS and GPA is not very common. This case is presented to address
this rare association.In patients presenting with pseudotumor orbita, it is important to keep GPA in mind in the differential diagnosis,
early diagnosis, treatment and prevention of complications.
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Giris

SjS ozellikle ekzokrin bezleri etkileyen tiikriik ve gozyast
bezlerinin fonksiyonunda azalma ile klinik bulgu veren
sistemik otoimmiin bir hastaliktir. Hastalarin en az {icte
birinde norolojik, artikiiler, pulmoner, gastrointestinal tu-
tulum gibi sistemik ekstraglandiiler bulgular mevcuttur.
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Vaskiilit, SjSnin ekstraglanduler bulgularindan biri ola-
rak kabul edilir. Lokositoklastik vaskiilit en sik goriilen
kutanoz vaskiilit tipidir. GPA, ANCA iliskili kiigik damar
vaskiliti olup sinirli ve sistemik tutulumla seyredebilir.
Hastalarin % 2’sinde optik sinir iskemisine bagl retro-

orbital psodotiimor gelisir. Olgularin yaklagik yarisinda
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vaskdilitik cilt lezyonlar: (purpura,nodiil, hemorajik biil)
vardir. En sik gozlenen cilt belirtisi 16kositoklastik vaskiilit
patolojisi gosteren palpabl purpuradir. Bu olguS;jS ve orbi-
tal psodotiimor ile seyreden GPAbirlikteligini paylasmak
i¢in sunulmaktadir.

OLGU

48 yasinda kadin hasta agiz, goz kurulugu ve el eklemle-
rinde agr1 sikayeti ile romatoloji polikliniginimize bag-
vurdu. Ozgegmisinde 2 yil dnce gozde sislik nedeniyle
¢ekilen beyin MRda orbital inflamatuar psddotimor (Se-
kil-1)saptanmustir. Hastaya 0,5 mg/kg/giin kortikosteroid
tedavisi baglanarak 3 ayda kesildigi 6grenildi. Medikal
tedavi ile boyutsal olarak kiictildiigii ve 1.yilda kaybol-
dugu gozlenmistir. Hastanin fizik muayenesinde biling
acik, kan basinci :130/70 mm/Hg, ates: 36.5°C, nabiz: 72/
dk saptandi. Bas-boyun muayenesinde patolojik lenfade-
nopati saptanmadi. Boyunda ele gelen kitle saptanmad.
Akciger, kardiyovaskiiler sistem ve batin muayenesi ola-
gan saptandi. Romatolojik muayenesinde sis ve hassas
eklemi saptanmadi. Tetkiklerde wbc:15000K/UI(N:4000-
10000), notrofil:11500 K/UI (N:1700-7000), hgb:14gr/dl,
plt:235000K/Ul (N:150000-450000), kreatinin:0.4 mg/
dl(0.6-1.1),CRP:8mg/dl(N:0-0.5), sedimantasyon:40,A-
NA:1/100 homojen, ENA paneli negatif,RF:120 mg/I (N:0-
20), anti ~CCP:negatif saptandi. Goz kurulugu nedeniy-
le yapilan schirmer testi: her iki gozde 5 mm saptandi
Tiikriik bezi biyopsisi Chisholm siniflamasina gore evre
3 Sjogren sendromu ile uyumlu olarak geldi. SjS tanis:
konularak hidroksiklorokin 400 mg/giin olarak baslan-
di. Ust solunum yolu enfeksiyonu nedeniyle antibiyotik
tedavisi aldiktan sonra bacaklarda basmakla solmayan
purpurik dokiintileri basladigr goériildi. Hastada 16ko-
sitoklastik vaskiilit, §jS iligkili vaskiilit diistintilerek cilt
biyopsi plandi, fakat hasta biyopsi yapilmasini kabul et-
medi. Laboratuvar tetkiklerde c-ANCA:1/40,C3:66 mg/
dI(N:79-152),C4:12 mg/dl (16-38), 24 saatlik idrarda pro-
tein:816 mg/giin saptandi.Hastaya SjS ve sinirli GPA tani-
s1 konularak 0.5 mg/kg/giin kortikosteroid ve metotreksat
15 mg hafta olarak baslandi. Izlemde kortikosteroid dozu
azaltilarak kesildi. Hastanin en son ¢ekilen orbital MRda
psodotiimoriin ($ekil-2) boyut olarak stabil seyrettigi
saptanmigtir. Hasta halen hidroksiklorokin 400 mg /giin
ve metotreksat 15 mg/hafta olarak almakta ve remisyonda
olarak izlenmektedir.

Genel Tip Derg 2019;29(4):210-213
211

Sekil-2

Tartisma ve Sonug

GPA temelde viicudun herhangi bir organini etkileyebi-
len, kiigiik damarlar: tutan, otoimmiin, idiyopatik, nekro-
tizan graniilomatoz bir hastaliktir (1). Hastalik her yas
grubunda goriilmekle birlikte, ortalama gortilme yas1 40-
55’tir. Kadin/erkek orani: 1/14dir (2).

Sinirli ya da sistemik hastalik olarak kendini gosterebilir.
Sistemik hastalik tedavi edilmediginde 6limciil olabilir.
Karakteristik olarak bas ve boyun bolgesini, akciger ve
bobrekleri tutmakla beraber, viicudun herhangi bir ye-
rinde de goriilebilir (3). Ust solunum yolu (sinus, larenks,
trakea ve kulak) tutulumu hastalik baslangicinda hastala-
rin %73’tinde, hastaligin seyri sirasinda %92’sinde goriiliir

(4).

GPA'nin degerlendirildigi cesitli serilerde goz tutulu-
mu ile ilgili olarak degisen rakamlar rapor edilmektedir.
Hastaligin erken déneminde g6z anormallikleri olgularin
%15'inde goriiliirken hastaligin ilerledigi donemlerde or-
talama %50 oraninda goz tutulumunun oldugu bildiril-
mektedir. Goz tutulumu, siniislerin tutulumuna sekon-
der olarak inflamasyonun komsu bosluklara ilerlemesine
bagl orbita infiltrasyonu seklinde olabilecegi gibi, goziin
fokal vaskiiliti, konjiiktiva, sklera, {ivea, optik sinir veya
retinal arterlerin direkt hastaliga katilmasi sonucu da olu-
sabilir (5). Hastalarin %2’sinde optik sinir iskemisine bagh
retroorbital psodotimor gelisir. Retrobulber mesafedeki
orbital psodotiimor propitozise ve optik sinirdeki iskemi
nedeni ile gorme kaybina yol aabilir. Orbital psédotiimor
ya da idiyopatik orbital inflamatuar sendrom, orbitanin
nadir goriilen, nonspesifik, nonneoplastik ve nedeni bilin-
meyen lenfositik bir inflamasyonudur. Goriiniimii nede-
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niyle bir¢ok olguda tiimorlere benzetilebilir. Ayirici tanida
Graves hastaligy, lenfoma, sarkoidoz, GPA, enfeksiyonlar,
vaskiilit, amiloidoz, yabanci cisim reaksiyonu, dermoid
kist ve neoplazmlar disiiniillmelidir (6).

GPAda tan: stipheli bolgelerden biyopsi ve laboratuvar
tetkikleri ile konur (7).Yine graniilomatdz inflamasyon
biiyiik 6lgiide GPA tanisini diisiindiirmekle birlikte, go-
rilmemesi taniy1 kesin olarak dislamaz. Ciinkii GPA kli-
nikopatolojik olarak tani konulan bir hastaliktir (7).

Ozellikle deri lezyonlari; hem klinik bir bulgu, hem de
patolojik materyalin elde edilmesi agisindan 6nemli bir
tutulum bolgesidir ve hastaligin baslangicinda %13-14
oraninda goriiliir (8,9). Ust ve alt ekstremitelere lokalize
purpura en sik goriilen bulgudur.

GPAda ozellikle proteinaz 3 (PR3) hedef antijenine kars
olusan c-ANCA pozitifligi tanisal degere sahiptir (6zgiil-
lagii %80 - 100,duyarliligs %28-92). Yaygin GPA olgula-
rinin %95’inde PR3-ANCA pozitif iken, lokalize hastalig
olanlarda yaklasik %50 oraninda negatif bulunur (10).
Ayrica PR3-ANCA diizeyleri hastaligin aktivitesiyle ko-
reledir ve remisyon siirecinde alevlenme riski ile ytiksek
titrelerde iliskilidir.Baslangigta olmasa da gogu tedavisiz
vakada hastaligin ilerlemesi ile pozitiflesecektir, tedavi-
ye cevap, remisyon ve yeniden aktiflesmenin takibinde
onemlidir (11). GPA tedavi edilmezse 6liimciildiir ve or-
talama yasam, tedavisiz olgularda bes aydir (12).

SjS, sekretuar bezlerde mononiikleer hiicre infiltrasyonu
ile giden kronik inflamatuar, otoimmun bir ekzokrino-
patidir (13). Siklikla 40-50 yaslarinda kadinlar: etkileyen
birhastalik olmasina ragmen, tiim yas gruplarinda gorii-
lebilir. Ana histolojik 6zellik titkriik ve gozyas: bezlerinin
fokal lenfositik infiltrasyonudur. Hastalarin esas bulgular:
g6z kurulugu ve ag1z kurulugu olmasina karsilik cok cesit-
li sistemik bulgular da gosterebilir. Hastalarin en az tigte
birinde norolojik, artikiiler, pulmoner, gastrointestinal
tutulum gibi sistemik ekstraglandiiler bulgular mevcuttur
(14).

Vaskiilit, SjSnin ekstraglanduler bulgularindan biri olarak
kabul edilir. SjSda goriilen vaskiilit tiplerinin biiyiik ¢o-
gunlugunu kiigiik damar tutulumlar: ve daha az siklikta
orta ¢apta damar tutulumlar: olusturur.Primer SjSde ku-
tanoz vaskiilit gorillme siklig1 yapilan cesitli ¢aligmalarda
%9-32 oraninda belirtilmektedir (15,16).
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Lokositoklastik vaskiilit en sik goriilen kutandzvaskiilit
tipidir.SjSde aslinda en sik goriilen cilt bulgusu Raynaud
fenomenidir,ciltte vaskiilit bulgusu olarak da diiz veya pal-
pabl purpura 6n plandadir. Dokiintiilerin en sik gortldii-
gl bolge alt ekstremitedir. SjSdeki kutandz vaskiilitlerin
yarisindan fazlasi tek epizod gosterir ve tekrarlamaz (17).
Kutanoz vaskiilit, hastalarin 6nemli bir azinhiginda gori-
liir, ancak sistemik nekrotizan vaskiilit nadirdir.

Son zamanlarda SjS ve poliarteritis nodosaveya SjS ve
ANCA iliskili grantilomatdz vaskiilitbirkag vaka serisinde
bildirilmistir(18,19).

GPA altta yatan bir SjS'nu agiga ¢ikarabilir veya evrimi
sirasinda ortaya cikabilir, ancak bu vakalarin higbirinde
SjS'den 6nce gelmemis olabilir. GPA olusumunun, SjS'nin
ekstra glandiiler bulgulari ile korele oldugu goriilmekte-
dir(20).

SjS cilt, santral sinir sistemi tutulumu ile klinik bulgu ve-
rebilir. Hipersensivite vaskiiliti saptanan olgularda vaskii-
lit, sistemik otoimmiin hastaliklar, ilaglar, enfeksiyonlar,-
malignite ayiric1 tanida distintilmelidir. Hipersensivite
vaskiiliti saptanan olgularda %40 herhangi bir neden sap-
tanamaz. Sunulan bu olguda SjS nedeniyle izlenirken geli-
sen palpabl purpura ilk planda enfeksiy6z siirece baglandi.
Lokositoklastik vaskiilit etyolojisi aragtirildiginda C-AN-
CA pozitif saptanmasi, hastanin ates, palpabl purpura,
oykiide kortikosteroid tedavisine yanit veren psédotimor
olmas1 nedeniyle GPA iliskili olarak degerlendirildi.

Sonugta; bu olgu sunumu ile SjS tanist olan hastalarda
GPAin de eslik edebilecegine, SjS hastasinda saptanan
hipersensivite vaskiilitinde ayrica orbital psédotiimér ne-
deniyle izlenen olgularda GPA ayirici tanida diistiniilmesi
gerektigine dikkat ¢cekilmesi amaglanmistir.
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