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Sjogren Vaskulitine Bagli
Mononéropati Multipleks*

OZET Sjégren sendromunun ekstraglanddler
belirtileri arasinda yer alan periferik néropati sik
gdrilen, ancak iyi taninmayan bir durumdur. Periferik
ndropati tirleri arasinda en sik karsilasilani simmetrik
sensori-motor, ya da saf duyusal néropatidir. Bazi
olgularda periferik sinir sistemine ait bulgular,
gland(iler tutulumdan daha belirgin oldugu icin bu
olgularda tani sorunu olabilir. Bu makalede sagda

dUstik ayakla basvuran 81 yasindaki bir kadin olguda
klinik ve elektrofizyolojik yontemlerle saptanan
monondropati multipleks (MNM) sunulacaktir.
Koroner anjiografi sonrasi sag ayak parmaklarinda
gangren gelisen olgunun amputasyon materyelinde
vaskulit saptanmistir. Sjégren sendromunda izlenen
periferik néropati tirleri arasinda ender gérilen
MNM ve vaskdiilit nedeniyle olgu takdime uygun
gordlmdastdr.

Anahtar Kelimeler:Sjégren sendromu,
polinéropatiler, vaskdilit

Mononeuropathy Multiplex
Caused By Sjogren Vasculitis

ABSTRACT Although underrecognized, peripheral
neuropathy is one of the most frequently
encountered extraglandular manifestations of
Sjégren’s syndrome. Symmetric sensori-motor or
pure sensory neuropathies are common. Diagnostic
difficulties arise when the findings related to
peripheral neuropathy are not accompanied by
glandular abnormalities. In this report we present

an 81-year-old lady presenting with a right foot
drop, eventually diagnosed as mononeuropathy
multiplex (MNM) by clinical and electrophysiological
methods. The patient developed gangrene of the
toes of the right foot, after coronary angiography.
The pathologic investigation revealed vasculitis in
the amputated limb. Mononeuropathy multiplex
resulting from vasculitis is an uncommon occurrence
in Sjégren’s syndrome.

Key Words: Sjégren’s syndrome, polyneuropathies,
vasculitis

GIRIS

Sjogren sendromu, cogunlukla kadinlarda
izlenen, ekzokrin bezlerin otoimmiin mekaniz-
malarla tutulumu sonucu, agiz ve gozde kurulukla
seyreden bir hastaliktir. Ekstraglandiiler belirtileri
arasinda santral ve periferik sinir sistemi tutulusu
izlenebilir. En sik rastlanan periferik noropati
turu simetrik sensori-motor veya saf duyusal
noropatilerdir(®. Mononoropati multipleks
(MNM) nadir olarak gorilmektedir®. MNM
olgularinin bazilarinda altta yatan etyolojik neden
vaskiilit olabilirG.9.

Olgu

Klinik Muayene ve EMG Bulgulari

81 yasindaki kadin hasta 5-6 yildir ayaklarda,
bir yildir da ellerde uyusma nedeniyle Eyliil 1999
da Noéroloji poliklinigine basvurdu. Son 6 ay
icinde ilerleyici yliriime gucligi tanimliyordu.
Olgu, Agustos 1999 sagda diisiik ayak gelismesi

nedeniyle bir noroloji uzmani tarafindan
degerlendirilmisti. Yapilan incelemeler arasinda
eritrosit sedimentasyon hizinin “yiiksek” oldugu
ve antinotrofilik sitoplazmik antikorun (ANCA)
“misbet” bulundugu soyleniyordu. EMG de
“polinoropati” saptanan olguda vitamin B
enjeksiyonlart ve karbamazepin tedavisi 6nerilm-
isti. Ozgecmiste “kuru géz” yakinmalari oldugu
ogrenildi. Katarakt nedeniyle opere olmustu.
Tiroidektomi 6yktisii vardi. Koroner arter hastaligi
ve hipertansiyon mevcuttu. Norolojik muayenede
sagda tibialis anterior kas giicii MRC 0 olarak
saptandi. Derin tendon refleksleri (DTR) hipoaktif
olup, sag Asil refleksi alinamiyordu. Baska
norolojik defisiti olmayan hasta yardumla ytiriiye-
biliyordu. Sinir iletim ¢alismasinda yaygin sensori-
motor periferik noropati zemininde sag N. medi-
anus ve peroneus profundus noropatisi saptandi
(Tablo 1). igne EMG de sag tibialis anterior (TA)
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Tablo-1 Sinir iletim ¢alismasi

Sinir TL (ms) Hiz (m/s) Amplitiid (uV) F (ms)
Motor

N. medianus(sag) PY

N. ulnaris(sag) 2.7 (<3.3) 53.1 (>49.9) 14,100 (>5,000) 31.2 (<32)
N. p.profundus(sag) PY

N. p.profundus(sol) 5.0 (<5.8) 36.1 (>40.9) 700 (>3,500) 63.5 (<52)
N. t.posterior(sag) 7.5 (<5.8) Teknik 1,300 (>3,500) 64.8 (<52)
N. t.posterior(sol) 8.2 40.3 (>39.6) 3,300 65.6
Duyu

N. medianus (sag) PY

N: ulnaris (sag) 43.7 (>37.3) 8C>7)

N. suralis (sag) PY

N. suralis (sol) PY

TL: terminal latans, F: F-yawt latansi, PY: potansiyel yok, teknik: teknik nedenlerle yapilamadi,
parentez icersinde belirtilen rakamlar laboratuarin normal degerlerini gdstermektedir.

ve peroneus longus kaslarinda fibrillasyon potan-
siyelleri ve pozitif keskin dalgalar mevcuttu. Sag
TA kasinda tam kasida ileri seyrelme vardi. Sag
medial gastroknemius ve vastus lateralis kaslarinda
igne EMG normaldi.

Klinik izlem Bulgular::

Olgu istenen laboratuar incelemelerini
yaptirmadi ve takipten cikti. Ocak 2000 de 15
guindiir sag kolunu kaldiramama yakinmasiyla
yeniden basvurdu. Motor muayenede sag deltoid
kas giicii MRC 1, biseps 4, el-bilek dorsifleksiyonu
4 idi. Sag TA giicii yine 0’dr. Her iki stiloradyal,
biseps ve Asil refleksleri alinamryordu. Triseps
ve patella refleksleri hipoaktifti. Baska norolojik
defisit yoktu. EMG ve diger laboratuar inceleme-
leri planlandi. Ancak sadece eritrosit sedimenta-
syon hizi: 30 mmy/s, ve biyokimya incelemeleri
normal bulundu. Diger incelemeler yaptiridamadi.
Hastanin kendi olanaklariyla yaptirdig: fiziksel
tedaviler sonucunda sag deltoid kasinda guic MRC
3 diizeyine cikti. Mayis 2001°de 3 hafta once
yaptirdigi koroner anjiografi sonrasi sag ayak
parmaklarinda morarma gelismesi nedeniyle has-
taneye yatirildi. Motor muayenede sag TA kasinda
kas giicii O idi. Diger kaslarin giicii normaldi.
DTR ler alinamiyordu. Hastanede yatis sirasinda
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ajitasyonlar1 saptandi. Muayenede hastanin kon-
flizyonu oldugu izlendi. Oral prednisolon 100
mg/giin, siklofosfamid 50 mg/glin basland. Sik-
lofosfamidin haftada 50 mg arttirilarak 150
mg/gine cikilmasi planlandi. Sag ayak
parmaklarinda gangren olusumunun medikal
tedaviye yanit vermemesi lizerine dizalt1 bacak
ampiitasyonu yapildi. Taburcu olduktan sonra
kontrola gelmeyen olgunun ilaglarini kestigi ve
evde bakim gordiigii 6grenildi.

Laboratuar Bulgulari:

Tam kan sayimi ve serum immiuinfiksasyon
elektroforezi normaldi. Eritrosit sedimentasyon
hizt: 105 mmy/s idi. Biyokimyada AST: 66 U/L
(N10-42), total protein: 6 g/dl (N: 6.7-8.7), albu-
min: 3 g/dl (N: 3.5-5.4), bulundu. Diger biyokimya
degerleri normaldi.C3: 98 mg/dl (N: 88-201), C4:
10 mg/dl (N: 16-47), romatoid faktor: 320 U/ml,
C-reaktif protein: 96 mg/L saptandi. ssA anti-ro:
85 U/ml (N: <2), ssB anti-la: 0.2 U/ml (N<2),
ANCA negatif bulundu. Kraniyal manyetik reso-
nans gorintiilemede bilateral serebral hemisfer-
lerde multipl, T2 agrilikli kesitlerde hiperintens
sinyaller vardi. Alt ekstremiteden elde edilen
yumusak doku materyelinin histopatolojik ince-




lenmesinde bir kisim orta ve kuiciik ¢capl arter
cevresinde, damar duvarin da infiltre eden poli-
morfoniikleer 16kosit, lenfosit ve plazma hiicre-
lerinden olusan mikst inflamasyon izlendi (Resim
1). Baz1 damarlarda inflamasyonun yanisira belir-
gin fibrozis ile karakterli obliterasyon goriildi.

TARTISMA

Klinik ve elektrodiyagnostik incelemeler so-
nucu hastanin sensori-motor periferik néropati
zemininde yerlesen bir “overlap” mononoropati
multipleks tablosu bulunduguna karar verildi.
Sinir iletim ¢alismas: norojenik tutulusun primer
olarak aksonal oldugunu ortaya koyuyordu. Biy-
opsi materyelinin incelenmesi ise etyopatolojik
nedenin bir vaskulit oldugunu gosteriyordu.
Hastamizda izlenen vaskiilitin 6zelligi yilar icinde
yavas ilerleyici ve remisyonlarla seyretmesiydi.
Hastanm 6ykiistiindeki kuru g6z yakinmalar altta
yatan bir primer Sjogren sendromu oldugu
kuskusunu uyandirdi. ssA anti-ro antikorunun
yiiksek olmasi San Diego sinflamasina gore mu-

Resim-1 Damar duvari ve cevresinde yogun mikst inflamasyon (H.E x200)
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htemel bir Sjogren sendromu oldugunu gosteriy-
ordu (Tablo 2). Sjogren sendromunda periferik
sinir tutulusunun sinsi ve yavas ilerleyici oldugu
bilinmektedirl. Ayrica glandular belirtilerin cok
glirtiltiili olmamasi nedeniyle hastayi doktora
getiren ilk yakinma bir periferik néropati tablosu
olabilir®. Belirtiler zaman zaman remisyona
girebilir®. Diger sistemik vaskiilitler hastaligin
diisiik temposu ve belirgin bir i¢ organ tutulusu
olmamasiyla ekarte ediliyordu. Deri bulgularinin
olmamasi hipersensitivite vaskiilitinin aleyhineydi.
Temporal arterit distindiiren bir basagris1 sen-
dromu yoktu. Klinik ve laboratuar 6zellikleri hem
santral hem de periferik sinir sistemi tutulusu
gosterdiginden periferik sinirin izole vasktiliti de
ekarte edilyordu®. Sjogren sendromunda santral
sinir sistemi tutulusu da olmaktadir(.9. Beyin
etkilenebilecegi gibi, medulla spinalis tutulusu
da izlenebilir®. Olgumuzda oldugu gibi romatoid
faktoriin de artrit olmaksizin olgularin %75 ila
90’1nda positif oldugu soylenmektedir(.

Olgumuzda izlenen mononoropati multipleks,
Sjogren sendromunda tanumlanan periferik noro-
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Tablo-2 San Diego siniflamasr

Tutulus Bulgu

Okiiler Kuruluk, Schirmer testi (+), kornea Rose Bengal testi (+)

Oral Kuruluk

Histopatolojik Minor tiikriik bezi biopsi anormalligi

Tiikriik bezi Parotid tiikriik akimiminda azalma

Serolojik Romatoid faktor > 1/320, ANA > 1/320, ssA-ro veya ssB-la antikor anormalligi
Kesin Agiz veya g6z bulgulari, otoantikorlar, histopatolojik bulgular

Muhtemel Ag1z veya g6z bulgulari, otoantikorlar

Primer Sjogren Bulgu ve semptomlar otoimmiin hastalikla iligkili degil

Sekonder Sjogren | Bulgu ve semptomlar otoimmiin hastalikla iliskili

patilerin en az gorilen tiradirG.9. Bunlarin
altinda yatan nedenin genellikle vasktilit oldugu
bildirilmis olmakla birlikte®, tipik vaskiilit
bulgularinin, olgularin ¢ok az bir yuzdesinde
goriilebilecegini sdyleyenler de vardir®. Bu olgu-
larda steroid ve siklofosfamid kombinasyonunun
belirtilerde belirgin diizelmeye yol actig: bildi-
rilmektedir45. Bizim de hastamiza ayn: tedaviyi
uygulamamiza karsin, tedaviye uyumsuzluk
nedeniyle herhangi bir yorum yapamamaktayiz.
Ancak uygun tedavinin, hastalign ileri evrelerinde
izlenen vaskiilite ait komplikasyonlar: onlenebilme
olasilig: vardi. Sjogren sendromunda vaskiilit
olmadan da MNM izlenebilmektedirG.7. Ayrica
otonomik®, kronik inflaimmatuar demyelinizan
noropati tarzinda demyelinizan sinir iletim anor-
mallikleriyle gidenG.9 ve trigeminal duyusal veya
multipl kraniyal sinir anormallikleriyle
karakterize1,3:9 noropatiler tanimlanmustir. Sonug
olarak mononoropati multipleks tablosu
diistintilen olgularda Sjogren senromu etyolojik
aywrict tani icersinde yer almalidir.
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