Notoloji

Duyusal Ataksik Bir Hastada
Primer Sjogren Sendromu ve
Duyusal Poliganglionopati

Yard.Do¢.Dr. Emel KOSEOGLU
Erciyes Universitesi Tip Fak, Noroloji ABD.

Prof. Dr. Ali O. ERSOY
Erciyes Universitesi Tip Fak, Néiroloji ABD.

Doc Dr. Hiseyin DEMIR
Erciyes Universitesi Tip Fak, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon ABD.

Doc Dr. Abdullah TALASLIOGLU
Erciyes Universitesi Tip Fak, Néroloji ABD.

iletisim:

Yard. Dog. Dr. Emel KOSEOGLU
Erciyes Universitesi Tip Fak,
Noroloji ABD.

38039- Kayseri

Tel: 0352 437 49 01/22054
e-mail: emelk @erciyes.edu.tr

119

E. Kdseoglu ve Ark.



Tiirk Noroloji Dergisi, cilt: 8, sayr: 1, yil: 2002



Duyusal Ataksik Bir Hastada
Primer Sjogren Sendromu ve
Duyusal Poliganglionopati

OZET sensoriel ataksisi olan bir hastanin klinik,
laboratuvar bulgulari ve ayirici tanisi literatir bilgisi

1siginda tartisilarak hastada primer Siégren Sendromu
ve buna badl duyusal poliganglionopati bulundugu
sonucuna varilmistir.

Anahtar Kelimeler: Primer Sjégren Sendromu,
duyusal poliganglionopati.

Primary Sjogren’s Syndrome and
Sensorial Polyganglionopathy
Existed in the Patient.

ABSTRACT 7he clinical charecteristics, laboratory
findings and differential diagnosis of a patient with

sensorial ataxia were discussed under the light of
present literature. As a result, It is decided that
primary Sjégren’s Syndrome and related sensoriel
polyganglionopathy existed in the patient.

Key Words: Primary Sjégren’s Syndrome, sensorial
polyganglionopathy.

GiRis

Sjogren Sendromu (8S), ekzokrin bezlerin
progresif destriiksiyonu ile karekterize kronik,
multisistem immunolojik bir bozukluktur. Bu
sendrom, primer bozukluk olarak gorildigii gibi
rheumatoid artrit, skleroderma, polimyozit,
sistemik lupus eritematosus gibi baska otoimmun
hastaliklara sekonder olarak goériilebilir.s

Primer veya sekonder SS ile % 10-50 oraninda
degisik formlarda periferik néropati gorildiugi
belirtilmektedir.6 Bu oran sadece primer SS icin
% 10-32 olarak bildirilmektedir.5 Distal simetrik
sensoriyel noropati S§8’te goriilen en sik néropati
seklidir. Daha az siklikta néropati, sensorimotor
noropati, poliradikiilonéropati, multipl
momondropati ve trigeminal sensoriyel néropati
seklinde seyreder.3, 4 Son yillarda bir grup
sensoriyel noropatili hastada, inflamatuar duyusal
polyganglionopatinin neden oldugu gosterilen
kinestezi ve propriosepsiyon kaybi oldugu
bildirilmektedir.3, 4.8 10 Bu tip néropatinin, hastada
genellikle SS’dan daha d6nce goériuldagii
belirtilmektedir.¢ Bu yizden tanisi zor
olabilmektedir.

Bu calismada, ataksik sensoriyel néropatili bir
hastanin klinik, laboratuvar bulgular: ve ayirict
tanist literatlir bilgisi 1s181inda tartisilmistir.

VAKA SUNUMU

Erciyes Universitesi Noroloji Poliklinigine
bagvuran 49 yasginda ev hanimu kadmn hasta yaklasik
iki y1l 6nce sol elinde baslayan uyusuklugun alt:
ay aralarla 6nce sag eline, sonra sag ayagina ve
daha sonra da sol ayagina yayildigindan
yakiniyordu. Once parmaklarinda baslayan bu
uyusuklugun yaklagik alt1 aylik siireler icerisinde
dirseklere ve ayak bileklerine kadar yiikseldigini
belirtiyordu.

Bir yildir kollarini 6ne dogru uzattiginda el
parmaklariun krvrilarak asagrya dogru indigini,
el isi yaparken zorlandigini, son dért aydir
yurimesinin de bozuldugunu, ayaklarini yere
sert bir bi¢imde carparak ve sendeleyerek
yuriidiigiinii ve bu sikayetlerin karanlikta
fazlalagtigin séyliiyordu.

Hastanin 6zgeg¢misinde birbuguk yil kadar
once gegirilen bilateral karpal tiinel sendromu
operasyonu, soygecmisinde ise babasinda diabete's
mellitus disinda 6nemli bir hastalik hikayesi
bulunmuyordu.

Sigara aliskanlifinin disinda kullandi@i ya da
maruz kaldig: ilag ya da toksin hikayesi yoktu.
Sistemlere ait semptomlarin sorgulanmasinda ise
hastanin bagka sistem veya organlara ait yakinmasi
olmadt.

Norolojik muayenesinde dort ekstremite
distallerinde +4/5 kuvvet bulunmasi, taban cildi
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refleksinin bilateral lakayt olmasi, derin tendon
reflekslerinin global yoklugu, bilateral dirsek ve
ayak bilegi ile distalinde hipoestezi ve eklem
pozisyonu duyusu bozuklugu ve bilateral el bilegi
ile distalinde ve ayak parmaklarinda vibrasyon
ve agn duyusu azalmasi, Romberg Testi pozitifligi,
gozler kapaliyken daha belirgin olmak uzere
kollarint 6ne dogru uzattiginda, bilateral el
parmaklarinda goriilen psodoatetozis ve ataksik
yiiriiylis disinda bir patoloji bulunmuyordu.
Hastanin fizik muayenesi ile kadin dogum,

dahiliye, fizik tedavi bdélumlerince
degerlendirilmesi sonucunda da bagka bir patoloji
saptanmadz.

Hastamizda noéropati disindiiren klinik
bulgularin olmas: iizerine yapilan
elektromyografisinde tiim ekstremitelerde duyusal
sinir cevaplarinin olmamasi, motor sinir ileti
hizlar1 ve amplitiidlerinin normal olmas: seklinde
duyusal polinéropati ile uyumlu bulgular elde
edildi.

Yapilan hemogram, kan biyokimya testleri
(aclik kan sekeri, elektrolitler, karaciger ve bébrek
fonksiyon testleri ve lipidler), idrar biyokimyasi
ile mikroskopisi ve periferik yayma sonuglari
normal olarak degerlendirildi. Akut faz reaktanlar
(Sedimentasyon, CRP, ASO) ile protein
elektroforezi normal sinirlarda, serum
immunoglobulin, Vit B12 ve folik asit degerleri
de normal olarak bulundu. Tiimér markerlar,
abdomen, pelvik USG, akciger grafisi, toraks
bilgisayarl tomografi, beyin magnetik rezonans
goriintiileme ve servikal smear incelemelerinde
tiimorii diisiindirecek herhangibir bulgu
bulunmadi.

Otoantikorlar yoniinden yapilan incelemede
ise A-ds DNA negatif, immun floresan yontemiyle
bakilan ANA (antiniikleer antikor) benekli +,
Romatoid Faktor: 30 IU/ml (Normal<10), A-Ro
SSA antikor: 5.15 AU/ ml ( Normal< 0.90), A-La
SSB antikor; 2.47 AU/ml ( Normal<0.90), A-Sm,
A-RNP, A-Scl 70, antikardiyolipin antikor negatif
olarak bulundu.

Kompleman diizeyleri (C3, C4) normal
seviyede saptandi. Serum ve Beyin omurilik
sivisinda (BOS) enfeksiyvon (Human
Immunodeficiensy virus- HIV, Herpes Symplex
Virus-HSV, Varicella Zoster virus-VZV, lyme, sifiliz,
brucella, hepatit ve tuberkuloz ) yoniinden yapilan
mikrobiyolojik tetkikler sonucunda da herhangibir

Tiirk Néroloji Dergisi, cilt: 8, sayr: 1, yil: 2002

122

patoloji saptanmadi. BOS’ta hiicre goriilmedi ve
biyokimya degerleri normal olarak bulundu.

Hastamuzda yapilan sural sinir biyopsisinin,
hematoksilen eosin (HE), modifiye gomori trikrom
(MGT) ve thioninle boyanip 15tk mikroskobu ile
incelenmesi sonucu ozellikle blylik capl myelinli
liflerde énemli Slciide-azalma ile giden aksonal
néropati ve perinoriyum komgulugunda yogun,
daha cok kiigiik ¢apli damarlar etrafinda olmak
iizere epinoral damarlar etrafinda hafif iltihabi
hiicre infiltrasyonu bulundugu goérildu.
Gastroknemius kasindan yapilan biyopsisin HE,
MGT, PAS, suksinik dehidrogenaz, NADH,
sitokrom oksidaz ve oil red ile boyanmasi sonrast
incelenmesinde ise sadece innervasyonun
gozlendigi cok hafif eski denervasyon bulgulari
oldugu goruldu.

Yapilan dudak biyopsisinde mindr tiikrikk
bezinde periduktal mononiikleer iltihabi hiicre
odaklar: goérildi, gozyas: sekresyonunu
degerlendirmek icin yapilan Schirmer ve Rose
Bengal testlerinde pozitiflik (sekresyonda azalma)
saptandi.

Bilateral median sinirden yapilan
Somatosensoriyel Evoked Potansiyel (SEP)
calismasinda kortikal potansiyellerin olmadigi
gozlendi.

TARTISMA

Sunulan hastamizda, ekstremite distallerinde
vibrasyon, pozisyon, hafif dokunma ve agri
duyularinda azalma ile Romberg Testi pozitifligi
ve sensoriyel ataksik ylriyilis duyusal
modalitelerde etkilenmeyi gostermektedir. Buna
ragmen kuvvetin ekstremite distallerinde minimal
olarak azaldig gorilmustiir. Hastamizin yapilan
EMG'sinde duyusal cevaplarin olmamas: seklinde
duyusal néropati bulgular: elde edilmistir.

Duyusal bozukluklar: olan bir hastada, agir
proprioseptiv kayip, vibrasyon duyusunda azalma
ve normal kuvvet duyusal noronopati veya
ganglionopatiyi de diigtindiiriir. Bu hastalarda
cogunlukla hafif dokunma ve agr1 duyusunu da
iceren tiim duyusal modalitelerde kayip gortlir.!
Bu yuizden hastamizda edinsel duyusal noropati
nedenleri yaninda duyusal ndéronopati
(ganglionopati) nedenleri de aragtirilmigtir.
Duyusal ganglionopatilerin ayirict tanisinda
paraneoplastik sendromlar, Sjogren Sendromu,




idiopatik duyusal ndronopati, Sisplatinum
kullanimi, Vitamin B 6 toksisitesi, HIV’a bagl
duyusal néronopati degerlendirilir.?

Yapilan tetkikler ve hastanin hikayesi
gOzoniine alinarak duyusal ganglionopati ve
edinsel néropatilerin (metabolik, immunolojik,
kansere bagli, enfeksiy6z, ila¢c veya toksinlare
bagl) ayirict tanist yapildiginda hastamizda ANA,
A-Ro SSA, A-La SSB otoantikorlarinm varhg:, dudak
biyopsisinde minor tiikriik bezinde periduktal
mononiikleer iltihabi hiicre odaklarinin
bulunmasi, Schirmer ve Rose Bengal testlerinin
pozitif olmasi Sjogren Sendromunu destekler
tarzda bulunmustur.2 3, 9, 11 Hastamizda ayrica
Romatoid faktér pozitif bulunmustur. Romatoid
faktor Sjogren Sendromlu hastalarin biiyiik
cogunlugunda (% 60-70) pozitif bulunabilir.2 Bu
sendromun tamsinda kullanilan en kat1 kuralls
kriter, San Diego Kriteri’dir.9 Hastamizda bu
kriterler saglandig1 ve baska bir konnektif doku
hastalifi diisiindiirecek bulgular olmadigindan
primer §jogren Sendromu tanisi konulmustur.

Sjogren Sendromunda néropati varliginda,
elektromyografide bu duruma ait bulgular
cogunlukla duyusal ve aksonal tutulum seklinde
gorilir. Sinir biyopsisinde biiyiik ¢apli liflerde
kayipla seyreden aksonal dejenerasyon ve ozellikle
epindral damarlar etrafinda lenfositik infiltrasyon
gozlenir.3. 4,6, 7, 8, 10, 12 Hastamizda da benzer
bulgular alinmugtir. Bunun yanisira tiim duyusal
modalitelerin etkilenmis olmasina ek olarak
yapilan periferik SEP calismasinda kortikal
potansiyellerin elde edilmemesi duyusal
ganglionopati tanisint desteklemektedir.s. 8

Bu caligmada, duyusal ataksik periferik
noropatili bir hastada tiim duyusal modalitelerde
bozulmanin duyusal bir ganglionopatiyi isaret
ettigi halde gozyas1 veya tiikrilk azalmasi yakinmasi
ve herhangibir konnektif doku hastaligini
diustundurecek klinik bulgu olmadan yapilan
tetkiklerle Sjégren Sendromu tanis: konulmustur,
Bu durum, bu tip néropatinin Sjogren Sendromu
tanisindan once farkedildigini hatta sendrom
tanisiun kesin olarak yapilamadigi zamanlarda
dahi varoldugunu belirten yayinlarla 1. 5. 6
uyumludur.
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