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I1k Bulgusu Epilepsi Nobeti Olan Primer Sjogren Sendromu: Olgu Sunumu

Sjogren's Syndrome Presenting with Epileptic Seizure: Case Report

Emine Rabia Kog, Ulkiihan Diizgiin, Alevtina Ersoy, Atilla ilhan
Fatih Universitesi Tip Fakiiltesi, Noroloji Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye

Ozet

Sjogren sendromu goreceli olarak sik goriilen otoimmun bir hastalikeir ve eriskin niifusun %2-3’ iinii etkiler. Ekzokrin bezlerin lenfositik infiltrasyonu ve yikimi
ile karakterizedir. Primer Sjogren sendromlu hastalarin yaklagik %20 sinde nérolojik tutulum goriiliir. Santral sinir sistemi etkilenmesi multipl skleroz benzeri
klinik ve radyolojik bulgular gésterebilir. Bu olgularda erken dénemde tani konularak Sjgren sendromuna yonelik tedavinin baglanmasi hastaligin prognozu
agisindan biiyiik 6nem tagimaktadir. Bu yazida nobet gecirme yakinmasiyla acil servise bagvuran, beyin goriintiilemesinde tiimefaktif multipl skleroz lezyonuna
benzer lezyonu olan ve yapilan aragtirmalarda Sjogren sendromu tanisi alan 25 yagindaki bir olgu tartigilmakeadir. (Tiirk Noroloji Dergisi 2012; 18:33-5)
Anahtar Kelimeler: Sjsgren sendromu, epilepsi, multipl skleroz benzeri lezyon

Summary

Sjogren’s syndrome is a relatively common autoimmune disorder, affecting 2-3% of the adult population. It is characterized by lymphocytic infiltration and
destruction of the exocrine glands. Neurological involvement occurs in approximately 20% of patients with primary Sjogren’s syndrome. Affected central
nervous system may show similar clinical and radiological findings as in multiple sclerosis. In these cases, early diagnosis and treatment for the Sjogren’s
syndrome has a great importance for the prognosis of the disease. In this article, we present a 25-yr-old patient who visited the emergency room with epileptic
seizure. In this paper, a 25-year-old patient is discussed who was referred with the complaint of seizure, there was tumefactive multiple sclerosis like lesions
in brain imaging studies and was diagnosed with Sjogren’s syndrome. (Turkish_Journal of Neurology 2012; 18:33-5)
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Giris

Sjogren sendromu, ekzokrin bezleri tutan yavas seyirli,
kronik, hastaliktr.
sendromunda norolojik tutulum hastalarin yaklagik %20-

otoimmiin, sistemik bir Sjogren
25’inde gorliir. Norolojik tutulumun %87’si periferik sinir
sistemi, %13’ santral sinir sistemi tutulumu seklindedir (1,2).

Bu yazida epilepsi nobeti gecirme dykiisti ile acil servise
bagvuran, noéroradyolojik goriintiilemesinde demiyelinizan
karakterde lezyon saptanan ve yapilan tetkikler sonucunda
Sjogren sendromu tanist konulan 25 yagindaki bir olgu
sunulmaktadir.

Olgu

Daha 6nce herhangi bir hastalig1 ve ila¢ kullanim oykiisii
olmayan 25 yasindaki erkek hasta sag bacaktan baglayan ve
ardindan tiim viicuda yayilan kasilma sikéyeti ile acil servise
bagvurdu. Hastanin sikdyetlerinin 10 giin dnce sag bacaktan
baglayip sonra hizla tiim viicuda yayilan birkag dakika siiren
kasilmalar seklinde oldugu ve ardindan bilingte kapanma ve
uyku hali gelistigi 6grenildi.

Tekrarlayan nobet oykiisii ile acil servise bagvuran hasta
sirasinda  6ykiide bahsedilen fokal
baslangicli, sekonder yayilim gosteren nébet gegirdi. Nobet

norolojik muayene
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yaklagik bir dakika kadar siirerek sonlandi. Nébet sonrasinda
hastada postiktal konfiizyon gelisti.

Hastanin yapilan laboratuar tetkiklerinde rutin biyokimya
ve hemoglobin diizeyleri normaldi. Sedimentasyonu normal
sinirlarda, CRP diizeyi 116 mg/L (0-8) idi. Tiroid fonksiyon
testleri, vitamin B12 ve folik asit diizeyleri normal sinirlarda
idi. Nobetin etiyolojisine yonelik yapilan kraniyal manyetik
rezonans goriintiilemesinde (MRG) sol frontal lobda siiperiyor
frontal girusta subkortikal beyaz cevherde T2 agirlikls
goriintiilerde hiperintens lezyon izlendi (Resim 1). Geg faz
kontrastli beyin MRG’de lezyonun kontrast madde tutulumu
gosterdigi (Resim  2).
sorgulandifinda sag goziinde kizariklik, batma ve afizda

izlendi Hasta ayrintili  olarak
kuruluk ile yutma gii¢ligii mevcuttu. Olgudan vaskiilic 6n
tansst ile istenilen otoimmiin panelde anti-Ro52 antikoru
(+++), anti-Ro ve niikleozom antikoru (+) pozitif olarak
saptandi. (ANA, anti-ds-DNA, anti-La, anti-Sm, anti-Scl-70,
anti-Jo, anti-histon antikorlari ile anti-HIV ve anti-HCV
antikorlar1 negatif olarak elde edildi). Goz poliklinigine kuru
goz agisindan konsiilte edilen hastanin Schirmer testi bilateral
pozitifti. Anksiyete bulgulari olan hasta psikiyatri hekimi
tarafindan degerlendirildi ve antidepresan tedavi bagland:.

Elektroensefalogram ve gorsel uyarilmis potansiyelleri
normaldi. Posterior tibiyal sinir uyarilarak elde edilen duyusal
uyarilmig potansiyel ¢aligmasinda latans uzamasi elde edildi.

Hastaya Sjogren sendromu tanist ile siklofosfamid,
metilprednizolon ve hidroksiklorokin tedavileri baslandi.
Nobet kontrolii sodyum valproat ile saglandi.

Alti aylik takibinde hastanin nébeti olmadi. Kontrol kraniyal
MRG'sinde lezyon boyutlarinda anlamli kiigiilme izlenirken
patolojik kontrast tutulumu saptanmad: (Resim 3, 4).

Tartigma

Henrick Sjogren tarafindan tanimlanan bu sendrom
ekzokrin bezleri tutan yavag seyirli, kronik, otoimmiin,
sistemik bir hastaliktir (2). Kadinlarda erkeklere gore yaklagik
9 kat daha sik goriiliir ve en sik dordiincii ve besinci dekatta
goriilmesine ragmen tiim yaglarda bildirilmigtir (3). Sjogren

sendromu tanist igin Avrupa tani kriterleri kullanilmig ve
Tablo 1'de gosterilmigtir (4). Buna gére en az dort veya daha
fazla kriterin varlig1 Sjogren sendromu gostergesi olarak kabul
edilmektedir. Olgumuz goz ve agiz kurulugunun olmasi,
Schirmer testi pozitifligi ve Anti-Ro52 antikor yiiksekligi ile
Sjogren sendromu olarak degerlendirildi. Sjogren sendromu
periferik sinir sistemini etkileyebildigi gibi merkezi sinir
sistemi etkilenmesine de yol agabilir. Santral sinir sistemini
etkilemesi ile multipl skleroz benzeri klinik ve radyolojik
bulgular gosterebilir (5,6). Sjogren sendromunda santral sinir
sistemi tutulumu nérolojik tutulumun %13’tinde goriiliir (2).
Fokal nérolojik bulgular; motor ve duysal defisit, dizartri,
afazi, epileptik nébetler, ekstrapiramidal bozukluklar veya
beyin sapi tutulumlari ve serebellar tutulum seklindedir.
Diffiiz tutulum ise; subakut-akut ensefalopati, rekiirren
aseptik menenjit, kognitif bozukluklar seklinde goriiliir.
Sjogren sendromu seyrinde goriillen ndropsikiyatrik
bozukluklar, dikkat ve konsantrasyonda azalma, bellek
bozuklugu, anksiyete, panik atak ve diisiince yavaglamasidir.

Sjogren MRG'de
periventrikiiler ve subkortikal beyaz cevherde T2 ve FLAIR

Primer sendromunda  kraniyal
kesitlerinde ¢ok sayida hiperintens lezyonlara rastlanir. Yapilan
bir caligmada genis tiimefaktif beyin lezyonlarinin primer
Sjogren sendromunun bir komplikasyonu olabilecegi ©ne

stiriilmiigtiic (7). Olgumuzda da kraniyal MRG’de lezyon

Resim 1. T2 afirlikli Kraniyal MRG’de sol frontal lobda siiperiyor frontal
girusta subkortikal beyaz cevherde hiperintens lezyon izlenmektedir.

Tablo 1. Avrupa siniflandirmasina gére primer Sjgren sendromu tan: kriteleri

1) Okiiler Semptomlardan en az birisinin olmasi (3 aydan uzun siiredir var olan kuru goz bulgusu, gozlere kum tanesi atlmig gibi hissetmek, giinde 3

defadan fazla suni gozyagt kullanma durumunda kalmak)

2) Oral semptomlardan en az birisinin olmast (3 aydan uzun siiredir agizda kuruluk hissetmek, tekrarlayici ya da siirekli olarak tiikriik bezlerinde siglik

hissetmek, kuru gidalart yutmak igin sik sik stvi igecekler tiiketmek)
3) Pozitif Schirmer testi ya da Bengal testi

4) Tiikriik bezi biyopsisinde tanisal histopatolojik bulgularin varlig:

S) Diger spesifik tiikriik bezi anormalliklerinlerinden en az birisi (Tiikriik bezi sintigrafisi, parotid sintigrafisi, uyarilmamus tiikriik salgis)

6) Anti Ro/SS-A ve/veya Anti La/SS-B antikor pozitifligi
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demiyelinizan karakterde, tiimefaktif MS lezyonuna benzer
ozellikte idi. Anamnez ve labaratuvar bulgular: ile birlikte

degerlendirildiginde primer Sjogren sendromunun santral sinir

Resim 2. Kontrast madde verildiginde (ge¢ fazda) beyin MRG'de lezyonun
kontrast madde tutulumu izlenmektedir.

Resim 3. Alti ay sonra tekrarlanan kraniyal MRG’ de T2 agirlikli goriin-
tillemede lezyon boyutunda kiigiilme izlenmektedir.

Resim 4. Alt: ay sonra kontrast madde verilerek cekilen kraniyal MRG’ de kon-
trast madde tutulumu izlenmemistir.

sistemi tutulumu olarak tan: aldi. Santral sinir sistemi
tutulumunun saptandigi Sjogren sendromlu olgularda tedavide
puls steroid ve siklofosfamid veya diger immunsupresan ajanlar
(klorambusil ve azotioprin) kullanilir (8).

Acil servise ilk getirilis sikdyeti nobet gecirme olan
hastanin yapilan ileri tetkiklerinde, kraniyal MRG’sinde T2
agirlikli kesitlerde fokal hiperintens lezyonu ve otoimmiin
panelinde anti-Ro52 antikor pozitifligi mevcuttu. Schirmer
edildi.

noropsikiyatrik semptomlar: belirgindi. Tiim bu bulgularin

testinde bilateral kuru goéz tespit Hastanin

mevcut olmast hastamizda Sjégren sendromunun santral sinir
sistemi tutulumunu dugiindiirdii. Tedavide siklofosfamid,
hidroksiklorokin ve steroid tedavisine cevap alinan hastanin
durumunda hem klinik hem de radyolojik diizelme sagland:.

Sjogren sendromu klinik ve ndroradyolojik goriintiileme
ozellikleri ile multipl skleroz benzeri tablolarla kargimiza
¢ikabilir. Bu olgularda erken donemde tani konularak Sjogren
sendromuna yonelik tedavinin baglanmasi prognoz agisindan

biiytik 6nem tagimaktadir.
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