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ÖZET 

Primer Sjögren sendromu nispeten sı k görülen otoimmun bir hastal ı kt ı r. Santral ve periferik sinir sistemi tutulu-
mu ile farkl ı  nörolojik bulgulara neden olabilir. 

74 yaşı nda kadı n hastada ağı z-göz kurulu ğ u semptomlar ı , okülomotor ve fasiyal sinir mononöropatisi, Schirmer 
testi pozit ıfliğ i, azalmış  salivasyon, tükrük bezi biyopsisinde kronik lenfositik siyaloadenit ve anti-SSA (Anti-Ro) 
varlığı  saptanmış tı r. Olgumuz, kranyal sinir nöropatisi ile beliren bulgular ile Sjögren sendromu tanı s ı  alm ış tı r. 
Orbita ve kranyal manyetik rezonans görüntülemede sol gözde proptosis, retroorbital ya ğ lı  dokuda artış , optik 
sinir dural kı lıfı nda kalı nlaşma, bilateral periventriküler ve talamik infarkt saptanm ış tı r. 

İdyopatik fokal veya diffuz santral sinir sistemi lezyonu, idyopatik periferik sinir sistemi lezyonu olan olgularda 
primer Sjögren sendromu akla gelmeli ve araş tırı lmalıdı r. 

Anahtar kelimeler: Sjögren sendromu, okülomotor sinir, fasiyal sinir 
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ABSTRACT 

Cranial Nerve Mononeuritis as Neurological Sign of Primary Sjögren Syndrome: A Case Report 

Primary Sjögren syndrome is a relatively common auto-immune disease. It may cause different neurological 
signs by the involvement of central and peripheric nervous systems. 

Symptoms of mouth-eye dryness, oculomotor and facial nerve mononeuritis, positivity of Schirmer's test, decrea-
sed salivation, chronic lymphocytic sialoadenitis at salivatory gland biopsy and presence of anti-SSA (anti-Ro) 
were detected in a 74 year old female patient. The patient was diagnosed as Sjögren syndrome with the signs of 
cranial nerve neuropathy. Proptosis of left eye, increased retro-orbital fatty tissue, thickness of optic nerve she-
ath, bilateral periventricular and thalamic infarcts were detected at orbital and cranial magnetic resonance ima-
ging. 

Primary Sjögren syndrome should be considered in differential diagnosis and be investigated in cases that have 
idiopathic lesions of focal or diffuse central nervous system and peripheric nervous system. 

Key words: Sjögren syndrome, nervus oculomotorius, nervus facialis 
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GİRİŞ  

Sjögren sendromu (SS), kronik enflamatuar oto-

immun bir hastal ık olup esas olarak ekzokrin 

bezleri etkiler ve s ıklıkla tükrük ve gözya şı  bez-

lerinin fonksiyonel etkilenmesine ba ğ lı  olarak 

göz ve ağı z kuruluğu (sicca semptomlar ı) ile be-

lirir (1).  Sicca semptomlar ı  yan ı  s ıra pozitif 

Schirmer testi, antinükleer antikor (ANA), Ro-

matoid faktör (RF), Anti-Sjögren sendrom A 

veya B antikorlar ı  (Anti-SSA veya Anti-SSB) 

varl ığı , tükrük ve gözya şı  bezlerinin lenfositik 

infiltrasyonu ile karakterizedir. 

Primer Sjögren Sendromu (PSS)'nun bulgular ı  
iyi bilinmektedir. PSS 'nin periferik sinir sistemi 

hastal ığı  ile olan iliş kisi 1960'1 ı  y ı llardan beri 

bilinmesine rağmen, santral sinir sistemi (SSS) 

tutulumlar ının ilk klinik tanımlanmas ı  1981'de 

Alexander ve arkada ş ları  tarafından yap ı lm ış tır 
(2). Periferik sinir sistemi etkilenmesi hastalar ın 

% 10-32'sinde tan ı mlanm ış tır (3,4).  Sjögren 

Sendromu'nda distal simetrik polinöropati, duy-

sal nöronopati, mononöropati, otonomik nöro-

pati, mononoritis multıpleks, küçük lif nöropati-

si, dorsal kök ganglionitine bağ lı  geni ş  lif duysal 

ataksik nöropati, motor nöropati ve bu tablolar ın 

değ iş ik kombinasyonlar ından olu ş an periferik si-

nir sistemi tutulumu ile karşı laşı labilir. 

PSS'de SSS tutulumu, beyin ve spinal kord tu-

tulumu olarak de ğ erlendirilir. Alexander ve ar-

kadaş ların ın ayrınt ı l ı  klinik ve immunopatolojik 

çal ış malar ı  sonucu, PSS'li hastaların % 20-

25'inde SSS tutulumu olduğu bildirilmiş tir (5). 

Serebral tutulum gerek lokalizasyon (fokal veya 

diffuz) gerekse tablonun geli ş imi (akut, progres-

sif veya reversibl) aç ı s ından heterojen özellikler 

gösterir. 

Sjögren Sendromu'nda izole tekrarlay ı c ı  farkl ı  
kranyal sinir nöropatileri günümüze kadar ender 

olarak ortaya ç ıkan olgu sunumları  ş eklinde bil-

dirilmi ş tir (6,7). SS için önerilen tedaviler kran-

yal sinir nöropatilerinde genellikle etkisiz olup, 

spontan stabilizasyon ve düzelme olas ı lığı  da 

vard ı r. 

Biz 3. kranyal sinir nöropatisi ile beliren, klinik 

takibinde 7. kranyal sinir nöropatisi, demiyelini-

zan nöropati, duysal ataksik ganglionopati bul-

guları  saptanan ve nörolojik bulgular ı  nedeni ile 

primer Sjögren Sendromu tan ı s ı  alan olgumuzu 

literatürler ışığı nda sunduk. 

OLGU 

SY, 74 yaşı nda, kadın hasta. Sol gözde k ı zar ık-

lık ve göz kapa ğı nda ş i şme nedeni ile 10 gün an-

tibiyotik tedavi sonras ı  ş ikayetlerinde de ğ iş iklik 

olmamas ı  ve göz hareketlerinde k ı s ıtl ılık olmas ı  
üzerine nöroloji ba şvurusu nedeni ile değ erlen-

dirmeye al ındı . Nörolojik muayenesinde sol 

gözde proptosis ve pitoz, sol pupil midriatik 

olup direkt ve indirekt ışı k refleksi zay ıf ve sol 

göz spontan a ş ağı -dış a görünümdeydi. İki üç 

gün içinde okulomotor sinir paralizisine ek ola-

rak periferik fasiyal paralizi geli ş ti. Özgeçmi-

ş inde 2 y ı ldır diabetes mellitus ve hipertansiyon 

öyküsü vard ı . Orbita Manyetik Resonans Gö-

rüntüleme (MRG) ile solda belirgin proptosis, 

sol retroorbital ya ğ l ı  dokuda artış , her iki rektus 

kas ında yer yer hipertrofik görünüm, optik sinir 

dural k ı l ıf kalınlığı nda solda belirginle ş me (Re-

sim 1), Kranyal MRG'de ise, bilateral periven-

trikuler beyaz cevherde yayg ın T2 ve Flair se-

kanslarda hiperintens iskemik gliotik de ğ iş iklik-

ler ve talamus lokalizasyonda laküner infarktlar 

saptand ı  (Resim 2). Tam kan say ım ı , karaciğ er 

fonksiyon testleri, tiroid hormonlar ı , eritrosit se-

dimentasyon h ız ı , serum kriyoglobulinleri, se-

rum gammaglobulinler, serum protein elektro-

forezi, CRP, kompleman faktörler (C3-C4), An-

tinuklear antikor (ANA), Anti SSA / Anti-Ro ve 
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Anti SSB / Anti-La antikoru, Antinötrofilik si-

toplasmik antikor(ANCA), Romatoid faktör 

(RF), Antikardiolipin antikor, HIV, Hepatit B 
ve C serolojisi bak ı ld ı . Beyaz küre 13.900, se-

dim 70 mm/saat, Anti SSA/Anti-Ro antikoru 
saptand ı . Diğ er sistemik otoimmun hastal ıklar 
lehine bulgu yoktu. Hastan ın göz (keratokon-
jonktivitis sikka) ve a ğı z kuruluğu (kserostomi) 
gibi semptomlar ı , Anti SSA/Anti-Ro antikoru 
varl ığı  nedeni ile Sjögren Sendromu ön tan ı s ı  ile 
Schirmer testi ve tükrük bezi biyopsisi yap ı ld ı . 
Schirmer testi pozitif ve biyopside histolojik 

bulgular Sjögren Sendromu tan ı s ı  ile uyumlu 
saptand ı . Elektromiyografide alt ekstremilerde 

belirgin demiyelinizan tip polinöropati bulgula-
rı  saptand ı . Hastaya 1 gr pulse steroid tedavisi 
baş landı . 7 gün sonra oral tedaviye geçilince üst 
gastrointestinal sistem kanamas ı  geçirdi ve ya-
pı lan özofagogastroduedonoskopide pangastrit, 

prepilorik antrumda 2 adet ülser saptand ı . Bu s ı -
rada hastada periferik fasiyal paralizi bulgula-
rında tamamen, 3 kranyal sinir bulgular ında ise, 
k ı smi (yukarı  bakış ta) düzelme gözlendi, ancak 

ek olarak eklem pozisyon duyurunda bilateral 

bozulma, Romberg pozitifliğ i ve ataksik yürü-
yü ş  ile beliren duysal ataksik nöropati bulgular ı  
geliş ti. Peptik ülser tedavisi ile birlikte steroid 
tedavisi yeniden ba ş landı  ve klinik takibe al ındı . 

TARTIŞ MA 

Hastam ı zda ağı z-göz kurulu ğu ile okulomotor 

ve fasiyal sinir mononöropatisi vard ı . Muayene-
leri sonucunda Schirmer testi pozitif, azalm ış  
salivasyon, tükrük bezi biyopsisinde kronik len-

fositik siyaloadenit bulgular' gözlendi. Sistemik 

otoimmun hastal ıklar saptanmad ı . Bu klinik 
bulgular primer Sjögren Sendromu tan ı  kriterle-
rini doldurmaktayd ı . Bugüne kadar de ğ iş ik tan ı  
kriterleri öngörülmesine ra ğ men, son zamanlar-
da Amerikan-Avrupa kriterleri olarak bilinen, 
gözden geçirilmi ş  Avrupa kriterlerinin kullan ı - 

m ı  konusunda fikir birliğ i vardır (8). Bu tan ı  kri- 
terleri ş unlard ır (6,9): 1) Kuru göz semptomlar' 
(Kseroftalmi), 2) A ğı z kuruluğu (Kserostomi), 
3) Pozitif Schirmer testi veya Rose Bengal testi, 

4) Tükrük bezi biyopsisinde tan ı sal histopatolo-

jik bulgular ın varlığı , 5) Diğ er spesifik tükrük 

bezi anormallikleri (Tükrük bezi sintigrafisi, pa-

rotid sintigrafisi), 6) Ro/SSA La/SSB antikorla-
rın varlığı . Olas ı  iliş kili hastal ık olmaks ız ın 6 
maddeden 4'ünün varl ığı  primer Sjögren Sen-

dromu göstergesidir. Hastam ız bu kriterlerden 

5'inin varl ığı  ile PSS tan ı s ı  almış t ı r. 

PSS, s ıkl ıkla orta ya ş  kad ınlar ı  etkileyen nispe-

ten s ık görülen otoimmun bir hastal ıkt ır. Hasta-
l ık spektrumu organ spesifik otoimmun hasta-

l ıktan (otoimmun ekzokrinopati), sistemik sü-

reçlere kadar (kas-iskelet sistemi, pulmoner, 

gastrik gibi) de ğ iş ebilir (10,11)  3., 4., 5., 8., 9. ve 

10. kranyal sinirlerin izole lezyonlar ı  daha önce 
bildirilmi ş tir (6). PSS ve diğ er konnektif doku 

hastal ıklarında en iyi bilinen kraniyal nöropati, 

trigeminal duysal nöropatidir ( 12).Yüzde tek ve-

ya iki tarafl ı  yavaş  progressif uyu ş ukluk, pares-
tezi ve ağ rı  ile karakterizedir. İmmunsupressif 

tedavi gerekmez. PSS da bildirilen di ğ er kranyal 

nöropatiler, optik ve okulomotor nöropati, fasi-

yal ve 8. sinir tutulumudur (13-15).  SSS tutulumu 

sero-negatif ve sero-pozitif hastalarda e ş it oran-
da bulunmu ş  olmakla birlikte, daha ciddi komp-

likasyonların anti-Ro pozitifli ğ i ile ili şkili oldu-

ğ u ve HLA-DR3 ve DR4 saptanan bireylerin de 

genetik olarak SSS 'nin ciddi tutulumlar ı na kar-

şı  daha fazla duyarl ı  olduğu bildirilmiş tir (16,17) 

Bu komplikasyonlar sendromun tedavisini ve 

prognozunu önemli derecede etkilerler. SSS tu-

tulumunun jeneralize vaskülit ile veya organ-

spesifik antikor reaksiyonu ile ili ş kili olduğ u 

konusu halen tart ış mal ıdır 

MRG SS hastalarda serebral disfonksiyonu 
göstermede oldukça duyarl ıdır. En s ık (% 70- 

(2,18) .  
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Resim 1. Orbita MRG, sol proptosis ve retroorbital ya ğ l ı  doku art ışı , bilateral rektus hipertrofisi, sol optik sinir dural k ı l ıf kal ı nl ığı  
art ışı . 

Resim 2. Kranyal MRG, bilateral periventrikuler beyaz cevherde yaygı n iskemik gliotik değ iş iklikler ve talamus infarkt ı . 

80) T2 kesitlerde periventriküler veya subkorti-
kal beyaz madde lezyonlar ı  gözlenir. Ayr ıca, 
multıpl sklerozu dü şündüren demyelinizasyonla 
uyumlu hiperintensiteler, sulkuslarda geni ş le-
me, ventriküler dilatasyon, ve nadiren korpus 
kallosum lezyonlar ı  görülür. Bu MRG patoloji- 

leri fokal nörolojik bulgular ı  olan SSS tutulumu 
olan PSS'li hastalar ın % 80'inde gözlenir 
(13,19). Son zamanlarda yap ılan SPECT ve PET 
çalış malar ında PSS'li hastalarda bölgesel, korti-
kal ve subkortikal serebral patolojilerin saptan-
dığı  bildirilmektedir (20). Hastam ızda periventri- 
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küler beyaz cevher lezyonlar ı  ve bilateral tala-
mik lokalizasyonda infarkt saptanm ış t ır. Bu se-
rebral lezyonlar ın Sjögren Sendromu'nda ta-
nımlanmış  lezyonlar ile uyumlu olabilece ğ i dü-
ş ünülmü ş  olmakla birlikte risk faktörleri olan 
yaş  ve diabetes mellitus ile de ili şkili olabilece-
ğ i düşünülebilir. Bu hastada görüntülemenin 
ay ırı c ı  tan ı s ı  yap ı lamamaktad ır. Hastam ı z ı n 
Sjögren Sendromu bulgular ın ın belirgin ve ön 
planda olmas ı  lezyonlar ın bu süreç ile ili ş kili ol-
duğunu dü şündürebilir. 

SSS tutulumunun tedavisi için ortak bir görü ş  
yoktur. Il ı ml ı  SSS tutulumunda konservatif yak-
la şı m önerilirken, progresif klinik nörolojik 

fonksiyon bozukluklannda ve aktif SSS hastal ı -
ğı  bulgular ı  olan hastalarda intravenöz pulse 

kortikosteroid ve intravenöz siklofosfamid kul-
lan ı lmaktad ır (5,21) 

Vakam ızda 3. ve 7. kranyal sinir ile ili şkili kran-
yal sinir etkilenmesi ilk bulgular olmakla birlik-

te takibinde elektrofizyolojik olarak demiyeli-

zan tip polinöropati ve muhtemelen dorsal root 

ganglionunun etkilenmesine bağ l ı  klinik olarak 

derin duyuda bozulma ve ataksi (Romberg) ile 

beliren duysal ataksik nöropati geli şmiş ti. Duy-

sal ataksik ganglionopati SS'li hastalarda s ık ge-
liş ir ve motor tutulum olmaks ız ın kinestetik du-
yunu ın ş iddetli bozulmas ı  ile karakterizedir. 

Nöropatinin bu formu kronik ve progresiftir (22). 

Ülkemizde yap ı lan bir çal ış mada primer Sjög-
ren sendromlu 35 hastan ın klinik özelliklerine 
bak ı ldığı nda, duysal polinoropati oran ı  sadece 3 

olguda (% 8) görülmü ş tür ve ek nörolojik bulgu 
olan baş ka olgu tan ımlanmamış t ır (23). 

Primer Sjögren Sendromu 'nda otoimmun ek-

zokrinopatinin ş iddetinin nörolojik komplikas-

yonları n varlığı  veya ş iddeti ile paralel olmadığı  
bilindiğ inden idyopatik fokal veya diffuz SSS 

lezyonu, idyopatik periferik sinir sistemi lezyo- 

nu olan olgularda PSS mutlaka akla gelmeli ve 

araş tınlmal ıdır. 
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