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OZET

Kirk iki yasinda kadin hasta nefes darligi, 6ksurik, balgam cikar-
ma, zayiflama, ses kisikligi, gozlerde ve ciltte kuruma sikayetle-
riyle yatirildi. G6gus réntgenograminda sag alt zonda homojen
radyoopasite, Toraks BT'de sag akciger orta ve alt lobda hava
bronkogramlari iceren, yer yer alveoler patern ile uyumlu nodu-
ler lezyonlar ve bilateral kalsifiye plevral plaklar mevcuttu. Bila-
teral Schirmer testi pozitifligi ve Anti-SSA: 1/100 (+++) pozitifli-
gi ile Sjogren Sendromu tanisi kondu. Yapilan bronkoskopi ile
alinan lavaj sitolojisi ve transbronsiyal biyopsi histopatolojisi ta-
nisal olmayinca transtorasik ince igne biyopsisi (tru cut) uygulan-
di. Lenfositik interstisyel pndmoni tanisi ile baslanan steroid ve
siklofosfamid tedavisinden oldukca iyi yanit alinan olgu sunul-
maktadir. (7ur Toraks Der 2008,9.:727-30)
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ABSTRACT

The 42 year old female patient admitted to our hospital with the
compliants of cough, sputum, loss of weight, hoarseness and
dryness of the eyes and skin. On the chest x-ray, opacification
was found in the right lower zone. The chest CT scan
demonstrated nodular lesions, including air bronchograms show-
ing a partial alveolar pattern in the middle and lower right lobes
and bilateral pleural plaques. The diagnosis of Sjogren’s
Syndrome was made on the basis of bilateral Schirmer test
positivity in the ophthalmologic examination and anti-SSA: (+++)
positivity, with a titration of 1/100. The cytologic examination of
bronchoalveolar lavage fluid and histopathological evaluation of
transbronchial biopsy were not diagnostic. Lymphocytic
interstitial pneumonia was diagnosed by evaluation of a transtho-
racic fine needle biopsy (tru cut). In this case report, we present
a case of lymphocytic interstitial pneumonia associated with
Sjogren’s syndrome with atypical radiological findings, who
responded favourably to steroid and cyclophosphamide treatment.
(Tur Toraks Der 2008,9:727-30)
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GiRiS

Sjégren Sendromu’nun (SjS), ilk kez Mikulicz tarafin-
dan 1892 yilinda tanimlandigi kabul edilmektedir [1].
1933 yilinda Sjogren, kuru goz ve kuru agiz yakinmalari
olan 13’0 kadin toplam 19 olguda benzer klinik ve histo-
lojik bulgulari tanimlamis ve bu sendromun Xerophthal-
mia ile ayirimi icin de Keratokonjonktivitis Sikka terimini
onermistir [1].

Sjégren Sendromu, ekzokrin glandlarda lenfositik in-
filtrasyon sonucu tikrik bezlerinde blylme, kuru goz,
kuru agiz ile karakterize kronik inflamasyonla seyreden
otoimmun bir hastaliktir [1-6]. SjS primer (pSjS) olarak
gorulebilir veya diger otoimmun hastaliklarla iliskili olabi-
lir (sekonder SjS) [2,3].

PSjS'nda akcigerler, bobrekler ve kiigik damarlar gibi
cesitli ekstraglandiler organlar da etkilenebilir [2,3].
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PSjS'nda gelisen pulmoner manifestasyonlar ise lenfositik
intersitisyel pnémoni (LiP), intersitisiyel pulmoner fibrozis,
plevral hastalik, lenfoproliferatif bozukluklar olarak belir-
tilmektedir [3]. LiP, alveoler septalarin yogun ve diffiiz
lenfositik infiltrasyonuyla karakterize bir interstisyel pné-
moni formudur [7]. Klasik olarak LiP otoimmiin hastalik-
larla ve ozellikle de SjS ile birlikte gérilmektedir [8].

Bir aylik steroid kullanimindan sonra klinik ve radyolo-
jik yanit alinamayinca siklofosfamid ekledigimiz ve belir-
gin klinik ve radyolojik yanit aldigimiz olguyu sunuyoruz.
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MM, 43 yasinda, Cermik/Diyarbakir dogumlu bayan hasta

Sikayetler: Nefes darligi, oksurtk, balgam cikarma,
zayiflama, ses kisikhdi, gozlerde ve ciltte kuruma.
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Sekil 1. PA grafide sag akciger alt zonda minér fissiirle sinirli, sag hemidi-
afragmayi, sag kostofrenik ve kardiofrenik siniis konturlarini silen, homojen
radyoopasite ve sag hiler genisleme

Hikaye: Son on bes yildir dksirtk yakinmasi olan has-
ta cesitli kereler gittigi doktorlar tarafindan ses tellerinde
iltihap oldugu soylenerek tedavi edilmis. On sekiz ay on-
ce ses kisikligl, zayiflama ve anemi etiyolojisi arastirilmak
lizere Ankara’da bir Universite Hastanesinde Gastroente-
roloji Servisi'ne yatirilarak incelenmis. Bu hastanede yapr-
lan incelemelerinde sedimantasyon yuksekligi, pansitope-
ni, poliklonal gammopati, multinoddler guatr (MNG), hi-
pertiroidi, Ust gastrointestinal sistem endoskopik incele-
mesinde 6zofajit, pangastrit saptanmis. Tiroid ablasyon
tedavisi yapilan olgu oral demir preparati verilerek tabur-
cu edilmis. Ancak son bir yil icinde 30 kg kadar zayiflama-
si, son dort aydir sikayetlerinde artis olmasi ve yeni si-
kayetlerinin ortaya cikmasi Uzerine hastanemize bagvu-
ran olgu servisimize yatirildi.

0z Gecmis: Dogumundan itibaren on yil siireyle cev-
resel asbest maruziyeti olmus. Sigara, alkol kullanmayan
olgunun oral demir preparatlar disinda dizenli olarak
kullandigi herhangi bir ilag yoktu.

Klinik Gidis: Olgu 22.12.2004 tarihinde 1999013681
protokol ve 606636 dosya no ile Dicle Universitesi Tip Fa-
kiltesi Gogus Hastaliklari ve TUberklloz Anabilim Dali A
Servisi'ne yatirild.

Sekil 2. Toraks BT'de sag akciger orta ve alt lobta hava bronkogramlari
iceren, yer yer alveoler patern ile uyumlu nodler lezyonlar ve bilateral kalsi-
fiye plevral plaklar.

Fizik Muayene: Genel durum orta, suur acik, koope-
re, oryante, belirgin olarak kasektik gériinimdeydi. Ates
36°C, nabiz 88/dk, TA 110/70 mmHg, solunum dakika
sayisi 17/dk, solunum sistemi fizik muayenesinde, oskul-
tasyonda sagd hemitoraks bazalinde tuber sufl ve inspir-
yumda ralleri mevcuttu. G6z muayenesinde; konjonktiva-
lar bilateral soluk ve kuru, Schirmer testi bilateral pozitif
saptandi. Tolere edemediginden indirekt laringoskopi ya-
pilamadi. Dermotolojik olarak tim deride kserozis, agiz
kenarlarinda ragadlar, sol el bilegi i¢ ylzde eritemli plak
mevcuttu. Periferik lenfadenomegali saptanmadi. Perife-
rik nabazanlar tim ekstremitelerde agikti.

Radyoloji: Olgunun gégus rontgenograminda sag
akciger alt zonda mindr fissdrle sinirli, sag hemidiafrag-
mayl, sag kostofrenik ve kardiofrenik sints konturlarini si-
len, homojen radyoopasite ve sag hiler genisleme mev-
cuttu (Sekil 1).

Toraks BT: Sag hiler lenf bezleri bUyimusti. Sag ak-
ciger orta ve alt lobta hava bronkogramlari iceren, yer yer
alveoler patern ile uyumlu pnédmonik konsolidasyon mev-
cuttu. Bilateral kalsifiye plevral plaklar mevcuttu (Sekil 2).

Laboratuvar: Beyaz kire: 18.2 K/UL, Kirmizi kire:
3.87 M/UL, Hgb: 9.69 g/dl, Hct: %29.2, MCV: 75.5,
MCH: 25.1 pg/cell, MCHC: 33.2g/dl, PIt:355K/UL, ESR:
95mm/h, BUN: 55.27 mg/dL, CK: 295.54U/L, LDH:
231U/L, Albumin: 2.5g/dL Globulin: 5.8g/dL, Demir:
6mcg/dL. Arter Kan Gazlari: pH: 7.50, pCO2:
24.8mmHg, p02:73.2mmHg, HCO3: 22.3mmol/L, BE -
3.2mmol/L. IgG: 3260mg/dl (800 -700), IgA: 812mg/dl
(85 -450), IgM: 109 nm/dl (60 -370), Total IgE:
23.8IU/ml (1 -87). Tiroid Fonksiyon Testleri: T3: 0.642
ng/ml (0.86 -2.02), Serbest T4: 1.75 ng/ml (0.932 -
1.710). Doppler Ekokardiografi: LVEF: %60, Romatizmal
mitral kapak (hafif MY), Hafif TY. Protein Elektroforezi:
Albumin %40 (52 -68), Alfa -1: %4.40 (2 -5), Alfa -2:
%8.40 (6.6 -13.5), Beta: %20.30 (8.5 -14.5), Gama:
%26.90 (11 -21.1), A/G orani 0.67. ANA: 1/160 (+) po-
zitif, Anti-SSA: 1/100 (+++) pozitif, Anti-SSB: (-), Anti-SM:
(-), Anti-SM/RNP: (-), Anti-SCL70: (-), Anti-JO1: (-), Anti-
dsDNA: (-), pANCA: (), cANCA: (-). Viral hepatit paneli:
HBsAQ: (-), Anti-HBsAb: (-), Anti-HCV: (-). Periferik Yayma:
Notrofil %76, Lenfosit %10, Monosit %12, Comak %4,
Large Lenfosit %4. Eritrositlerde hipokromi, anizositoz,
poikilositoz, trombosit kiimeleri ¢oklu, I6kositlerde toksik
granilasyon mevcut. Kemik iligi Biyopsisi: Normoseliler
kemik iligi. Balgam ARB: 5 kez (-) negatif, aclik mide su-
yu ARB: (-) negatif, balgam sitolojisi: Benign bulundu.

Batin USG: Minimal dalak buyUkligi disinda normal
bulundu. Batin BT: Perihepatik minimal sivi disinda nor-
mal sinirlarda bulundu.

Klinik Gidis: Olguya gelisinde gerek radyolojik gorU-
nim ve gerekse de hemogramindaki notrofil hakimiyeti
olan I6kositoz nedeniyle, pndmoni 6n tanisiyla ikili non-
spesifik antibiyoterapi baslandi. Bu tedaviye klinik ve rad-
yolojik olarak yanit alinamadi. Yapilan balgam ARB ince-
lemeleri de (-) negatif oldugundan akciger tlberkilozu
dislandi. Fiberoptik bronkoskopi (FOB) planlandi.
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FOB: Trakea mukozasi kuru goriniimdeydi, sag akci-
ger alt lob bazal segment agizlarindan pulrilan sekresyon
geliyordu, ilgili segmentlerden bronkoalveolar lavaj (BAL)
ve transbronsiyal biyopsi (TBB) uygulandi. Lavaj sitolojisi
ve TBB histopatolojisi tanisal olamadi. 17.01.2005 tarihin-
de Toraks BT rehberliginde transtorasik ince igne biyopsi-
si (tru cut) yapildi. Kesitlerde izlenen akciger dokusunda
alveollerin bir kisminda proteind materyal izlenmekteydi.
Alveol duvarlarinda kalinlasma mevcuttu, interstisyel
alanda yogun lenfosit ve plazma hicresi infiltrasyonu ve
yer yer multintkleer dev hlcre formasyonu izlenmektey-
di (Sekil 3). Mevcut bulgular Sjégren Sendromu ile iliskili
LiP olarak bildirildi.

Olguya 1mg/kg/gln dozunda Prednizolon baslandi.
Bir aylik takip sonrasi klinik ve radyolojik gerileme goz-
lemlenmeyince tedaviye Siklofosfamid 1mg/kg/giin do-

Sekil 4. Olgunun tedavi altinda iken cekilen akciger grafisi

Sekil 5. Olgunun tedavi altinda iken cekilen Toraks BT gérinimii

zunda eklendi. Takiplerinde belirgin klinik ve radyolojik
dizelme izlendi (Sekil 4,5). Olgu halen Prednizolon
10mg/gin (gun asir) + Metotreksat 7.5 mg/hafta ile ida-
me tedavi aliyor.

TARTISMA

PSjS tanisi Amerika-Avrupa Konsensus Grubu’nun ta-
nisal kriterleri kullanilarak yapilmaktadir. Bu kriterler:
Okuler semptomlar, oral semptomlar, kuru g6z varliginin
objektif kriterleri, tlkrik bezi tutulumunun varliginin ob-
jektif kriterleri, laboratuar anormallikleri olarak tanimlan-
mistir [1,9]. Bizim olgumuzda da okiler semptomlar, oral
semptomlar, kuru g6z, pozitif Schirmer testi, Anti SSA
pozitifligi, ANA pozitifligi mevcuttu. Poliklonal gammopa-
ti LIP olgularinin %80’inde bildirilmistir [8]. Olgumuzda
poliklonal gammopati mevcuttu.

PSjS'nda akcigerler, bobrekler ve kiglk damarlar gibi
cesitli ekstraglanduler organlar da etkilenebilir [2,3]. OF-
gumuzda renal tutulum gdzlemlemedik. PSjS'nda gelisen
akciger bulgulari ise LIP, intersitisiyel pulmoner fibrozis,
plevral hastalik, lenfoproliferatif bozukluklar olarak belir-
tilmektedir [3]. Olgumuzda bronkoskopik islemlerle tani
koyamayinca yaptigimiz transtorasik igne biyopsisi (tru
cut) ile LIP tanisi koyduk.

Klasik olarak LiP otoimmin hastaliklarla ve ozellikle
de SjS ile birlikte goérilmektedir. Tim LiP olgularinin
%25'inin SjS ile iliskili oldugu bildirilmektedir. SjS'nun kli-
nik seyri sirasinda %1 oraninda LIP gelismektedir [8]. Bu-
nun disinda Sistemik Lupus Eritematozus, Romatoid Ar-
trit, Juvenil Romatoid Artrit, Hashimoto Tiroiditi, Miyaste-
nia Gravis gibi pek ¢cok otoimmun bozuklukla beraber de
gorilebilmektedir [8]. Olgumuzda SjS disinda herhangi
bir otoimmUn bozukluk saptanmadi.

LiP’e ézgln olmamakla birlikte, olgularin gégis ront-
genogramlarinda en sik gdzlenen degisikler bilateral, siklik-
la alt zonlarda retikller veya retikilonodiler opasiteler ve
daha nadir olarak da pndmoniyi taklit edecek sekilde fokal
alveolar konsolidasyonlar olarak bildiriimektedir [8,10]. Bi-
zim olgumuzun radyolojik 6zellikleri siklikla beklenen klasik
radyolojiden ziyade nadiren gdzlenebilen sag alt lobda
pndmonik konsolidasyonla birlikte hiler lenfadenomegali
seklindeydi. Olgumuzun Toraks BT incelemesinde gozlem-
ledigimiz bilateral kalsifiye plevral plaklari ise ilimizde gevre-
sel asbest maruziyetinin en yogun yasandigi ilcelerden biri-
si olan Cermik ilcesinde, dogumundan itibaren asbestli top-
rakla sivanan evde yasamis olmasi ile acikladik.

SjS tedavisinde etkilenen organ veya sisteme gore de-
gismekle beraber steriodler, azatiopurin, hidroklorokin,
plazmaferezis, siklofosfamid onerilmektedir [1,11]. Biz ol-
gumuzun tedavisinde steriod denedik. Bir aylik kullanim-
dan sonra klinik ve radyolojik yanit alamayinca siklofosfa-
mid ekledik. Bu ikili tedaviye belirgin klinik ve radyolojik
yanit aldik. Olgu halen prednizolon 10 mg/gtn (gin as-
rn) + Metotreksat 7.5 mg/hafta ile idame tedavi ile takip
edilmektedir.

PS|S akcigerler dahil cesitli organlari etkileyebilmektedir.
Pulmoner tutulumun LIP dahil cesitli akciger bulgular bilin-
mektedir. LiP olgularinda akciger tutulumun nadiren de ol-
sa atipik radyolojiyle basvurabilecegi hatirlanmalidir.
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