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Biiyiik Akciger Kistlerinin Romatizmal Bir Nedeni: Sjogren Sendromu

A Rheumatic Cause of Large Lung Cysts: Sjogren's Syndrome

Hiiseyin KAPLAN" Senem SAS* Emre SENKOY! Gizem CENGIZ!
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Sjogren sendromu (SjS) glandiiler ve ekstraglandiiler manifestasyonlara sahip kronik otoimmiin bir hastaliktir. Sistemik tutulumlardan
etkilenen organlardan bir tanesi de akcigerdir. Pulmoner yapilardaki tutulum hava yolu anormallikleri veya intersitisyel akciger hasta-
I1g1 seklinde goriilebilir. Ayrica, primer SjS’li hastalarin bilgisayarli toraks tomografisinde oldukga degisik paternlerde kistik degisik-
likler saptanabilir. Kistik akciger hastalig1 SjS’li hastalarin %20 kadarinda goriiliir ve boyutlar1 genellikle 3 cm den daha azdir. Bu
yazida SjS tanili bir hastanin intersitisyel akciger hastaligina eslik eden kistik tutulum 6rnegi giincel literatiir esliginde sunulmaktadir.
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ABSTRACT

Sjogren's syndrome (SjS) is a chronic autoimmune disease with glandular and extra glandular manifestations. One of the organs af-
fected by systemic involvement is the lung. Involvement of pulmonary structures can be seen as airway abnormalities or interstitial
lung disease. In addition, cystic changes in quite different patterns can be detected on thorax computed tomography in patients with
primary SjS. Cystic lung disease occurs in up to 20% of patients with SjS and is usually less than 3 cm in size. In this article, an
example of cystic involvement accompanying interstitial lung disease in a patient with SjS is presented in the light of current literature.
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GIRiS

Sjogren sendromu (SjS) ekzokrin bezlerin lenfositik infilt-
rasyonu ile karakterize kronik otoimmiin bir hastaliktir.
Kadinlarda daha sik goriilmektedir. Temel olarak tiikiiriik
ve gozyasi bezleri etkilenir, buna bagl olarak da hasta-
larda ag1z kurulugu ve g6z kurulugu gelisir. Glandiiler bul-
gularin yani sira cilt, kas-iskelet, renal, gastrointestinal, so-
lunum, santral/periferik sinir sistemi ve hematolojik sis-
temlere ait ekstra-glandiiler manifestasyonlar da goriilebi-
lir. SjS primer (pSjS) ve sekonder (sSjS) olmak tizere 2 alt
grupta incelenir. Sekonder SjS genellikle romatoid artrit,
sistemik lupus eritematozus (SLE) ve skleroderma gibi sis-

temik otoimmiin hastaliklarla birlikte ortaya gikar.% ?

Primer SjS’nin akciger tutulumunda cesitli hava yolu anor-
mallikleri, intersitisyel akciger hastalig1 ve degisik patern-
lerde kistik degisiklikler saptanabilir.® Kistik akciger has-
talig1 orta akciger bolgesinde, siklikla bilateral ve cogun-
lukla benign olma egilimindedir. SjS’de peribronkovaskii-
ler dagilima uygun ve genellikle alt loblarda yerlesim gos-
teren ve sayilart 1-100 arasinda olabilen ince duvarli kist-
ler de goriilebilir.3® pSjS’de kistik akciger hastaligini ileri
yas, anti Ro (SSA) antikoru, sekonder SjS tanisi ile bag-

lantil1 bulan ¢aligmalar mevcuttur.®

Bu olgu sunumunda SjS tanist olan ve akciger bilgisayarli
tomografi (BT)’sinde multipl Kistler saptanan bir hasta ra-

por edilmektedir.
VAKA SUNUMU

Yaklagik 20 yildir SjS tanis1 olan 64 yasinda kadin hasta
poliklinigimize eklem agris1 sikayeti ile bagvurdu. Ozgeg-
misinde SjS disinda bilinen kronik bir hastalig: bulunma-
maktaydi. Sigara ve alkol kullanim &ykiisii yoktu. Siste-
mik sorgulamasinda nefes darlig1, carpint1 ve Reynaud fe-
nomeni tespit edildi. Ates, kilo kaybi, yutma giicligii ve
gece terlemesi mevcut degildi. Fizik muayenede aktif art-
rit, eklem deformitesi ve lenfadenopati saptanmadi. Ciltte
fibrozis, kalsinozis, dokiintii, renk degisikligi, sklerodak-
tili, dijital iilser/skar ve telenjiektazi lehine bulgu yoktu.
Oskiiltasyonla, her iki akcigerde bibaziller ince raller sap-
tandi. Arteriyel tansiyon 110/70 mm Hg, nabiz 84/dk, rit-
mik tespit edildi. Oksijen satiirasyonu %95 bulundu. La-

boratuar incelemesinde eritrosit sedimantasyon hizi (ESH)

38 mm/sa (0-20), C-reaktif protein 2.46 mg/L (0-5), beyaz
kiire sayist 5.720x10%/uL (4.8-10.7), hemoglobin 12.9
gr/dL (12-16), platelet sayis1 97x10%/uL (130-400), roma-
toid faktor (RF) 16.8 IU/mL (0-14), anti CCP negatif, anti-
niikleer antikor (ANA) 1/1000 graniiler ve sentromer pa-
tern, anti SSA (Ro-52) +++, anti SSA (Ro-60) +++, anti-
sentromer +++, anti-SSB ++ idi. Solunum fonksiyon test-
lerinde DLCO %46, FEV1/FVC %74, transtorasik ekokar-
diyografi (EKO)’da pulmoner arteriyel basing 30 mm Hg
olarak degerlendirildi. Schirmer testi 3 mm/2 mm tespit
edildi. Hasta mevcut fizik muayene, klinik ve laboratuar
bulgulartyla SjS smiflandirma kriterlerini” karsilamak-
taydi. Anti-sentomer antikor pozitifligi, Reynaud feno-
meni ve pulmoner hipertansiyon varligi SjS-sistemik skle-
roz (SSc) overlap sendromunu akla getirse de cilt bulgula-
rinmn olmamasi nedeniyle SSc siniflandirma kriterleri® igin
yeterli puan alamamaktaydi. Mevcut medikal tedavisinde
hidroksiklorakin, metilprednizolon, nifedipin, asetilsalisi-
lik asit ve pulmoner hipertansiyon i¢in ambrisentan kullan-
maktaydi. Toraks BT’sinde her iki akcigerde buzlu cam

alanlar1 ve kistler mevcuttu (Resim 1).

Resim 1. Bilgisayarli toraks tomografisinde her iki akcigerde
buzlu cam alanlar1 ve multipl kistler mevcuttu.

Hastaya bu bulgularla SjS’ye bagli akciger tutulumu tanisi
konularak mikofenolat mofetil 2gr/giin tedavisi baslandi.
Hasta halen klinigimizce takip edilmektedir. Hastadan bil-

gilendirilmis onam1 alinmustir.

TARTISMA

SjS ekzokrin bezlerin lenfositik infiltrasyonu ile dzellikle
tiikiiriik ve gozyasi bezlerinde fonksiyon kaybinin yani
sira birgok sistemik manifestasyonlara da sahip otoimmun

romatizmal hastaliktir. Bilyiik ve kiigiik hava yollari ile in-

221




Sjogren sendromu ve akciger kisti
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tersitisyel akciger hastalig1 bulgularinin gézlendigi solu-
num sistemi tutulumlart da SjS’li hastalarda ekstraglandii-
ler etkilenmelerden birisidir.! Literatiirde, primer SjS’li 5
hastadan birinde pulmoner tutulum oldugu rapor edilmek-
tedir. Heniiz tam olarak anlagilamayan bu tutulum sekli,
yagsam kalitesi ve mortaliteyi kotii etkileyen onemli bir
komplikasyondur.® Burada sunulan olguda da pulmoner
tutuluma bagli olarak biiyiik boyutlu kistler ve beraberinde

intersitisyel akciger hastaligi mevcuttu.

Bir caligmada, SjS’nin pulmoner manifestasyonlar: ara-
sinda en sik hava yolu anormallikleri (%48-68) goriiliir-
ken, bunu takiben %7-54 bronsiektazi, % 8-27 intersitisyel
akciger hastalig1, %2-9 lenfoid intersitisyel pndmoni rapor
edilmistir.* Primer SjS hastalarinda tanidan 1 yil sonra
%10, tanidan 5 y1l sonra ise %20 intersitisyel akciger has-
talig1 ortaya ¢cikmaktadir. Histolojik olarak en sik non spe-
sifik intersitisyel pnomoni (NSIP), ikinci siklikta da usual
intersitisyel pnémoni (UIP) gériiliir.>> Olgumuzun bilgi-
sayarli toraks tomografisinde SjS’ye bagl oldugu diisiinii-

len NSIP ve kistler mevcuttu.

SjS sendromunda goriilen ¢ok farkli spektrumlardaki pul-
moner tutulum sekillerinden bir tanesi de kistik akciger
hastaligidir.® Kistlerin olusumunda temel etken vaskiiler
obstriiksiyon, peribronsiyolar lenfositik infiltrasyon, pos-
tobstriiktif bronsiolar ektazi ve buna bagli olarak brongio-
lar kompresyon sonucu iskemi ve subsegmental agir1 sis-
menin oldugu check-valve sistemidir.1? Kistler genellikle
boyutlart 3 cm den daha az, bilateral ve orta zonlarda yer-
lesimlidir. SjS’li hastalarin %20 kadarinda goriiliir.310
SjS’de kistik akciger hastaligi lenfositik intersitisyel pno-
moni (LIP), amiloidoz ve lenfoma ile iliskili olabilir. Ge-
nellikle peribronkovaskiiler dagilim gosteren ince duvarli
kistler parankimal tutulum olmasa dahi goriilebilir.* Subp-
levral yerlesim gosterenler ise hasta i¢in pndmotoraks riski
de barindirmaktadir.!! Burada sunulan olgudaki kistler en
biiyligii 7 cm ye kadar ulasan boyutlardaydi. Bazilar ise
subplevral yerlesimliydi. Hastanin klinik ve laboratuar de-
gerlendirmesi, ayrica radyoloji ve gdgiis hastaliklar1 go-
riisti LIP lehineydi. Mevcut bulgularla amiloidoz ve len-

foma diistiniilmedi.

SjS 2017 ACR/EULAR Kklasifikasyon kriterleri tiikiiriik
bezi biyopsisi, anti-SSA antikorlari, okiiler boyanma

skoru, Schirmer testi, uyarilmamis tiim tiikiiriik akis hiz

gibi alt basliklar bulunmaktadir. Her parametre i¢in puan-
lama yapilir, total skor 9 dur ve >4 puan alan hastalar SjS
olarak simiflandirihir. Burada anti-SSA antikorlar1 negatif
ise anti-SSB’nin pozitifliginin spesifik olmadig: bildiril-
mistir. Anti-SSA antikoru negatif olan hastalarda taniyi
netlestirmek i¢in mindr tiikiiriik bezi biyopsisi onerilmek-
tedir.”!2 SjS’de %70 oraninda anti-SSA saptanir. Bunun
yani sira anti-SSB (%50), RF (%50), ANA (>%80) gibi
otoantikorlar; hipokomplementemi, kriyoglobulinemi gibi
immunolojik anormallikler; anemi, 16kopeni, trombosito-
peni ve biyokimyasal parametrelerde bozukluklar tespit
edilebilir.®® Limitli kutandz sklerodermaya spesifik bir
otoantikor olan anti-centromer antikoru SjS ile iligkilendi-
ren c¢alismalar mevcuttur. Anti sentromer antikorunun
SjS’deki sikligi %3.7-27 arasinda bildirilmektedir. Bu an-
tikorla en sik Reynaud fenomeni baglantili bulunmugtur.4
Olgumuzda anti-SSA, anti-SSB, ANA ve diisiik titrede RF
pozitifligi mevcuttu. Ayrica anti-sentromer antikorunun da
pozitifligi bu hastadaki Reynaud fenomeninin iligkili ola-
bilecegi diisiintildii. Hastada intersitisyel akciger hastalig1-
nin kistik hastaliga eslik etmesi, pulmoner hipertansiyon
varlig1 ve anti-sentromer antikor pozitifligi ile SjS-SSc ¢a-
kisma (overlap) sendromu akla gelse de cilt bulgularinin
olmamasi nedeniyle SSc siniflandirma kriterleri agisindan
yeterli puana ulagilamamaktadir. Ancak, mevcut bulgu-
larla sistemik skleroz sine sklerodermanin dislanamamasi
olgunun SjS-SSc ¢akisma sendromu agisindan yakin taki-

bini gerektirmektedir.

Duktal yapilarin degerlendirildigi siyalografi, tikiiriik
bezlerinin fonksiyonlarini degerlendiren niikleer tip tek-
nikleri (sintigrafi), hem glandiiler yapilarin hem de bag bo-
yun bolgesinde eslik edebilecek lenfoma varliginin tespi-
tine imkan saglayan magnetik rezonans goriintiileme, son
donemde kullanimi giderek yayginlasan tiikiiriik bezi ult-
rasonografisi, sistemik hastalik aktivitesini degerlendirme
firsat1 tantyan Positron Emission Tomography/Computed
Tomography SjS’de kullanilan gériintiileme teknikleri-
dir.’5 SjS hastalarinda pulmoner yapilarin goriintiileme-
sinde direk grafi ve BT kullanilmaktadir. Direk grafide re-
tikiiler anormallikler, BT de ise buzlu cam opasiteleri, in-
terlobuler septal kalinlagma ve intralobuler kalinlagsma sik-
likla karsilagilan bulgulardir.*® Ek olarak, SjS’li hastalarda

sessiz kardiyak tutulumlar veya pulmoner hipertansiyon
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goriilebileceginden EKO takipleri de énemlidir.!” Bu ol-
guda da pulmoner hipertansiyon, kistik ve intersitisyel ak-
ciger hastaligi tablolari mevcut hastaligina eslik etmek-
teydi. Spesifik otoantikorlarin varligi ve Schirmer testi po-
zitifligi nedeniyle SjS tanisi i¢in ek tetkike gerek duyul-
madi. Ayrica anti-sentromer pozitifligi, Reynaud feno-
meni, pulmoner hipertansiyon ve intersitisyel akciger has-
talig1 gibi manifestasyonlar SjS yani sira SSc’li hastalarda
da goriilebileceginden overlap sendrom tanisina da yakin

bir hasta oldugunu diisiindiik.

Sonug olarak, SjS’de pulmoner tutulum 6nemli bir morbi-
dite ve mortalite nedenidir. Hastalarin glandiiler semptom-
larinin yan1 sira ekstraglandiiler sistemik tutulumlarinda
farkinda olunmas: ve buna yonelik tedavi yontemlerinin

kullanilmast 6nemlidir.
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