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Sjögren sendromu gözya�ı ve tükürük bezleri
ba�ta olmak üzere, tüm ekzokrin bezlerin mo-
nonükleer hücre infiltrasyonu ile karakterize,

kronik otoimmün ve lenfoproliferatif bir hastalıktır.
Patofizyolojik olarak epitel tutulmasını tanımlaya-
bilen “otoimmün epitelit” ve öncelikle ekzokrin bez-
leri etkiledi�i için ‘’otoimmün ekzokrinopati’’ isimle-
riyle adlandırılmı�tır (�).

Genel popülasyonda primer SS prevalansı %0.5 ile
%2.7 arasında de�i�ir. Ço�unlukla 4. ve 5. dekatta
ortaya çıkar. Kadınlarda erkeklerden 9 kat daha
sık görülür.

SS’nun patogenezinde otoimmünite önemli rol oy-
nar. Hipergamaglobülinemi önemli bir bulgudur.
�mmünogenetik çalı�malarda primer SS’lu hasta-
larda HLA-B8, DR-3 ve DRW-52 allellerinin sıklı�ı
artmı� bulunmu�tur (2). Japonlarda HLA-DRW 52,
Yunanlılarda DR5, �sraillilerde DR-�� daha sık bu
hastalıkla ilgili görülmektedir (3). Primer SS’lularda-
ki anti-Ro ve anti-La antikorları özellikle DQ-A� ve
DQ-B� alleleri ile birliktelik gösterir. Gastrointestinal
tutulum ile HLA lokusları arasında anlamlı bir ili�ki
gösterilememi�tir.

SS’nda otoantikorların hedef hücresel antijenleri
Ro/SSA ve La/SSB adlı ribonükleoproteinlerdir. Bu
iki antikor, erken hastalık ba�langıcı, uzun hastalık
süresi, tekrarlayan parotis �i�meleri, splenomegali,
lenfadenopati vaskülit ile giden klinik tablolarla
birliktelik göstermektedir (Tablo �).

Ba�lıca klinik bulgu ekzokrinopatidir. Yeti�kinlerde
göz ve a�ız kurulu�u ana klinik belirtiler olurken,
çocuklarda bilateral parotis �i�mesi ba�langıç be-
lirtisidir.

Tanı ekzokrin bez fonksiyon testleri ile konur. Schir-
mer testi, Rose-Bengal boya testi, gözya�ı kırılma
zamanı, siyalometri, parotis sintigrafisi, parotis si-
yalografisi en sık kullanılan testlerdir. Minör tükü-
rük bezi biyopsileri histolojik tanı yöntemidir. Tanı
kriterleri olarak daha çok SS Avrupa Sınıflandırma
Kriterleri kullanılır (Tablo 2) (4). 

Ssda ekstraglandüler tutulum hastaların �/3’ünde
görülür (Tablo 3) (5). Hastaların üçte birinde Ray-
naud fenomeni görülür. Primer SS’lu hastaların ço-
�ında non-eroziv artrit atakları öyküsü mevcuttur.
Renal tutulum daha çok intertisyel nefrit, hipos-
tenüri, renal tübüler asidoz ve fanconi sendromu

Tablo 1. Sjögren  sendromunda  görülen  primer
antikorların  özellikleri

Otoantijen Antikor  Sıklı�ı

Ro/SSA Primer  SS %70

Neonatal  SLE %95

Kutanöz  lupus %80

SLE %35

Normal  popülasyon %0.44

La/SSB Primer  SS %50

SLE %�0
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rın üçte birinde alt özofagus sfinkter basıncının ha-
fif derecede artı�ını göstermi�lerdir (8). Tsianos ve
arkada�ları ise özofagial manometri çalı�maların-
da SS’lu hastaların üçte birinde peristaltizm defekti
bulmu�lardır (9).

Primer ve sekonder SS’da kronik atrofik gastrit sıklı-
�ı artmı�tır (�0-�3). Maury ve arkada�ları �6 SS ta-
nısı konmu� hastanın ��’inde kronik atrofik gastrit
varlı�ını göstermi�lerdir (��). Bu çalı�mada dü�ük
pepsinojen seviyesi daha çok SS-B otoantikor titresi
yüksek primer SS’lu hastalarda saptanmı�tır (��).
Bir ba�ka çalı�mada 44 primer SS’lu hastada kronik
atrofik gastritin tipleri ara�tırılmı�tır (�2). Kronik at-
rofitin tüm tipleri SS’da görülebilir. Genç ve orta
ya�lılarda daha çok antral lezyon varken, ya�lılar-
da daha çok corpusta lezyon belirgindir (�3). 20
primer SS’lu hastayı kapsayan �talyan çalı�masın-
da �� hastada gastrik �ikayetler, �0 hastada en-
doskopik anormallikler bulunmu�tur (�4). Bu çalı�-
mada 2 hastada duodenal ülser, 2 hastada kronik
atrofik gastrit ve hastaların %85’inde süperfisyal
gastrit gözlenmi�tir. Collin ve arkada�ları ise, atro-
fik gastrit sıklı�ını bu hastalarda %25 olarak bildir-
mi�lerdir (�5).

�eklindedir. Glomerülonefrit daha az sıklıkla görü-
lür. Vaskülit daha çok küçük boy arterleri tutar.
Vaskülite ba�lı yaygın klinik bulgular purpura,
tekrarlayan ürtiker, deri ülserasyonları, glomerülo-
nefrit ve mononöritis multipleks �eklindedir. SS’lu
hastalarda multipl skleroz ve aseptik menenjit ta-
nımlanmı�tır (6). SS’da gastrointestinal tutulum çok
de�i�kenlik gösterir (Tablo 4).

ÖZOFAGUS VE M‹DE TUTULUMU

Disfaji primer SS’un önemli bir semptomudur. Disfa-
jinin etyolojisinde primer olarak kuru a�ız suçlan-
maktadır. Üst gastrointestinal weblere %�0 vaka-
da rastlanır (7). Palma ve arkada�ları SS’lu hastala-

Tablo 2. Sjögren Sendromu Avrupa Sınıflandırma
Kriterleri

1- Subjektif olarak kuru göz yakınması

2- Subjektif olarak kuru a�ız yakınması

3- Pozitif tükürük bezi biyopsi bulguları

4- Anormal Schirmer testi* veya Rose-Bengal skoru 4

5- Uyarısız yapılmı� siyalometri ve siyalografi veya tükürük bezi
sintigrafisinden en azından birinde anormal bulgular

6- Anormal titrede özel otoantikorların varlı�ı

Dı�lama kriterleri

Daha önce ortaya çıkmı� lenfoma, kazanılmı� immün yetme-
zlik hastalı�ı, sarkoidoz, greft-versus host hastalı�ı, siyaloadeno-
sis varlı�ı veya antidepresan, antihipertansif, nöroleptik veya
parasempatolitik ilaçların kullanılması

Bu bulgulardan en az dördünün olması gerekir

• Bu test 60 ya� üzerindeki normal ki�ilerde de azalmı� bulun-
abilece�inden, 60 ya� altı ki�ilerde kullanılmalıdır.

Tablo 4. Primer  SS’da  gastrointestinal  ve  karaci�er
tutulumu

Özofagus

Disfaji

Web

Motor  disfonksiyon

Gastrik

Kronik  atrofik  gastrit

Süperfisyal  gastrit

Peptik  ulcus

�nce  ve  kalın  barsak

Çölyak  hastalı�ı

Kollagenöz  kolit

Pankreatik

Subklinik  ekzokrin  yetmezlik

Pankreatit

Hepatik

Primer  biliyer  siroz

Kronik  aktif  hepatit

Kriptojenik  siroz

Hepatik  lenfoma

Hepatik  psödolenfoma

Tablo 3. Primer  SS’da  ekstraglandüler  tutulum (5)

Klinik  bulgu                                          �nsidans (%)

Artrit/artralji 60

Raynaud  fenomeni 37

Lenfadenopati �4

Akci�er  tutulumu �4

Vaskülit ��

Böbrek  tutulumu 9

Karaci�er  tutulumu 6

Lenfoma 6

Splenomegali 3

Periferiyal  nöropati 2

Myozit �
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Flegmonöz gastrit sıklıkla akut bakteriyel infeksi-
yon sırasında, alkolik ve A�DS’li hastalarda görülen
bir gastrit türüdür. Genellikle ani ba�langıçlı üst
abdominal a�rı, ate� ve peritonit ile birliktedir. Le-
euwen ve arkada�ları 28 ya�ında SS bulunan üst
adominal a�rı ile ba�vuran bayan hastada fleg-
manöz gastrit varlı�ını göstermi�lerdir (�6).

‹NCE VE KALIN BARSAK TUTULUMU

SS’da barsak tutulumu çok az ara�tırılmı�tır. Daha
çok olgu sunumları �eklinde raporlar mevcuttur. Il-
tanen ve arkada�ları 34 primer SS’lu hastaya ve 28
kontrol grubuna ince barsak biyopsisisi yaptılar
(�7). Bu hastalarda villüs morfolojisi, jejunal intra-
epitelyal lenfositleri, mukozal HLA-DR ara�tırması
ve serum anti-endomysral ve anti-gliadin antikor-
ları ara�tırdılar. 5 SS’lu hastada çölyak hastalı�ı
buldular (�7). Kollajenöz kolitin etyolojisinde SS
suçlanmı�tır (�8). Nagayama SS’lu bir hastada sig-
moid kanseri rapor etmi�tir (�9).

PANKREAS TUTULUMU

Pankreas tutulumu SS’da di�er gastrointestinal tu-
tulumlara göre daha sık görülür. Daha çok ekzok-
rin fonksiyonlar bozulmu�tur. Fizyopatoloji pankra-
tik duktal epitel hastalı�ıdır. Fonksiyonel pankrea-
tik bozulmanın derecesi hastalık süresinin uzunlu-
�u, tükürük akımının de�i�ikli�inin derecesi ile
do�ru orantılıdır (20). SP3-� insan pankreas dokula-
rına kar�ı olu�an bir otoantikordur. SP3-� antikoru
bir çalı�mada idiopatik kronik pankreatitli hastala-
rın %30’unda, SS’lu hastaların %27’sinde pozitif bu-
lunmu�tur (2�). Bu çalı�mada kontrol grubunu
olu�turan ta�a ba�lı kronik pankreatit, otoimmün
tiroidit ve sa�lıklı toplam 27 hastada SP3-� pozitifli-
�ine rastlanmamı�tır (2�). Nishimori ve arkada�ları
bu bulguları göz önünde tutarak SS ve idiopatik
kronik pankreatitin ortak bir fizyopatolojiye sahip
olabilece�ini ileri sürmektedirler (2�). Sundkvist ve
arkada�ları 49 SS’lu hastayı serum pankreatik duk-
tus antikoru (PDA) ve adacık hücre antikoru (ICA)
yönünden ara�tırmı�lar ve yalnızca 3 hastada PDA
pozitifli�i bulmu�lardır (22). PDA pozitif SS’lu hasta-
larda ekzokrin pankreatik disfonksiyon mevcuttur
(22). Karbonik anhidraz I ve II otoantikorlarına idi-
yopatik pankreatitli hastalarda sırasıyla %4,7 ve
%27,2, SS’lu hastalarda ise %38 ve %6�,9 oranında
rastlanır (23). SS’lu hastalarda kronik amilaz yük-
sekli�i de bildirilmi�tir (24). Safadi ve arkada�ları
67 ya�ında tiroidit hikayesi olan bir kadında pank-
reatik malignite olmadan CA�9-9 ve amilaz yük-
sekli�i gözlemi�lerdir (25). SS’da eksokrin pankre-

atik yetmezlik daha çok subklinik düzeydedir (26).
Klinik belirtilere pek sık rastlanmaz.

KARAC‹⁄ER TUTULUMU

SS’da karaci�er ve safra kesesi tutulumu olabilir.
Karaci�er tutulumu daha çok primer biliyer siroz
�eklindedir. Primer biliyer siroz otoimmün bir hasta-
lıktır. Di�er otoimmün hastalıklar ile sık görülür. SS
ve PBS ortak bir otoimmün mekanizma ile olu�abi-
lir. Her iki hastalıkta da hastaların serumlarında
mevcut olan bir bloke edici faktörün varlı�ı ve T
lenfositlerin sayısının azaldı�ı gösterilmi�tir. Hem SS
da hem de PBS’da do�al hücresel sitotoksisite bas-
kılanmı�tır.

Tsianos ve arkada�ları �990’da PBS’lu 38 hastayı
SS’nun semptomatoloji ve objektif bulguları yönün-
den sorguladılar (27). �8 hastada (%47.4) SS semp-
tomları saptadılar. �9 hasta SS tanı kriterlerini dol-
duruyorlardı. Ancak SS’na ait histolojik de�i�iklikle-
ri 5 hastada bulabildiler (27).

Biagini ve arkada�ları da PBS ve SS birlikteli�inin il-
ginç bir yönünü ara�tırdılar. PBS’lu hastalarda bi-
lindi�i gibi peptik ülser sıklı�ı artmı�tır (28). Bunun
altında yatan mekanizma tam olarak aydınlatıla-
mamı�tır. 37 PBS ile 35 kronik karaci�er hastası
duodenal ülser olu�umu açısından incelendi. 7
PBS’lu ve bir otoimmün hepatitli hastada aktif ülser
bulundu. PBS’lu aktif ülserli hastalarda SS mevcut-
tu (28).

Dorner ve arkada�ları 40 PBS’lu üzerinde yaptıkları
çalı�mada, �4 hastada (%35) SS semptomları, �0
hastada pozitif schirmer testi, 7 hastada (%�7.5)
SS’un serolojik göstergelerini pozitif olarak buldular
(29). 7 hastada anti-52kDA pozitifli�i mevcuttu.
Dorner’in bu serisinde PBS/SS birlikteli�i ve anti-düz
kas antikoru pozitifli�i olan 3 hastada akci�er fib-
rozisi geli�mi�tir (29).

300 primer sjögren sendromlu hastada yapılan bir
çalı�mada, hastaların %2’sinde subklinik, %5’inde
asemptomatik karaci�er enzim yüksekli�i bildiril-
mi�tir (30). Aynı çalı�mada %6.6 hastada AMA po-
zitifli�i saptanmı� ve bu grubun %92’sinde karaci-
�er biyopsilerinde evre � PBS’a benzeyen kolanjit
bulgularına rastlanmı�tır (30).

PBS ve SS’nun birlikte bulundu�u hastalarda ek pa-
tolojilerin geli�me sıklı�ı belirgin de�ildir. Ancak li-
teratürde bu birliktelikle birlikte di�er bazı hastalık-
larda bildirilmektedir (3�-34). SS’unda B-hücreli
non-Hodgkin lenfoma geli�me riski normal popü-
lasyondan 44 kat fazladır (�). Bu risk hem primer
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SS’da primer hepatik lenfoma birlikteli�i de rapor
edilmi�tir (45).

Hepatit C infeksiyonu ve SS birlikteli�i de di�er il-
ginç bir konudur. Ratti ve arkada�ları 45 HCV’ye
ba�lı kronik karaci�er hastasında Avrupa, Mant-
horpe ve Fox kriterlerine göre SS sıklı�ını ara�tırmı�-
lar. Hastaların %62’sinde sikka sendromu bulmu�-
lardır (46). %53 hasta Avrupa tanı kriterlerini, %56
hasta ise Manthorpe kriterlerini doldurmu�lardır
(46). Bir ba�ka çalı�mada SS’lu hastaların HCV po-
zitifli�i ve karaci�er biyopsisinde kronik aktif hepa-
tit bulunmu�tur (47).

Sonuç olarak romatolojik bir hastalık olan SS yay-
gın gastrointestinal ve hepatobiliyer hastalık ve
semptomlarla seyretmektedir. 

hem de sekonder SS için geçerlidir. Hahn ve arka-
da�ları yakın zamanda Kore’de gözkapa�ında
low-grade B-hücreli lenfoma (MALT lenfoma) sap-
tanan PBS ve SS’lu bir hasta rapor ettiler (3�). 53 ya-
�ında bir kadında ise PBS, SS, transvers miyelit ve
malign lenfoma birlikteli�i bildirilmi�tir (34). Miya-
mato ve arkada�ları ise 66 ya�ında bir kadında SS,
Hashimato hastalı�ı, romatoid artrit ve PBS birlikte-
li�i bulmu�lardır (35). Bu hastada ayrıca intertisyel
pnömoni geli�mi� ve bu siklofosfamid ile kontrol al-
tına alınmı�tır. �lginç bir birliktelikte pulmoner hi-
pertansiyon, SS, PBS ve Hashimato hastalı�ı �eklin-
de 53 ya�ında bir kadında saptanmı�tır (36). 

Sonuç olarak SS’unda PBS sıklı�ı %3 ile %9 arasında
rapor edilmektedir (37). Her iki hastalıkta da otoim-
münite duktal epitel hücrelerine kar�ıdır. SS’lu has-
talarda e�er alkalen fosfataz yüksekli�i saptanırsa
karaci�er biyopsisi yapılması ve serum AMA ara�-
tırılması gereklidir. 

SS’nun bir özelli�i de psödolenfoma sıklı�ının art-
masıdır. Psödolenfoma genel olarak benign bir du-
rumdur. Psödolenfoma yaygın olarak gastrointesti-
nal sistemi, orbitayı, akci�eri, deriyi, pankreas ve
tiroidi tutar. Karaci�er psödolenfoması çok nadir-
dir. 200� yılına kadar �ngilizce tıp literatüründe 7
karaci�er psödolenfoma vakası bildirilmi�tir (Tablo
5). Okubo ve arkada�ları 200� yılında SS’lu 49 ya-
�ında bayan bir hastada karaci�er psödolenfoma-
sı saptadılar (38). Bu literatürdeki ilk birlikteliktir.

� �5 K �mmün yetmezlik 39

2 85 K Gastrik  kanser 40

3 59 K Diabet 4�

4 66 K Diabet 42

5 42 K Kronik  hepatit B 43

6 55 K Kronik  hepatit C 44

7 49 K SS 38

Vaka Ya� Cins Hastalık                    Kaynak

Tablo 5 . Rapor  edilmi�  hepatik  psödolenfoma
vakaları (200�  yılına  kadar)
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