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Öz
Sjögren Sendromu (SjS) öncelikle gözyaşı ve tükrük bezleri olmak üzere tüm ekzokrin bezlerin lenfositit infiltrasyonu ile karakterize 
kronik, sistemik ve otoimmün bir hastalıktır. Kserostomi ve kseroftalmi tablosu hastalığın ana belirtisi olmakla ile birlikte kas iskelet, 
pulmoner, gastrointestinal, hematolojik, dermatolojik, böbrek ve sinir sistemine uzanan geniş bir yelpazede bozukluğa neden olur. 
Lökositoklastik vaskülit SjS de sık görülen kutanöz vaskülit tipidir.

Granülamatöz polianjitis(GPA) nedeni belli olmayan, genellikle küçük veya orta boy damarları tuttuğu gibi sistemik tutulum da yapa-
bilen, nekrotizan granülomatöz tipte bir  vaskülittir. GPA, alt-üst solunum yolları, böbrek ve diğer organları tutabilmektedir. Özellikle 
deri lezyonları önemli bir tutulum şeklidir. Hastalık seyrinde optik sinir iskemisine bağlı retroorbital psödotümör gelişebilmektedir. 
Burada SjS tanısı ile takip edilirken lökositoklastik vaskülit gelişen beyin görüntülemesinde psödotümör orbita  saptanmışolan 48 
yaşında bir kadın hasta tartışılmıştır. SjS ve GPA birlikteliğine çok sık rastlanılmamaktadır. Bu olgu, bu nadir birlikteliğe değinilmek 
için sunulmuştur. Psödotümör orbita ile prezente olan hastalarda GPA‘nın ayırıcı tanıda akılda tutulması, erken teşhis, tedavi ve 
komplikasyonların önlenmesi açısından önemlidir.

Anahtar Kelimeler: Granülamatöz polianjitis,  sjögren sendromu, psödotümör

Abstract                                                                               
Sjögren Syndrome (SjS) is a chronic, systemic and autoimmune disease characterized by lymphocytic infiltration of all exocrine 
glands, primarily lacrimal and salivary glands. Beside Xerostomy and xerophthalmia being the main symptoms of the disease, it 
causes a wide range of disorders including musculoskeletal, pulmonary, gastrointestinal, hematological, dermatological, kidney and 
nervous systems. Leukocytoclastic vasculitis is a common type of cutaneous vasculitis in SjS.

Granulomatous polyangiitis (GPA) is a necrotizing granulomatous type of vasculitis, withunclear etiology, usually capable of systemic 
involvement as well as affecting small or medium-sized vessels. GPA can involve lower and upper airways, kidneys and other organs. 
Skin lesions are an important form of involvement.Retroorbital pseudotumor due to optic nerve ischemia may develop during the 
disease course. In our case we discussed a 48-year-old female patient diagnosed with pseudotumor orbita and developed leukocyto-
clastic vasculitis during her follow-up period. The association of SjS and GPA is not very common. This case is presented to address 
this rare association.In patients presenting with pseudotumor orbita, it is important to keep GPA in mind in the differential diagnosis, 
early diagnosis, treatment and prevention of complications.
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Giriş 

 SjS özellikle ekzokrin bezleri etkileyen tükrük ve gözyaşı 
bezlerinin fonksiyonunda azalma ile klinik bulgu veren 
sistemik otoimmün bir hastalıktır.  Hastaların en az ücte 
birinde nörolojik, artiküler, pulmoner, gastrointestinal tu-
tulum gibi sistemik ekstraglandüler bulgular mevcuttur. 

Vaskülit, SjS’nin ekstraglanduler bulgularından biri ola-
rak kabul edilir.  Lökositoklastik vaskülit en sık görülen 
kutanöz vaskülit tipidir. GPA, ANCA ilişkili küçük damar 
vasküliti olup sınırlı ve sistemik tutulumla seyredebilir. 
Hastaların % 2’sinde optik sinir iskemisine bağlı retro-
orbital psödotümör gelişir. Olguların yaklaşık yarısında 
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vaskülitik cilt lezyonları (purpura,nodül, hemorajik bül) 
vardır. En sık gözlenen cilt belirtisi lökositoklastik vaskülit 
patolojisi gösteren palpabl purpuradır.  Bu olguSjS ve orbi-
tal psödotümör ile seyreden GPAbirlikteliğini paylaşmak 
için sunulmaktadır.

OLGU

48 yaşında kadın hasta ağız, göz kuruluğu ve el eklemle-
rinde ağrı şikayeti ile romatoloji polikliniğinimize baş-
vurdu. Özgeçmişinde 2 yıl önce gözde şişlik nedeniyle 
çekilen beyin MR’da orbital inflamatuar psödotümör (Şe-
kil-1)saptanmıştır. Hastaya 0,5 mg/kg/gün kortikosteroid 
tedavisi başlanarak 3 ayda kesildiği öğrenildi. Medikal 
tedavi ile boyutsal olarak küçüldüğü ve 1.yılda kaybol-
duğu gözlenmiştir. Hastanın fizik muayenesinde bilinç 
açık, kan basıncı :130/70 mm/Hg, ateş: 36.5°C, nabız: 72/
dk saptandı. Baş-boyun muayenesinde patolojik lenfade-
nopati saptanmadı. Boyunda ele gelen kitle saptanmadı. 
Akciğer, kardiyovasküler sistem ve batın muayenesi ola-
ğan saptandı. Romatolojik muayenesinde şiş ve hassas 
eklemi saptanmadı. Tetkiklerde wbc:15000K/Ul(N:4000-
10000), nötrofil:11500 K/Ul (N:1700-7000), hgb:14gr/dl, 
plt:235000K/Ul (N:150000-450000), kreatinin:0.4 mg/
dl(0.6-1.1),CRP:8mg/dl(N:0-0.5), sedimantasyon:40,A-
NA:1/100 homojen, ENA paneli negatif,RF:120 mg/l (N:0-
20), anti –CCP:negatif saptandı. Göz kuruluğu nedeniy-
le yapılan schirmer testi: her iki gözde  5 mm saptandı. 
Tükrük bezi biyopsisi Chisholm sınıflamasına göre evre 
3 Sjögren sendromu ile uyumlu olarak geldi. SjS tanısı 
konularak hidroksiklorokin 400 mg/gün olarak başlan-
dı. Üst solunum yolu enfeksiyonu nedeniyle antibiyotik 
tedavisi aldıktan sonra bacaklarda basmakla solmayan 
purpurik döküntüleri başladığı görüldü. Hastada löko-
sitoklastik vaskülit, SjS ilişkili vaskülit düşünülerek cilt 
biyopsi plandı, fakat hasta biyopsi yapılmasını kabul et-
medi. Laboratuvar tetkiklerde c-ANCA:1/40,C3:66 mg/
dl(N:79-152),C4:12 mg/dl (16-38), 24 saatlik idrarda pro-
tein:816 mg/gün saptandı.Hastaya SjS ve sınırlı GPA tanı-
sı konularak 0.5 mg/kg/gün kortikosteroid ve metotreksat 
15 mg hafta olarak başlandı. İzlemde kortikosteroid dozu 
azaltılarak kesildi. Hastanın en son çekilen orbital MR’da 
psödotümörün (Şekil-2)  boyut olarak stabil seyrettiği 
saptanmıştır. Hasta halen hidroksiklorokin 400 mg /gün 
ve metotreksat 15 mg/hafta olarak almakta ve remisyonda 
olarak izlenmektedir. 

Tartışma ve Sonuç

GPA temelde vücudun herhangi bir organını etkileyebi-
len, küçük damarları tutan, otoimmün, idiyopatik, nekro-
tizan granülomatöz bir hastalıktır (1). Hastalık her yaş 
grubunda görülmekle birlikte, ortalama görülme yaşı 40-
55’tir. Kadın/erkek oranı: 1/1’dir (2). 

 Sınırlı ya da sistemik hastalık olarak kendini gösterebilir. 
Sistemik hastalık tedavi edilmediğinde ölümcül olabilir. 
Karakteristik olarak baş ve boyun bölgesini, akciğer ve 
böbrekleri tutmakla beraber, vücudun herhangi bir ye-
rinde de görülebilir (3). Üst solunum yolu (sinus, larenks, 
trakea ve kulak) tutulumu hastalık başlangıcında hastala-
rın %73’ünde, hastalığın seyri sırasında %92’sinde görülür 
(4).

GPA'nın değerlendirildiği çeşitli serilerde göz tutulu-
mu ile ilgili olarak değişen rakamlar rapor edilmektedir. 
Hastalığın erken döneminde göz anormallikleri olguların 
%15'inde görülürken hastalığın ilerlediği dönemlerde or-
talama %50 oranında göz tutulumunun olduğu bildiril-
mektedir. Göz tutulumu, sinüslerin tutulumuna sekon-
der olarak inflamasyonun komşu boşluklara ilerlemesine 
bağlı orbita infiltrasyonu şeklinde olabileceği gibi, gözün 
fokal vasküliti, konjüktiva, sklera, üvea, optik sinir veya 
retinal arterlerin direkt hastalığa katılması sonucu da olu-
şabilir (5). Hastaların %2’sinde optik sinir iskemisine bağlı 
retroorbital psödotümör gelişir. Retrobulber mesafedeki 
orbital psödotümör propitozise ve optik sinirdeki iskemi 
nedeni ile görme kaybına yol açabilir. Orbital psödotümör 
ya da idiyopatik orbital inflamatuar sendrom, orbitanın 
nadir görülen, nonspesifik, nonneoplastik ve nedeni bilin-
meyen lenfositik bir inflamasyonudur. Görünümü nede-
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niyle birçok olguda tümörlere benzetilebilir. Ayırıcı tanıda 
Graves hastalığı, lenfoma, sarkoidoz, GPA, enfeksiyonlar, 
vaskülit, amiloidoz, yabancı cisim reaksiyonu, dermoid 
kist ve neoplazmlar düşünülmelidir (6).

GPA’da tanı şüpheli bölgelerden biyopsi ve laboratuvar 
tetkikleri ile konur (7).Yine granülomatöz inflamasyon 
büyük ölçüde GPA tanısını düşündürmekle birlikte, gö-
rülmemesi tanıyı kesin olarak dışlamaz. Çünkü GPA kli-
nikopatolojik olarak tanı konulan bir hastalıktır (7). 

Özellikle deri lezyonları; hem klinik bir bulgu, hem de 
patolojik materyalin elde edilmesi açısından önemli bir 
tutulum bölgesidir  ve  hastalığın  başlangıcında  %13-14 
oranında görülür (8,9). Üst ve alt ekstremitelere lokalize 
purpura en sık görülen bulgudur. 

GPA’da özellikle proteinaz 3 (PR3) hedef antijenine karşı 
oluşan c-ANCA pozitifliği tanısal değere sahiptir (özgül-
lüğü %80 - 100,duyarlılığı %28-92).  Yaygın GPA olgula-
rının %95’inde PR3-ANCA pozitif iken, lokalize hastalığı 
olanlarda yaklaşık %50 oranında negatif bulunur (10). 
Ayrıca PR3-ANCA düzeyleri hastalığın aktivitesiyle ko-
reledir ve remisyon sürecinde alevlenme riski ile yüksek 
titrelerde ilişkilidir.Başlangıçta olmasa da çoğu tedavisiz 
vakada hastalığın ilerlemesi ile pozitifleşecektir, tedavi-
ye cevap, remisyon ve yeniden aktifleşmenin takibinde 
önemlidir (11). GPA tedavi edilmezse ölümcüldür ve or-
talama yaşam, tedavisiz olgularda beş aydır (12).

SjS, sekretuar bezlerde mononükleer hücre infiltrasyonu 
ile giden kronik inflamatuar, otoimmun bir ekzokrino-
patidir (13). Sıklıkla 40-50 yaşlarında kadınları etkileyen 
birhastalık olmasına rağmen, tüm yaş gruplarında görü-
lebilir. Ana histolojik özellik tükrük ve gözyaşı bezlerinin 
fokal lenfositik infiltrasyonudur. Hastaların esas bulguları  
göz kuruluğu ve ağız kuruluğu olmasına karşılık cok ceşit-
li sistemik bulgular da gösterebilir. Hastaların en az üçte 
birinde nörolojik, artiküler, pulmoner, gastrointestinal 
tutulum gibi sistemik ekstraglandüler bulgular mevcuttur 
(14).

Vaskülit, SjS’nin ekstraglanduler bulgularından biri olarak 
kabul edilir. SjS’da görülen vaskülit tiplerinin büyük ço-
ğunluğunu küçük damar tutulumları ve daha az sıklıkta 
orta çapta damar tutulumları oluşturur.Primer SjS’de ku-
tanoz vaskülit görülme sıklığı yapılan çeşitli çalışmalarda 
%9–32 oranında belirtilmektedir (15,16).

 Lökositoklastik vaskülit en sık görülen kutanözvaskülit 
tipidir.SjS’de aslında en sık görülen cilt bulgusu Raynaud 
fenomenidir,ciltte vaskülit bulgusu olarak da düz veya pal-
pabl purpura ön plandadır. Döküntülerin en sık görüldü-
ğü bölge alt ekstremitedir. SjS’deki kutanöz vaskülitlerin 
yarısından fazlası tek epizod gösterir ve tekrarlamaz (17). 
Kutanöz vaskülit, hastaların önemli bir azınlığında görü-
lür, ancak sistemik nekrotizan vaskülit nadirdir.

 Son zamanlarda SjS ve poliarteritis nodosaveya SjS ve 
ANCA ilişkili granülomatöz vaskülitbirkaç vaka serisinde 
bildirilmiştir(18,19).

 GPA  altta yatan bir SjS'nu açığa çıkarabilir veya evrimi 
sırasında ortaya çıkabilir, ancak bu vakaların hiçbirinde 
SjS'den önce gelmemiş olabilir. GPA oluşumunun, SjS'nin 
ekstra glandüler bulguları ile korele olduğu görülmekte-
dir(20).

SjS cilt, santral sinir sistemi tutulumu ile klinik bulgu ve-
rebilir. Hipersensivite vasküliti saptanan olgularda vaskü-
lit, sistemik otoimmün hastalıklar, ilaçlar, enfeksiyonlar,-
malignite ayırıcı tanıda düşünülmelidir. Hipersensivite 
vasküliti saptanan olgularda %40 herhangi bir neden sap-
tanamaz. Sunulan bu olguda SjS nedeniyle izlenirken geli-
şen palpabl purpura ilk planda enfeksiyöz sürece bağlandı. 
Lökositoklastik vaskülit etyolojisi araştırıldığında C-AN-
CA pozitif saptanması, hastanın ateş, palpabl purpura, 
öyküde kortikosteroid tedavisine yanıt veren psödotümör 
olması nedeniyle GPA ilişkili olarak değerlendirildi. 

Sonuçta; bu olgu sunumu ile SjS tanısı olan hastalarda 
GPA’in de eşlik edebileceğine, SjS hastasında saptanan 
hipersensivite vaskülitinde ayrıca orbital psödotümör ne-
deniyle izlenen olgularda GPA ayırıcı tanıda düşünülmesi 
gerektiğine dikkat çekilmesi amaçlanmıştır.
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