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OZET

Amag: Sjégren sendromlu bir hastanin bir egi anensefalik
olan ikiz gebeliginin tartisiimasi.

Calismanin Yapildigi Yar: Marmara Universitesi Tip Fakiil-
tesi Kadin Hastaliklari ve Dogum Anabillm Dali

Bulgular:  Sjégren sendromu tanisi konulmasi igin kullanilan
kriterler tartigilarak, bir esi anesefalik olan ikiz gebeligin
literatdir 1s1ginda degerlendirilmesi yapilmigtir.

Sonug: Sjégren sendromu anensefali birlikteliginin rastlanti-
sal oldugu sonucuna varilmisgtir.

Anahtar Kelimeler: Sjégren sendromu, Anensefali
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Sjoégren sendromlu kronik, otoimmun, inflamatuar
Ozellikle tiukrik ve gbézyasi bezlerinin harabiyeti ile gi-
den bir eksokrinopatidir (1). Bezlerin lenfosit ve plasma
hicreleri ile infiltrasyonu sézkonusudur. Agiz ve g6z
kurulugu en 6nemli klinik bulgudur. Sjégren sendromu
primer bir hastalik olabilecegi gibi romatoid artrit veya
diger kollajen doku hastaliklariyla ortaya cikabilir. Ka-
dinlarda erkeklere oranla 10 kat daha fazla g6zlenmek-
tedir (2).

Anensefali ise beynin (kafatasinin) ana bélimuinun
konjenital yoklugu ile karakterize bir santral sinir sistemi
anomalisidir. Etiyolojisi bilinmemektedir. Poligenik veya
multifaktoriyel etyolojiye dayanan veriler mevcuttur. Me-
kanik veya cografik faktorler de etyolojide arastirilmak-
tadir (3).

Bu olgu sunumunda sjogren sendromlu bir hasta-
nin bir esi anensefalik olan ikiz gebeliginin tartismasi
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SUMMARY

Objectiva: The purpose of this caes report is to discuss a
twin pregnancy of a woman with Sjogren's syndrome, in
which one of the babies had anencephaly.

Institution: Marmara University Medical School, Depart-
ment of Obstetrics and Gynaecology

Results:  We have discussed the diagnostic criterion of
Sjogren's syndrome and the twin pregnancy have been
evaluated under the light of the literature.

Conclusion: We have concluded that the anencephay and
Sjogren’s syndrome together are coincidental.
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yapilmaktadir. Rastlantisal olduguna karar verdigimiz bu
birlikteligin literatirde baska 6rnegi olmadig! igin tartisil-
masinin ilging oldugu kanaatindeyiz.

OLGU SUNUMU

4.10.1994 tarihinde, Marmara Universitesi Tip Fa-
kiltesi Kadin Hastaliklari Dogum Anabilim Dali Antena-
tal Polikliniginde, Sjégren sendromu tanisi ile izlenen
hasta (27 yas), son adet tarihine gore 8. gebelik hafta-
sinda takibe alindi. Sjégren sendromu tanisini bes yil
once yapilan alt dudak biopsisi sonucu almis olan has-
tanin kliniginde dénem dénem g6z kurulugu, agiz kuru-
Igu, parotis bezlerinde sislik ve son dénemlerde artan
sa¢ doklilmesi sikayetleri olmus ve kisa dénem steroid
tedavisi kullanma hikayesi mevcuttu. Halen kullanmak-
ta oldugu spesifik bir tedavi yoktu.

Gebeligi boyunca ila¢g kullanma veya radyasyona
maruz kalma vs. hikayesi olmayan hastanin, 10. gebe-
lik haftasinda yapilan ultrasonografik incelemeinde ikiz
gebelik saptandi ve takiben istenen Anti-La (SSB) Anti-
Ro (SSA), Anti-RNP (ENA) degerleri yiksek, Anti-DNA
degeri normal sinirdaydi. Ozellikle Anti-Ro (SSA) degeri-
nin yiuksek gelmesi Ulzerine yakin takibe alinan hasta-
nin miiteakip ultrasonografik incelemesinde diamnlotik
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Sekil 1, Anensefalik bebegin on-arka goriintisu.
Figure 1 Front view and back view of the anencephalic

dikoryonik ikiz gebeligin, eslerinden birinin anensefalik
oldugu tesbit edildi. Ayrica her iki fefusta polihidramnios
hali mevcuttu. Saptanan baska bir anomali olmadi.
Saglam olan ikiz esinin gelisimi son adet tarihi ile
uyumluydu.

29 haftalik -gebelik devam ederken hasta regiler
konfraksiyonlar w' idrar yaparken yanma sikayeti ile
hastanemize basvurdu. Yapilan pelvik muayenesinde
servlkal agiklik 1 cm, servikal silinme minimal olarak
tesbit edilen hastaya preterm eylem tanisi ile parente-
ral tokoliz tedavisi baslandi (Ritodrin HCL 0.15

mgr/dak). Glukokortikoid fetal akciger maturasyonu igin..

verildi (2x12 mgr Betametazon IM), idrar kiltiriinde
Echerichia Coli lremesi lzerine Gentamisin 3x80 mgr
iIM uygulanmasina baslandi. Intravenoz ritodrin tedavisi
alirken genel durumu stabilize olan hastaya, 38 saat IV
tokolizi takiben oral tedaviye gegildi (12x1 tb. Ritodrin
10 mg/db) ve hasta kendi istedi ile hastaneden ayrildi.
Ancak bir sonraki gin sularinin gelmesi ve kontiak-
siyonlarinin tekrar baglamasi ile basvuran hasta, nor-
mal dogum eylemine birakildi. Normal spontan dogum
ile vertex gelisli 1200 gr ve 810 gr'lik 8/8 ve 11
(anensefalik) apgarli bebeklerin dogumu gergeklestirildi
(Sekil 1). Postpartum doénemi komplikasyonsuz gecgen
hastanin saglam bebegi 20. ginde problemsiz taburcu
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edilirken, anensefalik fetusun otopsisinde, kraniora-
kisisiz ve meningoensefalosel saptandi.

TARTISMA

Kopenhang kriterlerine goére, etyolojide immun re-
glilasyonun suglandigi (genetik? hormonal? enfeksi-
y6z?) Sjogren sendromunda sadece kserostomi ve ke-
ratokonjunktivitis sikka varsa primer, diger bag dokusu
hastaliklari da mevcut ise sekonder Sjégren sendromu
olarak adlandirma yapilmaktadir (2). Kopenhang kriter-
lerine goOer keratokonjunktivitis sikka ve kserostomi igin
yapilan objektif test sonuglari degerlendiriimeye alin-
makta, slbjektif sikayetlerle tani konulmamaktadir:

Objektif testler, keratokonjunktivitis igin; .
1. Shirmer-l test (anormal <10 nm/5 dak)

2. Van Bijsterd skorlamasi

Kserostomi igin;

1. Sialometie

2. Tukruk bezleri sintigrafisi

3. Alt dudak biopsisidir.

Sjogren sendromu tanisi alabilmesi igin hastanin
enaz iki testinin anormal sonuc¢ vermesi gerekmektedir
(2,4). Hastamiz. Shirmer testi 4 mm/5 dak (<10 mm/5
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dak anormal) ve asagi dudak blopslsl testleri (fokal sia-
loadenit > 1 ise +) sonucu (+) bulunmasiyla Sjoégren
sendromu tanisi almistir.

Jinekolojik bulgu olarak hastalarda vajinal kuruluga
rastlanir, ikinci siklikla uzun menstruel sikluslar gozlen-
mektedir (5). Bunun muhtemel bir néropati ile ilgili ola-
bilecedi veya Sjogren'den bagimsiz ovulasyon disfonk-
siyonu ya da luteal faz yetmezligi ile aciklanabilecegi
dustnulmektedir. Sjogrenli infertll hastalarda da neden
olarak adet duzensizlikleri ve yuksek olan antisperm
antikor degerleri suglanmistir (6).

Sjégrenli gebeliklerde %4 kadar konjenital anomali
saptanmis olup, bunlarin %47'sinde kardiak problem-
lerin oldugu belirlenmistir (5). Bu bebeklerde en sik
rastlanilan kardiak sorun konjenital komple bloklaridir.
Bu durum o6zellikle Antl-Ro (SSA, B) yiksek olan olgu-
larda izlenir. Ro, nukleer bir antijendir ve fetal miyo-
kardda da gdsterilmistir. Konjenital komple dal blogu
olan bebeklerin annelerinin %85'inde Anti-Ro ve Anti-
La antikorlar belirlenmistir (6). Bizim olgumuzda bu
degerler yiksek olmasina ragmen her iki bebekte de
kalple ilgili anomali saptanmamistir.

Anensefali néral tip defektlerInin %50-65'ini
olusturur ve hayatla bagdasmayan agir bir santral sinir
sistemi anomallsldir. Néral tubun kranial kisminin 25.
embriyolojik gunde kapanmamasi sonucu telensefalo-
nun ve kafatasi kemiklerinin gelismemesine bagl olarak
olugsur (3). Kafatasi ile ilgili kaslar, duramater yoktur.
Serebellum, beyin sapi, kranial sinirler normaldir. %50
oraninda olaya eslik eden anomali vardir. %40-
50'sinde pollhidramnlos gelisir. Ikiz gebeliklerde daha
sik bulundugu gésterilmistir (7). Olgumuzda da Ikiz ge-
belik ve pollhidramnios hali mevcuttu.

Anensefali tanisi antenatal dénemde, ultraso-
nografik olarak en dogru olarak 14. gebelik haftasindan
sonra konabilir (kranial osslfikasyon 11.-16. haftalarda
olusmaktadir) 12. haftada tanisi konmus vakalar da
vardir (8). Rutin sonografik incelemede fetal kranium,
falks serebrinin goérilmeyisi ve "gb6zlik" gibi orbitalarin
goériilmesi tani Igin tipiktir (Sekil 1).
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Anensefallk fetuslarin %65'i inutero 6lur. Genel-
likle prematur olarak dogan bu fetuslarin kranial doku-
daki defektler yuzinden dogum agirhiklari deger-
lendirilmesi genellikle yanilticidir (7). Anensefalinin an-
tenatal tanisi gebeligin terminasyonunu gerektirir ve bu
fetuslar genelde dogumu takiben ilk 24 saatte Olurler.

Olgumuzdakl Sjégren sendromu ile anensefali birlik-
teliginin tamamen rastlantisal oldugu disinulmektedir. Li-
teratiirde bu birlikteligin baska bir 6rnedi olmadigi gibi, Sjo-
gren sendromlu vakalarda santral sinir sistemi anomalile-
rinin arttigina lliskin de herhangi bir veri yoktur (1,9).
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