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Karekod / QR code:

Sjögren sendromu (SS), temel olarak ekzokrin bezleri-
nin inflamasyonu sonucu özellikle lakrimal ve tükürük
bezlerinin tutuldu¤u, fakat potansiyel olarak birçok organ›
da etkileyebilen sistemik otoimmün bir hastal›kt›r.[1] Klinik
bulgular genellikle ekzokrin bezlerinin etkilenmesine ba¤-
l› a¤›z kurulu¤u, difl çürükleri, gözlerde yanma, batma, ka-
fl›nt› gibi kuruluk ile iliflkili olsa da; halsizlik, kas-iskelet
sistemi, deri, vasküler, pulmoner, gastrointestinal sistem,
nörolojik, obstetrik-jinekolojik ve renal tutuluma ait bul-

gular da görülebilir. Literatürde primer SS hastalar›n›n
%5–14’ünde renal tutuluma ait klinik bulgular oldu¤u bil-
dirilmektedir.[2,3] Renal tutulum, interstisyel alan›n lenfosi-
tik infiltrasyonuna ba¤l› bir tubüler hasar veya sistemik
vaskülitin bir parças› olarak immun kompleks birikimine
ba¤l› bir glomerüler hasar sonucu geliflebilir. Tubüler ha-
sar sonras› geliflen hipokalemik hiperkloremik distal renal
asidoz tedavi edilmedi¤i takdirde nefrokalsinozis ve böb-
rek fonksiyon bozuklu¤una yol açabilecek önemli bir mor-
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Özet

Sjögren sendromu (SS), esas olarak ekzokrin bezlerin inflamasy-
onu ve disfonksiyonu ile seyreden, fakat birçok organ› da etkileye-
bilen sistemik otoimmün bir hastal›kt›r. Hastalar›n %5–14’ünde
böbrek tutulumu görülebilmektedir. Olgumuz hipokalemik paral-
izi ve hiperkloremik normal anyon aç›kl› metabolik asidoz tablosu
ile baflvurdu. Bulgular tip 1 renal tubuler asidoz (RTA) ile uyumluy-
du. Olguya, a¤›z ve göz kurulu¤u, anti-nükleer antikor (ANA),
anti-SSA, anti-SSB pozitifli¤i ve minör tükürük bezi biyopsisi ile SS
tan›s› kondu. Hastan›n klinik bulgular› ve metabolik asidoz tablo-
su, immünosupresif tedavinin eklenmesi ile kontrol alt›na girdi.

Anahtar sözcükler: Sjögren sendromu, tip 1 renal tubuler asidoz,
azatiyoprin

Summary

Sjögren syndrome (SS) is a systemic autoimmune disease which is
mainly characterized by the inflammation and dysfunction of
exocrine glands, however, many organs might be involved. Kidney
involvement is seen in 5–14% of patients. Our case was presented
with hypokalemic paralysis and hyperchloremic normal anion gap
metabolic acidosis. The findings were consistent with type 1 renal
tubular acidosis (RTA). The patient was diagnosed with SS due to
mouth and eye dryness, anti-nuclear antibody (ANA), anti-SSA, and
anti-SSB positivity and minor salivary gland biopsy. The patient's
clinical findings and metabolic acidosis were controlled by the addi-
tion of immunosuppressive treatment.

Keywords: Sjögren syndrome, type 1 renal tubular acidosis, aza-
thioprine 



bidite sebebidir.[4] Biz burada, tip 1 renal tubüler asidoz kli-
ni¤i ile ortaya ç›kan bir Sjögren sendromu olgusunda aza-
tiyoprin tedavisine yan›t› de¤erlendirdik. 

Olgu Sunumu
Otuz dokuz yafl›nda bayan hasta yürümesine engel

olacak flekilde sol alt ekstremitede daha belirgin kuvvet-
sizlik, kar›ncalanma, kas›lma flikayetleri ile acil servise
baflvurdu. Özgeçmiflinde tekrarlayan nefrolityazis hika-
yesi olan hastan›n acil serviste yap›lan ilk laboratuvar so-
nuçlar›nda K: 2.46 mmol/L, kan gaz› pH: 7.26, HCO3:
12.2 mmol/L, Cl: 127 mmol/L olarak bulundu ve hipo-
kalemik hiperkloremik normal anyon aç›kl› metabolik
asidoz tablosunun araflt›r›lmas› için yat›r›ld›. ‹drar pH’›
(8.5) alkali olan hasta tip 1 renal tubuler asidoz (RTA) ön
tan›s› ile tetkik edildi (Tablo 1). 

Tam kan›nda Hgb 10.4 g/dl ve MCV de¤eri 83.7 fl
saptand›. Ferritin, folat, vitamin B12 düzeyleri düflük bu-
lunan hastada çölyak hastal›¤› aç›s›ndan bak›lan doku
transglutaminaz ve anti-gliadin IgA ve IgG negatif olarak
saptand›. Yap›lan üst gastrointestinal sistem endoskopi-
sinde pangastrit ile birlikte çölyak hastal›¤› ile uyumlu
görünüm saptanm›fl olsa da duodenum postbulber bölge
biyopsisinde spesifik de¤ifliklikler izlenmedi. Serum kal-
siyum de¤eri 7.64 mg/dl (albumin: 4.15 g/dl) ile düflük,
24 saatlik idrar protein miktar› 976.80 mg/gün ve potas-
yum 142.03 mmol/gün ile yüksek saptanan hastan›n so-
nuçlar› Tip 1 RTA ile uyumlu idi. Hastan›n özgeçmiflin-
de de tekrarlayan ürolityazis öyküsünden dolay› yap›lan
renal ultrasonografi incelemesinde sa¤ böbrek orta kesi-
minde ve üst polde 5 mm, sa¤ böbrek üst ve alt polde 3.5
mm ebad›nda tafl izlendi. Sistem sorgulamas›nda, gözle-
rinde batma, yanma, a¤›z içinde kuruma ve vajinal kuru-
luk tarif etmesinden dolay›, sekonder RTA sebepleri aç›-
s›ndan göz kurulu¤unu de¤erlendirmek için floressein k›-
r›lma zaman› testi yap›ld› ve her iki gözde kuru göz sap-
tand›. ANA 1/100 granüler patern, anti-SSA +++ ve anti-
SSB + saptand›. Tükürük bezi biyopsisinde 4 milimetre
karelik alanda preduktal lokalizasyonlu 3 adet lenfositik

odak saptand›. Konfluent lenfositik infiltrasyon veya asi-
ner destrüksiyon saptanmad› ve bulgular SS erken dönem
tutulumu olarak de¤erlendirildi. ‹lk gelifl eritrosit sedi-
mantasyon h›z› (ESR) 76 mm/saat ve C-reaktif protein
(CRP) düzeyi <3.2 mg/L olan hastan›n tedavisi, hipoka-
lemik metabolik asidozuna yönelik potasyum sitrat 24
mg/gün ve sodyum hidrojen karbonat 1000 mg/gün;
SS’na yönelik ise hidroksiklorokin 400 mg/gün ve pred-
nizolon 10 mg/gün olacak flekilde düzenlendi. Takiple-
rinde serum K: 4.59 mmol / L, kan gaz› pH: 7.37, HCO3:
20.7 mmol / L, idrar pH de¤eri 7.5 olarak normal s›n›r-
lara gelen hastan›n ESR 94 mm/saat ve proteinürisi 900
mg/gün düzeyinde yüksek seyretmekteydi (Tablo 1). 

Potasyum ve bikarbonat tedavi dozunun azalt›lmas›
ile hipokalemi ve metabolik asidoz tablosu tekrarlayan
hastan›n proteinürisinin ve ESR de¤erinin de yüksek sey-
retmesinden dolay› hastaya böbrek biyopsisi önerildi. Bu
ifllemi kabul etmeyen hastan›n tedavisine azatiyoprin 150
mg/gün eklendi ve prednizolon dozu 0.5 mg/kg/gün do-
zuna yükseltildi. Takiplerinde oral potasyum ve bikarbo-
nat deste¤i ihtiyac› kalmayan hastan›n prednizolon dozu
azalt›larak 5 mg/gün’e düflüldü. Hidroksiklorokin 400
mg/gün, prednizolon 5 mg/gün ve azatiyoprin 150
mg/gün olarak tedavisi devam edilen hastan›n göz, a¤›z
ve vajinal kuruluk semptomlar› bafllang›ca göre geriledi.
Serum K: 4.0 mmol / L, kan gaz› pH: 7.39, HCO3: 25.0
mmol / L, idrar pH de¤eri 6.5, ESR 20 mm/saat, CRP
1.0 mg/L ve proteinürisi 140 mg/gün olacak flekilde iyi-
leflme gösterdi (Tablo 1).

Tart›flma
SS yetiflkin popülasyonun %0.1–0.6’s›n› etkileyen,

romatoid artritten sonra en s›k görülen sistemik otoim-
mün hastal›kt›r. SS’nin erken dönemlerindeki semptom
ve bulgular çok belirgin olmayabilir. Bu dönemde tan›
için ayr›nt›l› öykü ve fizik muayene önem kazanmakta-
d›r.[5] Bu vakam›zda da göz ve a¤›z kurulu¤u gibi klinik
bulgular› çok belirgin olmayan ancak hipokalemik parali-
zi ve RTA ile baflvuran hastada yap›lan ayr›nt›l› öykü, sis-
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K pH HCO3 ‹drar ESR CRP 24 saatlik 
(mmol / L) (mmol / L) pH (mm/saat) (mg/L) idrarda protein

(mg/gün)

‹lk baflvuru 2.46 7.26 12.2 8.5 76 <3.2 976.80

Tedavinin bafllamas›: HQ+P+K+HCO3 4.59 7.37 20.7 7.5 94 <3.2 900

3 ay sonra: HQ+P devam, K+HCO3 azalt›lmas› 3.1 7.32 20 8.0 90 <3.2 900

Azatiyoprin sonras› (3. ay): HQ+P devam, K+HCO3 almaks›z›n 3.7 7.38 24.1 7.0 24 1.96 290

Azatiyoprin sonras› (6. ay): Azatiyoprin+HQ+P 4.0 7.39 25 6.5 20 1.0 140

HCO3: Bikarbonat, HQ: Hidroksiklorokin, K: Potasyum, P: Prednizolon

Tablo 1. Hastan›n bafllang›çtan itibaren laboratuvar de¤erleri.
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tem sorgulamas› ve laboratuvar bulgular› sonucunda ta-
n›ya gidildi.

Primer SS hastalar›n %5–14’ünde renal tutuluma ait
bulgular vard›r. Renal tutuluma ait bulgular nefrotik dü-
zeyde proteinüri ve böbrek fonksiyon bozuklu¤u ile birlik-
te seyreden, immun kompleks birikimlerinin görüldü¤ü
membranöz ve kompleman düflüklü¤ünün de efllik edebil-
di¤i membranoproliferatif glomerülonefrit; hafif veya orta
derecede bir proteinüri ile birlikte hematürinin (idrar sedi-
mentinde tipik olarak eritrosit, lökosit ve/veya lökosit silen-
dirleri) efllik etti¤i akut-kronik tubulointerstisyel nefrit; da-
ha s›kl›kla renal tubul toplay›c› kanallar› α-ara hücrelerinin
sabit asit at›l›m›nda yetersizlik sonucu oluflan ve otoanti-
korlar›n rol ald›¤› tip 1 RTA fleklinde görülmektedir.[6,7]

Hastam›z›n gelifl ve takip eden dönemlerdeki bulgular›nda
kan bas›nc› de¤erlerinin normal seyretmesi, böbrek fonksi-
yon testlerinde bozulman›n gerçekleflmemesi, kompleman
3 ve 4 seviyelerinde düflme olmamas›, proteinüri takipleri-
nin günlük 1 gram›n alt›nda bulunmas›, idrar sedimentinde
eritrosit, lökosit ve silendirlerin bulunmamas› glomerülo-
nefrit ve interstisyel nefrit tan›lar›n› bafllang›çta düflündür-
memifltir. Gelifl itibari ile normal anyon aç›kl› hipokalemik
hiperkloremik metabolik asidozu olan hastada di¤er labora-
tuvar bulgular›n›n deste¤i ile tip 1 RTA tan›s› konulmufltur. 

Tip 1 RTA hipokalemi, hiperkalsiüri, nefrokalsinozi-
sin efllik etti¤i, idrar pH’›n›n 5.3’ü geçti¤i bir metabolik
asidoz tablosudur.[3,8,9] Amonyak üretiminin olmad›¤› ve
net asit at›l›m›nda azalma ile giden bu tabloda vücutta de-
vaml› bir asit birikimi vard›r ve idrar anyon aç›¤› artm›fl-
t›r. Otozomal resesif, dominant formlar› yan›nda, siste-
mik lupus eritematozus, SS gibi otoimmün hastal›klar ve
Wilson hastal›¤›, Fabry hastal›¤›, kistik böbrek hastal›k-
lar›, reflü nefropatisi, amfoterisin B gibi ilaç kullan›m›na
ikincil olarak da geliflebilir. Hastam›zda hipokalemik hi-
perkloremik normal anyon aç›kl› metabolik asidoza efllik
eden nefrokalsinozisin olmas›, idrar pH’›n›n alkali sey-
retmesi, idrar anyon aç›¤›n›n artmas› tan›y› desteklemek-
tedir. Otoimmün hastal›k riskinin artm›fl olmas›, hasta-
m›zda anemiye efllik eden vitamin eksikliklerinden dolay›
birliktelik gösterebilen gluten enteropatisi aç›s›ndan de-
¤erlendirmemizi gerektirmifltir. 

Tip 1 RTA’da vücutta devaml› bir asit birikimi; bo-
zulmufl büyüme, kemik hastal›klar›na (çocuklarda rafli-
tizm, eriflkinlerde osteomalazi) ve artm›fl nefrokalsinozis
riskinden dolay› tedavi edilmelidir.[4] Primer SS böbrek
tutulumunda tedavi stratejilerini belirlemek ve hastal›k
aktivite indeksini hesaplamak için EULAR Sjögren Sen-
dromu Hastal›k Aktivite ‹ndeksi (ESSDAI) kullan›lmak-
tad›r. Hastam›z ESSDAI hesaplamas›nda düflük hastal›k
aktivite skoruna (aktivite seviyesi 5) sahipti.[10] Tedavimiz-
de hipokalemi, metabolik asidoz tablosu için potasyum ve
bikarbonat replasman›, SS için ise hidroksiklorokin ve

düflük doz prednizolon verilmifltir. Takiplerinde prote-
inürisinin gerilememesi, metabolik asidozunun ve hipo-
kalemisinin potasyum ve bikarbonat replasman dozlar›-
n›n azalt›lmas› ve tedavi aralar›n›n aç›lmas› sonras›nda se-
bat etmesinden dolay› hastada tubulointerstisyel tutulu-
mun da olabilece¤i düflünülmüfltür. ‹nterstisyel tutulu-
mun aç›klanabilmesi için böbrek biyopsisi önemli bir
yöntem olsa da, hastan›n bu ifllemi kabul etmemesi nede-
niyle interstisyel tutulumun ihtimali göz önüne al›narak
tedavisine azatiyoprin eklenmifltir. 3 ve 6 ay sonraki ta-
kiplerinde potasyum ve bikarbonat deste¤i olmaks›z›n
metabolik asidoz tablosu, serum potasyum ve idrar pH
düzeyleri normal de¤erlerine ulaflm›fl, idrar protein at›l›-
m› 140 mg/gün düzeylerine gerilemifltir. 

Böbrek tutulumuyla seyreden primer SS hastalar›nda
sistemik tutulumunun derecesi ESSDAI s›n›flamas›na
göre belirlenmeli, özellikle glomerüler ve interstisyel tu-
tulum flüphesi olmas› durumunda renal biyopsi ertelen-
memelidir. Di¤er yandan, bu vakan›n seyri göz önüne
al›nd›¤›nda, dirençli RTA vakalar›nda interstisyel tubu-
lit/nefrit olas›l›¤›n›n dikkate al›nmas›n›n gereklili¤i ve te-
davide vakam›zda oldu¤u gibi azatiyoprin gibi immun-
supresif tedavilerin faydal› olabilece¤i söylenebilir. 
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