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Sjögren Sendromunda Böbrek Tutulumu 



Otoimmün hastalık 

Mukozada sikka 
semptomları 

Histolojide tutulan 
bezde fokal lenfositik 

infiltrasyon Sistemik bulgular 
(ekstraglandüler 

tutulum) 

Sitopeniler 

Akut faz yanıtı 

Otoantikorlar 
Anti-SSA (en spesifik) 

Kryoglobulin ve 
hipokomplementemi 

(prognostik) 



Sjögren Sendromu 

Primer 
Sekonder (en sık 
RA, SLE ve Scl) 



Sekonder 

İlaç 

Enfeksiyon 

Altta yatan 
hastalık (SLE) 



Sjögren sendromu(SS)’ nun klinik belirtileri 

sadece ekzokrin bez tutulumu ile sınırlı 

olmayıp, hastaların yaklaşık %15’inde  ekstra-

glandüler tutulumlar görülür 



• Renal tutulum sıklğı %1-33 

bildirilmiştir  

• Genel kabul primer SS hastalarının 

yaklaşık %5'inde böbrek tutulumu 

olduğu yönünde  

• Çalışmalar arasındaki yöntemsel 

farklılıklar 
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Yaklaşık %70 hastada renal biyopsi 

pSS tanısı almadan önce yapılmış!! 
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Tubulointerstisyel nefrit 
• En sık görülen tutulum  

• Akut veya Kronik 

• interstisyumda lenfositik infiltrasyon 

• İnfiltrat çoğunlukla CD4+ T lenfositleri 

• CD8+ T lenfosit ve plazma hücre infiltrasyonu da görülebilir  

• Vakaların yaklaşık %10'unda B hücreler de saptanmaktadır 

• Histopatolojik incelemede granülom beklenmez 

• Granülom varlığı, sarkoidoz ve  tübülointerstisyel nefrit ve üveit (TINU) sendromu açısından 

şüphelendirmelidir  

• Kronikte tubuler atrofi ve fibrozis  

• Glomerüller genellikle normal 
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• Klinik asemptomatik-semptomatik 

• Tutulum yerine göre çeşitli klinik ve 

laboratuvar 

• Plazma kreatinin düzeyinde hafif 

yükselme 

• İdrarı konsantre etme yeteneğinde 

bozukluk 

• İdrar PH’sında yükselme 

• Hipokloremik metabolik asidoz 

• Tubuler proteinüri 

• Poliüri, nokturi, polidipsi  

• Nefrolitiazis 

• Hipokalemi 

 



• Proksimal RTA ve Fanconi sendromu 

• Tip 2 RTA 

• Distale göre daha az görülür 

• Proksimal tubul glomerüler filtrasyonun emiliminin 

çoğundan sorumludur 

• Normal anyon açıklı asidoz, hipofosfatemi, 

hipoürisemi ile karakterizedir 

• Normoglisemik glikozüri proksimal tübüler asidoz için 

spesifik bir bulgudur 

• Önce daha sık görülen diğer nedenler (Wilson hastalığı, 

myelom, ilaçlar, toksisite gibi) dışlanmalıdır 



• Distal RTA 

• SS hastalarının yaklaşık %25'inde distal asidifikasyon kusuru gelişir. 

• Mekanizma? 

• Toplayıcı tubullerdeki alfa interkale hücrelerde H salınımından sorumlu olan 

H-ATP az pompasında tam kayıp veya karbonik anhidraza karşı otoantikor 

gelişimi 

• Distal nefrondaki yetersiz hidrojen atılımı 

• Normal anyon açıklı metabolik asidoz ve  idrar pH > 5.5 ile 

karakterizedir 

• Asidozun neden olduğu idrarda potasyum kaybı hipokalemi ile 

sonuçlanır 

• Hiperkloremi, hiperkalsiüri ve hipositratüri görülebilir 

• Nefrolityazis (hiperkalsüri ve hipositratüri) 



• Gitelman (daha sık) 

• Tuz kaybettiren tübülopati 

• Klinik özellikleri kronik tiazid kullanımı ile benzerlik gösterir 

• Alkaloz, hipokalemi (artmış idrar potasyum atılımı , >20mmol/l), hipomagnezemi , 

hipokalsiüri, hipermagnezüri ve sekonder hiperaldesteronizm 

• Bartter 

• Primer SS'de Gitelman sendromuna göre daha nadirdir 

• Henle kulpu çıkan kalın kolunda sodyum klorür emiliminin azalması sonucu gelişir.  

• Loop diüretik kullanımı ile uyumlu klinik bulgular saptanır.  

• Alkaloz, hipokalemi, sekonder hiperaldosteronizm ve hipomagnezemi  

• Gitelman sendromundan farklı olarak idrar kalsiyum atılımı normal veya yüksektir 

 



https://www.paediatricfoam.com/2020/08/tubulopathies4/ 



 



• Hipokalemi-Renal tübüler asidoz olmaksızın  

• Hipokalemi, renal hastalığın olduğu primer SS'de yaygın bir bulgudur ve hastaların 

yaklaşık %30-47'sinde görülür.  

• SS’de metabolik asidoz ve idrar asidifikasyon kusuru olmadan da hipokalemi 

gelişebilir.  

• Hipokalemiye neden olan birincil kusurun sodyum kaybı olduğu düşünülmektedir. 

• Toplayıcı tübüllerdeki azalan sodyum düzeylerinin potasyum sekresyonunda artışa neden 

olması ve volüm kaybı sonucu aldosteron salgılanması.  

• Bu klinik özellikler Gitelman sendromunu taklit eder 

• Hipokalemisi olan ve renal biyopsi yapılan primer SS hastalarının hepsinde TIN 

saptandığı bildirilmiştir. 

 



• Nefrojenik diabetes inspidus (NDİ) 

• SS’de bozulmuş tübüler fonksiyonun başka bir yansıması 

• Tübüler (kollektör) düzeyde vazopressine (ADH) yanıtsızlık 

• İdrar konsantrasyonu bozulur.  

• Poliüri ve polidipsi 

• Kronik lityum kullanımı ve hiperkalsemi dışlandıktan sonra NDİ etyolojisi 

araştırılan hastalarda SS açısından değerlendirme yapılmalıdır 



Glomerüler hastalık 

• TIN’ e göre daha az ve primer SS'nin geç komplikasyonu 

• Membranoproliferatif glomerülonefrit (MPGN) ve membranöz nefropati en sık görülen glomerüler 

patolojilerdir. 

• Minimal lezyon hastalığı, immünoglobulin A nefropatisi, fokal segmental glomerüloskleroz ve 

antinötrofil sitoplazmik antikor ilişkili vaskülit 

• Klinik 

• Nefrotik sendrom, nefritik sendrom ya da hızlı ilerleyen GN olarak seyredebilir.  

• Patogenez?  

• İmmun kompleksler ve kriyoglobulinler (Tip II) 

• Düşük C3-C4 ve kriyoglobulinemi varlığı tubuler tutulumdan ziyade  glomerül tutulumu 

öngördürebilir 

 



• MPGN 

• Biyopsi ile doğrulanan renal hastalığın %5-30 arasında değişen sıklıkta kriyoglobulin ilişkili 

MPGN olduğu bilinmektedir.  

• Hipertansiyon, proteinüri ve hematüri MPGN seyrinde sık gelişen bulgulardır.  

• Nefritik sendroma bağlı akut böbrek yetmezliği ve hızlı ilerleyen GN görülebilir.  

• Kriyoglobulinemi aracılı MPGN'de sistemik vaskülite bağlı çoklu organ yetmezliği görülebilir 

• Membranöz nefropati  

• Böbrek biyopsisi yapılan primer SS hastalarının yaklaşık % 10'u 

• SLE tanısı dışlanmalıdır.  

• Membranöz nefropati, diğer nedenlere bağlı olarak da oldukça sık görülür.  

• primer SS ve membranöz nefropati ilişkisi net değildir 



Retamoza ve ark. Rheumatology 2016;55:14431451 
Kidder D ve ark. Nephrol Dial Transplant. 2015;30:1363-9. 

• Kryoglobulineminin HCV’ den sonra en sık 

görülme nedeni SjS 

• Böbrekteki yansıması genellikle MPGN 



 



Renal Lenfoma 

• SS’ da artmış lenfoma sıklığı (5x ila 16x) 

• Düşük dereceli marjinal zone B lenfoma (en sık), diffüz büyük B hücreli lenfoma (ikinci sıklıkta), Non Hodgkin 

Lenfoma özelliklede mukoza ilişkili lenf dokusunun (MALT) lenfoması 

• Renal lenfoma 

• Daha çok sekonder 

• SS seyrinde primer renal lenfoma tutulumu bildirilen olgu raporları mevcuttur. 

• Renal kitle tespit edilen Sjogren vakalarında nötropeni, kriyoglobulinemi, C4 düşüklüğü, vaskülit, 

splenomegali ve lenfadenopati varlığı değerlendirilmeli, lenfoma olabileceği düşünülerek ince iğne 

aspirasyon biyopsisi, nefrektomiden önceki seçenek olmalıdır.  

Patel ve ark. J Rheumatol. 2013:102-103 



Nefrolityazis 

• %10-%20 

• distal RTA'da gelişen hiperkalsiüri ve hipositratüri 

• Asideminin bir sonucu olarak, kalsiyum fosfat kemikten salınır ve alkali idrarda 

çökeltilir.  

• Sitrat kalsiyum içerikli taş oluşumu için inhibitördür, bu nedenle hipositratüri 

kalsiyum içerikli taş oluşumunu tetikler.  

• Akut böbrek yetmezliği ile başvuran SS hastalarında obstrüktif üropati 

dışlanmalıdır 



• Tedavide ilk hedef böbrek fonksiyon kaybının ilerlemesine engel olmaktır.  

• Düzenli monitörizasyon 

• Tansiyon regülasyonu 

• Proteinürinin minimalize edilmesi 

• Sigaranın bıraktırılması 

• SS ile ilişkili böbrek hastalığının tedavisi, hastalık sürecine, tutulum tipine 

bağlıdır. 

 

 

Tedavi 



• TIN 

• Bikarbonat ve elektrolit takviyesi 

• KS, Kalsinörin inhibitörleri, CTX ve MMF 

• Gözlemler tek başına KS yerine 

kombinasyon 

• Dozlar ve süre? 

• MMF ve CTX (şu an kullanımı tavsiye 

edilmiyor) en sık denenenler 

• GN 

• Eşlik eden hipertansiyon ve proteinüri 

tedavisi için optimum dozda   Angiotensin II 

reseptor blokörleri  

• MPGN: Pulse ve sonrası yüksek doz KS, 

remisyonda AZA veya CTX, diğer seçenekler 

MMF, RTX ve plazma değişimi 

• KV: Pulse, yüksek doz KS, plazma değişimi 

ve RTX 

Kontrollü çalışma mevcut değil 



Prognoz 

• Uzun vadeli prognoz, klinik olarak anlamlı böbrek tutulumu olan SS'li hastalar için 

değişkendir  

• Biyopsi tanısı alarak izlenen hasta serilerine dayanarak son dönem böbrek yetmezliğine 

ilerleme % 10-20  

• 3 yıllık renal sağkalım TİN grubunda %100, glomerülonefrit grubunda %66 

• GN tutulumlu hastalar interstisyel nefritli hastalara göre  yüksek lenfoma geliştirme riski 

altındadır ve sağkalımları daha kötüdür. 

• Glomerülonefrit, tubulointerstisyel nefrite göre daha yüksek mortalite ile ilişkili 

Kidder D ve ark. Nephrol Dial Transplant. 2015;30:1363-9 
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Goules ve ark. Medicine. 2000:241-249 





• Serum kreatinin 

• GFR 

• İdrar pH ve dansitesi (sabah ve taze) 

• Serum elektrolitleri (Na, K, Cl) 

• Venöz kan gazı (kan pH ve HCO3) 

• Direkt grafi veya USG (mesane ve böbrek) 



• RTA semptom ve bulguları açısından sorgula 

• Kramplar, kas güçsüzlüğü (HPP), böbrek taşı, nefrokalsinoz 

(hipositratüri), poliüri, polidipsi ve noktüri (NDİ), kemik ağrısı ve 

patolojik fraktür (sekonder osteomalazi) 

• İdrarda sitrat atılımı4 

• Serum kalsiyum ve fosfor 

• 24 saatlik idrarda proteinüri 








