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SIKAYET

- - El eklemlerinde agri

- Agiz kurulugu

- Sogukta ellerde beyazlasma, morarma




HIKAYE

- Mart 2000 tarihinde yeni gelisen ates 6ksirUk nefes darligi takipne
- Akcigerde ampiyem + pnomotosel
- Dekortikasyon + alt lobektomi
- Hastanin takiplerinde;
- Sabahlari bol miktarda balgam ¢ikarma, eforla nefes darligi sikayeti oldugu
ogrenilmis.

- Bronsiektazi




HIKAYE

- Pediatrik immunoloji 6nerisi;
-lg dUzeyleri
-Ter testi
-Tb taramasi
- Alfa 1 antitripsin duzeyi

- Hiper IgM = IVIG (30 gram)




HIKAYE

- 2019 yilinda;
- El eklemlerinde agri
- Agiz kurulugu / g6z kurulugu

- Raynaud semptomlari




DEGERLENDIRME

- SCHIRMER TESTI: 4/5 MM
- LABORATUAR:
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» ANA profil : RO 52 (3+) Sentromer B (1+)
» TUkrUk bezi biyopsisi
Immuinhistokimyasal olarak uygulanan LCA ile Fokus Skoru (Masson skor) +3

- Hasta SJS tanisiyla hidroksiklorokin ve metilprednisolon tedavisi baslandi.




SJOGREN SENDROMU

- Sjogren sendromu, toplumun yaklasik
%a1'ini etkileyen otoimmun bir

hastaliktir.

- Esas olarak ekzokrin bezleri
etkileyerek agiz ve g6z kuruluguna
neden olan idiopatik sistemik bir

hastaliktir.

The ACR/EULAR Classification Criteria for
Primary Sjoegren’s Syndrome

Item Weight/score

Labial salivary gland with focal lymphocytic sialadenitis 3
and focus score of = 1 foci/4mm?

Anti-SS-A/Ro positive 3
Ocular Staining Score = 5 (or van Bijsterveld score = 4)

in at least one eye

Schirmer's test = 5 mm/5 minutes in at least one eye

Unstimulated whole saliva flow rate = 0.1 ml/minute

A score 2 4 classifies a patient who meets the inclusion criteria:

- ocular and/or oral dryness or suspicion of 5jS according to EULAR SjS Disease
Activity Index (ESSDAI)

and does not have any of the exclusion criteria:

- history of head and neck radiation, active HCV infection, AIDS, sarcoidosis,
amyloidosis, graft-versus-host disease, |gG4-related disease.




CVID

- Yaygin degisken immun yetmezlik (CVID), en sik goriUlen primer immun yetmezlik
tablosudur.

- Hipogamaglobulinemi
- Spesifik Ig Uretim bozuklugu
- CVID'dg;
- Tekrarlayan bakteriyel enfeksiyonlar
- Otoimmunite - Enteropati
- Lenfoproliferasyon - Malignite

- 1AH - Alerjik hastaliklar




CVID VE OTOIMMUNITE

- Yaklasik %10-20 hastada otoimmunite eslik eder.
» En sik;

- Idiyopatik trombositopenik purpura

- OtoimmuUn hemolitik anemi

- Otoimmun notropeni




CVID VE OTOIMMUNITE

- CVID'deki otoimmun komplikasyonlarin patogenezi de tam olarak
anlasilamamistir.

i) ImmUn sistemin karisikli§i g6z 6nine alindiginda, ayni bireyde hem immin
yetmezlik hem de otoimmunite bir arada bulunabilir.

ii) Hem T hem de B hicre anomalileri, bu hastalarda otoimmdiniteye yatkinlik
yaratiyor olabilir.

iii) Otoreaktif B hiicrelerinin artisi, Treg hiicrelerin azalmasi patogenezde rol oynuyor
olabilir.




CVID'DE SjS'YITANIMLAMANIN ZORLUGU

- CVID tanili hastalar, otoantikor yoklugunda da SjS klinik bulgularini gosterebilir.
- Bu klinik belirtiler hem glandiler hem ekstraglandiler bulgulari kapsar.
i) Sikka semptomlari
i) Interstisyel akciger hastaliklari
iii) Hemolitik anemi

iv) Trombositopeni




CVID'DE SjS'YITANIMLAMANIN ZORLUGU

- CVID'de bildirilen otoimmun klinik belirtiler cogunlukla SLE ile benzerlik gosterse

de, aslinda SjS CVID ile daha iyi birliktelik gosteriyor gibi gorunmektedir.
» Bu nedenle;

CVID tanili hastalar SjS agisindan daha kapsamli sorgulanmali ve gerekirse fonksiyonel

ve histopatolojik arastirma yapilmalidir.




CVID VE SJS ARASINDAKI ORTAK OZELLIKLER

- Lenfoproliferasyon
- BAFF Hiperekspresyonu
« B HUcre Anormallikleri

« Interferon imzasi




LENFOPROLIFERASYON

« CVID:
- Lenfoproliferasyon % 40-50 oraninda gorulebilir.
-Yaygin olarak benign lenfoid hiperplazi, splenomegali ve lenfadenopati gorulir.
- Poliklonal lenfoid infiltratlar lenfoma gelisimini 5 kat arttirmaktadir.

- MatUr B hicreli lenfoma>Hodgkin lenfoma>MALT lenfoma




LENFOPROLIFERASYON

- SJS:
- SJS'de, inflamasyon, otoimmunite ve lenfoproliferasyon bir arada gorulur,
otoreaktif B hiicre sag kalim artar.
- Olasi lenfoma'!

- Hastalarin yaklasik %s5'inde B hicreli lenfomaya ilerleme gorilir.

- Marjinal zon lenfoma>MALT lenfoma (0zelikle tUkrik bezi)




BAFF Hiperekspresyonu

Membrane-bound BAFF Membrane-bound APRIL
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- Serum BAFF, APRIL ve TACI duzeyleri yUksektir.
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- Sistemik otoimmUn hataliklar icerisinde en yUksek “I”' ol
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BAFF seviyeleri SJS’da 6l¢ulmUstir. et st

- BAFF yiiksek seviyeleri hem hastalik aktivitesi hem de malign
lenfoproliferatif bozukluklarla iliskilidir.




B HUcre Anormallikleri

- CVID:
- Saghkh kontrollere kiyasla, CVID hastalarinda B bellek hicreleri azalmistir.
- CD21 (-) B hucreleri, CVID'de en yaygin B hicre anomalisini olusturur.
Serum IgA ve IgG seviyelerindeki azalma ile iliskili
- Bu durum, otoimmun/lenfoproliferatif hastaliklar arasinda bir iliski oldugunu

disundurmektedir.




B HUcre Anormallikleri

- SjS'da da B hicre alt gruplarinda anomaliler mevcuttur.

- Bir cok calismada memory B hicrelerinin sayica azaldigini gostermistir.

Hastalik siresi ve siddeti ile iliskili

-« CVID'de oldugu gibi, SjS'de de CD21(-) B hicrelerinin otoreaktif klonlarda

zenginlestigi ve kronik bir antijenik stimilasyonun sonucu olarak RF gibi yUksek

oranda otoreaktif antikorlari eksprese ettigi gosterilmistir.




Interferon etkisi

» Tip I ve Il IFN'ler, immin sistem ve inflamasyonun

dizenlenmesinde merkezi rol oynayan sitokinlerdir.

« Tip lIFN (IFN gama), primer SjS gibi belirgin lenfoproliferasyon

ile karakterize durumlarda onemli rol oynar.

« IFN ile uyarilan genlerin artan ekspresyonu, otoimmdnite ile primer
SjS ve CVID arasinda paylasilan olasi anahtar 6gelerden biri olan IFN

imzasi olarak tanimlanir.
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Interferon etkisi

- CVID&S;S:

- CVID ve interferon imzasi ile iliskili calismalar kisithidir.
- Patogenezdeki rolU tam olarak bilinmese de, CVID'da
IFN gamma Ureten lenfoid hicrelerde belirgin artig
gorulur.

- Inflamasyonla da iliskili olan ve IL17 Greten bu

hicreler, primerSjS'de

TUkrUk bezlerinde, mononukleer hicrelerde ve

monositlerde gosterilmistir.




SONUC

« Otoimmdinite sadece bir otoantikor degildir.
- Spesifik otoantikorun olmamasi nedeniyle CVID'de SjS muhtemelen
oldugundan daha az tani almakta
- CVID'da hipogamaglobulinemi ve otoreaktif B hicrelerinin iliskisi genellikle SLE
ile iligkilendirilse de, ortak paylasilan patogenetik ozellikler nedeniile CVID ve SJS

daha yakin iligkilidir.







