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Olgu Sunumu / Case Report

Sjogren Sendromuna Ikincil Gelisen Lakrimal Glandin
Marjinal Zon B Hiicreli Lenfomasi
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Ozet

Sjogren sendromu, tiim ekzokrin bezleri, 6zellikle de tiikiiriik ve lakrimal bezleri tutarak agiz ve gz kuruluguna neden olan kronik,
otoimmun, inflamatuar bir hastaliktir. Lenfoma gelisimi en ciddi komplikasyonudur. Bu makalede oldukga nadir gériilen, Sjogren
sendromuna ikincil lakrimal bezde gelisen marginal zon B hiicreli lenfomali bir olgunun sunulmasi amaglanmigtir. (Turk J Ophthalmol

2014; 44: 322-4)
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Summary

Sjogren’s syndrome is a chronic, autoimmune, inflammatory disease which can affect all exocrine glands, particularly the salivary and
lacrimal glands, causing dryness of the mouth and eyes. The most serious complication is the development of lymphoma. In this article,
we aimed to present a very rare case of marginal zone B-cell lymphoma in the lacrimal gland secondary to Sjogren’s syndrome. (Turk J

Ophthalmol 2014; 44: 322-4)
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Giris

Diinya Saglik Orgiiti'niin (DSO) 2008 yilinda yaptig:
siniflamaya gore ekstranodal dokularda veya mide, tiikiiriik
bezi, tiroid, goz eklentileri gibi organlarda goriilebilen marjinal
B hiicreli lenfoma tiirii, mukoza iligkili lenfoid doku lenfoma
(MALT) olarak adlandirilmigtir.] MALT lenfoma primer ortaya
¢ikabilecegi gibi otoimmun veya enfektif kronik inflamatuvar
hastaliklara ikincil de goriilebilir. Bu duruma 6rnek olarak MALT
lenfoma, H.Pylori gastritinde midede, C.Jejuni enfeksiyonunda
ince barsakta, B.Burgdorferi enfeksiyonunda deride, Sjogren
sendromuna (SS) ikincil tiikiiriik bezi ya da lakrimal bezde,
Hashimato tiroiditi veya Graves oftalmopatiye ikincil tiroidde
goriilebilmektedir.2

Bu makalede olduk¢a nadir goriilen, SS’ye ikincil lakrimal
bezde gelisen MALT lenfomali bir olguyu sunduk.

Olgu Sunumu

Kirk alt1 yaginda kadin hasta, her iki gozde yanma, batma
ve 10 giindiir sag goz iist kapakta sislik sikayeti ile Akdeniz

Universitesi Gz Hastaliklari Béliimii'ne Mayis 2011'de
bagvurdu. Anamnezinde 1992’de parotis tiimérii siiphesi ile
opere edildigi ve patoloji incelemesinde Mikulicz hastalig1
ile nonspesifik lenfadenitis tanist konuldugu 6grenildi. On
yildir SS tanst ile fizik tedavi ve rehabilitasyon kliniginde
takip edilmekteydi. Yapilan muayenesinde; sag gizde lakrimal
bez bolgesinde mobil, tarsal konjonktiva altindan temporale
uzanan yaklagtk 2x2 cm kitle izlendi. Kapak sisligine bagli
olarak kapakta 2 mm diiikliikk izleniyordu (Resim 1A). Goz
hareketleri her yone serbestti, ¢ift gorme yoktu. Her iki gozde en
iyi diizeltilmig gérme keskinligi tamdi. Goz ici basinglart 13/16
mmHg idi. Biomikroskobisinde, bilateral korneada filamenter
yapilar mevcut olup arka segment dogaldi. Bilateral Schirmer
I testi 5 mm/5S dk, gozyast kirilma zamani 2 saniye idi. Orbita
MR goriintiilemesinde sag orbita siiperolateralinde 2,5x1,5
cm boyutlarinda lakrimal bez ile izointens, homojen kontrast
tutulum gosteren kitle izlendi (Resim 2). Suni gozyast ve
topikal siklosporin-A 9%0,05 (Restasis; Allergan Inc., Irvine,
CA, USA) baglanan hasta, 6 ay aralarla Orbita MR ile kontrol
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edildi. Romatoloji kliniginde de takipleri devam eden hastanin
yapilan tiikiiriik bezi ultrasonografisinde, bilateral parotis bezleri
ve sag submandibular bez icerisi septali, parankimleri hipoekoik
izlendi. Sag submandibular bezde vaskiilaritede artig ile birlikee,
bilateral submandibular bez komsulugunda birka¢ adet reaktif
lenf nodlari izlendi. Ultrasonografinin ardindan yapilan tiikiiriik
bezi biyopsisinde Evre 4 SS saptandi. On sekiz ay sonraki kontrol
Orbita MR’da sag lakrimal bez lokalizasyonundaki kitlenin
boyutu 3,8x1,7 cm olarak 6l¢iildii. Lezyonun biiyiimesi nedeniyle
cerrahi planlandi. Lateral orbitotomi yapilarak kitle eksize edildi.
Alinan eksizyonel biyopsi materyalinin immiinohistokimyasal
incelemesinde kiiciik neoplastik hiicrelerde CD20(+), CD5(-),
CD253(-), CD43(-), CD3(-) boyanma paterni saptandi. Lambda ve
Kappa ile incelemede plazma hiicrelerinin Kappa ile monoklonal
boyandi31 goriildii. Patolojik degerlendirme sonucunda marjinal
zon B-hiicreli lenfoma tanist konuldu (Resim 3A, 3B). Yapilan
sistemik taramada yayilim saptanmadi. Hastaya 15 giin siire
ile lokal radyoterapi uygulandi. Iki ay sonraki muayenesinde,
bilateral goz kapaklari dogaldi (Resim 1B). Ancak agir kuru
goz bulgulari mevcuttu. Yogun filamenter keratit geligmesi
lizerine suni gdzyast dozu arttirilarak Restasis 4x1 devam edildi

Resim 1. a) Sag gozde lakrimal bez bolgesinde tarsal konjonktiva altindan
temporale uzanan yaklagik 2x2 cm kitle

b) Lokal radyoterapiden 2 ay sonraki muayenesinde her iki goz kapag: dogal
goriiniimde

Resim 2. Orbita MR; saZ orbita siiperolateralinde 2,5x1,5 ¢cm boyutlarinda
lakrimal bez ile izointens kitle

ve punktum tikaci yerlegtirildi. Bir ay sonraki kontroliinde
filamenter keratit bulgulari tamamen geriledi.

Tartisma

Sjogren sendromu, tiim ekzokrin bezleri, 6zellikle de
tiikiiriik ve lakrimal bezleri tutarak agiz ve goz kuruluguna
neden olan mononiikleer hiicre infiltrasyonu ile karakterize
kronik, otoimmun, inflamatuar bir hastalikeir. Sebep olan
immunoregiilatuar bozukluga bagli ekzokrin, tiikiiriik ve gozyast
bezlerinde lenfositik infiltrasyon ve B lenfosit hiperreaktivitesi
goriilmektedir. En korkulan komplikasyonu malign lenfoma
gelisimi olup, normal popiilasyona gore risk 44 kat fazladir.
Follikiiler lenfoma, diffiiz genig B hiicreli lenfoma, immiinoblastik
lenfoma gibi degisik histolojik alt tipler goriilmekle birlikte,
en stk %46-%56 oraninda MALT lenfoma izlenmektedir.
MALT lenfoma genellikle gastrointestinal sistemde goriilmekle
birlikte SS zemininde gelistiginde tiikiiriik bezi, goz eklentileri
(gozkapag:, konjonktiva, orbita yumugak dokusu, lakrimal
yapilar), lenf nodu ve kemik iligi tutulumu olmaktadir.2-4

Resim 3a. Orbita MR; sag orbita siiperolateralinde 2,5x1,5 cm boyutlarinda
lakrimal bez ile izointens kitle

Resim 3b. X200 biiyiitmede Hematoksilen Eozin ile boyanan neoplastik
lenfositik hiicreler
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Yapilan caligmalarda, SS gibi otoimmiin hastaliklara bagls
malignensi gelisiminde, hastalara uygulanan sitotoksik veya
immiinosupresif tedavi gibi cevresel faktorler ile genetik
yatkinlifin etkili oldugu ortak goriistiir.>-7 SS zemininde
gelisen NHL i¢in diger predispozan faktorler ise parotidomegali,
splenomegali, lenfadenopati, diigitk doz parotid irradyasyonu,
sitotoksik terapi, miks kriyoglobulinemi, serum poliklonal
Ig'de azalma, diisiik C3, C4 diizeyleri, daha énce var olan anti
Ro/La ve ANA antikorlarinin kaybolmast gosterilmektedir.3
Bizim hastamizda da yapilan muayene ve tetkikler sonucunda,
paratidomegali tespit edilmis olup, diger predispozan faktorler
izlenmedi.

Sjogren sendromu ile lakrimal glandda MALT lenfoma
birlikteligi ¢ok nadir goriilmektedir. Literatiirde MALT lenfoma
ile ilgili genig kapsamli ¢aligmalarda SS ile lakrimal glandda
MALT lenfoma birlikteligi izlenmemigtir.3.5> Bu kadar nadir
goriilen bir durumun ayirici tanist iyi yapilmalidir. Lenfoid
hiperplazi, psodolenfoma veya inflamatuar psodotiimor gibi
iyi huylu lenfoproliferasyonlar en cok karigan hastaliklardir.8
Bizim hastamizda da oncelikli olarak SS’ye bagli infiltrasyon
diigtiniilerek takip edildi, lezyonun biiyiimesi nedeniyle
eksizyonel biyopsi yapildi. Bunun sonucunda MALT lenfoma
tespit edildi.

Sjogren sendromu ile birliktelik gosteren MALT lenfomada
tedavi hala tartigmalidir. Tedavi lokal radyoterapi, kemoterapi,
eksizyon ve bu yontemlerin kombinasyonunu
icermektedir.2.9 Bizim olgumuza da 15 giin siire ile lokal
radyoterapi uyguland:i ve goz kurulugunda artig goriildii.
Literatiirde de Charlotte ve ark.10, 23 MALT lenfomal: hasta ile
yaptiklart ¢alismada radyoterapi uygulanan 9 hastanin 4’tinde
siddetli kuru goz, konjonktivit ve katarake; bir hastada radyasyon
retinopatisi geligtigini belirtmektedirler. Kemoterapi ise kemik
iligi depresyonu ve diger sistemik yan etkilere yol agabilir. Bu
nedenlerle Portlock ve Rosenbergll, agresif seyirli olmayan
diisitk dereceli MALT lenfomali hastalarda tedavi uygulamadan
gozlemlemeyi tavsiye ecmektedirler.

Son yillarda genelde rekiirren konjonktival lenfoma tedavisinde
kullanilan anti-CD20 monoklonal antikoru rituksimab, lakrimal
bez lenfomasinin tedavisinde de kullanilmaktadir. Heinz ve ark.9,

cerrahi
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radyoterapinin gozdeki yan etkilerinin aksine rituksimab ile hem
tiimériin boyutlarinda kiiciilme hem de gozyas: sekresyonunda artig
izlendigini belirtmektedir.

Sonug olarak SS tanis: ile takip edilen hastalarda konjonktival
hiperemide artig, propitozis, periorbital siglik, pitozis, ateg
yiksekligi, kilo kaybi gibi bulgular izlendiginde aklimiza
lenfoma olasiligi mutlaka gelmeli ve biopsi ile ayirici tani
yapilmalidir. Hastanin lenfoma evresine, gz kurulugunun
siddetine ve genel durumu dikkate alinarak uygun tedavi
planlanmalidir.
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