
SUMMARY

A Turkish family with xerostomia

Xerostomia is an important symptom which disrupts the quali-
ty of life very seriously, and may be the major symptom of Sjo-
gren’s syndrom (SS). The etiology for SS remains unknown
where multifactorial influences contribute to the pathogenesis
of subsequent development of the disease .

In this letter we report a Turkish family with xerostomia
whose genetic susceptibility to SS followed a mendelian domi-
nant trait. This family contain one grandfather (age: 70), 5
children (age: 20-36) and 6 grandchidren (age: 5-9). Grand-
father, four of five chidren and two of six grandchidren had
xerostomia. Seven member of the family reported the follow-
ing: Inability to eat dry food, putting a glass of water on their
bed stand to drink at night, difficulty speaking for long peri-
ods of time, higher incidense of dental caries and periodontal
disease. All cases stated that his complaints of dry mouth was
started at the age of 3 after a common cold. Physical exami-
nation revealed dental caries and periodontal disease. The
routine laboratory tests were within normal limits and RF,
ANA, SS-A (anti-RO), SS-B (anti-LA) was negative. In all
patients we found those an unstimulated whole mouth salive
flow rate of < 0.1 ml/min, Rose Bengal test was positive and
Schirmer test was negative. Glandulary stricture and inflama-
tory cells wasn’t seen in labial biopsy. Our patient had two of
Fox criteria.

It seems to be a genetic predisposition for the SS in some ca-
ses. Immunogenetic studies have demonstrated that HLA-B8, -
DR-3, and –DRw52 are prevalent in primary Sjogren’s syn-
drome patients as compared with the normal control popula-
tion. On the other hand, family studies indicated the presence
of an additional autosomal dominant gene(s), not linked to
HLA, in predisposition to SS. Possesion of the necessary gene-
tic factors doesn’t invariably lead to clinical disease. The cu-
mulative effect of interactive genetic (MHC and non MHC)
and nongenetic influences (virus infection) may dictate pro-
tective and/or susceptibility factors in disease expression. In
conclusion, xerostomia may show familial occurens and other
family members are asked for this symptom.
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Anahtar kelimeler: Kserostomi

Kserostomi, hayat kalitesini ileri derecede bozan önemli
bir semptomdur. Kserostomili hastalar s›kl›kla yutma
problemi ve difl problemleri ile hekime baflvururlar.
Kserostomi çok say›da semptom ve bulguya neden ola-
bilen Sjögren sendromunun en önemli semptomudur.
Sjögren sendromu, özellikle egzokrin bezleri etkileye-
rek mukozalarda ve konjunktivada kurulu¤a yol açan,
yavafl seyirli bir inflamasyonla karakterize otoimmun
bir hastal›kt›r (1). Bu hastal›¤›n patogenezi tam olarak
bilinmemekle birlikte viral infeksiyon, otoimmünite ve
genetik faktörler suçlanmaktad›r (5). Seyrek de olsa aile-
vi geçifl gösteren Sjögren olgular› bildirilmifltir (2,3). Biz
bu yaz›m›zda bir ailede 3 kuflak içinde 7 olguda gözle-
nen Sjögren sendromu olgular›n› irdeledik.

OLGU

Dokuz yafl›ndaki k›z çocu¤u ailesi taraf›ndan bo¤az a¤r›s› ya-
k›nmas›yla klini¤imize getirildi ve viral üst solunum yolu in-
feksiyonu tan›s› konuldu. Yap›lan fizik muayenede yayg›n difl
problemleri ve a¤›z mukozas›nda kuruluk saptanan hastan›n
sorgulamas› derinlefltirildi¤inde, aile içinde birden fazla bi-
reyde a¤›z kurulu¤u yak›nmas› oldu¤u anlafl›ld›. Aile büyük
baba, 5 çocu¤u ve 6 torunundan oluflmaktayd›. Büyükbaba 70
yafl›nda; 5 çocu¤u 20 ile 36 yafllar› aras›nda ve torunlar› 5 ile
9 yafllar› aras›ndayd›. Aile bireylerine a¤›z kurulu¤unu de-
¤erlendirmek amac›yla 4 soru soruldu: 
1. Yemek yerken a¤›z kurulu¤u hissediyor musunuz? 
2. Yemek yerken s›k s›k su içiyormusunuz? 
3. Yiyecekleri yutmakta zorluk çekiyor musunuz? 
4. Gece uyanarak su içti¤iniz oluyor mu? 

Büyükbaba ve 5 çocu¤undan 4’ü sorulardan ilk üçüne olumlu
yan›t verirken, 6 torundan 2’si tüm sorulara olumlu yan›t ver-
di. Tüm olgularda 3 yafl›ndan önce bafllayan ve halen fliddetle
devam eden difl problemleri mevcuttu ve genelde bir üst solu-
num yolu infeksiyonunu takiben kulak alt›nda fliflme ve bunu
takiben a¤›z kurulu¤u yak›nmalar›n›n bafllad›¤›n› belirtiyor-
lard›. Olgular›n fizik muayenesinde a¤›z kurulu¤u ve difl prob-
lemleri d›fl›nda patolojik bulgu saptanmad›. Sorulara olumlu
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yan›t veren olgularda serum üre, kreatinin, AST, ALT, ALP,
total bilirubin, direk bilirubin, gama GT, albumin, gama glo-
bulin, romatoid faktör (RF), anti nükleer antikor (ANA), SS-A
(anti Ro) ve SS-B (anti La) düzeylerine bak›ld›. Tam kan sa-
y›m› ve idrar tetkiki yap›ld›, saatlik sedimentasyon h›z› öl-
çüldü. Bir torunda saptanan anti Ro pozitifli¤i d›fl›nda yap›lan
tüm bu tetkikler fizyolojik s›n›rlarda bulundu. Olgulara siya-
lometri, Schirmer ve Rose Bengal testi ve tükrük bezi biyopsi-
si uyguland›. ‹ncelemeye al›nan tüm hastalarda siyalometride
uyar›lmam›fl tükrük ak›m h›z› 0,1 ml/dakika’n›n alt›nda bulun-
du (uyar›lmam›fl tükrük salg› h›z›n›n 0,1 ml/dakika’dan düflük
olmas› azalm›fl tükrük salg›s› göstergesidir). Olgular›m›z›n
tümünde Schirmer testi negatif ve Rose Bengal testi pozitif
bulunurken tükrük bezi biyopsilerinde tükrük bezi ve infla-
matuvar hücreler görülmedi.

TARTIfiMA

Sjögren sendromu özellikle egzokrin bezleri etkileyerek
göz ve a¤›z kurulu¤u, solunum sistemi ve gastrointesti-

nal sistem bulgular›na yol açabilen yavafl ilerleyiflli
otoimmün bir hastal›kt›r (1). Primer veya bir baflka
otoimmün hastal›¤a sekonder olabilir. Hastalarda ayr›ca
vaskülite ba¤l› bulgular, artrit, Raynaud fenomeni, nö-
ropati, otoimmün tiroidit ve hematolojik bulgular gibi
egzokrin olmayan bulgular da görülebilir (1,5). Bizim
olgular›m›zda a¤›z kurulu¤u ve difl problemleri d›fl›nda
bulguya rastlanmad›. Sjögren tan›s› göz belirtileri, göz
bulgular›, a¤›z belirtileri, histopatolojik bulgular, tükrük
bezi tutulmas›n› gösteren objektif ifllevsel bulgular ve
otoantikorlardan oluflan 6 tan› kriterinden dördünün
varl›¤›yla konur (1,5). Olgular›m›zda bu kriterlerden
yaln›zca a¤›z belirtileri ve göz bulgular› (Rose Bengal
testi pozitifli¤i) vard›. Tükrük bezi biyopsilerinde infla-
matuar hücreler ve tükrük bezi yap›lar› görülmedi. Bu,
muhtemelen tükrük bezlerinin tamamen harap olmas›na
ba¤l› olabilir. Olgular›n sadece birinde anti Ro pozitif-
li¤i saptand›.Yap›lan çal›flmalarda anti Ro ve anti La ne-
gatif saptanan hastalarda ilerleyen y›llarda sistemik
komplikasyon geliflmedi¤i ve serolojik olarak bu hasta-
lar›n negatif kald›¤› gösterilmifltir. ANA veya RF pozi-
tif olan hastalarda ise % 39 olguda farkl› bir romatolojik
hastal›k geliflti¤i gösterilmifltir (6). Bizim olgular›m›zda
ANA, RF, anti Ro ve anti La pozitifli¤i ve di¤er bir ro-
matolojik hastal›k saptanmad›. 

Sjögren sendromu çevresel ve genetik faktörlerin be-
raber rol oynad›¤› otoimmun bir hastal›kt›r (1). Litera-
türde az say›da otozomal dominant geçifl gösteren aile-
ler bildirilmifltir (2,3). Olgular›m›z›n soy a¤ac› ç›kar›ld›-
¤›nda otozomal dominant geçifl oldu¤unu gördük (fiekil
1).
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fiekil 1. ‹ncelemeye ald›¤›m›z ailenin soya¤ac›. Kserostomili
bireyler:

Tablo 1. Olgulara iliflkin özellikler.

A¤›z kurulu¤u ile ilgili
Sorulara olumlu yan›t

Rose Bengal

Schirmer

Siyalometri (uyar›lmam›fl tükrük
ak›m h›z›, ml/dk)

ANA, RF, anti-La (SS-B)

Anti-Ro (SS-A)

Küçük tükrük bezi biyopsisi

Tüm kserostomili olgularda
‹lk üç soru; iki kserostomili
Tokurnad röt soru

Tüm olgularda pozitif

Tüm olgularda negatif

Tüm olgularda
<0.1

Tüm olgularda negatif

Bir torun d›fl›ndaki olgularda negatif

Olgularda tükrük bezi görülmedi

Göztepe T›p Dergisi 19: 109-110, 2004

110


