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RECOMENDACIONES de MANEJO del PACIENTE con

SINDROME de SJOGREN

El Sindrome de Sjdgren es una en-
fermedad aufoinmune sistémica y
crénica que afecta principalmente
a las gléndulas exocrinas (sinfoma
clave: SEQUEDAD MUCOSA).

Puede afectar potencialmente a casi
cualquier érgano o fejido lo que pro-
duce un espectro muy amplio y va-
riable de manifestaciones clinicas.
Ademds, puede asociarse con ofras
enfermedades autoinmunes sistémi-
cas u érgano-especificas.

Su prevalencia estimada es muy
variable en la poblacion general
(desde 0,03% hasta 4,8%, segun
las series), con una gran variabili-
dad en las formas de presentacion
clinica.

Es una enfermedad mds frecuente
en mujeres que hombres (9:1) y en
raza caucadsica y asidatica. Predomi-
na en la cuarta y quinta décadas de
la vida, con dos picos destacados
en la tercera década y después de la
menopausia.

Se denomina Sindrome de Sjogren
primario si aparece de forma aqis-
lada y secundario si se presenta
asociado a ofra enfermedad aqu-
foinmune como artritis reumatoide,
lupus eritematoso sistémico, escle-
rodermia, enfermedad mixta del teji-
do conectivo, miopatia inflamatoria
idiopdtica o vasculifis.

Salivary glands

Son critetios de exclusion: Infeccion
activa por hepatitis C, VIH/SIDA, an-
ticolinérgicos, linfoma preexistente,
sarcoidosis, amiloidosis, enferme-
dad de injerfo contra huésped, ra-
dioterapia, sindrome toxico (Colza),
Déficit de IgG4 o sindrome seco no
autoinmune.

Esfa enfermedad se caracteriza por
una epitelitis autoinmune. Las cé-
lulas epiteliales son afacadas por
el sistema inmune; se dafan y se
reemplazan por fejido fibrético, que
produce la disfuncion del fejido/
6rgano afectado, lo que se puede
observar en la biopsia de 6rgano
afectado.
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Su clinica principal son sinfomas
derivados de las manifestaciones
glandulares como la sequedad de
mucosas (xerosfomia, xeroftalmia,
efc.) o el agrandamiento de las glén-
dulas salivales mayores (paroétida o
submandibular) junfo a clinica extra-
glandular inespecifica como astenia
o fatiga (560-60%). También pueden
aparecer manifestaciones sistémi-
cas organo-especificas derivadas de
la afectacion de casi cualquier 6rga-
no o sistema: artralgias/artritis (30%
a 41%), fendmeno de Raynaud
(15%), bronquitis/bronquiolitis o en-
fermedad pulmonar infersticial (12%
a 30%), purpura palpable (10%),
patologia gastrointestinal ~ (gastritis
cronica autoinmune, disfagia, malab-
sorcion, pancredtitis o enfermedades
aufoinmunes hepdaticas, en un 6%
a 10%), firoiditis, nefritis intersticial,
glomerulonefritis o acidosis tubular
distal (5%), neuropatia periférica
(6%) o linfomas, estando algunas
de ellas mediadas por complejos in-
munes extraepiteliales.

El diagndstico se basa en la historia
clinica, el examen fisico, la confir-
macion de sequedad oral y/o ocular
mediante cuestionarios especificos*,

SINDROME de SJOGREN

la documentacion objetiva de la hi-
pofuncion salival** y la disminucién
de produccion de Idgrimas, junto con
la demostracion de querato-conjunti-
vitis seca.

Por la variabilidad en su presentacion
clinica, la poca atencion que se pres-
fa al sindrome seco y la percepcion
de que se trafa de un proceso “no
grave’, existe un retraso en el diag-
ndstico que oscila entre los 5 y los
10 afios.

La evaluacion se completa con prue-
bas autoinmunes que incluyen la
deferminacion de ANA, FR, ENA (an-
ti-R0/SSA, anti-La/SSB anti-UTRNP,
anti-Sm), anti-dsDNA, niveles de
complemento C3 y C4 y crioglobu-
linas séricas. Si existe sospecha de
asociacion de enfermedades autoin-
munes hepdficas, los autoanticuer-
pos anfi-musculo liso y anfimito-
condriales pueden ser de ayuda. La
biopsia de labio (biopsia de glandula
salival menor) es el patrén oro para
el diagndstico al demostrar la lesion
histopafolégica caracteristica, aun-
gue en ocasiones no es imprescin-
dible si el paciente cumple los crite-
rios de clasificacion de ACR/EULAR
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de 2016*** por sus
hallazgos  clinico-ana-
liticos. La ecografia
de glandulas salivares
(submandibulares y
pardtidas) es una he-
rramienta en fase de
intensa  investigacion
que también puede
ayudar al diagnostico.
Hay estudios que plantean que una
exploracion ecogrdfica patologica
de las glandulas salivales podria
incorporarse como item menor a los
criterios de clasificacion de ACR/EU-
LAR de 2016, con un rendimiento
similar al resto de items menores.
Incluso se ha propuesto un indi-
ce ecogrdfico semicuantitativo por
OMERACT que valora principalmen-
fe la pérdida de homogeneidad del
parénquima glandular y la aparicion
de @reas hipo/anecoicas.

El tratamiento inicial tiene como
objetivo aliviar los sinftomas de se-
quedad y mejorar la calidad de vida.
Produce una mejoria subjetiva (sin
evidencias que permitan aconsejar
un producto o una infervencion es-
pecificos). La existencia de manifes-
faciones extraglandulares requiere en
muchas ocasiones un frafamiento in-
munomodulador, que vendrd dirigido
por el tipo y grado de afectacion.

¢ Intervenciones iniciales para el

sindrome seco: Prevencion de
la caries (Dieta e higiene
bucal  adecua-

das y aplicacion de fluoru-
ros fopicos). Estimulacion
del flujo mecanico y del
gusto (chicles o caramelos
sin azucar, xilitol, manitol).
Agonistas muscarinicos
(Pilocarpina o Cevimelina
— no siempre bien folera-
dos). Control de xerostomia
(Sustitutivos de saliva o co-
lutorios especificos para la boca
seca) y xeroftalmia (lagrimas,
geles, sueros aufdlogos o alogé-
nicos, AINEs, corficoides, ciclos-
porina y/o facrolimus topico...)

e Si existen manifestaciones extra-
glandulares graves: regimenes
mas intensivos con glucocorti-
coides, farmacos inmunomodu-
ladores (FAME) sintéticos como
la hidroxicloroquina, el meto-
frexato, la azatioprina o el mi-
cofenolato  mofetilo, citostdticos
como la ciclofosfamida infrave-
nosa, FAME biolégicos como el
rituximab (ferapia que deplecio-
na las células B) o el abatacept y
ferapias como la plasmaféresis.

Las manifestaciones glandulares y
exiraglandulares pueden evolucio-
nar lentamente y seguir un curso
benigno, aunque en algunos casos
el proceso inflamatorio cronico pue-
de dar lugar a un dafio o insuficien-
cia org@nica importante, que inclu-
SO puede llegar a comprometer la
vida del paciente. Los pacientes con
Sindrome de Sjogren que presentan
manifestaciones sistémicas mues-
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fran un prondstico menos favorable, con una mayor morbilidad y mortalidad,
y un riesgo incrementado de linfoma.

Como predictores de linfoma destacan el agrandamiento persistente de la
gldndula parétida, parpura palpable, neuropatia periférica, niveles bajos de
C4, crioglobulinemia y linfopenia.

Puntos clave para su manejo:

e Para un diagnostico precoz de Sjogren el primer paso es sospecharlo.

e Ninguna infervencion ha demostrado revertir la disfuncién glandular.

e Marcar objetivos realistas, tales como mejorar los sinfomas y educar al
paciente en estrategias de afrontamiento.

e Derivacion precoz para evaluar actividad, gravedad y dafio orgdnico.

e Monitorizacion y tratamiento multidisciplinar y personalizado.

e Vigilar sefales de riesgo de linfoma.

*Cuestionarios especificos para documentar la sequedad oral u ocular Se-
quedad oral: considerada +, si hay al menos una respuesta + en:

¢Tiene una sensacion diaria de boca seca >e 3 meses?

¢Tiene gldndulas salivales inflamadas de forma recurrente o persistente?
¢Toma liquidos con frecuencia para ayudar a tragar alimentos secos?
Sequedad ocular: considerada +, si hay al menos una respuesta + en
¢Tiene 0jos secos persistentes y problemdticos diariamente > 3 meses?
¢Tienes una sensacion recurrente de arena o grava en los 0jos?
¢Usas sustitutos lagrimales mds de 3 veces al dia?




RECOMENDACIONES de MANEJO del PACIENTE con
SINDROME de SJOGREN

** Pruebas objetivas de hipofuncién de gldndula salival o dafio estructural:
e Sialometria completa.
e Sialografia.
e Gammagrafia de parétidas.
e Ecografia de las glandulas parétidas

y submandibulares.
*** | os criterios de clasificacion de ACR/EULAR de 2016 son de gran ayu-
da para el diagnéstico en la prdctica clinica a través de determinaciones
analiticas (Anti-Ro) y la objetivacion de la sequedad ocular (fest de Schirmer
y fincién ocular) y oral (biopsia de gldndula salival menor y flujo salival no
estimulado), evitando pruebas como la sialografia o la gammagrafia de
parétidas.

Item Score

Focos de inflamacién con infiltracion linfocitica en la gldndula 3
salival labial y =1 foco en 4 mm2 de tejido glandular

Presencia de anticuerpos anti-SS-A/Ro 3

Tincion conjuntival y corneal =5 en escala de Whitcher y cols 1
(0 =4 en escala de van Bijsterveld) por lo menos en un 0jo

Prueba de Schirmer <6 mm pasados 5 minufos, 1
por lo menos en un 0jo

Secrecion salival no estimulada <0, 1 ml/min valorada 1
con el método de Navazesh y Kumar

Interpretacion: un resultado =4 ptos. sugiere sindrome de Sjégren primario.
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