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Puede hacerse Diagnostico de Sindrome de
Sjogren sin Sintomas de ojo y boca seca.

No se puede

Si hay Anti Ro/SSA y Anti
La/SSB asociado a Vasculitis
Cutaneay Neuropatia
Periférica

Si Hay FR y/o ANA positivo con
Poliartritis y Serositis

Si hay Sintomas de fatiga y
mialgias con Complemento
bajo




El Porcentaje de pacientes de Sindrome de Sjogren que
desarrollan Linfoma de Células B es :

Menos de 1%
10%

25 a 30%

No lo desarrollan
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El tratamiento de Sindrome de Sjogren es:

Cortico esteroides

Metotrexate e
Hidroxicloroquina
Ciclosporina y
Azatioprina
Medicamentos
Biologicos

[Todas las anteriores}
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Las manifestaciones clinicas de
Sindrome de Sjogren incluyen

1. Xerosis cutis,
xeroftalmos,
xerostomia y Artritis

2. Enfermedad
ntersticial Pulmonar

3. Fendmeno de
Raynaud y Vasculitis
cutanea

4, [Todas las anterioresJ




Se puede confundir al Sindrome de

Sjogren con

Lupus Eritematosos
Sistémico

2. Fibromialgia
3. Artritis Reumatoide
4. SIDA/VIH
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Todas las interiores
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Qué es?

R Enfermedad sistémica autoinmune cronica

R Se caracteriza por infiltracion de células
mononucleares en glandulas salivares y lacrimales

R Posteriormente causa atrofia glandular progresiva y
pérdida de la funcion

Ambrosi, An Update on the Immunobiology of Sjogren Syndrome:
Curr Opin Rheumatol 2015, 27; 468-475



Qué es?

R Los sintomas més comunes son boca y 0jos secos

R Las manifestaciones extraglandulares como
resequedad de superficies mucosas, artritis,
vasculitis cutanea, fatiga y neuropatia periférica
pueden estar presentes también

Ambrosi, An Update on the Immunobiology of Sjogren Syndrome:
Curr Opin Rheumatol 2015, 27; 468-475



Qué es?

R Actualmente hay creciente interés en esta
enfermedad

R Existen diferentes criterios de clasificacion que
acarrean confusion y discusion
3 AECG
3 SICCA
3 ESSDAI

Fox, R. Sjogren Syndrome: An A-to-Z Update Meds Rhem. 03 dec.
2013



ACR-EULAR Consensus Criteria for SS

and Weighted Score

ACR-EULAR Consensus Criteria Weighted Scoret
*Oral symptoms Required*
*  Defined as having daily, persistent, troublesome dry eyes for more than 3
months, a recurrent sensation of sand or gravel in the eyes, or using tear
substitutes for more than 3 times a day
*Ocular symptoms Required*
* Defined as having a daily feeling of dry mouth for more 3 months or frequently
drinking liquids to aid in swallowing dry food
*OSS 25* on at least one eye 1 point
* Equivalent to a Van Bijsterveld score >4
*Schirmer's test <5 mm/5 min* on at least one eye 1 point
*Unstimulated whole saliva <0.1 mL/min* (after 15-minute test) 1 point
*SS-A antibody positivity 3 points
*Minor salivary gland biopsy (focus score 1 or more) 3 points
*Suspicion of SS from an extraglandular manifestation Look for SS including
biopsy
*Exclusions similar to prior American-European Consensus Group and ACR criteria Not SS if any present

including hepatitis C, HIV, sarcoidosis

*Patients should be off anticholinergic medications for at least one half-life of the drug before performed.
tFor a diagnosis of SS, oral and ocular symptoms must be present with a total of 4 points.

ACR = American College of Rheumatology; EULAR = European League Against Rheumatism; OSS = ocular staining score; SS =

Sjogren syndrome.



Como se diagnostica?

R Diferencias entre estos criterios
o3 AECG

&R No incluye sintomas orales u oculares, ni estudios
funcionales o morfolégicos de glandulas salivares

R Usa puntuacion de tinciéon ocular como tnico criterio para
compromiso oftdlmico

R Permite uso de ANA titulo mayor a 1:320 mas FR (+)
alternativamente a Anti Ro/SSA o Anti La/SSB

R Cuantifica secrecion de saliva sin estimulacion

o3 SICCA

Fox, R. gjb'gren Syndrome: An A-to-Z Update Meds Rhem. 03
dec. 201



Como se diagnostica?

R Diferencias entre estos criterios

@3 Se publicaron cohortes comparando criterios (Oklahoma-
USA, Jonsson-Noruega, Devic-Francia

3 La secrecion no estimulada de saliva (AECG) ayudo con la
esp. Del Dx.

@3 Schirmer bajo (AECG) no se correlaciona con las
puntuaciones de tincion (SICCA)

R Aunque el numero de sujetos discordantes es bajo (10%)
causa diferencias en los estudios de clasificacion

Fox, R. Sjogren Syndrome: An A-to-Z Update Meds Rhem. 03
dec. 2013



Como se diagnostica?

R Diferencias entre estos criterios

@3 Se concluyo que las diferencias deben ser
sobrepasadas para llegar al fin altimo de optimizar el
Tx de los pctes.

@3 Los estudios de SS deben incluir sujetos que cumplan
con ambos criterios

3 Los criterios AECG no se deben considerar criterios
ACR

Fox, R. Sjogren Syndrome: An A-to-Z Update Meds Rhem. 03
dec. 2013



Ultrasonido en el
diagnostico?

&R Mejora la sensibilidad de los criterios AECG y
SICCA

R Se visualizan glandulas salivales y se describen sobre
todos fibrosis o sicatrizacion

@ No hay correlacion con la histopatologia de las
glandulas salivales

R Aun queda pendiente la validacion y estandarizacion
de la técnica

Fox, R. Sjogren Syndrome: An A-to-Z Update Meds Rhem. 03 dec. 2013



Sindrome de S5j0gren en
el HST

R La consulta externa de Reumatologia del 2014
atendi6 a 2345 pctes, de los cuales 115 tenian
Sindrome de Sjogren

R Otros servicios como Oftalmologia y Medicina
Interna, Dermatologia y Gastroenterologia
registraron casos con este Dx (39, 12, 7 y 6 pctes.
respectivamente)

R No estd estandarizado el uso de los criterios SICCA
o AECG en nuestro medio aun



Fisiopatologia

&R Los primeros hallazgos descritos fueron:
1. Infiltracion focal de linfocitos T y B en glandulas exocrinas

2. Presencia de Hipergammaglobulinemia y Autoanticuerpos

& Ahora es notorio el papel de Sistema Inmune innato
(sistema de IFN tipo I, Células NK, epitelio glandular)

Ambrosi, An Update on the Immunobiology of Sjogren Syndrome:
Curr Opin Rheumatol 2015, 27; 468-475



Interferén e Infecciones
Virales

R Existe evidencia de aumento de la frecuencia de
genes codificantes de IRF5 en GWAS

R Habria una actividad de sistema Inmune Innato
preclinica

R Infecciones virales (EBV) podrian inducir sefiales
antiapoptoticas en clonas de Linfocitos B
autoreactivos

Ambrosi, An Update on the Immunobiology of Sjogren Syndrome:
Curr Opin Rheumatol 2015, 27; 468-475



Interferén e Infecciones
Virales

R Infecciones microbianas serian gatillos de
autoinmunidad en sujetos susceptibles
genéticamente

R La presencia de tejido Linfoide Ectopico parece
asociarse a infecciones virales pasadas

R Plasmocitos infectados con EBV en glandulas
salivales muestran reactividad anti RO52

Ambrosi, An Update on the Immunobiology of Sjogren Syndrome:
Curr Opin Rheumatol 2015, 27; 468-475



Tejido Linfoide Ectopico

&R Aun se desconoce la causa de su desarrollo en 25-30 % de
los pacientes de pSS

R Se asocian a mayor riesgo de desarrollar Linfoma de
Células B

R Algunas variaciones genéticas se han asociado a su

ocurrencia (locus e CXCRb5, variaciones del locus
LTa/LTB/TNEF, variacion en CCL11, BCL2, BANK)

R Puede que haya un subtipo de pacientes con un
mecanismo de activacion cronica de Linfocitos B diferente
al del resto.

Ambrosi, An Update on the Immunobiology of Sjogren Syndrome:
Curr Opin Rheumatol 2015, 27; 468-475



Tejido Linfoide Ectopico

BLK
EBF1
TNFSF4
TNFAIP3

Plasma cell
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BCL2

Ambrosi, An Update on the Immunobiology of Sjogren Syndrome: Curr Opin

Rheumatol 2015, 27; 468-475




Glandulas Salivares

R pSS comparte algunas caracteristicas con LES
R El trofismo glandular sigue sin explicacion

R Las células epiteliales glandulares expresan citoquinas en
respuesta a infeccion viral o a IFN

R Hstas células pueden contribuir a la iniciacion y
perpetuacion de la respuesta inmune innata y adaptativa

& Contribuyen en el mantenimiento de Linfocitos B
autoreactivos y en la produccion de IFN tipo I

Ambrosi, An Update on the Immunobiology of Sjogren Syndrome:
Curr Opin Rheumatol 2015, 27; 468-475



Patogénesis de Sindrome
de Sjéjgren

1
Microbial trigger,
e.g. viral infection *
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Ambrosi, An Update on the Immunobiology of Sjogren Syndrome: Curr Opin
Rheumatol 2015, 27; 468-475



Presentacion Clinica

R Varia entre poblaciones, encontrandose mayor
compromiso extraglandular en Japon que en USA y
Africa

R Posible causas genéticas o sesgo de verificacion

Fox, R. Sjogren Syndrome: An A-to-Z Update Meds Rhem. 03 dec.
2013



Tratamiento

R Los tratamientos estandar siguen incluyendo
Metotrexate para artritis, Azatioprina para nefritis, y
Acido Micofenolico como ayuda a descender la dosis
de GC

R Ciclosporina en dosis baja: Estudios en curso que
buscan dosis eficaz que evite la nefrotoxicidad

Fox, R. Sjogren Syndrome: An A-to-Z Update Meds Rhem. 03 dec.
2013



Tratamiento

R Abatecept: en estudio de fase 2 abierto mostro
disminuir actividad ESSDAI en sujetos con SS 1rio
de < de 5 afios de evolucion no Tx previamente con

FARME

R Belimumab: En 15 pctes. Del estudio BELISS hubo
mejoria del infiltrado linfocitario en biopsias
seriadas. No fue controlado contra placebo

Fox, R. Sjogren Syndrome: An A-to-Z Update Meds Rhem. 03 dec.
2013



Tratamiento

R Rituximab:

3 Biologico mas utilizado en el registro europeo
e 20007 205

3 Se usa segun necesidad por exacerbaciones
especificas (Vasculitis, Crioglobulinemia,
alteraciones hematoldgicas, edema de Paro6tidas),
mas que de forma continua

3 En estudios TEAR y TRACTISS se vio mejoria en
USG de glandulas salivales que no se
correspondio en las biopsias de glandulas
salivales menores

Fox, R. Sjogren Syndrome: An A-to-Z Update Meds Rhem. 03 dec. 2013



Tratamiento

R El tratamiento de sintomas comunes, cronicos y
benignos en boca y ojos es desalentador, asi como el
de mialgia, fatiga y déficit cognitivo

Fox, R. Sjogren Syndrome: An A-to-Z Update Meds Rhem. 03 dec.
2013



Sindrome de Sjogren y
Linfoma

R La relacion entre estas patologias es bien conocida

R Los factores de riesgo para desarrollar Linfoma no
estan del todo definidos

R Es posible que la estimulacion antigénica cronica sea
responsable de inducir activacion policlonal de
linfocitos B y luego clonas capaces de generar

neoplasia

Rotsias, JG. et al. Malignant lymphoma in primary Sjogren’s syndrome. An update
on the pathogenesis and treatment. Sem in Arth and Rheum 43 (2013) 178-186



Sindrome de Sjogren y
Linfoma

R Los factores de riesgo de NHL de células B en SS son:
©3 Hipocomplementemia,
3 Crioglobulinemia monoclonal mixta
3 Linfocitopenia
©3 Puarpura palpable
3 Edema de glandulas salivales
©3 Linfadenopatias
3 Esplenomegalia

@3 Neuropatia periférica

Rotsias, JG. et al. Malignant lymphoma in primary Sjogren’s syndrome. An update
on the pathogenesis and treatment. Sem in Arth and Rheum 43 (2013) 178-186



Vida sexual y Sindrome
de Sjogren

R Las mujeres con SS tienen puntajes de patologia en
comparacion con controles sanos en el FSFI (19.1
+7.33 p <0.005) tanto pre y postmenopatusicas

R Las diferencias entre los grupos fueron en
Dispareunia (p<0.005), Lubricacion (p= 0.006), Deseo
(p= 0.004), Excitacion (p=0.018)

& No hubo diferencias en la anatomia, PAP, e hisopado
cervicovaginal

Priori, R.; et al. Quality of Sexual Life in Women with Primary
Sjogren Syndrome. | of Rheum 2015, 42; 1427-1431



Vida sexual y Sindrome
de Sjogren

R El pH vaginal fue mayor en mujeres con SS

R El FSFI fue inversamente proporcional a la edad y al nivel d
ansiedad

R Se concluye que las mujeres con SS tienen una vida sexual
insatisfactoria con mayor dispareunia

Priori, R.; et al. Quality of Sexual Life in Women with Primary
Sjogren Syndrome. | of Rheum 2015, 42; 1427-1431



Gracias por su atencion
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