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RESUMEN: La investigacion tiene como objetivo conocer el sindrome de Sjogren como una
afeccion infrecuente, mediante una revision bibliografica. Para realizar la presente investigacion, su
principal finalidad es proponer una definicion clara, precisa y concisa acerca del sindrome de Sjogren.
Hubo varios estudios que han encontrado el procedimiento de las mutaciones del sindrome de
Sjogren, y varios estudios expresan que ha ido evolucionando, y con ello, disminuyendo el riesgo de
complicaciones y recidivas. Se concluy6 que el sindrome de Sjogren se basa principalmente en datos
clinicos y analiticos, y se puede llegar a diagnosticar en los primeros momentos del nacimiento segun

las manifestaciones observadas en el caso que se estudie.
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ABSTRACT: The research aims to understand Sjogren's syndrome as a rare condition, through a
literature review. To carry out this research, its main purpose is to propose a clear, precise and concise
definition of Sjogren's syndrome. There were several studies that have found the procedure for
Sjogren's syndrome mutations, and several studies express that it has been evolving, and with it,
reducing the risk of complications and recurrences. It was concluded that Sjogren's syndrome is based
mainly on clinical and analytical data and can be diagnosed in the first moments of birth according to

the manifestations observed in the case under study.
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INTRODUCCION.

El sindrome de Sjogren es una enfermedad autoinmune crénica inflamatoria que se caracteriza por
presentar queratoconjuntivitis seca y xerostomia con una prevalencia mayor en mujeres y la edad de
presentacion es la cuarta década; sin embargo, otro pico se produce entre la sexta y séptima década;
ademas, dentro de sus afectaciones se observa en el sistema endocrino, glandulas de la piel, sistema
respiratorio y tracto digestivo, asi como los pacientes que presentan SS tienen un 6,5% de riesgo
incrementado de presentar un linfoma no Hodgkin (Fox & Kang, 1992).

Los sitios que presentan un mayor nimero de infecciones en estos pacientes son las glandulas

salivales, oculares, regién otorrinolaringoldgica, urinarias y pulmonares.
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El sindrome de Sjogren, por lo general, se considerd en sus inicios una enfermedad local de las

glandulas parétidas; y fue ganando en categoria con el paso del tiempo, llegando a considerarse una
enfermedad reumatica, inclusive, como una variante de la artritis reumatoide desde los inicios y hasta
mediados del siglo XX, de la cual, posteriormente se distinguié para obtener categoria propia como
una enfermedad inmunolégica, donde las células dianas serian las glandulas de secrecion externa,
donde se describe un cuadro clinico muy amplio de variantes evolutivas con diferentes cualidades,
entre las que se encuentran linfomas y otros tipos de afecciones tumorales como parte de su progresion
natural.

El conocimiento de la amplia gama de signos y sintomas que pueden presentar estos enfermos en
cualquier aparato o sistema facilitaria un diagnostico mas temprano, o un indice de sospecha alto que
repercutiria de manera favorable en la morbilidad de estos pacientes, facilitando de manera objetiva
el seguimiento de ellos por su consulta externa, y evitar complicaciones en ocasiones irreversibles, o
estadios severamente avanzados por falta de un manejo médico adecuado y oportuno (Fox & Kang,
1992).

Actualmente, se identifico a 2 personas con el sindrome de Sjogren en la ciudad de Quito de sexo

femenino de 71 y 67 afios de edad respectivamente (Fox & Kang, 1992).

DESARROLLO.

Materiales y Métodos.

Tomando lo anterior en cuenta, se genera una pregunta, misma que se relaciona con los objetivos del
estudio. En este caso es la siguiente: ;En qué medida la naturaleza de la literatura cientifica demuestra
el impacto del sindrome de Sjogren en los seres humanos? (Guevara-Aguirre et al., 1993).

A continuacion, se establecen los criterios de inclusion y exclusion, asi como los términos o palabras

clave que se utilizaran para realizar la basqueda en las bases de datos.
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En cuanto a los criterios de inclusion, el estudio se enfoca en la busqueda de articulos cientificos,

documentos técnicos o tesis doctorales, que hayan sido publicados hasta un maximo de 10 afios atras.
Asimismo, se admite Unicamente los idiomas espafiol e inglés; por otro lado, los criterios de exclusion
son aquellos articulos duplicados o desactualizados. También se evitan documentos que desvien los
objetivos y temas de estudio, como por ejemplo, técnicas farmacolédgicas o medicina tradicional usada
como tratamiento experimental para el sindrome de Sjogren, resumenes y resefias.

Las palabras clave se determinaron con ayuda de la pagina Medical Subject Headings (MeSH) y en
la pagina Descriptores en Ciencias de la Salud (DeCS). Estas brindan terminologia estructurada
permitiendo asi la recopilacion de articulos en revistas cientificas de bases de datos electronicas, para
las cuales, se utilizan estrategias de busqueda, aplicando los operadores booleanos (AND, OR,) que
permiten la obtencion de resultados concretos e informacion de mejor calidad. Estas estrategias
mencionadas se describen en la tabla 1.

Tabla 1: Estrategias segin bases de datos.

Bngoie Descriptores Estrategias de Busqueda
Sjogren's syndrome (Sjogren's syndrome) OR
EBSCO Diagnosis of Sjogren's syndrome (Sjogren’s) AND (Diagnosis,
Prevention of Sjogren's syndrome prevention)
DIALNET _Enfermeda}d autoi_nr_nu_ne, sis_terr_1a ((Enfermeo_lagl z_;lutoinr_nur_\e))
inmunoldgico, déficit inmunitario. AND ((déficit inmunitario))
Redalyc immune system disorders (Immune system disorders)
ProQuest Diagnostic methods, evaluation. (Diagnostic methods) AND
(Evaluation)

Una vez identificado los estudios duplicados, se hace una revision rapida de los titulos y resimenes
para seleccionar aquellos que tengan relevancia en funcién al tema abordado, y de los articulos que
restan se hace una lectura completa y se les incluye dentro de la lista que sera parte del analisis.
Asimismo, en esta fase, se examinan las referencias de estos articulos para determinar estudios

adicionales que pueden ser pertinentes.



Etiologia.

El sindrome de Sjogren es un trastorno autoinmune en el que las células inmunitarias atacan y
destruyen por error a las células sanas de las glandulas que producen las lagrimas y la saliva. Los
cientificos piensan que el sindrome de Sjogren es causado por una combinacién de factores genéticos
y ambientales. Hay varios genes que parecen estar implicados en la presentacion del sindrome de
Sjogren. Algunos cientificos piensan que el sindrome de Sjogren puede ocurrir debido a una infeccion
previa por un virus o una bacteria (Laron & Klinger, 1994).

Se presenta con mayor frecuencia en mujeres de mediana edad. La enfermedad se clasifica en
primaria, cuando no se asocia con otra enfermedad, o secundaria. En cerca del 30% de los pacientes
con enfermedades autoinmunitarias como la artritis reumatoide, el lupus eritematoso sistémico, la
esclerosis sistémica, la enfermedad mixta del tejido conjuntivo, la tiroiditis de Hashimoto, la cirrosis
biliar primaria o la hepatitis autoinmunitaria crénica, aparece también un sindrome de Sjogren
secundario. Se han hallado asociaciones genéticas (p. ej., antigenos HLA-DR3 en personas de raza

blanca con sindrome de Sjogren primario) (Ramirez Lépez et al., 2021).

Fisiopatologia.

Se han planteado diferentes teorias que justifican una alteracién de la respuesta autoinmunitaria; por
una parte, se producen:

a) Alteracion del reconocimiento inmunitario, ya sea por la presencia de factores intrinsecos
(autoantigenos) o extrinsecos (infecciones virales).

b) Alteracion de la respuesta inmunitaria adquirida por alteracion del repertorio de TCR y linfocitos
T o por disfuncion de los linfocitos B, ya sea por incremento de celulas plasmaticas circulantes,
retencion de células B de memoria CD27, y la seleccion anormal de receptores o pérdida de seleccion

de los mecanismos de hipermutacion.


https://www.msdmanuals.com/es-ec/professional/trastornos-de-los-tejidos-musculoesquel%C3%A9tico-y-conectivo/enfermedades-articulares/artritis-reumatoide-ar
https://www.msdmanuals.com/es-ec/professional/trastornos-de-los-tejidos-musculoesquel%C3%A9tico-y-conectivo/enfermedades-reum%C3%A1ticas-autoinmumunitarias/lupus-eritematoso-sist%C3%A9mico-les
https://www.msdmanuals.com/es-ec/professional/trastornos-de-los-tejidos-musculoesquel%C3%A9tico-y-conectivo/enfermedades-reum%C3%A1ticas-autoinmumunitarias/esclerosis-sist%C3%A9mica
https://www.msdmanuals.com/es-ec/professional/trastornos-de-los-tejidos-musculoesquel%C3%A9tico-y-conectivo/enfermedades-reum%C3%A1ticas-autoinmumunitarias/enfermedad-mixta-del-tejido-conjuntivo-emtc
https://www.msdmanuals.com/es-ec/professional/trastornos-endocrinol%C3%B3gicos-y-metab%C3%B3licos/trastornos-tiroideos/tiroiditis-de-hashimoto
https://www.msdmanuals.com/es-ec/professional/trastornos-hep%C3%A1ticos-y-biliares/fibrosis-y-cirrosis/colangitis-biliar-primaria-cbp
https://www.msdmanuals.com/es-ec/professional/trastornos-hep%C3%A1ticos-y-biliares/fibrosis-y-cirrosis/colangitis-biliar-primaria-cbp
https://www.msdmanuals.com/es-ec/professional/trastornos-hep%C3%A1ticos-y-biliares/hepatitis/generalidades-sobre-la-hepatitis-viral-cr%C3%B3nica
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c) Alteracion de la regulacion de la respuesta inmunitaria, por alteracion en la actividad de citocinas:

incremento de expresion en sangre periférica de Th2, predominio de respuesta glandular Thi,
haplotipo GCC del gen de interleucina (IL) 10; por alteracion de quimiocinas, incremento del factor
estimulador de celulas B (BAFF/Blys), incremento de expresion de quimiocinas de linfocitos B y
linfocitos T.

d) Factores genéticos. EI SS es una enfermedad poligénica, pero entre los genes implicados destacan
los haplotipos DRw52, DR2, DR3, B8 en pacientes que presentan anticuerpos anti-Ro y anti-La;
ademas, se han descrito diferentes polimorfismos en genes que predisponen a presentar SS, como el
que codifica por IL-10 o factor de necrosis tumoral (TNF)5.

e) Entre los factores externos virales ampliamente estudiados, se ha descrito como factores etiol6gicos
de desarrollo de la enfermedad las infecciones por virus del grupo herpes (VEB, HV6, CMV), virus
de la hepatitis (VHC, VHB), parvovirus B19, enterovirus (Coxsackie) y retrovirus como VIH y
HTLV-1 (virus de la leucemia humana) 6,7.

f) Autoantigenos, como la presencia ampliamente aceptada de ribo nucleoproteinas Ro/La, pero
también por la presencia de fodrinas y acuaporinas.

g) Disfuncion de linfocitos B. Este factor basa su consistencia en que la proliferacion de células B
policlonal puede transformarse en bandas B oligoclonales o monoclonales8-1 (Laron & Klinger,

1994).

Clinica.
Los dos sintomas principales y habituales presentes en paciente con sindrome de Sjégren son

mencionados en la tabla 2.
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Tabla 2. Sintomas prevalentes en el sindrome de Sjogren.

Sintomas Principales y Habituales

Sequedad en la boca (sensaciones de que la boca esta llena de algodon o dificultad para tragar).

Ojos secos (sensacion de ardor, picazon).

Dolor articular, rigidez e hinchazon.

Inflamacion de las glandulas salivales, ubicadas por debajo de la mandibula y delante de las
orejas.

Erupciones cutaneas o resequedad de la piel.

Fatiga prolongada

Sequedad vaginal

Tos seca persistente

Diagnostico.
Se muestran las diferentes estrategias para el diagnéstico del sindrome de Sjogren en la tabla 3.

Tabla 3. Diagnostico para el sindrome de Sjogren.

Dentro de una de las primeras pruebas que se puede realizar para poder
determinar el SS, es el analisis de sangre, con el fin de determinar:

e La presencia de anticuerpos en el sindrome de Sjogren

e Los niveles de los tipos de células sanguineas.

Ar;glr:zlfede e Probabilidades de problemas hepaticos y renales.
e Evidencia de trastornos inflamatorios
Dentro de las pruebas que se puede realizar para medir la sequedad de
los ojos, se usa la prueba de Schirmer, esta prueba consiste en la
colocacidn de una tira de papel de filtro por debajo del parpado
ExAMenes inferio!r, para poder m_edir_ I,a produccion qle_légrimas. _O también se
oculares puede incluir la examinacion de la superficie de los ojos, usando un

microscopio lampara de hendidura, en donde se coloca gotas en el 0jo

y de esta manera es factible poder dafios en la cornea.

Se detalla algunas pruebas de imagen que son Utiles para determinar la

funcion que cumplen las glandulas salivales, tales como:

Diagnostico | Sialograma. Es una radiografia especial, tiene como objetivo detectar

por el tinte inyectado en las glandulas salivales ubicadas delante de las

imagenes | orejas, es asi que este procedimiento indica la cantidad de saliva que

fluye a la boca.
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Centellografia de las glandulas salivales. Es una prueba nuclear, se
basa en una inyeccion de un radionuclido en una vena, cuya trayectoria
se sigue durante una hora y poder determinar el tiempo que tarda en
Ilegar a todas las glandulas salivales.
Una de las estrategias para detectar el sindrome de Sjogren, es la
intervencion de una biopsia especificamente del labio (extraccion de
Biopsia | un trozo de tejido de las glandulas salivales) en donde se detecta la
presencia de grupos de células inflamatorias, los cuales son indicadores
para comprobar la presencia del sindrome.

Tratamiento.

El sindrome de Sjogren al ser una enfermedad autoinmune, no se ha encontrado una cura para tratar
el sindrome, por lo cual se han buscado diferentes estrategias que han sido usadas como tratamiento,
teniendo en cuenta que puede variar de persona a persona y segun las partes del cuerpo que se
encuentren afectadas a causa de los sintomas del paciente; es asi, que se plantea la intervencion de
terapias para reemplazar la falta de humedad corporal, como goteros para los 0jos y ungientos, que
pueden ayudar a aliviar la sequedad en los ojos.

Existen también sustitutos de saliva y medicamentos que ayudan a aumentar la produccion de saliva.
También se puede afiadir el beber sorbos de agua de manera regular durante el dia, para que el paciente
puede tener algo de humectacion a zonas especificas del cuerpo, y en casos que el paciente muestre
dolor articular, si puede integrar el uso de medicamentos antiinflamatorios no esteroideos, que tienen
con objetivo generar alivio.

Finalmente, si los sintomas son graves, se puede recomendar el uso de corticoesteroides o
medicamentos inmunodepresores (Laron et al., 1995).

ePara disminuir la inflamacion ocular. EI médico puede incluir el uso de goteros, como
ciclosporina (Restasis) o lifitegrast (Xiidra). Esto puede ser usado en caso de presencia de 0jos secos

de manera moderada y grave (Laron & Klinger, 1994).
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e Para incrementar la produccion de saliva. Los medicamentos usados pueden ser la pilocarpina

(Salagen) y cevimelina (Evoxac). Esto puede ayudar a incrementar la produccion de saliva y de
lagrimas. Es importante tener en cuenta los efectos secundarios que pueden generar los medicamentos
nombrados; estos son: dolor abdominal, sudoracion, enrojecimiento y aumento en la miccion (Laron
& Klinger, 1994).

e Aborden complicaciones especificas. En casos de pacientes que muestren sintomas de artritis, se
recomienda tomar medicamentos antiinflamatorios no esteroide, al igual que el paciente que
presenten candidiasis oral, estos deberan tomar medicamentos antifungicos (Laron & Klinger, 1994).
e Traten los sintomas de manera integral. Con la ayuda de estudios realizados, se ha comprobado
que la hidroxicloroquina (Plaquenil) puede ser usado para tratar el sindrome de Sjogren, o pueden

tomar el metotrexato (Trexall) para inhibir el sistema inmunitario (Laron & Klinger, 1994).

Discusion.

El sindrome de Sjogren es una enfermedad autoinmunitaria, sistémica, por lo que afecta a distintos
organos del cuerpo humano; de esta afectacion se generan distintos grados de discapacidad que
disminuyen la percepcion de la calidad de vida relacionada con la salud de los pacientes con esta
enfermedad. EI monitoreo constante de los factores que inciden en la actividad clinica de la
enfermedad constituye una herramienta de gran utilidad para minimizar la actividad de la afeccion,
minimizar riesgos y aumentar la percepcion de los pacientes (Laron et al., 2017).

En el presente estudio, se encontré un promedio de edad de 22 y 53 afios con predominio de pacientes
entre 40 y 60 afios de edad. Este resultado es similar al reportado por otras investigaciones en las
cuales se plantea que el SS presenta un predominio de afectacion en pacientes por encima de los 40
afios de edad. Una posible explicacién a este resultado puede estar basado en dos elementos
fundamentales; el primero de ellos, se relaciona con las alteraciones hormonales que ocurren en el

sexo femenino a partir de los 40 afios, pero con mayor magnitud, a partir de los 50 afios de edad
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(Laron et al., 2017). Durante este periodo existe una funcion ovarica con disminucion de la

produccion de estrogenos, los cuales han sido sefialados como hormonas protectoras de la funcién e
integridad articular y con cierto papel inmunomodulador. Ademas, esta situacion hace vulnerable al
sistema inmunitario y es mas frecuente que se produzcan alteraciones inmunoldgicas que den como
resultado la aparicion de la enfermedad o la exacerbacion de la actividad de la misma (Laron et al.,
2017).

El segundo elemento, que puede incidir en este resultado, es que casualmente la gran mayoria de
enfermedades reumaéticas y endocrino metabdlicas que pueden comportarse como detonadoras de la
aparicion del sindrome de Sjogren también tienen una incidencia por encima de los 40 afios de edad:;
casi seguramente influenciado por los elementos antes mencionados relacionados con la disminucién
de la proteccién inmunolégica que ofrecen los estrégenos. Ademas, todas estas enfermedades
incluyen dentro de sus patrones etiopatogénicos la presencia de infecciones virales como el Epstein
Barr, que aunque se presentan una edad mas temprana de la vida, por su incidencia sobre el sistema
inmunoldgico requiere un tiempo adicional.

De esta forma, se justifica también el predominio de afectacion del sindrome de Sjdgren en el sexo
femenino. Estos aspectos son incorporados dentro de los elementos epidemiolédgicos que se utilizan
para una sospecha clinica de la enfermedad que puedan orientar a los profesionales de la salud sobre
la posible presencia de la enfermedad (Laron et al., 2017).

El tiempo de evolucién, a pesar de ser otra de las caracteristicas generales de la enfermedad
estudiadas, no constituye un resultado que pueda compararse con otros estudios, ya que los resultados
que se obtienen en cada investigacion suelen ser diferentes y se relacionan con los métodos de

investigacion utilizados.
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En este estudio existié un predominio de pacientes con sindrome de Sjogren de entre tres y cinco afios

de evolucidn. El diagndstico de la enfermedad resulta complejo; los sintomas pueden enmascararse
con otras enfermedades, y esto, unido a la necesidad de realizar estudios histopatoldgicos, hacen que
en ocasiones el diagnostico de forma desapercibida y que los pacientes presenten manifestaciones
clinicas de la enfermedad mucho antes de que se realice el diagnostico definitivo de esta (Keret et al.,
1988).

Existio un predominio de pacientes con sindrome de Sjogren secundario. La artritis reumatoide y el
hipotiroidismo fueron las enfermedades de base que con mayor frecuencia fueron identificadas en el
estudio; sin embargo, es importante sefialar, que otras investigaciones reportan que la artritis
reumatoidea (AR) es la enfermedad reumatica que mayormente da origen al sindrome de Sjogren. En
el caso de la elevada prevalencia del hipotiroidismo, es importante destacar, que aunque no existen
reportes cientificos, si se observa en la practica médica diaria una elevada frecuencia de presentacion
de la enfermedad (Keret et al., 1988).

Al analizar la puntuacion de percepcién de CVRS, se observa un valor superior a 22 puntos; este
resultado muestra que la enfermedad disminuye considerablemente la percepcion de CVRS de los
pacientes con sindrome de Sjogren. Si se compara con lo reportado en otras investigaciones, se
observa un comportamiento similar, ya que también en los estudios se describe una afectacion de los
pacientes investigados.

En el estudio de los pacientes con el sindrome de Sjogren primario se concluyd, que la enfermedad
provoca un dafio en la cavidad oral que genera una disminucién considerable en la calidad de vida de
los pacientes que padecen de la enfermedad (Laron et al., 2017).

La dimension mas afectada en ambos sexos fue la del dolor; es importante sefialar, que en los

pacientes con el sindrome de Sjogren existe un predominio del dolor por encima de las caracteristicas
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inflamatorias, demostrando que es sin duda el dolor la manifestacion clinica que con mayor frecuencia

afecta a estos pacientes y por la que buscan de ayuda.

Otras dimensiones que también mostraron elevadas puntuaciones fueron la forma fisica y las
actividades cotidianas en los hombres, y las actividades sociales y cotidianas en las mujeres. Este
resultado se puede explicar por el efecto que ejerce el dolor en el resto de las actividades que realizan
los seres humanos; el dolor impide la realizacion de ejercicios fisicos, y esto provoca disminucién del
tono y trofismo muscular, afectando la forma fisica de los pacientes (Laron et al., 2017).

También influye negativamente en los sentimientos de los pacientes, que ven limitada su capacidad
para desenvolverse en la vida. El dolor es considerado como la manifestacion de més discapacidad
en estos pacientes (Keret et al., 1988).

El estudio de la capacidad funcional de los pacientes mostré coémo la mayoria de ellos presentan algin
grado de discapacidad, y que entre ellos existi6 un predominio de pacientes con discapacidad
moderada al ser estudiado la capacidad funcional de los pacientes con otras enfermedades
reumaticas (Keret et al., 1988); es por eso, por lo que se considera que las enfermedades reumaticas
se encuentran dentro de las primeras causas de discapacidad a escala general.

Al analizar la calidad de vida relacionada con la salud de los pacientes con sindrome de Sjogren, y
teniendo en cuenta sus caracteristicas sociodemograficas, se pudo observar, que mayor fue el tiempo
de evolucion de la enfermedad. Es importante sefialar, que el tiempo de evolucién de la enfermedad
es mayor con la perpetuacion del proceso inflamatorio resultante de las alteraciones
inmunoldgicas (Keret et al., 1988).

Los pacientes con sindrome de Sjogren también mostraron una peor percepcion de ellos, y una
explicacion a esta situacion puede estar dada por el efecto de sinergia que tienen las bases
etiopatogénicas del Sindrome y de las otras enfermedades de base; tanto en la Artritis reumatoidea,

en el hipotiroidismo, la diabetes mellitus y el lupus eritematoso sistémico, también existe una base
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inflamatoria e inmunoldgica, que refuerzan mas aun el dafio sistémico, y con esto, aumenta el riesgo

de aparicion de discapacidad; la explicacién también es vélida para entender la razon por la que los
pacientes con discapacidad presentaron estas complicaciones (Laron et al., 2017).

Los resultados de esta investigacion evidencian que el sindrome de Sjogren es una enfermedad que
afecta de manera considerable la capacidad funcional y la percepcion de la calidad de vida de los
pacientes. Al no tener una causa conocida, resulta importante lograr un adecuado control de la
enfermedad para minimizar el riesgo de dafio sistémico, y con esto, prevenir la discapacidad y

aumentar la percepcion de los pacientes que padecen este sindrome (Keret et al., 1988).

CONCLUSIONES.

El sindrome de Sjogren es una enfermedad autoinmune multisistémica poco frecuente en pediatria;
por ello, solo si conocemos esta enfermedad podremos sospechar y derivar al paciente para un estudio
y tratamiento adecuado.

La presentacién de SS en la edad pediéatrica es diferente que en los adultos, por lo que se debe tener
presente en el momento de plantear el diagndstico.

Debemos aprender de los reumat6logos adultos, los cuales tienen un mayor nimero de pacientes con
este sindrome y una mayor experiencia en su diagnéstico y tratamiento.

Es importante realizar un diagndstico oportuno, definir si se trata del sindrome de Sjogren primario
0 secundario a otra enfermedad autoinmune, porque el tratamiento de este dltimo ird
principalmente enfocado al manejo de la enfermedad de base.

El tratamiento del sindrome de Sjogren, ademas de mejorar la calidad de vida, permite hacer su
seguimiento, lo que puede evitar complicaciones secundarias a sus sintomas, detectar presencia de un
linfoma que es mas prevalente enestos pacientes, o diagnosticar posteriormente alguna

otra enfermedad autoinmune.
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