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RESUMO

A sindrome de Sjogren (SS) € uma desordem de carater autoimune inflamatoria crénica, de evolugao
lenta e constante, com distribuicAo mundial. Acomete mais as mulheres do que homens (9:1),
provavelmente devido a disfungfes hormonais. Classifica-se a SS em priméria e secundaria. Na
primaria, o acometimento das glandulas exdcrinas ocorre isoladamente, porém na secundaria outras
doengas autoimunes estdo também presentes. Inicialmente, ha comprometimento das glandulas
salivares e lacrimais, o0 que leva a xerostomia e xeroftalmia, os primeiros sintomas da doenca. Com o
progresso do processo inflamatério, verifica-se que tecidos extraglandulares (rins, figado, pulm&es,
entre outros) também s&o afetados. Pode haver envolvimento epitelial e extraepitelial sédo nas
manifestagbes extraglandulares. Essas sdo observadas frequentemente na SS primaria. O
diagnéstico clinico é baseado na anamnese e exame fisico, e realizam-se alguns testes para
avaliagdo do acometimento das glandulas lacrimais (testes de Schirmer e de rosa bengala e
determinacéo do tempo de ruptura do filme lacrimal) e salivares (sialografia, cintilografia e biopsia dos
labios). Até o momento ndo existe tratamento curativo para a SS, somente paliativo para minimizar os
sintomas e proporcionar melhor qualidade de vida ao paciente.

PALAVRAS-CHAVE: xerostomia; xeroftalmia; glandulas exdcrinas; filme lacrimal; biopsia dos labios.
1 INTRODUCAO

A sindrome de Sjogren (SS) é uma doenca autoimune inflamatéria cronica e
sistémica, com distribuicdo mundial. Afeta principalmente as glandulas salivares e
lacrimais, porém outras glandulas exocrinas (sudoriparas, mucosas dos tratos
respiratorio, gastrointestinal e urogenital) também (REHMAN, 2003; JONSSON et
al., 2002; MOUTSOPOULOS et al., 1980). Acomete mais mulheres do que homens
(9:1), o que sugere que disfungbes hormonais, principalmente deficiéncias de
androgenos, estrégeno e progesterona, podem estar envolvidas na fisiopatologia do
desenvolvimento da SS (HAYASHI; ARAKAKI; ISHIMARU, 2004; HANSEN; LIPSKY;
DORNER, 2003).
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Classifica-se a SS em dois tipos, a primaria e a secundaria. Na forma

primaria, o comprometimento das glandulas exdcrinas ocorre isoladamente
engquanto na secundaria, € acompanhado de outra doenca autoimune, como artrite
reumatoide e IUpus eritematoso sistémico (as mais frequentes) (ASMUSSEN;
BOWMAN, 2001).

Os sintomas usuais da SS sao xerostomia (boca seca) e xeroftalmia (olhos
secos), porém é pouco diagnosticada, uma vez que esse tipo de queixa ndo é
sistematicamente investigado por meédicos (FOX, 2005; MAHONEY; SPIEGEL,
2003).

A xerostomia é o sintoma oral mais evidente com saliva viscosa e
espumosa, mucosa avermelhada e com atrofia e a lingua pode apresentar fissura e
despapilada (SURATTANONT, 2002; FOX et al, 1998). Os pacientes
frequentemente apresentam os labios, lingua e faringe secas com sensacédo
dolorosa e de ardor na mucosa. Estes sintomas fazem com que ocorra inabilidade
para falar continuamente, mudanca de sensacdo do paladar e dificuldade na
mastigacdo e degluticdo dos alimentos. Ha aumento da incidéncia de candidiase
oral eritematosa no palato e comissura labial (ABRAHAM; AL-HASHIMI,
HAGHIGHAT., 1998; RHODUS et al.,, 1995). A nao higiene bucal associada a
xerostomia pode aumentar o indice de doenca periodontal e cérie dental, além do
desgaste dentario (FOX, 2005; NEVILLE et al.,, 1998; NAJERA et al., 1997).
Importante salientar que os dentistas sdo os primeiros profissionais da salude a
identificarem sinais e sintomas da SS (HASHIMI, 2001).

Os sintomas oculares comuns desde as fases iniciais da SS sdo a sensagéao
de corpo estranho, queimacéo, prurido, vermelhidao, dificuldade para piscar os olhos
e fotossensibilidade. Devido a pouca lubrificacdo dos olhos, as cérneas sao
predispostas ao desenvolvimento de defeitos epiteliais crénicos, pouca
vascularizacdo, Ulceras estéreis ou infectadas. A perfuracdo ocular com perda da
integridade ocular e cegueira irreversivel pode ocorrer em casos mais graves (FOX
et al., 1998; NEVILLE et al., 1998).

Os sinais e sintomas acima descritos mostram que o diagndstico da SS é
determinado a partir da associacdo dos achados clinicos, anamnese minuciosa e
dados laboratoriais (MANDEL; SURATTANONT, 2002; FOX et al., 1998; NEVILLE et
al., 1998).
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2 OBJETIVOS

O objetivo deste trabalho € descrever o quadro clinico, diagndstico clinico-

laboratorial e tratamento da sindrome de Sjégren.

3 MATERIAL E METODOS

Este estudo baseou-se em pesquisa bibliografica em artigos especificos do
tema da literatura cientifica nacional, indexados na plataforma de pesquisa Scielo.
As palavras-chave utilizadas foram sindrome de Sjogren xerostomia, diagndstico
sindrome de Sjogren, tratamento sindrome de Sjogren, entre outras. Priorizaram-se
dados recente, embora ndo se excluiram publicacbes antigas contendo material

relevante.

4 QUADRO CLINICO DA SS

Ha acometimento das glandulas exdécrinas e de tecidos extraglandulares,
porém, inicialmente, as manifestacfes sdo inespecificas com ressecamento oral e
ocular, os quais levam ao diagnéstico retardado da doenc¢a. Na maioria dos casos, 0
curso da SS é lento e benigno (FOX, 2005; TZIOUFAS; MOUTSOPOULOS, 2003).

4.1 Manifestacdes Glandulares

As principais glandulas acometidas sdo as oculares e as orofaringeas,
porém ha outras que apresentam menores manifestacées, como as do trato respi-
ratrio superior, pancreatica exdcrina e glandulas vaginais (FOX, 2005; TZIOUFAS;
MOUTSOPOULOQOS, 2003).

4.1.1 Glandulas Oculares

A destruicdo do epitélio conjuntival da cornea e do bulbo acarreta menor
producdo de lagrimas e consequente cerato conjuntivite seca. Em casos de
complicagBes podem se observar Ulcera de cornea e blefarite de repeticdo (FOX;
CREAMER; MOSCELLA, 2007; KASSAN; MOUTSOPOQULOS, 2004).

4.1.2 Glandulas Orofaringeas

A destruicdo das glandulas salivares leva a diminuicdo da producédo de
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saliva e em xerostomia (TZIOUFAS; MOUTSOPOULOS 2003; KASSAN;
MOUTSOPOULOS, 2004). Isto torna a mucosa oral eritematosa e ocasiona atrofia

das papilas filiformes no dorso da lingua. Este ambiente € propicio as caries
dentarias e candidiase. Em casos mais avancados pode haver perda dos dentes
(FOX; CREAMER; MOSCELLA, 2007).

4.2 Manifestacdes Extraglandulares

As manifestacbes extraglandulares sdo sistémicas e observadas com
frequéncia na SS primaria. Podem ser divididas em duas grandes categorias, as de
envolvimento epitelial e as extraepiteliais (KASSAN; MOUTSOPOULOQOS, 2004).

As manifestacOes epiteliais (nefrite intersticial, hepatica e bronquiolites
obstrutivas) podem surgir na fase inicial e, normalmente, apresentam curso benigno.
As mesmas ocorrem devido a invasdo dos linfocitos no epitélio dos 6rgéos (FOX;
CREAMER; MOSCELLA, 2007).

As manifestacdes extraepiteliais (purpura palpavel, glomerulonefrite e
neuropatia periférica) ocorrem pela deposicdo de imunocomplexos resultantes da
hiperreatividade das células B. Estdo associadas com sintomas como fadiga, febre
baixa, mialgia e artralgia e subsequente morbidade. H& maior risco do
desenvolvimento de linfoma (FOX; CREAMER; MOSCELLA, 2007; KASSAN;
MOUTSOPOULOQOS, 2004).

5 DIAGNOSTICO DA SINDROME SJOGREN

O diagnoéstico primariamente baseia-se na historia clinica e exame fisico. A
avaliacdo da SS é realizada por meio de alguns métodos, como teste de Schirmer,
teste de rosa bengala, determinacdo do tempo de ruptura do filme lacrimal,
sialografia, cintilografia e biopsia dos labios.

5.1 Teste de Schirmer

Este teste consiste em avaliar a eficiéncia das glandulas lacrimais em
produzir secrecdo. Para tanto, insere-se uma das pontas de uma tira de papel de
filtro (30 mm de comprimento) na palpebra inferior e aguarda-se 15 min. Apds este
tempo, mede-se a parte umidificada pela lagrima; valores menores que 5 mm séo

fortes indicacdes de diminuicdo de secrecdo. No entanto, isto ndo é diagnostico
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definitivo de ceratoconjuntivite seca (KASSAN; MOUTSOPOQULOS, 2004).

5.2 Teste de Rosa Bengala

O teste de rosa bengala consiste na averiguacdo da presenca ou néo de
células epiteliais da cornea e da conjuntiva rosadas através de uma lampada de
fenda. Inicialmente, aplica-se a solucdo de rosa bengala (1%) no férnice inferior de
cada olho, e ap6s o paciente piscar algumas vezes, realiza-se a analise. A presenca
de pontos ou filamento de ceratite rosada indica que o epitélio encontra-se lesionado
(KASSAN; MOUTSOPOULOQS, 2004).

5.3 Determinacado do Tempo de Ruptura do Filme Lacrimal

A determinacdo do tempo de ruptura do filme lacrimal consiste na
observacdo do surgimento de areas escuras ndo fluorescentes no filme lacrimal
através de uma lampada de fenda. Para tanto, deve-se aplicar uma gota de
fluoresceina (1%) no férnice inferior de cada olho e verificar o tempo do
aparecimento da ruptura. Tempo superior a 10 seg. corresponde a olho normal,
entre 5-10 seg., suspeita de olho seco e abaixo de 5 seg., indica olho seco
(TZIOUFAS; MOUTSOPOULOS, 2003).

5.4 Sialografia

A sialografia consiste em um método radiografico para avaliagcdo anatdbmica
do sistema ductal das glandulas salivares. A presenca de sialectasias € comum em
pacientes com SS (MANOUSSAKIS; MOUTSOPOULQOS, 1999).

5.5 Cintilografia

A cintilografia consiste na injecdo endovenosa de pertecnetato de tecnécio
99 m e subsequente observagdo (60 min.) da taxa de captacdo e do tempo de
surgimento na saliva. Paciente com SS apresentam captacao retardada ou ausente
do contraste pelas glandulas e consequente mente na secrecéo salivar (TZIOUFAS;
MOUTSOPOULOQOS, 2003).

5.6 Biopsia do Labio
Realiza-se biopsia do labio para retirada de cinco ou mais glandulas

salivares para posterior analise histologica. Nesta avalia-se a quantidade de focos
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de infiltrado linfocitario (um foco corresponde a um grupo de 50 linfécitos ou mais)
em 4 mm? de tecido (SOTO-ROJAS; KRAUS 2002).

6 TRATAMENTO

O tratamento € paliativo, uma vez que ndo se conhece o curativo para a SS.
O mesmo se baseia na reducdo dos sintomas e/ou estimulacdo das secrecdes
glandulares com o uso de medicacao tépica ou oral. A terapia medicamentosa pode
ser por reposicdo, imunomodulacéo, imunorrepresséo e biolégica (RAMOS; BRITO-
ZERON, 2007).

Os medicamentos repositores tém o objetivo de aliviar os sintomas de
secura das mucosas oculares e orais. A diminuicdo ou auséncia de secrecdo pode
ser tratada com o uso de Ilagrimas e salivas artificiais (MAVRAGANI,
MOUTSOPOULQS, 2006; WALL; MAGARITY; JUNDT, 2002).

O imunomodulador antimalarico hidroxicloroquina € eficiente para o
tratamento de artralgia, mialgia e sintomas constitucionais (TZIOUFAS;
MOUTSOPOULOQOS, 2003).

Os imunossupressores  (corticoides, ciclofosfamida, azatioprina e
clorambucil) sdo utilizados para as manifestacbes extraglandulares graves dos
sistemas vascular, neuroldgico, renal, hematolégico e pulmonar (TZIOUFAS;
MOUTSOPOULOQOS, 2003; OZGOCMEN; GUR. 2008).

Os agentes biolégicos correspondem a anticorpos anti-moléculas e anti-
células envolvidas na fisiopatologia da SS (TZIOUFAS; MOUTSOPOULQOS, 2003).

7 CONSIDERACOES FINAIS

A sindrome de Sjogren é uma doenca inflamatoéria e de curso crénico que
acomete glandulas e tecidos. Na maioria dos casos tem bom progndéstico, porém
afeta a qualidade de vida do acometido. Desta forma, é essencial que o paciente
seja tratado de forma adequada para amenizar 0s sintomas, uma vez que nao existe
terapia de cura.

A complicagdo mais temida da doenca é o desenvolvimento de um tipo de
cancer dos ganglios linfaticos (linfoma), o risco de linfoma em pacientes com

sindrome de Sjogren é até 18 vezes maior do que na populacdo geral, por isso é
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importante que a vigilancia seja constante com exames clinicos e laboratoriais.
O diagnostico da sindrome de Sjogren é baseado nos sinais e sintomas
clinicos do paciente, principalmente olho seco e boca seca, associado a testes para

medir a qualidade e a producao das lagrimas realizadas pelos médicos.
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