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PALABRAS CLAVE Resumen
Sindrome de Introduccioén: El sindrome de Sjogren (SS) es una enfermedad croénica, autoinmune, que afecta
Sjogren, pediatria, principalmente a las glandulas exocrinas lagrimales y salivales. En nifios es una enfermedad rara.
diagnostico, Objetivo: Presentar el caso de un adolescente con sintomas inespecificos, en que la sospecha
queratoconjuntivitis clinica hizo llegar al diagnostico de SS. Caso Clinico: Paciente de 12 afios, de sexo masculino, con
sicca historia de artralgias de 3 afos de evolucion y xeroftalmia dudosa. El examen fisico mostro leve

congestion conjuntival, boca seca e hiperlaxitud de rodillas. Pruebas de laboratorio: hemograma
y VHS normales, anticuerpos antinucleares (+) > 60, Ro (+) > 60 U, factor reumatoideo (+) 160 Ul/
ml. Se sospechd SS y se completd el estudio: test de Shirmer, que determiné ojo seco leve; gam-
magrafia de las glandulas salivales, que mostrd disfuncion de las glandulas submaxilares y paro-
tideas; biopsia de glandulas salivales, que mostro focos de infiltrado linfoide acinar y periductal.
Se confirmé SS y se inicié tratamiento con prednisona 7,5 mg/dia e hidroxicloroquina 200 mg/dia
y tratamientos locales, con buena respuesta. Conclusiones: Los criterios diagndsticos del SS en
adultos identifican solo al 39% de los pacientes pediatricos por la baja frecuencia de sintomas de
sicca. Aun no existen criterios diagnosticos validados para nifios. Un buen diagndstico permitira
aliviar los sintomas, evitar complicaciones y detectar enfermedades asociadas.
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Keratoconjunctivitis Introduction: Sjogren’s syndrome (SS) is a chronic autoimmune disease that primarily affects
sicca the lacrimal and salivary exocrine glands. In children, it is a rare condition. Objective: To pre-

sent the case of an adolescent with non-specific symptoms, but with a clinical suspicion of SS.
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Case report: A male 12-year old patient, with history of arthralgias for 3 years and suspicion of
xerophthalmia. Physical examination showed mild conjunctival congestion, dry mouth and hyper-
mobility of the knees. Laboratory work: blood count and ESR were normal, antinuclear antibodies
(+) > 60, Ro (+) > 60 U, and rheumatoid factor concentration (+) 160 IU / ml. SS was suspected, and
a study was carried out: Schirmer test determined mild dry eye, salivary gland scintigraphy
showed parotid and submandibular gland dysfunction, and salivary gland biopsy reported focal
lymphocytic acinar and periductal infiltration. SS was confirmed and treated with prednisone 7.5
mg/day and hydroxychloroquine 200 mg/day, and local treatment, with good response. Conclu-
sions: The diagnostic criteria for SS in adults identified only 39% of pediatric patients, due to
the low frequency of sicca symptoms. Still there are no validated diagnostic criteria for chil-
dren. A good diagnosis will alleviate symptoms, prevent complications and detect associated
diseases.

Copyright © 2014 Sociedad Chilena de Pediatria. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. This is an open-access

article distributed under the terms of the Creative Commons CC BY-NC ND Licence (http://creativecom-
mons.org/licenses/by-nc-nd/3.0/).

Introduccion

El sindrome de Sjogren (SS) es una enfermedad cronica, auto-
inmune, multisistémica, que afecta principalmente a las
glandulas exocrinas lagrimales y salivales'3. También puede
afectar a organos extraglandulares'. Se genera una infiltra-
cion linfocitaria que destruye la glandula, ocasionando una
reduccion o término de la produccion lagrimal o salival'.

Esta afeccion ocurre generalmente en adultos con una
prevalencia del 0,5%, de una preferencia en el sexo femeni-
no del 90-95%*3, proporcidon que se mantiene en nifios"3. En
la etapa infantil es una enfermedad rara, su prevalencia es
desconocida y la edad promedio del diagndstico es de
9 aios'3. Existen pocos casos publicados en la literatura mé-
dica, y en la mayoria de estos el diagnostico se ha planteado
en pacientes con parotiditis cronica recurrente’2.

Clinicamente se caracteriza por queratoconjuntivitis sicca
(xeroftalmia), boca seca (xerostomia), asociado a la presen-
cia de autoanticuerpos tales como anticuerpos antinuclea-
res (ANA), anticuerpos anti-sindrome de Sjogren A
(anti-SS-A/Ro), anticuerpos anti-sindrome de Sjogren B (an-
ti-SS-B/La), factor reumatoideo (FR), y la biopsia de la glan-
dula salival menor demuestra sialoadenitis e infiltracion
linfocitica.

Este sindrome se puede manifestar de forma primaria,
cuando las manifestaciones clinicas se limitan a las glandu-
las exocrinas; o secundaria, cuando se presenta asociado a
otra enfermedad autoinmune, como lupus eritematoso sis-
témico, artritis idiopatica juvenil, esclerosis sistémica o en-
fermedad mixta del tejido conectivo'3¢8,

La terapia incluye el alivio de los sintomas oculares: me-
diante el uso de lagrimas artificiales y parasimpaticomimé-
ticos, como la pilocarpina; el tratamiento de los sintomas
orales: uso de goma de mascar sin azucar, jugo de limén,
saliva artificial, medicamentos mucoliticos para fluidificar
la saliva, antiinflamatorios no esteroideos (AINE) para el ali-
vio sintomatico de la parotiditis; el tratamiento de los sinto-
mas sistémicos, con uso de corticoides orales; ademas, el
tratamiento a largo plazo con inmunomoduladores como la
hidroxicloroquina e inmunosupresores como metotrexato,
micofenolato o ciclofosfamida suele ser (til dependiendo de
la magnitud y gravedad de los sintomas y de la alteracion
de los drganos involucrados®’. El uso de hidroxicloroquina
ha demostrado en algunos estudios una mejor respuesta de

los parametros de laboratorio (proteina C reactiva, hiper-
gammaglobulinemia) que de los sintomas clinicos?.

El objetivo de este caso clinico es comunicar un caso de
sindrome de Sjogren en un adolescente para alertar sobre
un diagndstico precoz y tratamiento oportuno.

Caso Clinico

Paciente de 12 anos, de sexo masculino, sin antecedentes
morbidos relevantes. Acudio al Servicio de Reumatologia In-
fantil referido de su hospital base con diagnostico de posible
artritis idiopatica juvenil. A su ingreso refirio historia de ar-
tralgias desde los 9 anos de edad, preferentemente de hom-
bros y rodilla izquierda, sin aumento de volumen ni limitacion
articular, de predominio vespertino, que cedian con el repo-
so y el uso de AINE. Sin antecedentes de reduccion de peso ni
fiebre, sin disminucion de su actividad fisica habitual. Sin
sintomas reumatoldgicos positivos, excepto xeroftalmia du-
dosa. Sin antecedentes familiares reumatoldgicos.

Al examen fisico inicial no presentaba signos de artritis, y
destacaba solo hiperlaxitud de rodillas. Dentro de los exa-
menes de laboratorio, destacaban hemograma normal, VHS
16, anticuerpos ANA (+) por ELISA > 60 (positivo > 60), anti-
ADN (-), ENA (+) Ro (+) > 60 U (valor normal < 20 U), FR(+)
160 Ul/ml (valor normal VN < 20), T4 libre y TSH normales.

Por artralgias, xeroftalmia y anticuerpos ANA, Ro y FR
fuertemente positivos se sospecho el diagndstico de SS. Se
solicito evaluacion por parte del servicio de oftalmologia,
con test de Shirmer, para objetivar ojo seco, y se repitieron
los examenes generales, inmunoldgicos y tiroideos.

Durante la evolucion se agreg6 fatigabilidad facil y refirio
dos episodios de dolor en la region parotidea izquierda, uno
de ellos de inicio subito, previo a la ingesta de alimentos,
que cedioé de forma espontanea, y el otro habia sido inter-
pretado como una parotiditis viral. En el examen fisico se
constato leve congestion ocular bilateral (fig. 1), mucosa
oral seca, saliva espesa, presencia de multiples caries den-
tales (fig. 2), sin aumento de volumen ni dolor en la region
parotidea, y en la auscultacion cardiaca, presencia de soplo
sistolico en foco tricuspideo.

La evaluacion oftalmolégica informé ojo seco leve con
test de Shirmer en el ojo derecho de 7 mm y en el ojo iz-
quierdo de 10 mm.
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Congestion ocular secundaria a ojo seco.

Figura 1.

El laboratorio de control confirmé anticuerpos ANA (+) por
ELISA > 60, valor de ANA por IFI 1/160 moteado, anti-ADN
(), Ro (+), FR(+) 80 Ul/ml, anticuerpo antipéptido citrulina-
do ciclico negativo, T4 libre y TSH normales, anticuerpos
antitiroideos negativos, complemento C3, C4 normales.

Se solicité gammagrafia de glandulas salivales, revalua-
cion por oftalmologia para el tratamiento del ojo seco, y se
derivo a maxilofacial para realizar una biopsia de glandulas
salivales menores para la confirmacion diagnodstica de SS.
Ademas, se envid a cardiologia por fatigabilidad facil y soplo
cardiaco.

En la evaluacion por maxilofacial destacé la presencia de
boca seca, con poca salida de saliva a la excrecion glandu-
lar. Se decidi6 postergar la toma de biopsia de glandulas
salivales menores en espera del resultado de la gammagra-
fia. Oftalmologia confirmé ojos secos bilaterales leves e in-
dicé uso con lagrimas artificiales.

En evaluacion por cardiologia se encontro soplo sistolico
1/6 mesocardico funcional. Se realizé un electrocardiogra-
ma que fue normal. Continud en control por la especialidad.

La gammagrafia de glandulas salivales concluyo que existia
una disfuncion grave de las glandulas submaxilares, con mo-
derada disfuncion de las pardtidas, que podia corresponder a
afectacion glandular en SS. Se realizo una biopsia de las glan-
dulas salivales menores, que informo siete focos de infiltrado
linfoide acinar y periductal, con diagnostico anatomopatolo-
gico de sialoadenitis linfocitaria sugerente de SS. Los cortes
histologicos de la biopsia se muestran en la figura 3.

Segun criterios clinicos (ojo seco, boca seca, alteracion
de la funcion de glandulas salivales), de laboratorio (anti-
cuerpos Ro(+)) y biopsia, se confirmo el diagnostico de SS
primario, y se inici6 tratamiento con prednisona 7,5 mg/dia
e hidroxicloroquina 200 mg/dia, y tratamientos locales (la-
grimas artificiales y mucoliticos orales).

El paciente, tras 2 meses de tratamiento, evoluciond con
menor fatigabilidad y menos artralgias, alivio de su conges-
tion ocular, sensacion de mas saliva y ausencia de sintomas
parotideos.

Discusién
En la actualidad no existen criterios diagnosticos pediatricos

estandarizados de SS, por lo que se utilizan los criterios de
clasificacion EU-USA 2002 para adultos, los cuales siguen

Figura 2. Boca seca, caries dentales secundarias.

plenamente vigentes®®8, Estos criterios se presentan en la
tabla 1. Los criterios EU-USA solo identifican el 39% de los
ninos con SS, por la baja frecuencia de sintomas sicca y la
presencia de otros sintomas inespecificos no considerados
en los criterios. Se propusieron criterios preliminares pedia-
tricos en 1999, pero estos no han sido validados en estudios
posteriores®’ (tabla 2). El beneficio de estos criterios es que
incluyen otros sintomas no incluidos en los criterios diagnos-
ticos, como parotiditis recurrente, fatigabilidad, artralgias
y disminucion de la capacidad fisica'. Ademas, estos crite-
rios tomaron en cuenta la baja frecuencia de los signos ora-
les y oculares en los nifios, debido probablemente a la corta
duracion de la enfermedad®®. Otros estudios han insertado
modificaciones a estos criterios agregando el criterio de pa-
rotiditis recurrente, la cual aumento la sensibilidad de los
criterios clinicos pediatricos®®. Estos sintomas pudieran
aparecer posteriormente durante la evolucion de la enfer-
medad®°. Por lo anterior seria necesario realizar un segui-
miento a largo plazo en estos pacientes.

Es importante saber que también existen los sintomas sic-
ca (presencia de ojo y boca seca) secundarios al uso de far-
macos, como por ejemplo: antihistaminicos, diuréticos y
betabloqueadores. Actualmente, se puede llegar al diagnos-
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Figura 3. Cortes histoldgicos de glandulas salivales menores
visualizados en microscopia optica; muestras de infiltrado lin-
focitario acinar y predominantemente ductal.
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Tabla 1.
La o biopsia labial positiva

Criterios de clasificacion de sindrome de Sjogren EU-USA 2002. Diagndstico: 4 de 6 criterios, y que incluyan anti-Ro/

Sintomas oculares

Signos oculares

Anticuerpos

Sequedad diaria > 3 meses
Sensacion de arenilla
Uso de lagrimas artificiales

Test de Schirmer < 5 mm/5 min
Rosa de Bengala > 4 Van Bijsterveld
(fluoresceina o verde Lisamina)

Anti-Ro y/o anti-La: positivos

Sintomas orales

Funcion salival alterada

Biopsia salival

Sequedad diaria > 3 meses
Parotidomegalia
Precisa beber para deglutir alimentos secos

Flujo salival no estimulado < 1,5 ml/15 min
Sialografia parotidea con sialectasias
Gammagrafia salival: captacion,

>1 foco (50 linfocitos/4 mm?
tejido glandular

concentracion, o secrecion retrasada

Tabla 2. Criterios juveniles menores propuestos para sindrome de Sjogren

Sintomas clinicos (al menos uno)

Oral: parotiditis recurrente como agrandamiento de la glandula parotida

Ocular: queratoconjuntivitis sicca, conjuntivitis recurrente
Mucosa: vaginitis recurrente

Sistémica: fiebre, artralgias, hipopotasemia, dolor abdominal

Anormalidades inmunoldgicas (al menos una)

Anti-SSA o anti-SSB
ANA (valor alto)
Factor reumatoideo

Otras anormalidades en las pruebas de laboratorio (al menos una)

Bioquimico: amilasa sérica elevada (parotida o pancreatica)
Hematologica: leucopenia, aumento VHS

Inmunoldgica: hipergammaglobunemia policlonal
Neurolodgica: acidosis tubular renal

Histologica: infiltracion linfocitaria de glandula salival como otros 6rganos

Documentacion objetiva de sequedad ocular

Documentacion objetiva de la partipacion de la glandula parétida (sialografia)

Exclusion de otras enfermedades autoinmunes

tico de SS pediatrico utilizando cualquiera de los dos crite-
rios (adultos o juveniles)®1°.

La parotiditis cronica recurrente suele ser una alteracion
comun en pacientes pediatricos con SS. Se define como la
inflamacion unilateral o bilateral de las glandulas paroti-
deas, con dos o mas episodios inflamatorios de dolor, de in-
tensidad variables, separados por intervalos de tiempo
asintomaticos>*°. Los reportes de SS en adultos muestran
aumento de volumen de glandulas salivales entre un 18 y un
46%, mientras que en ninos esto se observa en el 47,8%">. Al
interrogar a nuestro paciente se pesquiso historia de dos
episodios de inflamacion de la parétida izquierda, una de las
cuales cedidé espontaneamente y la otra mejoré con el uso
de AINE, con periodos intercrisis asintomaticos, tal como
se definid anteriormente.

La xeroftalmia puede estar presente en un bajo porcenta-
je de los pacientes pediatricos (8%), en comparacion con los
adultos, donde se encuentra en el 94,5%"%57.19, Sin embar-
g0, nuestro paciente la presentaba pero en forma dudosa o
leve. La prueba de Shirmer es positiva solo en un 70% de los

casos pediatricos’. En el caso presentado, la prueba informé
solo ojo seco leve con test de Shirmer negativo.

El paciente presentaba xerostomia con multiples caries
dentales, como lo describe la literatura médica®3. En algu-
nos reportes de casos en pediatria, el 59% cumplieron con
los criterios de los sintomas orales pediatricos’, comparado
con pacientes adultos, en los que este signo se encuentra en
el 92% de los casos de SS°.

En relacion con la presencia de autoanticuerpos antinu-
cleares, la literatura médica reporta la presencia de estos
anticuerpos entre el 74 y el 80% de los pacientes, presencia
de anti Ro (+) en el 43% de los pacientes, FR en un porcenta-
je similar y anti-La en menor porcentaje, en la mayoria de
series pediatricas’®”1°, Estos porcentajes fueron similares
en las series de adultos®. En nuestro caso, el paciente pre-
sentaba los anticuerpos ANA, Ro y FR positivos. Otros estu-
dios indican que el 78% de los pacientes pediatricos tienen
por lo menos un autoanticuerpo positivo'®'",

Dentro del estudio de sindrome de sicca se debe consi-
derar descartar infeccion por el virus de la inmunodefi-
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ciencia humana (VIH)". En la Unica serie de casos
pediatricos encontrada en la literatura médica, en un to-
tal de 23 pacientes con SS no se encontré serologia para
el VIH'.

También esta descrita una mayor prevalencia de linfoma
no Hodgkin en este grupo de pacientes, con una frecuencia
del 4,6% en estudios de cohorte de adultos>'>'3, En la serie
pediatrica mencionada no se encontré asociacion con linfo-
ma no Hodgkin; es importante destacar que en esta serie no
se precisa tiempo de seguimiento.

La biopsia de la glandula salival menor debe mostrar sia-
loadenitis, lo que es consistente para el diagnostico de S527.
Esto fue positivo en nuestro paciente.

Conclusiones

EL SS 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 presentacion
de SS en la edad pediatrica es diferente que en los adultos,
lo que se debe tener presente en el momento de plantear
el diagnodstico; ademas, los sintomas de sicca son menos
frecuentes en los nifios. Debemos aprender de los reuma-
tologos adultos, los cuales tienen un mayor nimero de pa-
cientes con este sindrome y, por lo tanto, una mayor
experiencia en su diagndstico y tratamiento. Es importante
realizar un diagnostico oportuno, definir si se trata de un
SS primario o secundario a otra enfermedad autoinmnume,
porque el tratamiento de este Ultimo ira principalmente
enfocado al manejo de la enfermedad de base. Por otra
parte, el tratamiento de un SS, ademas de mejorar la cali-
dad de vida, permite hacer el seguimiento, lo que puede
evitar complicaciones secundarias a sus sintomas sicca, de-
tectar presencia de un linfoma que es mas prevalente en
estos pacientes o diagnosticar posteriormente alguna otra
enfermedad autoinmune.
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