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La reciente observacion de tres casos de fenomeno de Raynaud asociado a
un Sindrome de Sjogren nos ha inducido, junto a otros estudios sobre vascu'o-
patias ya efectuados cerca de esta Catedra (8), a realizar una revision de la li-
teratura mundial sobre tal tema que, cuanto més, se ha mostrado infructuosa.

En efecto, hemos comprobado la falta de articulos especificos al respecto,
como de otra parte comprobamos en otra investigacion de esta escuela sobre la
asociacion Raynaud-Dupuytren (9).

En la extensa literatura consultada por nosotros sobre Sjogren y sobre Ray-
naud hemos hallado numerosas alusiones a esta asociacion, pero ninguna tenta-
tiva de explicacién etiopatogénica o fisiopatolégica: sélo la cita de la posibili-
dad asociativa y algunos porcentajes, por otra parte variables en extremo, seatn
los autores y sobre todo segln que los estudios se hubieran efectuado a partir
de casos primitivamente afectos de Raynaud o de Sjogren.

Si bien es verdad que pueden existir asociaciones reales que, si no se pien-
san y valoran, pasan del todo ignoradas, es asimismo verdad la posibilidad de
caer en el error opuesto de querer coartar y reagrupar en un sindrome, de modo
artificial y arbitrario, patologias que no tienen en comin mas que la casualidad de
su asociacion.

Al completar la revisién de la literatura y en el estudio de nuestros casos
hemos quedado confortados por un breve pero claro parrafo publicado por Marto-
rell (5) en su volumen de Angiologia y por la frecuentisima observacion de fe-
nomenos de Raynaud por parte de varios autores interesados en el Sindrome de
Sjogren.

Es indudable el que sobre sélo tres casos es imposible basar una entidad no-
soldgica, pero también es verdad que es oportuno intentar un estudio clinico
que pueda crear dudas y estimular nuevas posibilidades de investigacion.

Resulta de particular importancia el hecho de que a menudo se comprueba
la asociacion de fenémeno de Raynaud con la purpura trombocitopénica y la
crioglobulinemia (15). Stoélze (16) sefala un 5,64 % en su casuistica de 248

(*) Traducido del original en italiano por la Redaccién.
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Sjogren; en tanto que Hughes (4) da un 25 %, analogamente a Snider y Weiss
(13), y otros autores (2, 3, 10) aportan porcentajes diferentes.

Sin duda es interesante resaltar los muy diferentes porcentajes de inciden-
cia de la asociacion Raynaud-Sjégren segun que las observaciones se hayan efec-
tuado a partir de una o de otra patologia: en el Raynaud la incidencia del S§jo-
gren es rarisima.

El Raynaud se asocia con cierta frecuencia a colagenopatias, entre las cuales
predominan la artritis reumatoide, la esclerodermia, el lupus, es decir a un
conjunto de afecciones que entran en el campo mas amplio de las vasculitis no
especificas (5). También el Sjogren se acompaiia con cierta frecuencia de crio-
globulinas, macroglobulinemia, dermatomiositis: existe por tanto la posibilidad
de la presencia de elementos comunes en la etiologia y en la patogenia de ambas
afecciones.

De la literatura hemos observado que solo en dos casos el Raynaud precedio
al Sjégren. En ambos existian crioglobulinas y en uno macroglobulinemia (11, 21).
Por el contrario, la observacién del Raynaud después del Sjogren es muy fre-
cuente: 24 % segin Mulock (6) y porcentaje variable con otros autores (1, 2, 7,
12, 17, 19, 20).

No se ha estudiado, en cambio, el periodo transcurrido entre la aparicion
del Sjogren y el Raynaud, en tanto son frecuentes las observaciones de posibles
causas andlogas de aparicién del Raynaud en un terreno predispuesto.

Observaciones clinicas

Caso I: Mujer de 60 anos. Nacida en la provincia de Asti y residente en
Torino. Ingresada por «gangrena de a mano izquierda en enfermedad de Sjogren».

Anamnesis fisiolégica: Peso 51 kg. Ciclos menstruales regulares. Menonau-
sia a los 53 anos. Cuatro embarazos, un aborto. Casada. Escasa alimentacién un
aiio antes de ingresar. Bajo vientre y diuresis regular,

Anamnesis patolégica: Episodio nefriticc alrededor de los 30 afios. A los
37, episodios de vémifo y anorexia, que duraron unos dos afios. A los 41, metro-
rragia de notable intensidad. A los 50, se observa hipertension arterial con un
méaximo de 290 mmHg. sistélica. En mayo 1977 herpes zoster toracico.

Unos cuatro afos antes de su ingreso inicia cefaleas y xerostomia: inicial-
mente es tratada por diabetes e hipertension. En 1976 edema del miembro infe-
rior izquierdo y sucesivamente fiebre. Tratada con antibidticos y, luego, ingresada
en el hospital con el diagndstico de «artritis reumatoidea». Durante su estancia,
fiebre persistente y aparicion de parélisis de la mano y pie derechos. Se traslada
a otro lugar con el diagndstico de «polineuritis». Sale en septiembre sin apre-
ciable mejoria en el funcionalismo de la mano y del pie, instaurdndole una tera-
péutica con anabolizantes y ACTH hasta mayo 1977. Recuperaba el uso de la
mano y del pie en diciembre, persistiendo la ausencia de fiebre incluso en presen-
cia de xerostomia. '

Después fue internandose, en mayo 1977, por nuevo herpes zoster y por tu-
mefaccion bilateral en regién parotidea: diagnosticada de «parotiditis epidé-
mica». Al parecer ya habia sufrido episodios andlogos precedentemente. Du-
rante su internamiento inicié trastornos necréticos de la mano izquierda, preci-
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samente en zona de la una del tercer dedo. Desde algin tiempo acusaba dismi-
nucion visual,

En julio del mismo afo. posiblemente a continuacion de un absceso gluteo,
edema del muslo izquierdo, indoloro, pero con grave perjuicio de la deambula-
cion,

Se interna luego en una seccion especializada en septiempre de 1977 donde
es diagnosticada de «Sindrome de Sjogren». Entretanto, la gangrena ha afectado
todos los dedos de la mano izquierda, habiendo rechazado la paciente cualquier
terapéutica médica y quirdrgica incluso tras las manifestaciones iniciales leves
de Raynaud y de la grave necrosis sucesiva

Una vez salida, ha efectuado el tratamiento indicado hasta el momento, pero
la gangrena se ha acentuado en tanto mejoraba parcialmente su vision.

En el momento de su inareso estaba sometida a corticoterapia, con una ten-
sién arterial de 200/100 mmHg.

Fig. 1. — Aspecto de la mano izquierda de la paciente del Caso I.

Examen objetivo general: Buenas condiciones generales. Ausencia de alte-
raciones auscultatorias en pulmones, Cardiovascular con tonos puros, ritmicos a
86 pulsaciones/minuto. El abdomen, indoloro, palpable, con higado en arcada
costal. Color de piel, amarillo-aceituna.

Examen especial: 1. Sequedad de lengua y mucosa oral. 2, Gangrena seca
que interesaba la zona capital metacarpiana y los cinco dedos, bien limitada de
la zona sana (fig. 1). 3. Manifestaciones petequiales y purpuricas de dimensio-
nes miliares y lenticulares en piernas y muslos. 4. Orificio fistuloso en glateo
izquierdo, con salida de escaso liquido purulento y discreta infiltracion dolorosa
del tejido perifistuloso sin notables fenémenos flogisticos. 5. El dedo indice de
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la mano derecha, a nivel de la falangeta, piel oscura con signos de distrofia un-
gueal.

Pulsatilidad de miembros inferiores, indemne, Las manchas de los miembros
inferiores, examinadas con Doppler, no evidenciaban actividad vascular alguna;
troncos venosos de miembros inferiores permeables y validos.

Gangrena del miembro superior izquierdo e inicial en el derecho. Ausencia
de pulsos palpables en radial y cubital izquierdas, pero presente el humeral;
asimismo presentes todos en lado derecho.

Sangre: 3.850.000 hematies, 10.600 leucocitos (N. 70 % -L. 25 % -M. 5 %).
320.000 plaquetas.

Radiologia del térax, normal. Examen radiolégico del antebrazo y mano iz-
quierdos, signos de atrofia de Sudeck en huesos del carpo y mano.

Examen de orina, normal; con presencia de raros hematies y algunos leuco-
citos.

Glucemia, normal. Azotemia inicial elevada, luego normal. Serologia lies,
negativa. Eritrosedimentacién extrema, 29,8. Pruebas eucoloidales y en particular
la Takata alteradas (107). Bilirrubinemia, normal, ASLO, negativo. Proteina C
Reactiva, ++, los FAN ausentes y el Reuma-test +. Pruebas hemogénicas, li-
pidograma y uricemia, normales. Lipoproteinas, normales salvo algo elevadas las
beta. Fosfatasas alcalinas elevadas (126). Amilasemia y electrolitos, normales.
La LDH, 106; mucoproteinas 7,2.

Practicada inmunofluorescencia sobre las paredes vasculares, con resultado
negativo.

Bacteriologia de la zona necrética: presencia de pseudomonas aeruginosas y
Proteus mirabilitis.

El trazado inmunoelectroforético del suero en agar en fresco comparado
con el suero normal y tratado con el antisuero especifico total y fraccionado (lgG-
IgA-lgM) no ha mostrado bandas de precipitacion atipica o morfologia alterada:
clara hipo IgG. La inmunodifusién dio: IgG 789, IgA 114 e IgM 210.

Reografia de miembros inferiores: discreta hipertonia por onda dicrota pre-
coz; mas intensa hipertonia en los superiores con hiperdicrotismo.

Fotopletismografia miembros inferiores y superior derecho: muestra ondas
completamente planas a excepcién del IV.° dedo del pie izquierdo y del 1.° de la
mano derecha.

Tromboelastograma: en los limites de la normalidad.

El «screening» de la coagulacion no muestra aiteraciones particulares sino a
cargo del fibrinégeno (470 mg. %), con 16 ng/ml. de FDP, es decir aumentando
respecto a lo normal. «Tests» de paracoagulacion, negativos.

Dadas las graves condiciones de la gangrena, se procedié a la amputacion
del tercio medio del antebrazo izquierdo, previa preparacion adecuada,

Postoperatorio, relativamente regular, con agujas febriles bastante marcadas.
A los 10 dias, aparecen dos escaras en el mufidn, tratadas con nitrato de plata,
Rifocina topica, normalizandose poco a poco el cuadro, curando por segunda in-
tencion,

La histopatologia previa a la intervencion dio lo siguiente: Pie derecho, epi-
dermis sin alteraciones particulares, en dermis se aprecian nddulos y cordones
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infiltrantes de localizacion perivascular constituidos por linfoplasmocitos y poli-
morfonucleares. Marcada leucocitoclasia; vasos con pared engrosada y basé-
fila. Mano izquierda, epidermis, donde estd presente, levemente acantdsica con
material cérneo orto y paraqueratésico. El dermis esta interesado por una extensa
area de necrosis delimitada por un infiltrado parviglobocelular. No raras angies-
tasias; marcada degeneracién basdfila de la trama conectiva.

Después de la intervencién se practicé histopatologia del fragmento extir-
pado, tanto del antebrazo como de la arteria y la vena, con el siguiente resul-
tado: Las diferentes tomas bidpsicas presentan en el complejo epidermis, der-
mis, asi como estructuras hipodérmicas y musculatura estriada y vasos, es-
tructuras sustancialmente conservadas.

Inmunofluorescencia sobre fragmentos resecados y examinados de inme-
diato, negativa.

Caso ll: Mujer de 39 afios, de Leningrado y residente en Torino. Sindrome
de Sjogren hace 5 afios.

Anamnesis patoldgica: Pleuritis a los 13 afos.

Cuando la vemos, ademas del sindrome de Sjogren tratado largo tiempo con
inmunosupresores, se queja de constante dolor gliteo izquierdo por las nume-
rosas ‘inyecciones recibidas.

Junto a esta sintomatologia, se queja de un claro fenémeno de Raynaud
aparecido hace 4 meses, fastidioso pero sin lesiones tréficas.

Radiografia lumbo-sacra: signos de grave discartrosis. Radiografia de torax,
normal,

ECG y examenes sanguineos de rutina, normales. Sélo microcitosis y aniso-
poiquilocitosis. La eritrosedimentacion era de un K = 46, con cuadro de sideri-
penia de 36 microgramos.

Aparte, presentaba un nédulo mamario derecho sin adenopatia satélite y con
caracteres de extrema benignidad.

Crioaglutininas, positiva. Inmunoelectroforésis, cuadro normal de inmunoglo-
bulinas con tendencia al descenso de las IgG.

Fotopletismografia de base: déficit volumétrico bilateral, bien evidente tras
el «test» del frio.

Ausencia de signos de afectacién anatomica que pudieran justificar la acti-
vidad del fenomeno de Raynaud.

La patologia del Sjogren estaba bastante bien compensada, no provocando
graves trastornos excepto de vez en cuando.

Sometida a terapéutica hemocinética, no la hemos vuelto a ver.

Caso lll: Mujer de 54 anos, de Asti, residente en la provincia de Torino.

Anamnesis familiar, sin interés.

Anamnesis fisioldgica: desarrollo normal, casada, 3 gestaciones e inicio
actual de menopausia.

Anamnesis patoldgica: colecistectomia y apendicectomia.

Desde hace dos afios nota sequedad de fauces y conjuntival, po~ lo que
nunca ha acudido al médico.
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Acude a nosotros por afectacién Raynaud-simil, evidenciable con claridad su-
mergiendo el miembro en agua fria, es remitida al dermatélogo que diagnostica
«Sindrome de Sjogren inicial».

Segln la paciente, el fenomeno habia aparecido en los ultimos 6 meses.

La reografia y la pletismografia demuestran un déficit de irrigacion digital,
ya basal ya tras el «cold-Test».

Ligera anemia hipocroma, eritrosedimentacién con una K = 29, ASLO nor-
mal, Proteina C Reactiva +, FAN ausentes, normal cuadro inmunoelectroforético.
Orina, normal; Tine-Test + +.

Dosificaciéon hormonal, normal. Radiologia de columna cervical y ECG, sin
particularidades.

En cambio, resultan positivas las investigaciones de crioaglutininas.

Sometida a tratamiento del Sjogren y del Raynaud, obtiene notable beneficio.

Consideraciones generales

El estudio de nuestros tres casos, aunque no lo profundo que hubiéramos
deseado, junto a los datos de la literatura nos permite las siguientes observa-
ciones:

1. Todas nuestras pacientes eran del sexo femenino, de acuerdo tanto
para el Raynaud como para el Sjogren. Sélo los casos citados por Whitehouse y
colaboradores (20) y por Rubens-Duval y colaboradores son del sexo masculino.

2. Sélo hemos operado una sola de ias tres pacientes, con amputacion de
necesidad, tras haber rechazado varias veces la simpatectomia tordcica. Un caso
estd bajo continuo control, mientras el otro dejé de venir después de algunas
visitas.

3. La negatividad de las pruebas de inmunofluorescencia estd en relacion,
a nuestro parecer, menos con una negatividad real que con la supresion inmunolo-
gica inducida terapéuticamente.

4. Analogamente a los datos de la literatura en su mayoria, en nuestros
casos el Raynaud se ha presentado tras la instauracion dei Sjoégren, con un in-
tervalo promedio de un afo o menos.

5. En dos casos hemos observado la presencia se crioaglutininas,

6. La terapéutica sigue en discusion, por: a) la modificacion del cuadro
inmunolégico, cuyos andlisis se mostraron negativos, no porque lo eran sino pro-
bablemente por induccién terapéutica; y b) algunos inmunosupresores pueden
determinar quiza, si se prolongan, fenémenos de alteracion vascular similares a
cuanto se ha citado del tartrato de ergotamina y, mas recientemente, de los
beta bloqueadores como causa del Raynaud

7. Se podria, pues, pensar en la hipotesis de que el fenomeno de Raynaud
sea, en sujetos predispuestos, una consecuencia de la terapéutica seguida con-
tra el Sjogren. '

8. En todos nuestros casos se han rechazado el bloqueo del simpéatico cer-
vical o la simpatectomia operatoria, lo que ha llevado a una amputacién. Si las
hubiéramos efectuado, quizd hubiésemos podido apoyar la hipétesis de la accion
del simpético en la génesis del Raynaud y estudiar en el postoperatorio las even-
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tuales variaciones entre ambas patologias. Esto no quita que en los dos casos
tratados con hemocinéticos y farmacos sobre la microcirculacién, junto a las
normas higiénico-profilacticas del Raynaud calurosamente recomendadas por no-
sotros, hayan tenido desde el punto de vista vascular una clara mejoria.

9. La escasa claridad de datos de la literatura no debe hacernos olvidar
los factores comunes que podemos hallar en la base del Raynaud y del Sjogren,
citados por todos los autores: presencia de crioglobulinas (21), macroglobulinas
(20), posible concomitancia con el lupus (15), dermatomiositis y herpes zoster,
enfermedad maligna linfoproliferativa (17), purpura trombocitopénica (14) y ar-
tritis reumatoide (6).

Aunque en la actualidad estd muy en uso asociar varias enfermedades en
un solo sindrome, en nuestro caso nos permitimos sefalar estas tres observa-
ciones. Antes de proceder a posteriores actitudes terapéuticas que pueden estar
contraindicadas nos parece oportuno proponer un mas profundo estudio en sen-
tido clinico-estadistico de esta posible asociacion. Sélo a partir de una expe-
riencia a «doble ciego» y estudiando por separado los afectados por Raynaud y
por Sjogren podremos valorar un inicial porcentaje de incidencia de una pato-
logia sobre la otra e investigar sus posibles factores etioldgicos, patogénicos,
clinicos y terapéuticos.

RESUMEN

Partiendo de tres casos del fenomeno de Raynaud aparecidos en portadores
de un sindrome de Sjogren, se efectia una revisién de la literatura mundial, que
nos ha parecido engafiosa; el porcentaje citado se presta a controversias y los
estudios anatémicos sobre tal tema son inexistentes. Las observaciones clinicas
e histoinmunopatolégicas han establecido algunos puntos de contacto entre am-
bas patologias, que mas tarde seran profundizadas.

SUMMARY

Three cases are presented where Sjégrer syndrome and Raynaud phenome-
non coincide in the same patient,
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