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Asociaciéon de sindrome de Sjogren, tiroiditis
autoinmune, sarcoidosis, cirrosis biliar
primaria v amiloidosis primaria en una misma
paciente

Sr. Director:

El sindrome de Sjégren (SS) es una enfermedad autoinmune
caracterizada por la infiltracion linfocitaria de las glandulas exo-
crinas, principalmente salivares y lacrimales’. Este sindrome se
puede asociar a otras enfermedades autoinmunes como el lupus
eritematosos sistémico, la artritis reumatoide o la esclerosis sis-
témica, aunque no siempre se ha podido demostrar una relacion
etiopatogénica entre ellas. Presentamos el caso de una pacien-
te en la que el SS se asoci6 a tres enfermedades autoinmunes
(tiroiditis de Hashimoto, sarcoidosis y cirrosis biliar primaria) y
que finalmente desarroll6 una amiloidosis primaria.

Se trata de una mujer de 72 afios, alérgica a la penicilina, sin
habitos toxicos conocidos y sin antecedentes patologicos de inte-
rés. A los 62 afios inici6 una clinica de sequedad bucal y ocular.
Las pruebas de Schirmer v Rosa de Bengala resultaron pato-
logicas. La gammagrafia de glandulas salivares fue compatible
con un grado IIl en la escala de Tarpley y en el estudio inmu-
nolégico se detectaron anticuerpos antinucleares a titulo 320
URF con negatividad para los anticuerpos anti-Ro/SSA, anti-
La/SSB vy factor reumatoide. Se realiz6 una biopsia labial que
puso de manifiesto un infiltrado linfocitario grado IV de la clasi-
ficacion de Chisholm-Mason. Durante el estudio se objetivé un
bocio que se confirmé en la gammagrafia tiroidea. En la ana-
litica se evidenci6 un hipotiroidismo subclinico, asi como posi-
tividad para los anticuerpos antiperoxidasa (> 1.300 Ul/ml),
por lo que se orientd como una tiroiditis de Hashimoto. Seis
meses mas tarde se detect6 en la exploracién fisica una adeno-
patia supraclavicular. La anatomia patolégica mostré la presencia
de granulomas epitelioides no caseificantes de tipo sarcoideo.
La tincion de Ziehl-Neelsen, el cultivo de Léwenstein y para
hongos fueron negativos. Una tomografia computarizada tora-
cica, las pruebas funcionales respiratorias y una biopsia trans-
bronquial resultaron normales. La gammagrafia con galio s6lo
mostré captacion de adenopatias extratorécicas, por lo que se
orienté como una sarcoidosis de afectacion exclusivamente extra-
toracica, no tributaria de tratamiento. Seis afios mas tarde se
objetivd una alteracion persistente del perfil hepatico en for-
ma de colestasis. Las serologias de los virus hepatotropos fue-
ron negativas. En el estudio inmunolégico se detectaron anti-
cuerpos antimitocondriales tipo M2 a titulo 320 URF. Dicha
alteraciéon fue en todo momento asintomatica, motivo por el
cual no se realizb6 una biopsia hepética. El diagnéstico mas plau-
sible fue el de cirrosis biliar primaria en fase preclinica. A los
71 afios la paciente presenté en la analitica de control protei-
nuria (4 g/24 h), hipoalbuminemia (23 mg/dl) y creatinina de
1,3 mg/dl. La biopsia renal objetivo un infiltrado amiloide de
tipo AL con afectacién glomerular y arteriolar.

La asociacion entre distintas enfermedades autoinmunes es un
hecho bien documentado en la literatura cientifica. Sin embar-
go, no hemos encontrado ningin caso publicado de asociacion
de estas cuatro entidades similar al descrito. La glandula tiroidea
comparte con las glandulas salivares un desarrollo y una funcio-
nalidad similares, por lo que parece lbgico pensar que entre ambas
patologias pudiera existir una relacién de tipo etiolégico. De hecho
la tiroiditis autoinmune es la alteracion tiroidea més frecuente en

el SS primario, aunque sin diferencias con un grupo control del
mismo sexo y edad?.

La sarcoidosis puede simular, en su presentacioén clinica, un
SS, por lo que en 2002 se incluyé como uno de los aspectos
de exclusién del SS segiin los criterios Americanos-Europeos?®.
Sin embargo, existen evidencias en la literatura de pacientes
con verdadera coexistencia de las dos enfermedades*®. Asi un
estudio reciente que incluyé 59 pacientes, mostré una coe-
xistencia real de las dos entidades en mas del 50% de ellos®.
Mientras la prevalencia de sarcoidosis en la poblaciéon general
es de 1 a 40 casos por 100.000 habitantes, en pacientes afec-
tos de SS es maés elevada, alrededor del 1%. Por tanto, pare-
ce légico no considerar la sarcoidosis como criterio de exclu-
sién de SS°.

Descartada la infeccién por el virus de la hepatitis C, la cirro-
sis biliar primaria es la principal causa de alteracion de la fun-
cién hepética en pacientes con SS primario 7%,

La amiloidosis secundaria esta relacionada con enfermedades
infecciosas e inflamatorias crénicas como tuberculosis, osteo-
mielitis o artritis reumatoide. Existen muy pocos casos descritos
de amiloidosis secundaria (tipo AA) desarrollada en pacientes
con SS, sarcoidosis o cirrosis biliar primaria **°. Sin embargo,
la amiloidosis que presenté la paciente es de tipo primaria (AL).
No hemos encontrado ningln caso publicado de asociacion de
amiloidosis primaria con SS o cirrosis biliar primaria, por lo
que creemos que, en este caso, se trata de una asociacion casual.
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