FORMACION CONTINUADA DEL MEDICO PRACTICO

Alteraciones otorrinolaringoldgicas
en el sindrome de Sjogren

El sindrome de Sjégren es un trastorno
autoinmunitario que afecta las glandulas
exocrinas, especialmente salivales y
lagrimales. No obstante, al realizar la
anamnesis y la exploracién de un
paciente diagnosticado de sindrome de
Sjégren se pueden hallar signos y
sintomas que orienten hacia una
afeccion del area otorrinolaringolégica,
que puede deberse a la destruccion
progresiva de las glandulas secretoras
localizadas en la faringe, la laringe, el
conducto auditivo externo y la caja
timpanica, la nariz y los senos
paranasales, aunque también puede
existir una afeccion directa
autoinmunitaria contra estructuras del
oido interno. La identificacién de estos
trastornos y su tratamiento temprano en
estos pacientes pueden evitar
complicaciones posteriores.
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Introduccion

El sindrome de Sjogren es un trastorno autoinmunita-
rio caracterizado por una inflamacién crénica de las
glandulas exocrinas que afecta predominante pero no
exclusivamente a las glandulas salivales y lagrimales,
por una infiltracién linfocitaria que altera su arquitectu-
ra normal y provoca su destruccién. En determinados
pacientes pueden afectarse todas las glandulas exocri-
nas de las vias aéreas y digestivas superiores.

La incidencia de esta enfermedad autoinmune sistémica
en otorrinolaringologia es elevada, como han demostra-
do algunos estudios, pero debido a lo inespecifico de su
clinica no se diagnostica en muchas ocasiones si no se
realiza una anamnesis dirigida. El diagndstico de este
sindrome en la consulta del otorrinolaring6logo se rea-
liza principalmente a partir de los signos secundarios a
la xerostomia producida por la afeccién de las glandu-
las salivales. No obstante, es importante conocer las po-
sibles alteraciones de este sindrome en las otras dreas
de la otorrinolaringologia: oido, nariz y senos paranasa-
les y la faringolaringe.

Afeccion del oido

En las enfermedades autoinmunes no es infrecuente la
afeccion del oido, y en el sindrome de Sjogren se ha
descrito tanto primaria como asociada con otras enfer-
medades autoinmunes. Pueden estar implicadas todas
las estructuras anatémicas del oido (interno, medio y
externo), y ello puede traducirse en sintomas como
otalgia, acufenos, vértigo e hipoacusia, y en signos
como sequedad de la piel del conducto auditivo, cera
seca y ocupacion del oido medio por mal funciona-
miento de la trompa de Eustaquio (tabla 1).

Oido externo

Se ha descrito la afeccion del conducto auditivo externo
y de la membrana timpanica como complicacién del
sindrome de Sjogren. En estos pacientes puede desarro-
llarse una otitis externa fibrosante, cuyo tratamiento
consiste en la humectacién del conducto auditivo exter-
no y el tratamiento corticoideo tépico. En casos graves
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TABLA 1
Afectacién otorrinolaringolégica en el sindrome de Sjogren

Afeccién del oido
Actfenos
Otalgia
Vértigo
Hipoacusia neurosensorial
Hipoacusia de transmision
Otitis serosa
Otitis externa fibrosante
Afeccion nasosinusal
Insuficiencia respiratoria nasal
Alteraciones del gusto y el olfato
Epistaxis
Perforacion septal
Formaci6n de costras de moco
Sinusitis
Afeccidn faringolaringea
Sequedad faringea
Disfonia
Disfagia
Tos seca
Prurito
Proliferacién micética
Sensacién de cuerpo extraiio

puede ser necesaria la prictica de una meatoplastia o
reconstruccién del conducto para ampliarlo. Si la otitis
afecta a la membrana timpdanica puede ser necesaria
una timpanoplastia tipo L.

También se ha descrito la inflamacién del cartilago au-
ricular en pacientes con sindrome de Sjogren primario,
con una histologia similar con la de la policondritis re-
cidivante asociada a algunas enfermedades autoinmu-
nes. La afeccién uni o bilateral del cartilago del pabe-
1I6n auricular puede acompafiarse de una afeccién
dolorosa de los cartilagos nasales y edema cervical do-
loroso que mejora con tratamiento antiinflamatorio. En
estos pacientes se ha puesto de manifiesto, mediante in-
munofluorescencia indirecta, la presencia de anticuer-
pos contra cartilago humano.

Oido medio

En un estudio presentado por Doig et al con 22 pacien-
tes diagnosticados de sindrome de Sjogren primario,

seis tenfan hipoacusia, de los que en cinco era de trans-
misién. La prevalencia de hipoacusia de conduccién en
pacientes con este sindrome sugiere que la sequedad de
la mucosa del oido medio y la trompa de Eustaquio es
un factor predisponente importante. A pesar de que en
estos pacientes se describe como habitual la disfuncién
tubdrica, el diagndstico de otitis media es poco frecuen-
te. Cuando ésta ocurre, puede ser util para la recupera-
cién de la audicién la exéresis de las costras en la naso-
faringe en la salida de la trompa de Eustaquio. Para los
pacientes que ademds padecen artritis reumatoide, se ha
descrito la posibilidad de cambios artriticos en los hue-
secillos del oido medio que aumenten la hipoacusia
de transmision, aunque parece una hipétesis poco pro-
bable.

Oido interno

La hipoacusia que se puede observar en estos pacientes
puede ser neurosensorial, de transmisién o una com-
binacién de ambas. En el sindrome de Sjogren se ha
descrito una alta prevalencia de neuropatias craneales,
aunque pocos estudios han buscado especificamente
sintomas y signos de alteraciones del VIII par craneal.
La hipoacusia y los actfenos pueden aparecer aproxi-
madamente en el 25% de los enfermos, presentdndose
de forma subita en algunos de ellos.

Hasta la fecha, cinco trabajos han analizado la existen-
cia de hipoacusia neurosensorial en pacientes con sin-
drome de Sjogren (tabla 2). De los 154 pacientes estu-
diados en total, se detect6 hipoacusia en 34 (22%),
aunque los porcentajes oscilan de forma importante en-
tre el 5y el 46%. Esta amplia variacién posiblemente
esté en relacién con el escaso nimero de pacientes es-
tudiados en cada uno de los trabajos (entre 14 y 48 pa-
cientes como maximo). Doig et al en 1971, fueron los
primeros autores en estudiar, de forma especifica la
afeccion otorrinolaringolégica en el sindrome de Sjo-
gren, encontrando en sus pacientes un 6% de hipoacu-
sia. Ya en 1996, Trott et al registraron una hipoacusia
neurosensorial en el 21% de los pacientes diagnosti-
cados con este sindrome, a partir del estudio prospecti-
vo de 14 personas. Tumiatti et al encontraron una alta

TABLA 2
Hipoacusia neurosensorial en pacientes con sindrome de Sjogren primario: estudios realizados

PACIENTES
AUTOR CON SINDROME HIPOACUSIA ANA ANTI-R0/SS-A ANTI-La/SS-B AAC

DE SJIOGREN
Doig et al, 1971 22 1 (5%) - - - -
Trott et al, 1996 14 3(21%) - - - -
Tumiatti et al, 1997 30 14 (46%) 14 (100%) 14 (100%) 12 (86%) 9 (64%)
Ziavra et al, 2000 40 9 (23%) 9 (100%) 7 (78%) 3 (33%) 1 (11%)
Boki et al, 2001 48 7 (15%) - - - -

ANA: anticuerpos antinucleares; AAC: anticuerpos anticardiolipinicos
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prevalencia de hipoacusia neurosensorial (46%) en
30 enfermos con sindrome de Sjogren, en compara-
cién con sélo el 2,5% de 40 mujeres sanas que confi-
guraron el grupo control. La hipoacusia no se pudo re-
lacionar con la duracién y gravedad del sindrome, la
presencia de otras complicaciones extraglandulares o
el tratamiento corticoideo previo, pero si con una alta
incidencia en algunos estudios de anticuerpos anticar-
diolipinicos que se han relacionado con hipoacusias
subitas en pacientes con otras enfermedades autoinmu-
nes. Ziavra et al, en un trabajo mds reciente, diagnosti-
caron hipoacusia en el 22,5% de 45 mujeres diagnos-
ticadas con el sindrome de Sjogren, y la cdclea es la es-
tructura afectada en todos los casos, predominantemente
en frecuencias altas. Estos resultados son similares a los
presentados por Boki et al a partir de un estudio de ca-
sos y controles con 48 pacientes con sindrome de Sjo-
gren primario y en el que se demostraba significativa-
mente una afec-cién de la audicién a 4.000 y 8.000 Hz
(fig. 1).

Se ha intentado relacionar la hipoacusia con otras mani-
festaciones clinicas de este sindrome, sin resultado.
Respecto a los pardmetros inmunolégicos, ya hemos
comentado la asociacion descrita por Tumiatti et al con
la presencia de anticuerpos anticardiolipinicos (el 64%
de los pacientes con hipoacusia frente a sélo el 19% de
los pacientes sin hipoacusia). Dicha asociaciéon no ha
sido corroborada por trabajos més recientes’. Tanto el
estudio de Tumiatti et al como el de Ziavra et al detec-
tan en los pacientes con sindrome de Sjogren e hipoa-
cusia elevados porcentajes de anticuerpos como ANA
(100%), anti-Ro/SS-A (78-100%) y anti-La/SS-B (33-

86%), aunque sin demostrar diferencias significativas
con el grupo de pacientes sin hipoacusia (tabla 2).

En las enfermedades autoinmunes los inmunocomplejos
pueden causar hipoacusia al bloquear los capilares san-
guineos y causar isquemia o inflamacién local en el
oido interno. La lesion se situaria en la stria vascularis,
donde el flujo sanguineo es menor. La hipoacusia gene-
ralmente afecta a las frecuencias agudas, lo que repre-
senta una mayor afeccién de la espira basal de la coclea.
En los sindromes de Sjogren secundarios a enferme-
dades reumdticas, la hipoacusia neurosensorial podria
ser producida por farmacos ototéxicos como los salici-
latos. La hipoacusia neurosensorial de origen autoin-
mune es una de los pocos tipos de pérdidas auditivas
que pueden ser tratadas, con una buena respuesta a la
terapia inmunosupresora.

La afeccién autoinmune del oido interno en el sindrome
de Sjogren puede producir, ademds de una hipoacusia
neurosensorial, una disfuncién vestibular y la aparicién
de cuadros vertiginosos. Estos cuadros son infrecuentes
y no han podido evidenciarse en otros estudios median-
te electronistagmografia.

Afeccion nasosinusal

En el 4rea nasosinusal, la clinica principal es la sensa-
cién de sequedad y la formacién de costras de moco
(fig. 2) que padece aproximadamente la sexta parte de
los pacientes, aunque s6lo puede objetivarse en la ex-
ploracién de aproximadamente la mitad de ellos. La se-
quedad y atrofia de la mucosa nasal pueden explicar la
frecuente aparicién de epistaxis que se presenta, segin

—

Fig. 1. Audiograma que
evidencia una hipoacu-
sia neurosensorial bilateral
de predominio en 4.000 y
8.000 Hz. La curva conti-
nua de color rojo presenta
el umbral auditivo por via
aérea del oido derecho y la
de color azul la del oido iz- |
quierdo. Los paréntesis po-

nen de manifiesto los valo-

res obtenidos en la via ésea. 125 250 500 1K 2K

4K 8K 125 250 500 1K 2K 4K
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Fig. 2. Imagen de la fosa nasal izquierda de un paciente con rini-
tis y abundantes costras de moco.

las series, entre el 21 y el 35% de los pacientes diag-
nosticados con el sindrome de Sjogren. Como conse-
cuencia de la atrofia de la mucosa y de los episodios de
epistaxis, puede producirse una perforacion del tabique
nasal principalmente en la zona anterior. Para evitar es-
tas complicaciones, los pacientes deben humedecer la
nariz, de forma crénica al igual que lo hacen con los
ojos y la boca; los cartilagos del tabique y el dorso na-
sal también pueden afectarse en los cuadros de policon-
dritis recidivantes que se observan en algunos de los
pacientes.

Otra clinica frecuente que se observa en los pacientes
con el este sindrome son las alteraciones del gusto y del
olfato, que han podido ser cuantificadas. Las alteracio-
nes en la secrecién de la mucosa olfatoria parecen re-
percutir en déficit sensoriales olfatorios, pero no se ha
podido demostrar una relacién causa-efecto. La altera-
cion de la secrecion de la mucosa parece estar relacio-
nada con la afeccién de las glandulas de Bowman. La
mejoria del aspecto de la mucosa y de las secreciones
nasales obtenida con el tratamiento se acompaifia de una
mejoria subjetiva del sentido del olfato, que pueden
acercarse a valores normales.

La alteracién de la secrecién nasosinusal favorece la in-
feccion de estas estructuras y la aparicidon de sinusitis.
En el estudio de las enfermedades autoinmunes nasales
existe un mayor porcentaje de infecciones en aquellas
que tienen asociado un sindrome seco por alteracion de
la mucosa. Por tanto, ante pacientes con rinitis con
abundantes costras o sinusitis crénicas sin una causa
predisponente o resistente al tratamiento, tenemos que
descartar una enfermedad sistémica.

Afeccion faringolaringea

Todas las vias respiratorias pueden verse afectadas por
el sindrome de Sjogren. La sequedad de mucosas ocu-
rre en la préctica totalidad de los pacientes a nivel de la

Fig. 3. Candidiasis orofaringea de predominio en paladar blando.

faringe, ademds de la boca. Aunque frecuente, la lesién
es leve y tiene poca importancia clinica en la mayoria
de los casos. Los sintomas mas frecuentes que pueden
presentar los pacientes con sindrome de Sjogren son el
prurito y la sensacién de cuerpo extrafio faringeo se-
cundaria a la sequedad de la mucosa faringolaringea.
Estos sintomas provocan frecuentemente carraspeo y
tos seca. En algunas ocasiones el paciente puede referir
el cuadro como doloroso.

En la exploracion se puede observar sequedad, eritema
y mucosidad seca en la pared posterior faringea, que
puede cubrir la trompa de Eustaquio en la nasofaringe.
Estas condiciones pueden favorecer la proliferacién mi-
cotica en orofaringe (fig. 3).

La sequedad faringea provoca también problemas de
disfagia que aparece aproximadamente en el 30% de los
pacientes. Otros autores opinan que la disfagia se debe a
que en un tercio de los pacientes con sindrome de Sjo-
gren se observa una alteracién de la peristalsis y que la
disminucién del flujo salival sélo agrava estos sintomas.
Se ha descrito la asociacién del sindrome de Sjogren
con estenosis poscricoidea evidenciada con estudios ba-
ritados del transito esofagico, similares a las evidencia-
das en algunos cuadros sideropénicos.

En la laringe, el sindrome de Sjogren puede progresar
hacia la laringitis crénica en la que la mucosa laringea
estd siempre seca y consecuentemente lleva a la atrofia.
La sequedad de la mucosa puede provocar la aparicion
de mucosidad sobre las cuerdas vocales. La sequedad
laringea y la mucosidad pueden dificultar la correcta
ondulacién de la mucosa durante la fonacién, lo que
provoca la aparicién de una disfonfa en una quinta par-
te de los pacientes con sindrome de Sjogren. Algunos
autores han descrito complicaciones neuroldgicas por
afeccion del sistema nervioso central que se manifiesta
por movimientos disténicos involuntarios de la boca y
la laringe. También se ha descrito la aparicién de tumo-
raciones laringeas recidivantes en las bandas ventricu-
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lares, que obligan a practicar una exéresis quiruirgica y
cuyo estudio histolégico revela atrofia importante de
las glandulas, con dilatacién de sus ductos excretores e
infiltracién linfocitica.
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