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Sindrome dif Sjogren

Malatial  Iinflammatena,  Ssistemica,  cronica  ad
eziologia multifatienale e paiogenes!i auteimmune

Interessa; principalmente: ler ghiandole’ esecrine, In
particelare ghiandolersalivari e lacrimal

[DECErSO lentamente pregressivo

Eorma prmitva e ferma Secondaria, associata: ae
altre: cennetuivit




Dati storici

Descrizione della cheratite filamentosa

Descrizione dell'ingrandimento delle ghiandole salivari

Associazione della cheratite filamentosa con la
malattia delle ghiandole lacrimali e la ridotta
secrezione lacrimale

Sjogren descrive la associazione of
cheratocongiuntivite secca, xeroftalmia, e artrite
reumatoide

Segnalazione della presenza di autoanticorpi nel siero
di pazienti con Sjégren

Distinzione in forma primitiva e forma secondaria

Dimostrazione degli anticorpi SSA, SSB




Epidemiologjia

M/F

1/9

Picco

40- 50 anni

Prevalenza

6-27/100,000 abitanti




Manifestazioni cliniche

Secchezza delle mucose: xerestomia, xeroftalmia,
Secchezza vaginale.

TTumefaziene delle ghiandole salivar nmaggion
Poliartrite nen eresiva.

Eenemene dif Raynaud:

Vianifestazioni extraghiandoelant pelmeni; renl, iegato.

Aumentato rischio di linfomi.




Manifestazioni di esordio

Xeroftalmia soggettiva 47%
Xerostomia soggettiva 42.5%
Tumefazione parotidea 24%
Dispareunia 5%
Febbre/astenia 10%
Artralgia/artrite 28%
Fenomeno di Raynaud 21%
Impegno polmonare 1.5%
Impegno renale 1.5%




Iimpegnoereoculare

Tlalvelia: sulkchnico, sIi manifesta con  Iirtazione
attrilouitar a congiuntivite: batierca.

L2 maniiestazione piutipica e la cheratocongiuntivite
Secca Cche' comperta una distiuzione dell’epitelio
congiuntvaile.

'e ferme noni trattate’ pesSsene comportiare gravi
complicazioni:  che  comprendenoe  congiuntiviie
Secondaria, ulcerazione corneale e perioraziene.

L3 perforazione coerneale puo, a sua volia, causare
Uyvelte, cataratta e glaucema.




Cheratocengiuntivite

Sintomi

Sensazione di corpo estraneo, di irritazione
Bruciore, purito, dolorabilita

Senso di secchezza

Visione annebbiata

Fotofobia

Intolleranza alle lenti a contatto

Arrossamento

Alterazioni della immagine corneale
Secrezione purulenta

Opacamento della congiuntiva o della cornea
Ulcerazione, perforazione corneale




Come siivaluta Iimpegne

oculare?




Valutazione dellfinmpegne
eculare

Test di Schirmer: valuta la produziene di lacrime ed e
FUnIcE test ehietiVvoe per guantificane |a produziene diflacrHme:

Jlest all Resa Bengala: colorante vitale che colera le cellule
non vitalil dell’epitelior cerneale e congiuntivale edi i precipitati
proteici dif mucina. Dungue: tale test viene utlizzato per
valutare I'evenitale damnne) predeiie dalla secechezza.

Break up time: valuta la qualita del film lacrimale. E il tempo
che Intercorre fira I'apertiura delle palpehre: e’ la foimaziene
della prima area di essiccamentor dell’‘epitelio cormeale. liFsuo
valore fisielogico e tra 15-45 secondi.




Test diI Schirmer

Si esegue mettendo un striscia di carta bibula nel fornice inferiore di
entrambi gli occhi. Dopo 5 minuti viene misurata la lunghezza del tratto
imbibito dalle lacrime. Un valore >15 mm e normale, frai5eil4 mme
sospetto, <5 mm e patologico.




ReSa hengala




Impegno erofarngeo

Xerostemia con difficoltar alla deglutiziene dif cibl
Secchl, camblamenior della” percezione del saperd,
pruciere nel cave: erale; difficoliar a parare a Iuneo,
Incrementordelle cane dentall, candidiasi secondana.

flumefazione paretidea e deller ghiandele  salivari
maggier: presente nel 60%, der casl, nella maggior
parie. del pazienti e episedica, ma pue anche
divenatre persistente. La tumeiazione Inizialmente
pPUG essere unilaterale ma pitiSpesso e bilaterale.




Sindrome di Sjogren: tumefazione parotidea
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Secchezza orale
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Altre cause di tumefazione
paroetidea

Bilaterale Infezioni virali (parotite, Epstein-Barr,
citomegalovirus, influenza)

Sarcoidosi
Parotite ricorrente (pediatrico)

Varie: diabete mellito, cirrosi epatica,
pancreatite cronica, acromegalia)

Unilaterale e Neoplasia ghiandole salivari

e |[nfezioni batteriche
e Scialoadenite cronica




\alutaziene dell'impegne
erofanngec

Blopsiadellie:ghianeele salivar accessorne: valtia
|2 presenza diinfiltrate; nfiammeatorie.

Sclalegraiia: valuta 1 cambiamentis der dotir delle
ghianadole salivan.

Scintigrafiia paretidea; fornisce una Valutaziene
fiinzionale: deller ghiandele salivar aittraverse: |a
Valutazione dellfuptake: dif tecnezie. Nel pazienti con
SS tale uptake e rtardato o assente.




Si effettua con l'introduzione di mezzo di contrasto idrosolubile nel dotto di
Stenone. In condizioni normali si evidenzia una fine arborizzazione dei duttuli
parotidei. Nello Sjogren si osservano dilatazioni con aspetto “ad albero
fronduto”, restringimenti del dotto di Stenone o dei dotti principali.




Biopsia ghiandole salivar
aCCessorie

Carchitettura lekhare e mantenuta, gl acinil vanne
Incontrerad atrofia.

Infiltratoe; infoplasmacitariorcon dispoesiziene Ink aggregati

Nella immagine sono visibili
un infiltrato inflammatorio
mononucleare, fibrosi
Interstiziale e atrofia acinare




Vianiestazionit extiragiandoelard

Artralgie/artrite (non erosiva) 60-70%
Fenomeno di Raynaud 35-40%
Linfoadenopatia 15-20%
Impegno polmonare 10-20%
Impegno renale 10-15%
Vasculite cutanea 5-10%
Impegno epatico 5-10%
Neuropatia periferica 2-5%

Miosite 1-2%

Linfoma 5-8%




Impegno aiticolare

Artralgie
Rigiditas mattutina
SIneVIte cronica

Poliartrite; cronica, nen eresiva che pue
postare alla” artrite dirJaceud




Iimpegnoe poelmonare

Crostosita nasall

'osse secca secondaria alla secehezza
della mucosal tracheobronchiale

Bronchite: — cronica con tosse  ed
espetioraio denso, assocliata a dispnea

Poelmonite Interstiziale infecitara,
generalmente medesta

Versamento pleurnco, piu frequente nelle
forme secondarie ad altre connettiviti

pertensione pelmonare




Impegne renale

Acidosi tubulare, dif solito clinicamente: silente.
e forme pib gravi Se nen trattaie pesseno
portare a calcoles rienale, nefrocalcinesl, rndetia
fitnzionalital renale.

Glomerulonefrite MEmranesa
Mmemiranepreliferativa

Cistite. Interstiziale, non batierica dovutas a
IRflammazione della mucoesa e sottomucoesa con
nfiltrator cestituitor da: cellule linfoildi e mast
cellule




Manifestazionl cutanee

m Porpora: si esserva selitamente in pazientl con
IPergammagionulinemia, ed e Una
manifestazione di'vasculite

Eritema anulare: melte raro, consiste In; lesioni
Con un bordo: rlevato eritematosoe: edl una: anea
centraler chiara che' regredisconos lentamente
Senza lasciare; esiti cicatriziall




Porpora




Vasculite

Interessa | vasi dil medier e piccelo calibre ek si
manifiesta comunemente: Come: porpera; onicaria
[coente, Ulcerazioni cutanee, poelineviie

Ran sene | casl di Impegne Vviscerale con
Interessamento lenale, gastrentestinaile,
polmoenare




Manifiestazioni gastrolniestinall

Disfagia, devuta 0 alla secchezza della fannge e dell’esofago 6
ad anemalie della: motilita esoefiagea

Gastriter atrofica cronica con nfiltratl infiammater della mucosa,
analeghi a quellirpresenti nelle: ghiandele salivari

Pancreatiie; |e ferme acuia e/o cronica seno. rare, piu freguente
e la forma subclinica, ceme: dimostrate dalla presenza di
Iperamilasemia nel 25% dei pazientil circa

Cirresi biliare, celangite scleresante: e ormal dimostrata la leroe
possibiler asseciazione con la sindreme: dif Sjegren. Sintemi di
Secchezza sono statl ossenvatit nel 50% dei pazienti' affett da
cirrosi biliare primitivas




Impegno neuromuscolare

s Neuropatia® peniernca dif tipe  Sensitive-moeiono
Secondaria a vasculiter delvasa nemnoerum

m Polimiesite secondara (ferma associata ad alire
connetuvitr)

n [impegnoe del sistema nen/ose; centraler e varianile
e comprende: emiparesi, deficit emisensonall,
mielite trasversa, encefalopatia, meningite asettica




Malattie linfioproliferative

m Rischie relativer di svilupparne unlinfemea di 44
volter superiorer rnspetior alla popoelazione
generale

Principalmente infomi eriginanti-dai linfoeciti B,
dltamente sdifferenziatl o' ben: differenziati

La proliferaziene derl linfecitic B sii puo
presentare  ceme  macroglobulinemia.  di
\Waldenstrem 0 come gammopatie
monoeclenali non Igivi




Anemalie sierelegiche

Aumente adella VES

Anemia

Ceticopenia; linfepenia
PErgammagienulinenia policionale
leeramilasemia

(Eventuall alterazioni correlaier al danno
difergano)




Ilndicitdirflegesi e di attivazione
Immunitana

IRdici dif Infiammaziene: aumente della VES, menoe
iequente. e lFaumenter del’ fibnnegeno, la PCR &
generalmente’ nermale’ 6 dii poce; aumentata e
fesservaziene: dirlivelll elevatl deve: suggesnre: una
Infezione Intercerrente

Pergammeagionulinemias Eespressione della
Iperatuviia peliclenalerderlinieciil B

Attenzione Una Ipergammagiehulinemia
MONOCIL.ONALE puo essere espressione di sviluppo




Anemia nella sindrome di
Sjogren

Generaimente moltor modesta

Principalmente: si trattar dir anemia nermnecromica e
RAormecitica; tipica delle malattiie croniche

[E* pessibile avere anche anemia emolitica




Leucepenia e linfepenia nella
Sindreme di Sjogren

NUumere ai glopulirbianchii< 4000/mme
Numere diflinfecitl < 1000/mme

Nellas maggior parte: dell casi e devutia ad anticerp)
anti-leucocitieranticenpl INfeCIieieSSICI




AnRticor
Nplileo]

Nplileo]

AUteanticorpl

I antinuciee (ANA) 05-100%

oIl anti-Re/SSA } 50-90%

oI anti-La/SSB

[Fattiore reumateride °10)%)




Come si fia diagnosi disindrome
di Sjogren?

Clinica: paziente che lamenta
Xerostomia, xenoftalmia; presenza di
umelazione: paretidea? Alti segni 6
Siptemi suggestivii dif una  malatia
auteimmune sistemica?

Indaginiidilalneratore
Esami strumental




Quall esami dii laneraternoe?

n VES, PCR

s PROTIDOGRAMMA

s [Fattore reumatoide

s Emocromo

s Amilasi

s Flnzione renale

s Esame urine

s RICERCA DEGLI AUTOANTICORPI




Quallresami stitmentall?

Visita oculistica con'test dir Sechirmer e
ROSsa Bengala

Biopsia delle’ ghiandele salivari acecessorie
Sclalegralia




Trattamento

Lurificazione degli ecehll mediante I'use’ dif lacrime
artificrall
Stimelazione: della salivazione residiua coni caramelle

0 gomme: sSenza zucehere, usoer adi salive: artificiall,
accuraia Igiene orale:

Evitare  cIpl secechl,  fumo, farmaci con  effett
anticolinergic

Pilecaipina inicompresse/collino

| corticosteroidi, gl antimalancl e I farmac
IMMUNOSOPPrESSOrl PeSSono; essere indicatl per |
controlle di alcune manifestazioni extraghiandolar




Criteri classificativi

Sintemil ocular: una risposta pesitiva ad almene una domanda
s ha una sensaziene giornaliera dii secehiezza oculanre da almene: 3 mesi?
s Ha una sensazione ricoirente di'sabbia neglirocchi?

s Fa usedilacrme artificiali pit dii 3 velie al giorno?

Siintemi oraliz una risposta positiva ad almeno una domanda

s ha una sensaziene giornaliera di'secchezza orale da almeno 3, mesi?

a  Haavuie episodilricorrenti o persistents di tumefazione delle gh.salivari?
= E costretto a bere spesso quando mangia cibi secchi?

Segni oculari; almeno uno del seguenti esami
m test di Schirmer

s test al Rosa Bengala
Istepatelogia: un fecus score =1 nelle ghiandele salivar minos

Impegnoe ghiandoele salivari: positivita di ameno une dei seguentil test
m Sclalegrafia
s scintigrafia
s flusseisalivare non stimolato

Autoanticorpi: presenza dirauteanticorpl anti-Re(SSA) o -La(SSB)

La presenza di 4 o piu criteri e indicativa di SS.

Criteri di esclusione: linfema pre-esistente, sarcoidosi, AIDS, graift-versus-hest disease,
Infezione HCV




