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L N'l'H:ODLJCC: 1.C>N 

El Sindromc do 8.itlgren rrtm<irio es una oxourinopatli1 crónica autoin-
mune. la cual comúnmont·.c sn prusonta con nltcracionos sist;émicas Y -
alqunas veces evolucion.:1 il maliqnldad l lnfoi<lc. Se caraot.criza por la 
presencia do qucratoconjuntiviLí.~ Hlcca y xerostomiél; puedo estar 
asociado a otrn enformedad del l:.t~jldo conectivo. Se donominn primario 
cunndo no se .:i.socia a otra onfnrmt!dnd del tejido conoctivo.(t). 

Se <hirnct.criz.-1 desde el punto de visLn hist.opatológicu, por infi.ltra
do linfoide cm racJmos, nlrofiu acinor o hipertrofia do las células 
opitf?lialcs y m1oopitclla1os de los duetos de las gllmdulas salivnles 
y lagrimnlcs, cm ocasiones puedo .:ifoctilr ot.ras CJlfm<..lulns ex6crinas Y 
rara voz tejidos no exócrtnos como el lnterstlcio ronal Y el mlJ.sculo. 

Su ft'eCU<-zncJa es rura y so asocia en un 50% de los casos con cirrosis 
biliar primaria. crloqlohul incmin mixta cscncinl, tiroidlt.;is de 
Hitshimoto y Miastonin. Las mujerc~ se afectan nuovc veces más frc---
mumtemcnt:o que los hombres, pumtc proscntarse a cualquier edad, pero 
el pico de incidencia e.s ontre la qu\ntn y .sexta décadas (1). 

Sr. hu relacionüdo con alteraciones i.nmunológicns como hiperreactivi-
dD.d de células B. hiporgamaqlobul lnumia poi iclonal, aut.:ounticucrpos -
no órqano-espcc[ficos y anticuerpos antlnúclco (2}. 

El cuadro clínico involuGra o.ios y buen nn forma carnct;er1st1ca. Se 
pres:cntn disminución dfl lu laqrlmación, sensación de cuerpo cxtrano, 
pudiéndose compl !car con úlceras corncnl<1s, vusculo.ri~avjón do la 
ctrnen 6 i1erfornción de la mismn. Los slnlomas orales incluyen scque
dnd de boua. aumento de la lnqosta de liqujdos, cspeclalmonte por las 
noches y con los nlimcntos, u1eeraci6n do los labios y pérdida del 
qust:o. 

ActuaJmcnt.<J el interés so ha enfocado en las mnnlfcstnciones ncuroló
qicns de la enfcrm«!únd y el espectro do compromi~o ha sido controver
slnl. 1-tny w1rios rt-Jporles de casos individuales que sugieren altcra-
c:ioncs dul Sistema Norvioso porift:rico; on otros sn sugiere quo las 
o l tcracl<mos a nivel ccnt.rnl son comunes. Estos estudios han sido 
motivo do cont.rovorsln entre los cltnicos, debido a que datos no 
publ icadm.; no est.nn de acuerdo con lo publicado (3). 

La incidencia del Slndromc de SJOgrcn Primario en nuestra unidad es 
baJa, sin cmbarqo, dado que las monifm.;t.aciontJs neurológicas pueden 
ser la manifestación Inicial de esta patologtn y/o causar Umi tación 
funcional. us de interés ldentlficarlns y dcscrlblrlas para su opor-
tuna dctccc i ón. 



OBJl!;'T'l:VO: 

1. - Describir las el l torñcf artes neurolóq.icas on los paciente~ 
con Slndrome úc Sjt)gron Primario. 
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El Sindromc de SJOqrcn Primario es unu enfermedad dul tejido conocti
vo <mrm:terbmdo pur xcroftulmia y xurostornia ('1), puede ocurrir sólo 
6 •.m osoc iac:ión con oLrm-; onfcrmcdndcs del tejido conectivo. El cuo-
rln> cJinico fuó descrito inlcinlmcnto por l-ladden en 1888 Y hilsta la 
fecha se han hecho Vtlrios reportns do esta enLidad, considcrflndose 
como la sequnda un fn~cucncia después de la artritis reumatoide (5). 

Las complicnciotH!S neurológicos han sido poco estudiadas(6). l';n 1938, 
Sheldom reporló un caso do unn mujcn· con Sindromo de SjOgrcn prlmorio 
, crisis convulsivas, púrpura y nltcrnclones del talante. En 1969 se 
reportan 140 casos con altcrnciones nouropsiquiátricas ('/) y en 1961, 
so reportan únicnmontc alteraciones mmrológicilS (8). La asociación 
de Sindrome dn Sjtlgr·en Primario y alt.erac.:ionos neurológimrn es consid 
derc1do rLJro (9). En estudios recientes so reporta afección del Siste
ma füffviuso ccmt.r .. d en un 2~1'. do los casos, os tu hu creo.do controvor·
Hiu entre los clinicos debido a quo su experiencia no publicada no hn 
sido acorde con los obsorvacioneH publicadas (10). 

I .. a vasculitis en ol Sindromc de Sjtlgron afecta primariamente nervlo, 
rn(1sculu y piel, siondo generalmente levo, pero puede llegar a semejar 
una panart.oritis nocroLizante. Las compJicaciones neuromusculares 
afectan m5s del 10% de los pacientes y pueden presentarse como la 
primera manifest.ñción de la enfermedad. La rniopatiu es rarn vez de 
significnncia clinica y es idnistinguible cl1nica e histoputológica-
monto de La poJlmlositis (9,4,11,12). 
Se han descrito varias formus de neuroputia, incluyendo la pórdida de 
la sensibilidad en guante y calcet1n asintomática, parestesias aso--
cindus con pol Jneuroput1a simétricn subaguda y debilidad muscular, 
mononeuritis múltiple rápidamente progrosiva, considerándose la neu-
ropntiu del trigémino como la forma más común (l'.1,14). Se afoctan co
múnmente las tres d"lvisioncs del trigémino, usualmente de forma peri
féricil, hay disminución del reflejo cornea! y alteraciones del gusto, 
aunque estas últimas se han relacionado con efectos del S1ndrome de -
Sjljgrcn y puP.den ser ugrrtvndas por Lesión del trlgémino (4,15). 

llflslcamentc tas manifestnciones a nivel central están relaciona<lus i
qualmentc con lc.1 vasc:::ulltis, sin haberse comprobado infiltración lln
focilicn de los tejidos ncurales. Clínicamente presentan enfermedad 
vascular cerebral, isquemia cerebral transitoria, ceguera monocular, 
cr·isis convulsivns, meningooncefalltls aséptica, encefalopatia,mielo
rrntin ngudn y cr<>nlGn y hemorragia suharacnoidea espirial(4, 13, 14, 16). 

Malinov y colaboradores en 1985, doscribon las alteraciones psiquiá-
t.ricas en 40 pncicntos (17) y en 1990 Andonopoulus y colaboradores 
estudian pacientes con Sindrome do Sjtlgren Primario en bu.Sea de cvi-
dunc in de man l fcst.acioncs del Sistema Nervioso (3). 



5 

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

¿ SON LAS Ml\NIFESTl\CIONES NllUROLOGIC/\S DllJ, SINDROM~: D!•; SJ!lGREN PRIMARIO 
IlN NUESTRO MEDIO SEMEJ/\NTF.S A !J\S DESCRITAS EN 1,/\ J,11'Jo:IMTURA? 

1-1 IPO'rE:S ·e S 

LAS MANIFllSTACIONF.S NEUROLOGICl\S EN EL SINDROMll DE SJtlOR!lN l'RIM/\R!O EN 
NUESTRO MllDIO SON SEMEJANTES 11 L/\S DESCRITAS EN LA I.11'ERA1'URA. 
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MATERIAL Y METODOS: 

El prosr.ntc trabajo es un asludlo prospectivo, transversal, descriptivo 
y observacional. 

Fuó roalizudo en los servicios de Neurología y Rcumatologla del Hospital 
do Espcclalidadcs Cent.ro Médico La Raza, en el periodo comprendido do 
Marzo ·• Diciembre do 1991. 

Se seleccionuron un total de LO pacientes a los cuales so les realizó 
oxploroclón cllnica neurológica, electroencefalograma, electromfograf1a 
y Tomografla axial computada do cráneo simple y con medio de contraste. 

EO grupo de pacientes so conformó do acuerdo a lo siguiente: 

- Criterios de Inclusión: 

. DiaqnóstJco do Slndrome de Sj6qren Primario, definido por la presencia 
de quoraloconjuntiv i tf.s s leca y xcrostomla, sin asociación a otra enfer
mednd del tejido conectivo. 

- Criterios do No InclusJón: 

. Pacientes con S1ndrome de Sj6gren secundario, con alguna otra enferme
dad inmunológica, con antecedentes y/o afección neurológica actual, con 
alguna otra enfermedad que puedn afectar al Sistema Nervioso y con 
antecededentes de hipersensibilidad al medio de contraste. 

- Crit:erios de Hxclusión: 

. Pacientes a quienes durante ol estudio se les demuestre otra enferme-
dad que PllHda clfectar al Sistema Nervioso, que presenten alteraciones de 
la couquJaujón y/o hipersensibilidad al medio de contraste. 

Se tomarán en cuenta los siguientes purámetros: tiempo de evolución del 
padecimiento, edad, sexo, exámen clinico neurológico, clectrocncefalo--
grama, olectromiografia y Tomoqrafia axial computada de cráneo simple y 
con medio de contrnste. 

Los resultados se expresarán en forma descriptiva y los valores se 
anotnrlin con media •/- desviación standar. 
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RESULTADOS 

So seleccionaron 10 pacientes de 40 cqn diagnóstico do S1ndromo do -----
SJOgren primario del Servic.io do Houmatoloqia dol Hospital de Espcclall-
dades del Centro Médico La Raza. 

Los pacientes fueron seleccionados de acuerdo a los criterios de inclu--
si6n y no inclusión de este estudio. No se oxcluyó ningún paciente. 

La edad de los pacientes fué entre 64 y 27 anos con una media de 44 •/-
11.5 anos. 9 del sexo femenino y uno dol suxo masculino. Entre la fecha 
do inicio del padecimiento y el diagnóstico transcurri~ron de O a 13 anos 
con una media desviación standar de 4.7 ~1- 4 anos. El tiempo do cvolu--
ción del padecimiento a la fecha del estudio fué do O •/- 5.9 a~os. 

Ningün paciente tenia antecedentes do alteración del sistema nervioso, ni 
presentaba sintomatolog:la al momento dol estudio. /\ todos los pac:ientes 
se les realizó una exploración neurológica la cual fué codificado como se 
muestra en la figura 1. El exámen neurológico fué nor·inal en los 10 -----
pacientes. 

So realizó Electroencefalograma por la técnica convencional de 16 cana--
le!i, el cual fué interpretado por un Neurologo calificado por ol Consejo 
Mexicano de Neurofisioloqia. En un paciente se reportó con brotes inespe
cificos de origen subcortical y proyección generalizada, on ot.ro paciente 
alteración difusa e inespecifica de predominio izquierdo y en otro alta-
ración funcional difusa e inespecifica; son los pacientes 2,3 y 5 según 
la hoja de registro de pacientes. 

La electromiografia fué realizada por un Técnico capitcitado e lntrepreta
da por Médico calificado por el Consejo Mexicano de Neurofi~iologla, se 
Se determinó la velocidad de conducción nerviosa y las la~encias termina
les de los cuatro miembros. Todas las electromlograf ias fueron reportadas 
normales. 

El estudio de Tomograf1a Computada do Cráneo simple y con mr.dio de con--
traste fue realizada en los 10 pacientes, en apdrato de alta resolución, 
realizAndose cortes tomoqrAficos 6rbito-moatalcs desde la base hasta la 
convexidad. Los estudios fueron interpretados por Radiologo cntificado y 
por el autor como normales. 



HOJA DE RECOPILACION DE DATOS 

Paciente Edad Sexo F. Inicio F. Diagnóstico Exp. NI. EEG EMG TACC 
64 F 1977 1985 

2 48 M 1989 1989 - t 
3 38 F 1983 1985 - t 
4 29 F 1981 1989 

5 37 F 1986 1991 - t 
e 27 F 1989 1990 

1 55 F 1972 1987 

8 43 F 1988 1989 

9 47 F 1984 1989 

10 52 F 1975 1975 - - - -

F. Inicio: Fecha de Inicio 
F. Diognó1Hco: Fecha de Dia9nóatlco 
Eap. NI.: ExptorociOn Neuro169lca 
EEG: Electroencefologra•a 
EMG: Electro•lgrafia 
TACC: Toraogrofio olCIOi co•putodo de cráneo. 
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D:tSCUSTON 

El estudio Neurológico, clfnico y du gabinot..e rc.:iJ jzndo, comprundió 10 
pacientes de un Lota l de 110 con dü.iqnós~icu de Slridromo de sJUgron 
pr.lmnrlo captados por el servicio do l~cumnt.ologin del llospitnl de 
Especialidades del Cent.ro Médico Lu Ra~a. Nunst..ros rosul tndos no 
fueron ucordcs con los pub! lcndos con ;:mterior'idad. 

Hay varios motivos que pueden l~Xpl lcnr ostos rcsul t.•1dus, r:nlru otros, 
el número reducido de pacientes estudiüdos, ::.in ombrirqo, t.omdndo en 
cuenta que se l~iencn <:aptodos 40 pacientes, nuestros pacientes repre-
sentar1an el 25%. Desconocemos la tneidencitJ roal de la enfermedad en 
nuestraq población Jo que limita esto estudio ostadist..icament.o. Rs por 
este motivo por el que se suqieren cst.udios npfdemiolóqi<:os busalcs de 
la incidencia real do cstn putolog(a, ya que: como es blun conocido por 
los oxpertos en la materia, JcJs manlfostacioncs el lnicns pueden ser 
diagnosticadas en forma tardlet y (-in oc;rnioncs tenor como mani festnci6n 
inicial una a1Lcr·acl6n m:urológicn. 

Por otra parte, dado que os una pntoluyta inmunológica, d(! la cual se 
continúan realizando estudios. lnnto básicos como el lnicos, podrta en un 
fut.uro determinarse antígenos do histocompalJbl 1 ldad que ost.uvleran en 
relación con dlfercntos qrados de afección tanto slst.ómicn como neuroló
gica. 

No so ha determinado aún en forma precisa facton?S amblontalcs, heredi-
tarios u hormonales que expliquen lo mayor incldcncin en el sexo fHmeni
no. 
En vista du que os una patologlü que en un alto por·centajc de los casos 
se asocia con otras patoloq1ets autoinmunes y/o del tujido conectivo, el 
diagnóstico de Síndrome de Sjtlqrcn Primario puede ser dificil, y más 
aún, concluir que las afcccJon0s "'"uro.lógicas sean expl icndas únicamente 
por osta exocrinopntia. 

La mayor incidencia en cuanto a la üdad, se reporta entre lo quinta y 
sexta décndas de la vida, lns mismas en las que inician célmbios degonc-
rativos a nlvol de columna vert.obral y on ocashmes esLiln presentes 
también otras patologlas que pueden dar manifestacicmes neurolóqicas 
como la Diabetes Mellitus, Hipertensión arlerial sist6mica, cte. 

En nuestros .10 pacientes estudiados. no encontramos correlt1Ci6n en 
cuanto a la edad de presentación, ,1unque sl en el predominio dr.l sexo 
femeninó, el tiempo de evolución de lil patoloq(a fué vnrinblo, sin 
embargo, esto no modificó los resultados obtenidos. La mnyorln de los 
estudios realizados con anterioridad son de población anglosajonn y unos 
pocos Rusa, es probable que esto pueda tener re taci 6n con nuustros 
resultac.los, por lo que se requieren de más estudios Hn nuoslra pobta---
ción, tanto epidemiológicos como se mencionó previamente. como inmunoló
gicos y de gonéti.ca. 
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l\ diforencin de otras enfermodado~ del tejido conectlvo, ol Sindrome do 
Sjt~grcn primario, desdo o1 punto do vist;a Neurológico no se hnn determi
nado los mecanismos flsiopatológicos que expliquen en forma convincente, 
las alteraciones tanto a niVHl central como periférico. 

Oc iqual manera. los hal lnzgm: el in leos publ lcados no son acordes con 
los no publ loados, por lo <IUH so roquiere de ost.udios posteriores y 
coinplcmontarlos pnra definir las alteraciones neurológicas en·estos pe-
cientos. 
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CC>NCLUSl.ONH:S 

1.- En el estudio cllnlco Ncurol69ico de los paclentes con S(ndromo do 
Sj6qren primario no se demostraron altorneioncs. 

2.- Las alteraciones clectroencefalogrliflcas encontradas son inespecifl-
cas y no tienen correlación clinica. 

3. - El estudio de Elcctromioqrnfia y ·ramografln axial computada do crftnco 
no demostró nltor;u-:icmes. 
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