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I NTRODUCCILON

11 Sindrome de¢ Sitgren Primario es una exocrinopatia crénica autoin--
munc, la cual cominmente se presenta con alteracionecs sistémicas y --
alaqunas veces evoluciona a malignidad linfoide. Se caracteriza por la
presencia de queratoconjuntivilis sicca y xerostomia; puede estar
asociado a otra enformedad del tejido concctivo. Se denomina primario
cuando no se asocia a otra enfermedad del tejido conectivo. (1),

Se caracteriza desde cl punto de vista histopatoldgico, por infittra-
do linfoide en racimos, alrofia acinar e hipertrofia de las células

epiteliales y mioepitelialos de los ductos de las glandulas salivales
vy lagrimales, ¢n ocasliones puede afoctar otras glandulas exéGerinas y
rara vez tejidos no exdcrinos como ¢l intersticio renal y el misculo.

Su frecuencia es rara y se asocia cn un 50% de los casos con cirrosls
biliar primaria, crioglobulinemia mixta esencial, tiroiditis de
Hashimoto y Miastoenia. Las mujeres se afectan nueve veces més fre----
cuentementie que los hombres, pucde presentarse a cualquier edad, pero
el pico de incidencia es ontre {a quinta vy sexta décadas (1).

Se ha relacionado con alteraciones inmunolégicas como hiperreactivi--
dad de ctlulas B, hipergamaglobul inemia policlonal, autoanticuerpos -
no 6rganc-especificos y anticuerpos antinicleo (2).

Bl cuadro clinico involucra ojos y boca en forma caracteristica. Se
presenta disminucién de la lagrimacisén, sensacion de cuerpo extrafio,
pudilndose complicar con Glceras corneales, vascularizacién de la
cfrnea 6 perforacidén de la misma. Los sintomas orales incluyen seque-
dad de boca, aumento de la ingesta de liquidos, especialmeonte por las

noches y con los alimentos, ulceraciéon de los labios y pérdida del
gusto.

Actualmente el interés se ha enfocado en las manifestaciones neurolé6-
gicas de la enfermedad y el espectro de compromiso ha sido controver-
sial. Hay varios reportes de casos individuales que sugieren altera--
ciones del Sistema Nervioso periférico; en otros se sugiere quo las
alteraciones a nivel central son comunes. Estos estudios han sido
motivo de controversia entre los clinicos, debido a que datos no
publicados no estan de acuerdo con lo publicado (3).

La incidencia del Sindrome de Sjdgren Primario en nuestra unidad es
baja, sin embargo, dado que las manifestaciones neurolégicas pucden
ser la manifestacién Inicial de esta patologia y/o causar limitacién
funcionatl, ©¢s de interés identificarias y describirlas para su opor--
tuna detcccibn.



OBJILTIVO:

1.- Describir las aiteraclones neurolégicas en los pacientes
con Sindrome de Sjligren Primario.



ANTECEDIENTES CLENTLIICOS

El Sindrome de Sijiigren Primario es una enfermedad del tejido conecti-
vo caracterizado pur xeroftalmia y xerostomfa (4), puede ocurrir s6lo
& on asociacién con otras enfermcdades del tejido conectivo. El cua--
dro clinico fué descrito inicialmente por Hadden en 1888 y hasta la
tfecha se han hecho varios reportes de esta entidad, considerandose
como la sequnda en frecuencia después de la artritis reumatoide (5).

Las complicaciones neurolégicas han sido poco estudiadas(6). En 1938,
Sheldom reporté un caso de una mujer con Sindrome de Sjlgren primario
, erisis convulsivas, pGrpura y alteraciones del talante. En 1969 se
reportan 140 casos con alteraciones neuropsiquidtricas (7) y en 1961,
se reportan unicamente alteraciones neurol6gicas (8). La asociacién
de Sindrome de Sj8gren Primario y alteraciones neurolégicas es consid
derado raro (9). In estudios recientes se reporta afeccién del Siste-
ma Nervioso central en un 25% de los casos, esta ha creado controver:-
sia entre los clinicos debido a que su experiencia no publicada no ha
sido acorde con las observaciones publicadas (10).

L.a vasculitis en el Sindrome de Sjdgron afecta primariamente nervio,
masculo y piel, siendo gencralmente leve, pero puede llegar a semejar
una panarteritis necrolizante. Las complicaciones neuromusculares
afectan mis del 10% de los pacientes y pueden presentarse como la
primera manjitestaciéon de la enfermedad. La miopatia es rara vez de
significancia clinica y es idnistinguible clinica e histopatolégica--
monte de la polimiositis (9,4,11,12).

Se han descrito varias formas de neuropatifa, incluyendo la pérdida de
la sensibilidad en guante y calcetin asintomAtica, parestesias aso---
ciadas con polineuropatia simétrica subaguda y debiiidad muscular,
mononeuritis maltiple rapidamente progresiva, considerandose la neu--
ropatia del trigémino como la forma mas comin (13,14). Se afectan co-
manmente las tres divisiones del trigémino, usualmente de forma peri-
férica, hay disminucién del reflejo corneal y alteraciones del gusto,
aunque estas iltimas se han relacionado con efectos del Sindrome de -
Sjdgren y pueden ser agravadas por lesién del trigémino (4,15).

Basicamente las manifestaciones a nivel central estan relacionadas i-
guaimente con la vasculitis, sin haberse comprobado infiltracién lin-
focitica de los tejidos neurales. Clinicamente presentan enfermedad
vascular cerebral, isquemia cerebral transitoria, ceguera monocular,
crisis convulsivas, meningoencefalitis aséptica, encefalopatia,mielo-
patia aguda y cronica y hemorragia subaracnoidea espinal(4,13, 14, 16).

Malinov y colaboradores en 1985, describen las alteraciones psiquia--
t.ricas en 40 pacientes (17) y en 1990 Andonopoulus y colaboradores
estudian pacientes con Sindrome de Sjdgren Primario en busca de evi--
dencia de manitestaciones del Sistema Nervioso (3).



PLANTEAMILENTO DREL PROBL.EMA

¢ SON LAS MANIFESTACIONES NEUROLOGICAS DEI, SINDROME DI SUOCREN PRIMARIO
EN NUESTRO MEDIO SEMEJANTES A LAS DESCRITAS EN LA LITERATURA?

HIPOTESLS

LAS MANIPESTACIONES NEUROLOGICAS EN EL SINDROME DE SJUGREN PRIMARIO. EN
NUESTRO MEDIO SON SEMEJANTES A LAS DESCRITAS EN LA LITERATURA.



MATERIAL Y METODOS:

El presente trabajo es un estudio prospectivo, transversal, descriptivo
y observacional.

Fué realizado en los servicios de Neurologia y Reumatologfia del Hospital
de Especlalidades Centro Médico La Raza, en el periodo comprendido de
Marzo a Diciembre de 1991.

Se seleccionaron un total de 10 pacientes a los cuales se les realizé --
exploracién clinica neurol6gica, clectroencefalograma, electromiografia
y Tomograffa axial computada de crineco simple y con medio de contraste.

El grupo de pacientes se conform6é de acuerdo a lo siguiente:

- Criterios de Inclusién:

. Diagnoéstico de Sindrome de Sjdgren Primario, definido por la presencia
de gqueratoconjuntivitis sicca y xerostomfa, sin asociacién a otra enfer-
medad del tejido conectivo.

- Criterios de No Inclusién:

. Pacientes con Sindrome de Sjdgren secundario, con alguna otra enferme-
dad inmunolégica, con antecedentes y/o afeccién neurolégica actual, con
alguna otra enfermedad que pueda afectar al Sistema Nervioso y con
antecededentes de hipersensibilidad al medio de contraste.

~ Criterios de Exclusién:

. Pacientes a quienes durante el estudio se les demuestre otra enferme--
dad que pueda afectar al Sistema Nervioso, que presenten alteraciones de
la coagulacién y/o hipersensibilidad ai medio de contraste.

Se tomaran en cuenta los siguientes parimetros: tiempo de evolucién del

padecimiento, edad, sexo, exdmen clfnico neurolégico, electroencefalo---
grama, e¢lectromiografia y Tomografia axial computada de créneo simple y

con medio de contraste.

lLos resultados se expresaran en forma descriptiva y los valores se
anotaran con media ¢/~ desviaci6n standar.



RESUILTADOS

Sc seleccionaron 10 pacientes de 40 cun diagnéstico de Sindrome de ----«-
Sjdgren primario del Servicio de Reumatologia del Hospital de Especiali--
dades del Centro Médico La Raza.

Los pacientes fueron seleccionados de acuerdo a los criterios de inclu---
si6n y no inclusién de este estudio. No se oxcluyd ningin paciente.

La edad de los pacientes fué entre 64 y 27 afios con una media de 44 +/-
11.5 afios. 9 del sexo femenino y uno del sexo masculino. Entre la fecha
de inicio del padecimiento y el diagnéstico transcurrieron de 0 a 15 aflos
con una media desviacién standar de 4.7 +/- 4 afios. El tiempo de evolu---
cién del padecimiento a la fecha del estudio fué de 8 +/- 5.9 afos.

NingGn paciente tenia antecedentes de¢ alteraci6n del sistema nervioso, ni
presentaba sintomatologia al momento del estudio. A todus los pacientes
se les realizbé una exploracién neurolégica la cual fué codificada como se
muestra en la figura 1. El exAmen neurolégico fué normal en los 10 ---w--
pacientes.

Se realizé Electroencefalograma por la técnica convencional de 16 cana---
les, el cual fué interpretado por un Neurologo calificado por el Consejo
Mexicano de Neurofisiologia. En un paciente se reportd con brotes inespe-
cificos de origen subcortical y proyeccidon generalizada, on otro paciente
alteracib6n difusa e inespecifica de predominio izquierdo y en otro alte--
racién funcional difusa e inespecifica; son los pacientes 2,3 y 5 segun
la hoja de registro de pacientes.

La electromiografia fu¢ realizada por un Técnico capacitado e intrepreta-
da por Médico calificado por el Consejo Mexicano de Neurofisiologia, se
Se determiné la velocidad de conduccién nerviosa y las latenclas termina-
les de los cuatro miembros. Todas las electromiografias fueron reportadas
normales.

El estudio de Tomografia Computada de Craneo simple y con medio de con---
traste fue realizada en los 10 pacientes, en aparato de alta resolucioén,
realizandose cortes tomogr&ficos 6rbito-meatales desdc la base hasta la
convexidad. Los estudios fueron interpretados por Radiologo catificado y
por el autor como normales.



HOJA DE RECOPILACION DE DATOS

Pacients Edad Sexo  F Inicio F.Diagnéstico  Exp.Ni. EEG EMG TACC
' 64 F 1977 1985 - - - -
2 a8 ™M 1989 1989 - + - -
3 38 F 1983 1985 - + - -
4 29 F 1981 1989 - - - -
5 37 £ 1986 1991 - + - -
L] 27 F 1989 1990 — — - —
7 55 £ 1972 1987 - - - -
8 43 F 1088 1989 - - - =
9 47 F 1984 1989 - - - =

10 52 F 1975 1975 - - - =

. inicio: Fecha de Inicio
gndstico: Facha de Dicgndstico

F.

Exp. N1.: Explorocion Neuroldgico
EEG: Electroencefolograma

EMG: Electromigrofio

TACC: Tomogrofic oxiai computado de crineo.
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DISCUSTON
El estudio Neurolégico, clinico y do gabinete realijzado, comprendio 10
pacientes de un total de 40 con diugnostico de Sindrome de sjdgren
primario captados por el servicio de Recumatologia del liospital de
Especialidades del Centro Médico La Raza. Nuestros resultados no
fFueron acordes con los publicados con anterioridad.

Hlay varlos motivos que pueden explicar estos resultadoes, entre otros,
el numero reducido de pacieantes estudiados, sin embargo, tLomando en
cuenta que se Lienen captados 40 pacientes, nuestros pacientes repre--
sentarian el 25%. Desconocemos la incidencia real de la enfermedad cn
nuestraq peblacién lo que limita esto astudio ostadistlicamente. Es por
este motivo por el que se sugieren estudios cpidemivlégicos basales de
la incidencia real de esta patologla, ya que como ¢s bien conoci@u por
los eoxpertos en la materia, las manifestaciones clinicas pueden secr
diagnosticadas en forma tardia y en ocasiones tener como manifestacién
iniecial una alleracién ncurolbgica.

Por otra parte, dado gque s una patoicvgia inmunolégica, de la cual sc
continGan realtzande estudios, tanto basicos como c¢linicos, podria en un
futuro determinarse antigenos de histocompatibllidad que ostuvieran en
relaclién con diferentes grados de afecci6bn tanto sist.émica comu neurolo-
gica.

No se ha determinado ain en forma precisa factores ambientales, heredi--
tarios u hormonales que expliquen la mayor incidencia en el sexo femeni-
no.

En vista de que os una patologla que en un alto porcentaje de los casos
se asocia con otras patologias autoinmunes y/o del tejido conectivo, el
diagnéstico de Sindrome de Sjtgren Primario puede ser diffcil, y mas
aun, concluir que las afecciones neuroldgicas scan explicadas unicamente
por esta exocrinopatia,

La mayor incidencia en cuanto a la edad, se reporta entre¢ la quinta y
sexta décadas de la vida, las mismas en las que inician cambios degene--
rativos a nlvel de columna vertebral y on ocasiones estan presentes
también otras patologfas que pueden dar manifestaciovnes neurolbgicas
como la Diabetes Mellitus, Hipertensién arterial sistémica, cte.

En nuestros 10 paclentes c¢studiados, no encontramos correlacidn en
cuanto a la edad de presentacién, aunque st cn el predominio del sexo
femenino, el tiempo de evolucién de la patologfa fué variable, sin
embargo, esto no modificé los resultados obtenidus. La mayoria de los
estudios realizados con anterioridad son de poblacion anglosajona y unos
pocos Rusa, es probable que esto pueda tener relacidn con nuestros
resultados, por lo que se requieren de mas estudios en nuestra pobla----
cidén, tanto epidemioldgicos como se menciond previamente, como inmunolé-
gicos y de genética.



52—

A diferencia de otras enfermodades del tejido conectivo, el Sindrome de
Sitgren primario, desde o) punto do vista Neuroldgico no se han determi-
nado los mecanismos fisiopatologicos que expliquen en forma convincente,
las alteraciones tanto a nivel contral como periférico.

De lgual manera, los hallazgos clinicos publicados no son acordes con
los no publicados, por lo que se¢ rcequiere de estudios posteriores y
complementarios para definir las alteracliones ncuroléglcas en-estos pa--
cientes.
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CONCLUS LONES

l.- En el estudio clinico Neurclégico de los pacientes con Sindrome de
Sidgren primario no se demostraron alteraciones.

2.- Las alteraciones electroencefalograficas encontradas son inespecifi--
cas y no tienen correlaci6n clinica.

3.~ El estudio de Electromiografia y Tomografia axial computada de créneo
no demostrd alteraciones.
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