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El s 1 nd1·cm~ =& S ll\c.1··~n lry!::. •.:n p 1·l·u.:L--'SU in 1' l coHll.:\ l:\:11~ tt:l d•zi or l r-1en 
1n1111.1nol~q1co Que.,;.:- d1st1nque po1~ .~r·f1se11t.:.1r inl'llt;r3r:_11·J11 tnTCJctto:\rlf.\ 
~' dt:c•str·ui:c:ion d1:? l~=- qlt'lnd1.11 ·.H:: .,, •. ,1~1crin;::ts. B11 ptir:ila9.ld P5 d.;;:?.c:or1ncida 
y f~n s ... , fisicpat•':l.:.~nl.a part!.cipd ppimo1·dialme1'1L8 1.1n mec.:i:-,1~:;;1T11 .. -. d~ 
h1p1:~r~ensitJilld.:.~d t:uo 1\.'. 1.:<.t.::· c-11L1.i.:•d '-··=LIPi• LC"i !:>•.'(1unch:. l1.1C1Ht P.11 
or·dnn d1;¡ fr•ec1..•.C?n=::·. ~nt•·l·· le: i.: 11:' -:t:1 u1•--~;-,!_,,.-:> "'1tli:_i11·.111ur--t:>,~ ota' si~ 

ob!=;1r>l'\l.,;.r1 ·ro.•n ]¿. p.·;·::tt1·_.-, r··u•1t<•'l....:•~,···:•••:,:1 \t '·D1·:· !~1 ,:\1·\,1~1l1s. 1"t?U11iat1:i1cJe 
lt• sup1~i-·<.\ F-•r· .:_ :t¿ ~-·=1:..,-c:lc·. E_¡ sir+i:J1··:.•nH.'? UP .. -.:t.\(~t·en c1"tr~cta 
pr1mor·d11.:i.lmentr: .,:.l ~c=~•o f~.·mP.n1n::i cun un,:. reJ.:4c1on dt::· 10:1 •. v se ha 
ch~sr:rito oue cuandc• ·::icL1r·1·E' en et homb1•e p.:JrP-c~ ccinstituit' un sl.ltJ9rupo 
con di fepon·tes c.:r·:;ict:er1;:1;1c.-.-: r:l tnic.:ts y sP-rnlóqj.::ns. c::s1. SLI 
predom2nio es entr"'° la 4· 't· 1.-, 6' dt-!.'Ci.\dc:t de"? li.'\ vid.:i. aunaue puede 
ocur·rit· también en la llliclnci~. (~4>. 

No eHiste C1f::.···~nC1,z1 t·~::.t..E:l. lu inc\dcnc1a ..-ar1.:tble ~nl~Pl? los 
paises p~rocG- Oi!:C:&rlcil:.•r. c•. l m<:.:>rios t:.•n p.-1rtt>. de i::ond i 1c i onP.s 
c:limntolóqicas .. y~ o•.\(? l i\S n1<H1i te•3L,\c1cu·11:s dt..._,t -::.indt·cJ.-n<O? de Sjt'ii;i'ren se 
incremunti•n cl<-"'r-C1.iiente en :!..:1nas con baJll n1'.'E•l de 111.1m~d~\d., 

El ~lndrome e:¡;_. S.1óc~rún ~'=' t:().1"actE~1·i::a cllnic.:a1ilent-e por la 
prE:senc1a dP. quer".;.-:;::icon,1L•r-1t1v1 t.1s s1cca~ ::r.:·1·t.,stL;mi~ V· <.l\l-te1·aciones 

inmunolo91c.as y PL-ede ocurr·11~ en fot¡.nu <llSli!fJ.:l (.'iiindrame'.de ;; ~.it!i9/~e;n 
pr1111.::1rll.,J O .. ~StJC:1 ~do .a otrci•~ e-n\.1d,;\de<3 c"1Ltto1nmt.lllj-~ 0,1 ~n,feiP~le~9d~s 
di'fL1¡;;as dt'.::'l t;c;·J1C1-:.· conec::tJ'.U tslnd1•01t1e de.• 1 S.1tlqr·en:¡ t;ec:unclar,i'o) .• 
(5~ J4,2t;l.47l. 

! 
En apr-o:-:1m"".d~.":'5'1itF.. ~l -:s;~ d~ lo:, p.:1c:1~1;t.es ~I i:11·oceso' dn• 

11rl .. ll1-ac:lón 1111f_-.H .. :·. q11t.• c. •. 11,;1c;.Lerfst.ii.:: .. ,1nr:>ntt. e::.til u~·ic.:ado en 
qlvndul;-;.s P.::óc-.·~1'"d·"'· :5•~ e·: l 11::-.rl+·· ·1 ·::.1t1ns J..?•!t,1-.;H:d;;;.nclL•l<..•rO?·i v se ha 
c:c•mp1'rJt..'1cJn ClfE'r.;..:.1.- .. •r·t1·:uldr 1·c--=:01t•,_1to1·1¿,. •.:JtfJl:>~l.1·. ;, rP.r;cil. 
L-"HflO•.t·_,P,•--:>lC::·Ql'"i'.I.. I'•' "Lilti1.~?1:;1, r1:~1T':ll.·Jl1'.ljlL.• li•.~ p¡.-:-l. a:.i ccimi:i GLI 

.:1sc...:L.~1:1ón Cl:Jn r.r =·'=-~~c:i~ L11 f".•[J1·•.::::l1 f•:-1·~1!:1·"·•.:.,~.. s11,~11dD pr..:-c1::,.:lm1.?nl:e 

r.~ta!i 11tan1fest::•c1::-·:«;. las t"1!".::.'.fur,:::,¿¡Lift:•:: 11•;.~ I~'\ tncl'.tr:Jt" mt.·u-::-111(1,"ld y 
mort ;!1.l 1d~<I cJc~l p:-~1.:.::.· n1ont.c •• 

L~s. m.:tn11,,,.::-tc,~1c·n~$ ,;..,·1".1r;1...•l-1r·tJ5"· snn ~;r1nc:1p::.l;nto>nt1~ .;ir·<:r,"lq~i\'i::i. 

sin i;'-\r·1:1·1t,1s ri1 -o:-=u(.•)i:'!L, ·•· cic·--·1·1~·n pr1mn1·-cJ~almentü •·':'íl 1·,r.:-.T,t:iro:, con 
'-:lf11rll1".ln1r;. d!:> SJl.'-:1r~.:'r l:.'8). 

t:t comprr..1m1-:t• ;,,-';.trr1~11tµ.~;,l.1n~~1 '"'-' pl11··t1f.,. man4·t·:.!.,.,,1.·r pn1· dt~f.-~l'-11~' 
se•cund.:11~·li:\ ~ oc.1b· G r·,.idral:c•C l!'.•l"I df.:.• l,:J mu1·n• • .o1 t'.~~;c1r~191c.;_1 .• mc1t1ltd.:i.cJ 
r:1nc•r-m.:~l. .;:.!:",! r:-·.:- ¡;: 1 .~•~11·1-i.,-:- .c.11·rd le.-=- d.Lsf1.111r.1f'1n :.:-r.c1·+::>bt.ir:1~ 

r;-:~f':'lc:1·1r1L"· la111t.:~·-· "• •=.·vlcJ•:"'{lG1..1 d•._. enf·~·1·1111?1·l:•d hl::nt\L1t.:-_• l?n .::l ~· ~·.1 1 1)·1: 
iJ•:• ¡,_,.:: 11~•f.1Cc:l,I·• •:.·-~ l•1t1··11 1· 11·,\i:=• 11•.11• ~·.t ·~J11dl•ll!ll' •11-• -,.~',,:·,1·f'or1 o,;.¡.:. 

c~i:u.:1:.• <.u1 m,.~,_.,, i· .-:.t-Pl1L1.::.1 .:\ l·~ 1. 11·rn;;1o::; t•1 l-1r~r· n• 1m.-<1-1,-.. 1.:l•l1, 
[:.1·t1.---. 1,,-.... , ,,,;...· ""F·'""'"H IC"íit"·· r·r:>n•1lr->~ 11ns1-,-.. :1n !,;. ,.:•1·11.11:1·;·1~ 1,u;..1ulru• 

f\-1pt.1 111 <'~kc.•.~nr ..... ,.:. 11·,f1l-lr·-.11·1•"11""1 1nfl.:-1111+t;o1•t;1 1n1~,-~:;t¡:Jo:1.I v r:•n 
·101·111a 111t•n11s C:L""Htn.'1n .i- ~lo1n1:~1\1lc·1·11·i11l1s h1pr1L_;:.mplP•l1r.<r1t·.¡c¡11111c~ •• 

E:I ~~ lnUrt:ome ;Ji;:- F1_1,'\r.r·1::·1·1 ""(·' t.•ünt.1~• 1·nml11L•r• <'• r1·~-:i;;.t;n1•nL"JS 

t=>tldfJ1:1·~1.L-.J<.!•t;1Jr.t1s. :.:;,;r.,:.- J •. 1 fltn•<Jll1;;; ~.111;.:.1r111u1no, h1pc.Jt1r·:.1d1smo y 
d l ,:\l:1P.1~ t>IO> mr.-1 l l tL1r: '. · ~ _. 1 1 na·-di:--tílt-'nd 1 e:-1·1 t:c. 

1 .. a~; C\l t:1;.ir•ac1o~•c:-:~ flt:.-u1·0J1:•n1t: ... :;, .,• p<:;.1qL11,'l.l.1 JCi\<:. de t:st • .._1 '"='r1fi:.•1·mr:?d<1d 
son mu'> dJVfll"S·.l\:O P ;-·,cJuyn11: f1dl1111.>ut"Qpot1;1. mCJn11n,:=our·1t:1:. n11.'.1lt111le. 
flH'-"nlr11.:i1t.1s ~.~~;;ppt1ct-~ pi:;1c..os110". dl,;j 1·01110 t:ilmhi09 tlr~ conciuct" o 
pt>l"!:iPn,-_1Jid.:-\CJ. (5.l:,!·1.:'.:9. 11/~. 
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Las alteraciones!hematoló9icaslen 1 los paciente co 1s ndro~e d~ 

¡ Sj~gren. son frec:uent~s. L.l L' anef"ia I' norm,Ocilt i'é~l!I r.Pr odr 6m~ca' .\ 1/'\y 
leucopenia oc:ut"ren hasta .en el 1 30'X. 1 Hay cae.os dese ¡itos! con .tanef'l·1a 

,perniciosa, aplas.ia m.e· .dular y r~f' iénteme'.nte sin. dr0m.·e
1

' i.11 
~1 ·. cis1o. fpi(j.Q·~l\·i. 

I" ' . . . 1 'I 1 ' ' '''i'I ') ' .. 1 ' '1 ··· ,<,23>. ·¡ ,:.. . i.¡ l'·h,.I· ':·.,·.1 ... IÍ .¡ "'.i·¡L•¡: .'''I· .,iJt fj¡. 1
• • En ocas i ene~; l ~s .. )~noma 1 i.a~ c:.~t.~r;i 1e1~~ ! 'iº'".C! .~:~r.9~· ~~~¡1 r1 ¡ ..• fri~'i~·~~~ ;.~~. 
, ~ne11os. .'>: tel ang i ec,H!'t'\'s,, s9<;1. }:'\'.'l·.l:'l~'e. ¡: '¡de:st~c.,an l¡it>,r. ¡s .. '-1 Íi 1.e". u .. ª1". ":'l ·,!,;e·)·I 
,intensid~d ... :en¡· 1~a~.9t¡try~s: ;· ~':1f~rmcr~~~1 .¡,j ¡' .La·.,'1, .¡vf"~, 1~~ ••• ¡f' .fl1il·LI ¡j 1 .~1~n~.o · 
¡1e.ucocitocl~stic:~ l i')c:~m~: · lint9c1i~~c;~.~ll que.1.: ha ,j:\si.do,11 ·¡·e~fati.z~da!. 
recientemente, constituye una alterac1on relevante en el s:lndrome de 
SJl!gren. (371. 

Algunos pacientes cursan con l1nfadenop.1t:i ... i. qeneral.:.:.;ida que por 
b1.opsia ha sido clasificad« como pt!-nudol infomn. aciemas e::1ste un 
mayor riesgo en los pacient~s con s1ndrome da SJL\gren primario para 
desarrollar procesos malignos, principalmente de tipo hematolOg ico 
como linfomas y mielomas. (9,14,29,47). 

L.as aJ teraciones rerspiratori as en el sindro1ne de Sj89ren 
primario son muy heterogéneas y pueden incluir, de· acL1er~do a su 
ubicaciOn anatómica: anomalías de las vfas t'espiratoria.s superiores. 
trastornos bronquiales. altel'aciones intrfnsecas ~el oat"énquima, 
cambios vasculares y serositis. 

La t'recuenc:ia y severidad con la Qt..1e se presentan cada uno da 
estos gr"upos de alteraciones en el s1ndr·ci'me de Sj6gren or1m'ario han 
sidO y siguen constituyendo puntos de controversia en la J itei .. c..tura. 
Esto es debido a qL1e los reportes precedentes an.:tli:::ar. diferentes 
'grupos de pacientes (algunos sin distinguir entre síndrome de Sj~9t"en 
pt"imario y secundt.rio) o incluyen dist;1ntos criterios de d1a9nostico 
y clasificación, basados ~n datos clínicos, serológic:os o patológicos 
también diferent..f'1s. Ad1cionetl111antc- lt".)S <:'l<!todoG de evalLt,;.-=1on dE· las 
alteraciones pJeuropulmonares son muy v&r11-i.blos. 

As1, se ha observado que, a ues:or· de que Jos pa=1entes con 
sindrome de Sj8gren p1·jmario man1f:estan slntomas o s1qnos 
respiratorios en aproi:imñt.Jamente el 10i: de los ca.Ges, la ft'ec:uencia 
de alter'acion@~ subclin1cas es muy alta. hasta el 75% se~ún al9unos 
al.Iteres. <B,3~,39,4(1,43>. 

Las altet"ar-iones funcjonall:.'S re'.3p1··ntorias en pac:1eritg>s con el 
s1ndr'ome do Sjilf¡ren s·on muy djverG.:is.. Er. 9eneral se ha observa.do que 
pt.tod"cn presen1;r.~t·se anomnlf.as fL1ncic:···'-1les dr~ tipo obstructivo 
Cev.plicable por compromiso @.n vJas .;.(:!roas), 1--e~tr1ct1vas <por 
alterac:i~n intt?t•sticial d~fus,:¡J n mintaa. en proporciones similares. 
<B,3-1,43). Ott•os traba.10~:¡ describt-.•n .=.lt-aracjon~s a1sJaUas como 
di~minución en la difus1ón de C02. 1., 1.u· cJE>scen~o nn DI ·.·olum~n de 
flujo '25 como mnrc:adores de i:,lterac1t';11 ··..:.-o,::¡111"ator1fl. cs • ..i·:-· 

La disfunción glandular cara~terlst1ca d~l sfndrome de SJ69ren 
afecta las' qlandulas mLtcos .. -tlP de· "todo E-1 tracto respi.ratc''l'='• lo que 
oc.,,sion~ r•1n1tis E>e1:<3. ·f.:_,,·1119c.1r.ln.i9d~l1t1s cron.ic'"' y ."erotraquea 
(entidad de·finida como 1.= . ._-...sr.Jclac1ó1·1 de tos ~in e:;p1.::;>=torac1on y 
halla:zgo de mucnsa traqueotJr•1·,nquial sE>car ptH• broncascopi¡;;J. (6). Se 
puede pt•esentar retención de secrec1c•n1.~s, bronquitis crónica e 
inclL1so bronqtticct~sias y bt•onq11ialitls folicular·. <1,1=.30). No ha 
sido demostrado que ~w1sta alteraci011 especifica en la función ciliar 



1 '¡ ¡, 
i 

E?n estos pacjentc;-s o que Ja def1ci1:?i1Cla de alfa 1 antitripsinci 
c::ontrib1-1ya c:on el desa1·rollo d1.~ las i.tlt;erac:innes re:Sp1r .. ~tor1as. (11). 

D~r1tro de las ::.lt:e1-."\c1wn~s par·cnr.¡¡.timateisél.!::. pulmt..,n<.l.re~ que se han 
descrito en sindr·cme de Sji'.~Qrf~n p1·i1nario, ~stán: la enfermedi.ld 
intersticiül d1fL13a. la nH1-1monit1s lintc.H:it1c.a. el pseudalinfcma 
\jnfiltrados de linfocitos 1nadur·os, con ce~t1·os ge1·minales •sin 
criterios de mali~r1idad> "/el linfoma pul111r:ina1'. lidemas se repc'rtiln 
c:uadros de amiloidosis pulmonar y camb1os gran1-tlo1n.:i.tosos. 
<3,4,12,14,22.=9.40.42). 

Las ma1,ifestac1onE?s pleur-ales en el sinrJrome de Sjeigren primario 
no suelen ser 9rc.ves. E:.•n oc:asiones estos p~cientes presentan 
pleuritis y con m1-1cho .n'-"'nor frect.u~nt:. L•"' hay drat'rame ple1-1ral que ca~i 

1

. ' 
nunc:a es consider·able. (7). 1 • i 

E~isten repot"tes aislados de nindrome de SjOgr~en 1 ~s.oc~ 1ad.o 1·~1 '1 
hipet"tensi6n pL1lmonar primar1a~ la 1:u .. ;.l suelt;> tener s~emp;~e un~ c:.t.tr"~o¡ 1 . 
progresivo, con mala resout:?st~ dl tratamiento y . alto ,,,indice de¡ 
mortalidad. lnteresantemeñr.e en esta mñnife~tación pueden:'inte1rv'enir-1 ¡, 
los antic:Lterpos antifosfollp1do. <21,23). · 'i ~ i i ·1 · ·; 

',, .' \ 1 .: ' 

La patog:enc=sis del dafio pulmonar tanto bronqt.1iai1 ~ :: iníte~~ti'c:fal. ~ ! 
vasc:u~ar en el sindrome de SjOg1~en P':lim.:.1rio ·no es c:la~cl./'i:'J.t:!~~ i.1 :·P~re~.e."I!' 
e::ist1r• alg_una pr·ed1sposic1on gerética en cuanto a ,1'9!/:ap 1at.-t~F.Í6n :f de.1¡.'I' 
sin:~rom11 de :.Sj~gren primario y sus manifestac:_if?.n"!f

1
s: ~ clin'c:~s /::yJ 

serológic:c.ts. La ma:./or inc1di?nci~ '.de HLA-DR3 y HLA-BSl·/·e"'.:!·estos1 
1 pacientes, compara.do con la pobl.:lcií!ln qéneral.

1 

y t?l 'repOt,tri:o'i
1
dé la··¡ 

asoci.ación de het-::-.-oc1gotc·s OCJ-1 íDQ-'2. con -::i.nt1c:ueroo= anti-SSA, 
sustentan esta pos1=·1l1dc;tU. <5.lBJ. 

Algunos e-stL•d1os apo:,:C'l•• QlH? el dopOsj tn d1? r.:.ornnleJos inmuneG 
c:i1'r:t-1lantes det=:c-i::;;:::l?n~n ur. ,,1-oCC"St.:· int1.~111.•to1·1w c;·,ecuntfr·•·:c r¡L•e puedE! 
ser el responi::.;..t: le·. :;l rn1"n-.'·:. 1·11 iurm.·1 r1.:-11··:1..JJ. cj~.o J.,,: :.-1 ter•.:tciones 
rt?SJJlr~1,orj¿~::. 1:.::;n~·:l¿lJmoE:?r1l.t: dr~ 1.:-.s 1•·11.r:r-.:-.t.1C"'i •. •l(~'S. l4:3'. 

El invol•.11:r·c . .::- .. ;trc1wl<.Hi:.JuJ,;;.r c•n •-;ir.droo11'-' r:I·~ S18gren or·1mar10 se 
ha r.:urrelacion.:.Cc· :on m::.~vor tnc1.c.lc:-11r.:1.1 dL• .~1ut.:ii'ln1.tr::tterpo:: .. '-lnt1-SSf::i y 
i1ntj-SSLI, ccitf\pl&.l<.: 1n1r.un€-.•::- r lr·r:• .. 11.-intc··o::. ..- dl""'.7t:t-:nf.;o c:lr:· c::.mplomento, 
pero en l]l~norc..t ~as nlvl··Jc:, d1~ 1:orr.olf.•J05 11,mLu1~~ no parecen 
cc1rrt<:il.:.1cJona1· cor. ::. s1nl:n111-:1tr.:i"Jot_ 1 i~ 1·r:~~p.t1 c-.tn1·1.:.. •.::.J ,4-:-.,, 

f.\ pos.:u· :Je·.:--::::':-:. Pn ur·, :· .. -1:•J1r:.1·:::-. 1·1:->r..:1Qnl:r::• r~?<.•J1:-etd•: er. pacientt?s 
c:on r.:omprom15c. r~=.tllt.o.::•tu1"'¡.;i ;:Ltl11::] ln1cn rja"finldo en l.l.o'•<:::-e=- a pr1-1ebas 
fLtnc:ian.:=olf?s. :;.e ,;::~.contt'ó ,,1::.·1.1r:11~1 11 c·~>1,)rJ1~1:1c<:·m~nt0 :;19n1f1cativa 
entr~ la 01·esen~1~ ~e ~Jv¡~otJt1s ~ la ~1~·1ac1órl de 9lobu~1noc. beta 2 
n1ict"'rJ~1labul1r~,.::.. ':'.tL1ln1"- '•iltu~ de.· f,,i:tor r1.-:u:11¿.to1dt:> ... =- ¡11c1denc1a 
~lL~v.:.1dl\ dE' ~"'.ln11t.:·.1<~··::.os ~:.r1t1r 1 1.11~·.::ir•:r:.;. ~J\'.1·>. 

Poi• ut;r~ ;:.;..·-;--. le, p~·.:-.. _;.:ini-:1;.. tic 111t1 lt:1' .. ••::tl"lf1 p1·r.1 :J.::.,r•lllr:'\lltL"' uor 
céJulc:t~• T t:in te::-_1; . .:_ :,,.il-<11Lh .• 1.-.! dl.':Ht 1.•n 11;'.l-:>1·sl1: ,,., r·~:n.--1. ::.L1c:-~1c•re que 
el dal'fo ti<:::t.il.:-•·. !nt::lL•.lcJc. t:•l u1•lm0nc11·. t?st,i: n1r:.~cJ1ado por estas 
c:élulc1s. En .:•pc_.·o .:1 ~sti.:i, l?!::tlurJ1c"S 1·0-c1c-:>ntes cDri lavudo 
bt"'OllC1LtJoulv1:>ol-o•• .. ,:,·· t••:c•ldt!o un,:, m.C1vur 1n11 lt1·•ctt~.n pt:ir· .::éJulas Ten 
fasc•!:i s:;ubc]ir-.1.:;•'.:. E:·lr:.• ,.un11?T1to dP l1niCJc:1\·us e~ t,:.nto de lü 
subpot1lación CD4 :omo CDB. El ,:i11;~J 1~ .. 15 htstolóq1co en tejido 
glandular h~~ 111-::i:o.~ ;·-~,:;o, r~n cc:.mbiü, L111 111c:1yo1· P"t'•:ent;.a,Ji¿ '1~ células CD4 
QLtra de CDB, con ,_ inc:re111erit1..1 en la o~:p1·1?!;;1or1 \J~ mc::1rcad:-.1•es l~ en el 
primet" grupo, lo.:;·_;: .. !:t11;.1er·1: lll1 esl:"'rll, 1a;- .:1•.:i1v.;..ción dP- e-::.t,:.s i:ólul.!ls 
y su p11rt1cip¿1c:.c:-n en el dalic1 tlsuJ.:~1·. (:'.b,'11.·lo). 
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MATERIAL Y METODO. 

. . . . . 1 . . .. 
En este_ estudio .se :inc:_luye_ron·a -25 pacientes __ con dia.g_hóstic:o de 

sindrome de·- Sj6gren primar:-10· que fueron a'tendidos· ª'1 ·. la . Consulta. 
E:: terna del Servicio de Reumatologia ·.de~ 1 H. R. _ _,, =?O_ .;¡de : Noviembre,/ 
ISSSTE, Méuico, D.F. __ La- alec:c:ión .fue pr,ospec:tiva'~n un periodo 
comprendido, antre · Junio 1987. y :Julio··- 1998~.-- .Todos .-,los pacientes 
cumplieron con al·-menos _3 criterios para·c:la'sificarlos·como síndrome 
de Sjfigren, que.:segl.'.tn Fow, son· los··.S1·guie_n_te's: _._·:_(_15,'26) •1·· • 

1.- Queratoconjuntivitis sicc:a: · __ ,·· _ ·.l-~ -;:-,·:··.i,-_.·_:-.' _· .1. · ' 
a> Disminución de fluJo lacrimál por.p·rueba de Schirmer <<9mm 

en 5 min > • . . ¡·;. · •-. 1 • 

b) Tinción positiva con rosa d. e . . B.en·g· ala· .. /'º flLtoresc.ainil .• 
2.- XerostDmia: :¡'¡ ¡·~¡ 1. ¡ ·. . :¡ ~,' 

~: ~¡~~~~~~!~~-en fluJo sal i~a~ b~~J1 ':;i 1po1>testi~~·l~c:iori!. j : 
3. 1- jinfiltr";'do l_infocitario en, ¡ 1.bi,o_psia ·,lde glándulu 1 ...,alival 

:accesor1a (2 tocos/4mm2 ·segón escala de 1Greenspan)'i) ( 14), obtenida 
¡ ·de mucosa d12 labio.. .. .· 1 ' :•.J , j 1 1 . 1 , 1 .: ·.¡ ;: 

. i 

" 

4.- Evidencia por laboratorio de·e.nfermedad jsistémica . .;\utoinmune:: : '··' 
a) Factor' reumatoide positivo' c:.:1~160)1. J•; ¡ir '.t ·11 

i.'I. .f b_>). Antt_~cuerpos ,ant.inuclerres ~osi;tivo.: ~¡ 1 <.,ti 1tu~o >: ·11'.l.60~1~¡L 1: I · .¡' 
e An 1cu!'?rpo~ ¡an.~i· S~:-A1 ¡ o 59-B P,,~si~~~C!5.. i ·1 ·i':_., ,!"!- .

1 
.! 1 I: 

l. ·' 1. 1 ' ' ' 1 . ' ' ' 1 .¡, . ' '·' 1 
1
ij:: · · Ex'c,lusione's: 'linfom.:l preeuistente 1 ' ' ' 1 

' ' enfermedad injer-to contra huesped 
sindrome de inmunodeficiencia adquirida 
sarcoidoGis ' 

Diagnóstico deflnitivo: 4 criterios 
posible: 3 criterios 

Los criterios de in~lusión para los pacientes en este estudio 
fuerons 
1.- Cumplir por• lo menos 3 criterios de Fo:: para. 

sindrome de SjOgren. 

• 
clasificación de 

2.- Tener un rn.ngo de edad entre 18 y 70 af"fos. · 
3.- No e>:istir. evidencia de otra en·fermedad de tejido conectivo, 

eritematooo sistémico, 
del tejido conectivo y 

asociada: artritis reumatoide, lupus 
dermatopolimiositis, enfermedad mittta 
esclerosis sistémica pt~ogresiva. 

4.- A.ceptilr voluntariamente la evalt..1ac:i6n pulmonar. 

Los cr .. iterios de e~:clusion fueron: 
t. - No tener criterios de clasificación para s!ndrome de Sj~gren. 
2.- Ser pacientes mayores de 7(1 arres. 
3.- Existir asociada alguna enfermedad dE? tejido conectivo. 
4.- Tener c"\ntP.cedentc de patolo9t~ respiratoria o cardiovascular 

en forma independiente al stndrome de Sj8gren primario. 

Estudio Clínico: 
A todos los pacientes se les reali;:ó tiistot"ia cl!nica completa 

en el momento de ingreso al estudio, investigando datos de compromiso 
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1 

tanto glandular como e>ttraglandular y hacilendo énfasis en el área 
cardiorrespiratoria. · l 1' 

Esta evaluación clinica se realizó nuevamente en citas., 
• ,! subsecLI;entes cada 2 a ~ mese~. : _ t .. [· • . , • • • 

1J'l¡1'Jl/ i:J Estud
1

tos de LaberatcÍrio1 i '1 1'1 1\ ;ii!!: 1¡··, .. 1 illiitJl1l .j'll\:\ 1 
\ • 'JI , .\I•¡:: '~:Como parte del estudio in+~ial·j:;se1 ;determin.~ 1 Jln: 1t,' ¡ bi.~me1tl'"1alf ~·· ·\ • hemática con cuenta diferencial de leucocitos, cuent4,1.de plaqueta&,'· 

·.· 1.· f _yalccidad da sedimentación globul.ir.·,: j '.qUi~i'.ca sangU
1

1n1
1

e1a~,'.;i !Pr~Cite:ina:s J~!. 
: · ¡. ·~. ~ .sé~i.cas, enzimas hepáticas, tierpp~ ,~e~ ~t~otrombina jy, t11~ 19~~.op,las,tina \!:. 
~ j ·~:: par~ci.al, asi como e>Cómen genera~ '11ª' 9rina 1Yi depurac~o .. ,~ 1 ;d~¡ c;:re,atinina .; 1 

., •1.' . en ~4 horas. A aquellos paciente~ en quien ¡~e considETt~t;>'.p 1art!~nente se;:! 
1¡ : real·izaron pruebas de función tit"'oidea, 1 eatudilsl ot~ientados a 1

1 

1 
, ¡ !l demCstrar otra altet"'aciOn e>1trag1cl,~du1 1cir.' : 1 )1 

1 1¡!1 1 \ '¡ 1 

1

1 ¡' 
¡I~ ]

1
11 / ¡ ! 1 El estudio seroló9ico incluXo: 1 1 1 ,' 

1 
:1 ,.i 1 1• \ 1 1 , 

.\ ;:¡ 1+, 1
; Factor' reumatoide, inmunoglbbu11~n~s G, A y M, ~ .. ricc,ipries C3, C~¡'i 

1 I' . dE?.1t, complemento y proteina e \Jreacti.va'= 11 todos 11t~lka111 =ados I perJ, 
!j: .

1 

.. 1 1. 1 11·¡i1~a~felometria <Bcc:kman lnstrur,ients;, ICp Ai;i¡>\li=•"\ III>¡f\':11J 1: !l,IJih \ ! , \ '11' 

1 
.11 

1
• 1 1

1
\ J1 Los anticuerpos 1

1 ant1n1..tcléat:es 1ltueronl1 1den;1 1iciadop por¡¡, 'I 1 ' ·' 1 , 1 1 • , • 1 , ·1 , , • • n., f , 
\ 1 1

1
1.1 ri nofluorescencia indirecta utilizandp como substr tos¡cor

1
:tes de 

\ '¡¡, '\ 1 
i;-il'lon de ratón y c:élulas IHEpL2, s'egún\ mé~b1de ya' est.ítj1 °¡:i'dot'1 c,IO>l· 

1 \ • ¡ 1 1 i\ La especificidad de los anti'cUarpos an~1nuclear1as 1 \ '30, 1 deryt~ficó ! 
, t 11

, 1 ¡ pqr¡, el método de inmunodifusión1 doble t:<ou'1pterlony1) i)Par,a. Ldetlictar:, . 
. ~I J; anti ss-A y/o ss-B, usando e>:tracto,de1 timo de conajr·1¡bfi .. ºlhlmano 1¡11; . ,l.'·~' -:ecm.·o antigenes y sueros meneespec:ifiRes¡cRntroles. '1

1

: ~ ·1¡1 01
1
1 ¡¡: i¡ i ·, "/·'t j,¡ 

1 I¡. ¡ , ¡i 1J ! 1 • • 1 1 1 ., 'I ¡11 1 i 1 I' ! 1 ! 1 1 1 1 ' . : ' 1 ¡ii 1 ~ I· 1 ' " !1•¡ : º¡ r 1, '" r .1'1 : 1¡,' 1

1 . : Estud1es de Gabinete: 1 ' . 1 ' 1 . 
:¡ , \ I' 1 1 '¡ 

'I 1 · ' 1 

!" ' A todos. los pacientes se les reali::ó telerradiografia de tórax 
por lo menos en 2 ocasiones, con b meses :de intervalo durante el 
estudio. Eh aquellos Cüsos en que hubo [justificación clinica o 
radiológica se solicitó además placas later.iles de tórax y tomogra-tla 
lineal. 

Las radiograflas fueron interpt'etadas por· un observador quién no 
ccnocla las manifestaciones clinican o funcionales do cada caso. ' 

A todos los pacientes se practicó eleCtrocardiograma y en lo& 
casos en que existieron manifestaciones clinicas, radiológicas o 
clectrocardiográficaG sugestivas de ca.rdiopatia se reali::ó 
ecocardiograma modo M •• 

Estudio Funcional: 
Las pruebas de funciór1 respirator·ia 

pacientes por el método de pletismograf_ia 
cada 'paciento 5e deter~minaron: - ··-· 

se reali:;:aron en todos 
p~1lmonat" CBody Jeü.gor). 

1>. Capacidad pulmonar total. 
2> Capacidad vital. 
3) Volumen residual. 
"4> Volumen medio de flujo. 
5) Volumen fl~jo al 50~. 
b) Volumen flujo al 25%. 
7> Cond~ctancia especifica. 
8) Presión arteriai de ouigt?no. 
9> Presión arterial de C02. 

Cad¿\ uno de estos parámetros se 

6 

! 
reali;:ó 

! 
tan to en reposo como 

les 
En 
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ejerc1c10 y posterior a la administración de: broncodi lata.dar inhalado 
(salbutamol). 

Los diferentes parámetros de -función re~piratoria :se anal izaron 

1 
para definir los patrcr;ies de al~~1raci6n 'funcional de

1
1 1 ~~ 1 sigu,ient~ 

' 11' 1 m"jªf"j', 11 i ! 1:11 j 1 1:. ,1,,. \1 H 1111 j i i' 

1 
i , 1 ,' Tipo, de Al teraci6n CPT CV 

1
1 
1 .VR~ VOL.¡ FLUJO 1 ' CE 1 ,, rab2 I i. 

• ~ 1\ ¡ j 11 
1 1 ¡ 11 ¡ ' '1 I~ · ¡ I tll ' ' 1 1,t ' • 'I 

11· r1ji!111 '¡.,i'¡~brrij't.r~ctiva iª·>i ·~ ¡ii: :=. 1 l 1~ l 1[< '11 !u¡ 1,1 I," J ¡ ·: li"¡· 
i' \

1
·. ~1: !.]ª~t'rictiva 1 < 1 < ' .~ < 

1 I , 11 I ;11· · li· 1 < 
1
· ¡, 

'. 1·1 ·t·:íl' ¡'~¡~~' ' = < <ll 11 > !1 < ,111 1 l!, 1 ¡ i 1 ¡'1'1 ' 
11,' li :\ 11:~,¡ 1 1 ' • 1 :·1,,; 1 11.¡1 ,'' 1l'ili '1'Ui 11 11 11' 1 .,1¡ 1, ¡1 

' ¡· ·1:11 ¡,¡1¡;iAnáli11is de Resultados: ·'' ljill¡l1' ~1,11:1·1.11' :.j 1i.11::l l11 l¡l· 1I ':""H.¡' 
1¡1,~ ,¡ 1'1.r Una ~ez obtenidos¡ 11os da1, ~ fl~l 1s1tud~o 7e,~ 1V 111 , ~¡1:~1 .lo~I!, 

11 11 pac:'1entes 1!en des grupos de ac:ue do 1al 'l 1 p'resenc: •a 1 ~I \>,~ e'i'f1f1a ele ' f 

l llll'l,:,.,1\m1~,""'ªFicnos 1 respirat~ri1as.' El 1¡ 1

1 i;ir,~1po, c.c:r1; pstas. ~ 11·¡.,. ~c¡i;n.ls se,· i!: 
1 

1 ~ ! ¡111 ubdlividi6 ien relación a 1si estas Srt'.lrl 1c1 1tncias¡o su e] ni b!.11)11 1 ! 
\ji 1 1 ! '1¡1 ·¡!!¡Las caracteristicas 1clinicas:, ¡ 1 \s~rl01óQi~a71Y fu~ctona1 1e!a¡ ~~ pada

1 
¡;, 

' ;I~ ,1 uno de estos 9rLtpos se anali:!!ar .. on 1 estadist1camente' 
1
cnediapte¡ las 

11
1 

•· 1 .\':''pruebas de· w2 y T de Student. r· ' '· 1 ~ ' ¡ 1 1 11 11~11 1 , 1, 1 
1 '1,1111

11
1 1 1 I Log resultados de la.s pruebas, de 'tunción i'r..il.spir:-latCn ra¡ ~- i- 1¡1 

\ \l !1 ¡' 
1

; exp"r'eaaron 1 Cc¡:Jmo pot"centaJe del v~lo1r esP.e ·ado pat"a 1edl"tl·~ ~: Sifx '1 :sb9110 1 :J; i 
I

' ~¡,">" 11,,
1 ,~a~;1~s: de 1 normalidad e.Jtab~ecid~s p1a,.;al1t:' b

0

iti11:ites ,ese l 1a¡11.,IHyi:lad ld9j 1 
1 \ ¡1 1·1 1 i:té~11iCCJ~ S'l consideraron 1como 1c1ft.!as anormales: 120>C T<eoY.~ CV< OY., f : 

' ' 'l"'J·, 120>VR<BOY., Vol Flujo <Búh, CE<SO'l., Pa02<60mmHg. 1 

• •¡
1 

j1 - 1 1 
1 

~ I¡ ~; , 

I ¡ 

i '. 
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RESULTADOS. 

Se estudió un total dra 25 pacientes ~Ur:!' c·umpl ieron con los 
criterios para diagnóstico de sindrome de SjOgren primario. Treinta y 
tres fueron de se:-10 femenino y 3 masculino.· ! El promedi'o de Bdad fue· 
de 51. 72 af"fos, (extremos 32 a 70>. 1 

1 

Se identificaren sintomaa c:linic:os de afección respiratoria en·7 
de los 25 pacientes C28h) que consistieron eÍl: disnea de esfuer::o en 
4 enfermos, tos con o sin enpectoración en 4. y dolor pleuritico en un 
paciente. Cu¿\tru pacientes <161.) presentarOn hülla.::gos pos1:tivos de 
alteración cardiopulmonar a la e;:ploración física.' Todos ellos 
correspondian a pacientes con slntomas. Estos hal i:azgos fueron: 
estertores c:repituntes bil.Jasc.1les en 3 casos y d1smi'nl1ción de la 
tranGmisión di::-1 murmullo ves1cul;u• en 2 casos.. ¡ 

El 16Y. dP. los pilcientcs tuvo .:'\nurmalidades · en la 
telP.rradiogra·fJa de tóra::: imagen n1icronodul.:n~ :;,t 1~1?t1lc:L1l.3t! bibü.sal, 
enfisema, probubles bronqLtie<:tasiaü y en un castj un.l: imilgei;i 
mac:ro~odul'nr sugerente de neoplasia. Dos de estos paciqrites 1no. tefiian 
sintomas ni sit1nos clinic:os, mientras que ,el¡ resto si ~os·:presentaba •. 

Las pt~uobas de función respiratoricJ. por plet1smOgra"f~Ía,•I ;u.eren 
normales en 6 <:?47..) de los pacientes ;y anorm'ales en 19 <76%) 1~1 ' 1 · 

La frec:uenc:i~ de las manifestaciones c'i"inicas, hal iü:i:9bs' de la 
e>:ploración fisic:a, e1:ámenes de 1;¡abi1nete 'y pruebas funcionale·s de 
nuestros pacientes se anotan en la Figut"a. 1.i !

1
', i 1· 1

1 

. 
' . 1 \ ¡; '~ ! \. : ' ! 

Valoración Funcional. ' i 
Los resultados de las pruebas de función pulmonar·en el grupo 

total de en·fermos se desglosan en los Cuadros I y II. Seis·pacientes 
mostraron una evaluación normal .y ·_1_9 tuvi'eron .alguna a.lterac:iOn. 
Segón los criterios sef'falados en. mriterilal y método, estas se 
carac:teri ::aron como: . .. _,. . ·. 1 

a> PLJtrón 1unc:ional ob!ltruCtivO en·:."6.:p,;,,c·ien.t/es (24Y.). 
b) Patrón func:ionü.l restric:tivD:··e·n·'·ó·::.<247..) ;·.¡ · 
e> Patrón funcional mixto'"en 7_·:.<2~~>.:,c:asos~··¡ 

Los valores obtenidos para ·capacidades pulmonares y volúmen·es de 
·flujo en cadü. uno de estos.grLipos·.'se muestran en las F.iguras 2,3 y 4. 

Se roa.li:6 determin~:lc:iÓn de distenSibilidad pulmonar. en 7 
pacinntes; on todos loa·- casos se encontró :disminLlida y en 3 de. los 
pacientes fue el ónice parámetro que Ot"ientO h.:,c:ic°' una ültet"ación 
f-uncional de tipo restrictivo, ya qLte el l"E?sto de los valoi .. es· eran 
normales.· 

Los 7 pllcientes con alteraciones el lnicas tLlviet"'DÍl ·.1as 
~iguientes anormalidades on las pruebas de función 1~espiratoria·: en.2 
casos patrón de anomalía obstructiva, en 3 ·restrictiva., u·n paciente 
con patrón minto y Ltno con pruebas ·funciona los normüles., 

De -lor; 4 r:i~cientes con L\ltoracioncs rac1iológicas, 2 Presentaron 
patrón de al tera.ción obstructiva., uno restri1:tiva. y uno· valoración 
normal. 

Con 
dividió 

los resultados de las pruebas funcionales respir.ntorias se 
a los pacientes en 2 grupos pat"'a determinar si eJ:istia 
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diferencia entre ecJad, se>:o, tiempo de evOlución, 
glu.ndulares, eHtraglandulares y serológicas en 
presencia o no de alteraciones pulmonares. '. 

' 1 

manifeatacionea 
relación a la 

c:on La ed.:Íd fue 1 igeramente mayor p~ra los P.a.c:ientes 
alteraciones. respiratorias (54. 8 afros como pr•omedio) '~ompa:~ado con 
42.8 af'los en los pacientes sin ellas. p~O.O:S~ Dieciséis. pacientes .del 
grupo con anormalidades fueron mujeres YI 3 hombres; tOdos las 
pacientes sin al terac:ionos pulmonilres correspondieron al sexo 
femenino. 1 

El tiempo de evolución del slndrome de f;.itjoren fue
1 

similar; para 
ambos grupos, corrf~spondiendo 8.14 af"fos 1 en üquel l'os ·caso$ sin' 
alteraciones respiratorias y s.72 af'fos para

1 
los pacíe~¡tes q'.ue si las' 

presentaban. p<0.05. Mo enistio diforencia sic;,n~f~fa.tiyla .~n¡ la 
incidencia o inten~id.:id dP.l tabaquism

1
o en loS dos grupos de· estudio. 

Cusdro II I. 1 ¡ , 1 1 ' i . 
' ' ' ' ' 1 

Manifcsta.ciant?!:; Gl.:\ndulares.; , i \· :; ; 1¡·.1 j, · 1 : 
Todos los pacif~ntos del grup~ ,Preserytar•on xerosto~ia!,X /2~hda lo_s. 

! 25 tenian 1 J:eroftalmia qu.e :ue corr9~or.a.da pfr'la pr~e.1:J1~19,e11~7 1 }r~er.' 
Además se encontró neroderm1a en 8 ~d.r¡. .. lo.s.l1,P,ªfier1;tes, ,' ·i]C:9ir"r'.".~SPC?.r¡tdiendo! 
todos al grupo r:on alteraciones respiratoria[, pero la 1aso¡'jación de 
este dato no tuvo significflncia estcid:lStica1• ' 1 j! :¡, •I 1 1

1 1 ) 1 
En general 1 as mani festacio'neS 9land tlares deJ 'sindrome de 

Sj6gren se presentaron en forma simi l~r en severidad ¡ y 1 frSc:uencia 
tanto en los pacientes con .. alt'er.ac10Íies respirat r.ias jC:oiTicii en 
aquellos que no las presentD.ron.l 1 !·:· 1.1'." ! ' 1'11 ': 1 

Manifestaciones E>:trll9landulares. ) i 
Veinticuatro <96Y.> pacientes estudiados preGentaro.n durante su 

evolución manifestaciones eHtraglandulares i=linicas a'tribuibles al 
sindrome de Sj8gren.. De ellas predomiharon las ü.lteraciones 
articulares, dermatológicas y tiroideas, y Qeneralment'e ocurrieron a 
través de la evolución de la enfermedad, siehdo dificil establecer su 
coincidancia con las alteraciones resPit~ilto't:oias. La descripción de 
estas so detalla en la Figura 5. · · ( 

De los 
valoración 
fr-P-c:uencia 

1 

pacientes con manitestacionos.e;:traglandulares: 6 tenian 
renpirator\a nor-mal y 19 .alte.t"üda. Sa apreció mayor 
de anom.:tl ias cxtr.aglandulares asociado a trasto1~nos 

pulmonares, 
significativa. 

aunque estD. r"elación no fue estadistic:amente 
p)(I. (15. 

Los t•esul 1:,'ldos del antll is is serológico rovelaron que las 
inmunoglobulinas elevadas, positividad -del ·factor reumatoide <mayor 
de 60 UI por ne'f'elometr!.:'\) y descenso del c:omplem~ntu tLlvieron 
frcc11cncias similürras en ünlbos grLtpos. 

Solo encontramos r·elnción significütiva entre l'l pr·esE?ncia de 
pi\tologia r·~spirD.toria y positividad d•~ ;1nticuerpos antinLtcloares por 
inmunofluorescenc:ia indirecta. No existió re:lac:i6n positivo'.\ con ñlg~tn 
patrón tincional espec!fic:o, ni al buscar l'a i_nmunoespecificid.:td de 
loa· anticuerpos anti-SS(\ o anti-SSB por inmu'nodifusién doble. 

Estos datos se enlistan on el Cuadro IV. 
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FIGURA 1 

Porcentaje de Pacientes 
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2 
3 
4 
5 
6 
7 
8 
9 

10 
11 
12 
13 
14 
15 
16 
17 
18 
19 
20 
21 
22 
23 
24 
25 

1 
" 

11 
1 Resui'tadcs 
:·de· ;PacieO,tes 

CPT 

76 
73 
94 
94 
66 
83 
93 
76 
74 
96 
79 
80 
83 

103 
95 

104 
56 

101 
72 
82 
98 
96 
82 
91 
81 

cv 

73 
64 
85 
93 
35 
73 
83 
67 
55 
57 
68 
41 
50 

114 
70 
61 
40 

101 
59 
89 

106 
71 
70 
82 
74 

,. i,'·! '.':11· .,··r' r.11·\f'!.: ,~1i;r!·."·1,¡ ' 1 " " 1 · ' . 1 1 : r 1 · 1 ·¡' ',: 1 :/ ¡ 1 · . 1 t:r 1 
., '¡ ·"¡ I 1 . •

1
11 ; ,: 1', ;i ¡ , i1 1 1 ·1 ! 1 1 : \ 

' . ' ¡ j j i • ' 11' (!I i 1 •\ 1: ; : I] ! i1 1 ' 1 ¡ ~ ¡1 

. 'l' '. 1 ' ¡ \ 1 ' r 1 ••' '• 11 ' 

1:' 

''1 1 : i :i' 

.1 ¡ 

1 · ' 1 
1 :·1¡1

: 1 11 ·1
1
' j 1.:1:¡ l.1l¡·i11¡I ,¡ 1¡1 1 1 

CUA~RO 1h . :¡ 1 ! " 11 lt,¡:( l¡JI¡· I~ :" 11 ',I ' 
1 

1. 
1 

1 

• 1 ' i 
11 l li' " ' 1 i ·¡ ¡

1 ~ ·4;, 
1 

1';1 11·1\' ¡ 1

¡ 
1 

¡, ~I · 1 ' ¡ ·' '1• ' ti 1 ' '1 1' ' ' '1 j 
de las Pruebas~. e. F. ~l).~i6 . . n . . Ptflmo';l,ªr 1en 1¡ 1• 1 10~,a~·j; i' :q¡ 1 11I ! 
con Síndrome de Sj6gren. Pr.i¡ario en\1Es a o)I a&fll· l ¡ \1¡ I' 

, ··~-ir¡¡1:•1_1·, ,, ,1 1 '1'1·rr1•1i1·1~111 i1 1 1 .,;.~. 

VR 

79 
85 

113 
126 
84 
96 

107 
91 

107 
108 
102 
138 
80 

106 
107 
117 

81 
101 
99 
66 
87 

102 
104 
104 
96 

VMF 

95 
73 

107 
79 
61 
82 

103 
46 
74 
76 
80 
66 
78 
91 
96 
67 
51 
80 
94 

111 
109 
107 
79 

105 
92 

VF50 

79 
53 .. 

104 
75" 
70 
65 
29~·:; 
57." 
96 
61 
72_ 
70 
94 
94 
87 
58 
71 
87. 
46 
91 
88 
79 

103 
65 

100 

1 

VF25! CE Pa02 

68¡ 46 61 
. 651 54 67 
140 .. 51 77 

.. · 99). 50. . 73 

· 101i. ·;r.:." 64 

7 .;;i': "ª''' . ···~~ 
·:: 1~~1v «,~~lt~:;~ ~l 

·73!1 ''40;.::· 75 
9a ¡-::::-· , 35 41 

114¡ ·:37 52 
59· 42 58 

151\ 30 69 
74: 28 66 
951 38 51 

1361 58 70 
48 73 59 

107 63 56 
100 25 60 

72' 31 60 
114 59 61 
90 36 7ó 

111 22 50 

PaC02 

32 
35 
27 
26 
29 
30 
31 
34 
32 
33 
26 
29 
38 
·27 
33 
34 
38 
32 
28 
26 
34 
31 
31 
26 
29 

Exprescidos como por~entaje del valor esperado para edad y sexo. 
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1· 
2 
3 
4 
5 
6 
7 

~· 
10 
11 
12 
13 
14 
15 
16 
17 
18 
19 
20 
21 
22 
23 
24 
25 

Resultados 
de Pacientes 

CPT CV 

73 63 
78 70 
94 85 
94 88 
65 49 
75 57 
75 58 
73 63 
73 52 

104 59 
85 71 
86 49 
74 60 

115 128 
92 82 
91 79 
57 36 

112 117 
75 59 
88 93 

102 102 
96 77 
78 72 
88 75 
77 72 

CUADRO II '' ', 1 . . ·.·· . ' 

de las· P~u·eba. s. ··.·d· .. ~. F~.'.n.c:i·.b. n.! _~flmonar_ ~n ilel: T~ .. t:a~I /' 
c:on.sln<!rome d~ ~J~º:'.:?,~'·Tarlo Po7trJer;lc:10 

1 

VR. ' _VM~·::·.·. _;-'.:;':Y.-~.:_;51·.:º--~rI·.·.''· V~25. CE ~a02 ! PaC02 

84 ·' :¡~7i;.¡,c.¡7s;.>, 801,. 46 ¡ 70 '
1 

• ~9 
88 ! . ::,73¡ . ,.J BSI¡ ' 1·· 1031' S1 7~. 1 

J ,1,, 1 [53' i 
113· •116· ,. .. , .•. 1,93.,,., '91 se · ai,;,1•¡.1:.1 ,f26·¡. 
101 "169 . ·.,,,as ., , 1 : 1as .s7 7~1 1¡1; ¡' 1·i23 ,,I 
91' } '73 -·¡· 40 :' 11011 50 613' • ' i31 ' ., 

100. 76 
1
;1 , 74¡ 27 77· .. '3o · 

100 . 76 , 29 l 1 30, 24 be· • · 1 
'

1
• "'7 

91· l 95 \182¡ '¡,65, 38 73 ,1':_,1·133 1 

109 . ¡' 52 , 78 , · 'I 1 99 • 40 I · 61 ' 1 1 34 :' 
io2 _i·a6 .'.

1

_7:;:'.! ,_:87¡ 33 .: 
1
_66,;!¡i ¡¡ 1

1
.
1
34' 

117 79, . 70: i ~8 38 .1,5.4j':11: ¡!' 29 
135 73' 93' I" 12'11 39 1 .. 67 ! " 1 \31 
96 '73; ' 83 ! 1 10~ . 33 60 . ! ¡ t37 
96 '99 1161: j 12~ 54 65 1; ~3 

107 89 82 144 22 60 30 
113 99 43 79 39 60 34 
75 62 76 88 40 57 37 

106 79 90 113 58 68 31 
111 104 84 72 91 66 26 
77 118 120 14(1 73 65 27 

103 88 110 154 38 67 25 
102 110 74 72 60 68 31 
88 101 108 84 62 75 29 

108 75 60 122 27 72 30 
87 84 81 66 26 58 22 

Eupresados como porcentaje del valor esperado para ed.:\d y se:-:o. 
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CUADRO III 

Pruebas de 

Edad ( >1 en arres) 

Relac:ión fem/m.35C 

Tiempo evolución < n an arios) t 

1 ., 

1 ~ i Tabilquismo sí/no 
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DISCUS!ON. 

El sindrome de Sjbqr•en fue descrito inir.:ialmC?nte como un 
padecimiento c:on afección primorcJialmente glandular. Posteriormente 
se identificaron alteraciones generalizadas asi como di~ersos cambios 
sarológicos y trastornos en la función inmune C:elL1lar, que 
permitieron clasi·ficüt"lo dentro de las enfermE?ciades ele tejido 
conectivo o pad~cimientos autoinmunes. 

La presencia de e-st .. 'l.s mani"f1~stncionos e::tr.::igl~ndulares se ha 
ontati;:ado en a/'tos 1·r.clonl;1¿~:; y ocut·t•t.:' il 1Jf~V1::?rso& niveles. El 
compromiso cardiorrespiratorio pürace !:>Ct' partict1lü.rmcnt~ relevante, 
Yil. que por una p.-,i.rte pLIC?dQ dctorminar i?l cur•so del padecimiento 
influyendo en fol'rnil dir•ecta E>n la morb1l1dad y mot•l;alid.:td del mismo, 

1
• 

y porqLte rec.lf:"ntr-:menl·p hr-,.. llF'..'~·mitido Hf_;l;ur:t1~"lr lci ti~1~patogen1a de :
11

·, 

esta entic.Jc\d "' n iv~l pul.nonc.1r, eHi~tlGndo trab;;1.1os QUI? susl:entan un ';\ ¡ 
mecanismo dQ d.:.11ia tipo IV. <8.,J4.,29.,~.5.::.?.l:1.,43,'17>. :·j t.> ! 1. 

L.ns ülteracianes:> i=Nt:raql.:.tndularf:!.=> i~n pac1r~1·d;e,1 cot"1 siiidrotriej de ·¡ 
Sj89ren primario deben ser <:>n.tudi.:1dé:1E- no solo c:linic:amE>nte,¡ como se 
hücia hasta hace una decaU.3, sino también en l.:.; tase ¡,.subc,l.inica y 1 

para esto Se? rl!'quiere d~ método~ scnsib les y poct;J ,cigt¡es¡ivos j ql!e ¡! 
detecten en forma temprana estas anormal ~dades. ·, 1

1

, :'. . . .
1 

\· '.i 

' 1 ' :· '', 1¡ 1 1 
La frecuencia da las alteraciones t~espiratori.:\s en el. :

1

s1ndrome• 
de Sjdgren primario Vüria ampl/anlente en, la liter'a.t_u'ra_

1 
1''jl osta 

controversia puede eJ:plicarse si· consideramos que la CJrun mayoria de 
los ·estudios incluyen pacientes con s1ndrome de S,ltJgren prima1rio y 
secundario y no estublecen criterios de selección unifor·me, debido en 
parte a que hasta recientemente sa han tratado de uni·ficc3r los 
parámetros de diagn~stic:o y clasi1icD.ción de osta entidad. (15,26). 
Además los métodos df? evaluación de los trastornos resp1ratorioa en 
los reportes iniciales inclui.:in procedimientos tan v .. 'lri¿¡clo~ como los 
estlldios rüdiológicos, funcionales, anatómicos o Ja combinación do 
estos, y solo recientemente se ha enfati::ado el uso del lav.'3dO 
bronquial o la g.:imagraf1a pulmonar. C5,'l,B 7 l9,30,3J,35,~0,,¡3,46). 

En este trabüjo se anali::aron pacientes con di.nrinostico de 
sindrome de SjtJgren primario (clasificados c:on los cr•iterios 
·"'Cep·tados internaclonalma>nte> con ral objeto clo dc.'t1-:oc:ta1• 11.A presencia 
de altc:.~rac:iones respir .. 'ltor•ias P-n t.1n grupo homoqéneo. Además se 
t.1tilizaron las prueb~s e.Je función respiratoria 7 ya que en va.t•ios 
trabajos recientes han sido consideradas como los parametros no 
invn.tivos m;!,5 imporl:.:intes pi1t·a Uetect<lt' los t1•ustci1•nos pulmonilres E.•n 
el ~Jndromo do SJOqren y ol;r•as enfermncJ.:\d.c:s ••t.ttoinmuni?s. (7~'3li. 

En este es1;udio se. identificaron sintom.'ls suoerontE?z de afoc:ción 
rosp ira tor i ~ on 281. de los Cüsc1s., la e;:p 1 or.:1c: .i t~n f is i c.:1 ·fuo pos 1 t t va 
e:.otl 16% y los cambios t•adioló9icos dcJi:umP.ntnron ~'llteraciones 

pulmonares en otro 164 de los paciC?ntes. En r.:ontr ... "\!3l::u, las prLIObilS 
funr:ion.nlen t"o!::;;pirüt.oriws moi¡:;f;t'aron nnomi'.\11 .. "\s en el :'l-.i'. de lt'ls ca.sos, 
lo qun demuostr.:.1 que r_ist.u mót.01:10 Ue evaluc,ción es mttcho más sensiblo 
para la detocción de patología respi~atoria en fase subclinica y 
constituyo un insl;rumento Ltti 1, sin los inconvonii?nla~s de otros 
e!ltudios invanivos ccuno el lü.Vi.~do bronquioalvec:ilar. 
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1 
1 

Los patrones funcionales en.las pruebi\s:respiratorias revelaron 
diferentes caracte1 .. isticas de afección pulmonar, que reflejan la 
diver_pidad de los ·cambios patológicos en él síndrome de Sjl\gren 
primario. ' 

El 211;~ rJe nuestrOs paciont~~ mostró un patrón obstructivo que 
con seguridad es reflejo de una alterac:iói1 predominante en vias 
aéreas y que anatomopüto.lógicamente se r.:arat::teriza por in·filtrac,ión 
inflamatoria de la pared y disfunción en glándulas sltbmucosas con 
retención rJe sec:rl~ciones. EJ 24% de Jos casos tuvo! alteraciones 
funcionalep restrictivas que generalmente:corrosoond~n" un daí'fo 
parenquimatoso pulmonar, debido principalmente a ! infiltración 
linfocitaria intersticial y 111cnos comunmente a fibrosis, aunque 
raramente se hi.l descrito que estas c:i\mbios ocu1rren en la 
bt"'Onquiolitis folicular. (13). Por l'.tltimo,' un 28~~ dej los pacier;ites 
tuvo un patrón func:ional m1::to con componentes restrik:tivos Y 
obstructivos en cuyo sustrat:o anatómico se pueden 1 combinar. i lo"s 
cambio=. antes mencionados. · i 1 , : f 1 · '¡ 1

: 

: I• , 
LoG repot• Lt?s µrev i os en c:u

1
an l;u a los di "f er·en tes : b i pO~ de 

alteración funcional rcspiratori~ ,en el sJnd1·ome de SJ~gren! sonj ·muy 
diversos, y C?ncontrc::\mos d~sde Ltn predominib casi tot.Dl del p~trón 
obstruc:tivo (3(1,35) hasta un predominiol del ti'pO 'rastric:',tivo .. 
<7~8,31,43). Esto parece ser debidQ · al J est1.1dic ;d.e 'Poblaciones 
heterogéneas que incluyen pacientes con sJAdt·ome de Sj8gren . primario 
y secundario.. En c0í1traste c;:on. e_s;tos .tr~~~jps~,,, nue~t.~jo 1 ~St!-Jfii-?1 , ¡ quel·¡ 
inc:l':'y6 solo pac:~enteG cor:! s.indr.~ome da· :s:~l~gren ~ri1~ari?,, :mo?tr6 

1
• 

cambios restrictivos, obstruc:tivos y m'1utos en proporciones 
similares. 

Además es interesante enfati:ar que el 28/.. de los pacientes 
estudiados tLtvo alQuna manifestación clínica o radiológica 
consistente con un compr•omiso respiratorio y. qL1e en el 69.8% la 
afección fue detectada e:·:clusivamonte al reali::ar el estudio 
funcional. Este hallazgo c:orrobot"a el hecho de que a pesar de que las 
alteraciones respiratorias definidas c:linicamente .son poco 
frecuentes, el compromiso. sube: l in ic:o estudiado mediante pruebas 
funcionales y por métodos más sofisticados como e1 lavado 
bronquioalveolar y el gama.grama con Ga 51, es mucho más comUn, 
llegando ,a cifras tan elevadas como el 100'l.. (19,38,40,46). 

Las diferencias eii la incidencia cJe patologJa respiratoria en 
esta y otras enfermedades autoinmunes puede depender• del centro de 
investigación, del grupo seleccionado para eGtudio y de otras 
variables epidemiológicas, pero otros füctores como la predisposición 
genOtic:a .Y la asociación con el HLA pu13Qen también e:-:plic:ar algunas 
de las di·forencias en la fr•ecuencia, tipo y gravedad de la lesión 
pulmonar, como se ha descrito en la artritis reumatoide. (34). 

Una ra~ón que pod~ia explicar la alta incidencia ~e alteraciones 
subclinicas en el síndrome de Sj8gren primario es que el sistema 
respiratorio' puede sufrir cambios patológicos simi laros a los que 
ocurren en las 9lándLtlas salivales, como ha sido demostrado al 
reali::at" lavado bronquioalveolal"' en pacientes asintomáticos y sin 
alteraciones radiológicas o iunc:ionales, en quienes se encuentra una 
alveolitis linfocitaria con predominio de células T cooperadoras. 
Interesantemente se han demostrado también hallazgos histoqufmicos 
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similares en otros tejidos como tiroides y ril'fOn, en los que se han 
documentado alteraciones subclinicas. <2,41,46). 

Los estudios gamagráficos en pulmón y i1 análisis citológico Y 
de la tracción 1 ibt~e de células obtenidos pof .. lavado bronquioalveolar 
c:onsti tuyen, métodos muy sen~ible~ ".>ara ~¡~-Jdhtfi!cción it~~li!i al,f.~r":'cr19ries -¡1

1
,j i 

J ¡c¡lirJicas y subclinicas
1 

e11 diversas :E)Mfer/nedadufi !1l1!1n~e~T¡t11 ci'f'.les '¡ 1 ;l 
I
' 

1
., p~~iponares. <33). Los resu~t.:ldo~ en: 71 sin~rome de· S1J1~Qrenl i p11imal t"io., 11¡ 

:han1 mostrado un patrón de captac16n d11uso pulmbnar ! .con el 1 : 
:1¡·.\ r'adiotsótopo Ga 51,: asi como una¡proliferación linfoc:i 1U:t:aria1 _alveo-la~ .. ·

1
.j";¡j 

e incremento de neutrófilos en el componente celula t ,'del1 la)'adp' .! '/ 

1; bronquioalveolar en pacientes as~ntomáticos: con prueba, 1~e! 1 funciór 
1i re~piratoria norm.:iles. C46). Sin ~~bargo, por L1na Pªt;'~ª 1 ~1¡ G~ ~1 e~ ;i¡'¡' 
i'i 11¡1 ~~e;,,~~'~io~~rm~~~sg~e '~i,d~ .. :~~;:,.m~~t'J~~~= l~e)ªcie~~~~~~;i 1~~~~:fa~~~ii~~ i~l'i 

1 
1¡ .P.at:i';?."t~s con sindro~e de Sj8grenLP. 

11

.rimar_~o'~.1 Por" otro 1~~9~:'.e.T,:.di.t,ic:~·:.l !,'¡i, 'I 'es~ablecer por el ·momento la ,implica~ión) re~l de! ¡fr~o~j!: hall~zc;,o,s. 
,!' ¡''JI .. c.i~c¡:i~ógic:os cuando incluso la furu:'.ión resP,,it"a,toria i;~~,' ,nt:p"l!lfl;• ,::! Po,r 1 '·'l 

j 011~~- ]consideramos qu~ lü.S prue~a.s. de' 1~1nciór1 resp 1it~atohi+' .: ELfe~.e,n 11 
~ c

1
op75t .. 1 t~J.r un ~étodo. 'd~ escrL.ttiniir>,. s1;1ma~f!,pte! l:tti ~ par~~~! 1cor. n.H~?,.iª.r:J! ·. ·l,'°' . ..1 :,; 

1 1 1 · a,fl"cción subcllnica 1en todo paciente, co~' esteJ y. otros1/lf'ªd~LJ~mientos11'1 .1! 
! 1111 :del~ 1 tejido cone?ctivo.: ! ·· 1 ! !:"i¡ 11¡.-~ '"l '111" '.¡: 1!. 1 ·¡ 1:.'1¡'1! 1il1. '!l¡,:.

1;!'1'·1 !¡'r 
, 11' I i ¡·1 , , . , ·¡ 1 . , .. , .. , .. , . . . . " ' , ¡. 'I '. ' , , ·¡ 1·1' 

'
·.'l. , 1 1 Además el i;,amagram.a pul~onar. 1y.·,e1.1 l.:vad·p. b.o.r;-nqui,o.~lvep~ .. ar ~i~nen .· 1 ¡ 111 

c¡iftrtamente limitil;ciones compa~~abt .. 11s )i.il :· .. 1a~ :Prue~;~~ :,l,~f11• 1r1un~ió1n, 1 

J · ~ 1
1;:\ .. :f 1 ~~ªrj!;~!~~!ª º 

1 

:~fe~~:~!~ 1g~a~~1.0~;·~~::~ 1 ::~iir~~ªr~' i.":~;~¡·~!~· 1=;µ~~:1~!~ t~~ .j .¡ 
I ¡, .· J el :&Jndrome de SjOgren primario.· (19,39,45,46>. !11' ,· ·· 1 1 

:, 1 ' 1 ' ' .. 

Desde el punto de vista de la presencia o ausencia de 
alteraciones respiratorias y su relación con' el tiempo de evolución o 
sintomas glandulares do nL1estros pacientes, no existieron diferencias 
significativas. En cümbio, si encontramos una mayor asociación entre 
las alteraciones respiratorias y la presencia do otras 
manifestaciones extraglandularas como las~ artralgias o ü.rtritis, 
alteraciones tiroideas y cambios dermatológicos. Esta relación no fue 
ostadfsticamente significativa, sin embargo, creemos que la 
üscciación de más de una alteración extra.glandular parece definir un 
grupo de pacientes co.n sindrome de SjBcgren, primürio con un mayor 
riesgo, frecuencia y gravedad de complicaciones generalizadas, 
incluyendo la lesión pÚlmonar. C31 >. ' 

La fisiopatogenia tanto del involucro glandular como 
e::traglandular, incluyendo las altera_¡;ion.es cardiopulmonares, on 
paciontes con sindrome de Sj8gran pt"'imari"o es inciet"'ta. Algunos 
c~tudioG hün onc:ontrado una relación con la'. pr"'esC?ncia de complejos 
inmunes c:irculantc:?s y sugieren que se depcs'itan en diversos tejidos, 
aunque no eJ:iste una demostración c:ontundent'e de esto. Por otra parto 
la mayot""ia de los datos apoyan que el daf'fo -~tisular está mediado por 
células por. la 1'recuencic'.l con que se ha demostrado infiltración de 
linfocitos, predominando la subpoblación de células T cooperadoras 
que eupresan además marcadores do activación'. Otra altern.:itiva es que 
coettistan ambos mecanismos da lesión, o qUe una de las alteraciones 
sea seguida posteriormente por la restante. j<19,31,36,46>. 
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El involuc:ro cutrag l.::i.nrJular en sindrome de SjC.gren pr~ima!"io se 
hi.\ rel.:ic:ioaiaUo con una mayor incidencia de complejos inmunes 
circulantes, autoinntic:ue1~pos Cespracific:amente anti-SSA y. anti-SSB> y 
c:on depleción de los productos del sistema de complemento. Incluso en 
un o5tudio aislado qun anali;:f\ o:iprp5,:unente al slndrome de Sjtlgren 
primario se sugiere una relación entre la presencia de· alveolitis y 
el aumento de 9lobulinas. asi como i::on titules .3.lt'os . de factor '1 
reumatoide y anticuerpos antinuc:le.:\r~EI. Esto es Jimi lür a ·1os 
hal lil:gos t!n otras en·fer1;"1Cdi1des del tejido conec~ivb, , ¡como la 
esclerodermia, en la quo su describe una. relación 

1
de la lesión 

pulmonar con los anticuerpos unti-8c:l 70. (16,19,:!7>. Sin·embargo, no 
se ha COl"roborado c:onsi~;tentemenl:e esta asocii\ci16n ; en otras 
patologías e~copto pot"· un estudio recientC:! en el qLte se¡ t"eporta 
relaciOn entre la presenci.;.\ de ünticuerpos . .:\nti-SSA y nr· umonitis 
intet'sticial en lupus eri tem.:\l;oso. <20>. 

i 
En eSte trabajo l.~ presenci~ de ültcr.!.'ICionen respi.r,atoria.s no 

mostt .. 6 una relación cl.::trn con los nivEJlb"1 e.le inmunogloblllinas, 
positividad dol fat:tor t"Gl'Umutoide, ni dl!scens·o del coffiplemento 1 <C3 y 
C4> 1 como reportan ot1 .. os autores,. <19.31> 1• k En co~~ra.st:S,;1, si: se:, 
encontró que (?\ grupo de pacientes con anomali.:\s t"espiratorias tuvo 
una· mayor' incidc?ncia de aiiticuerpos a~tif'ucleare$1 \ 1 ¡posi!ttv9s 1 por' 
inmunofluorescencJ.A indir~c:ta a.l analizar estos datos en tabl-as de 
contin9ancia. Tampoco encontramos una ¡. .. ela1ción de laJ¡ ···.:i1ter.9.ciones 
pulmonares con otro tipo de aLttoanticuet"pos :como el fcidt~!7 

1
tféumat

1
oide 

o los anticuet"pos antinucleolares como se ha., descl"i°t. º. en 
esclerodermia.. (27.,32). · j i 1' ·. ,!i. '.< · 

No hubo relaci6n c:on algún tipo de anticuerpo de acuerdo a su 
especi·fic:idad inmunoquimica, excepto por los anticuerpos anti-SSA 
(Ro) que estuvieron presentes más frecuentemente en un c;it·upo con 
disminución de li:\ cap.:lcidad pulmonar totcil. Esto es p~rtic:ulv.rmente 

interesante, ya que recientemente se han asociado los .:\nticuerpos 
anti-SSA con daNo pulmonar" en lupus eritematoso general izado y 
sabemos que este ant icuet•po ocurre en un 607. de pac: ientes con 
sindrome de SjVgrcn pri·mario y que además puede tener reacc:ión 
cruzada con facto1· rt?umatoide. · (17 120). Finalmente nosot1"05t no 
encontramos CD.Sos asociados con sindrome de anti·fosfolipido, pero 
desafortunadamente no eGtudiamos anticuurpos anticar .. diolipina, que 
pueden tener a.lgun valor en el desarrollo de legión vascular pulmonar 
y otrüs alteraciones viscerales, según alounos .'.lUtores. <23). 

Algunos nutores ~ugiet .. en que la positividad de los anticuerpos 
antinuc:leares en pacientes con sindrome de SjOgron primario tieno 
c:ierta 1·elac:ión con un.:\ m.:\yor activación policlonal de linfoc:itoo B 
y/o i.:on lo. .:0.1)1•0::-.ivid.:\d dol procc!:So pnt;ogénico y por el lo e::pl ic:an 
pat"cialmente una mayor frecuencia de i.\\tet•aciones e>:tra.glandulares. 
(7,43). Altern.:\tivamente lo predisposición genética puede e::plicar la 
positividad de estos o.utoa.ntiCLlerpos y secunda1"iamente estnr asociada 
a nin.yor dal'tq tisulur. (18). Estas hipótesis podt•ian eHplicar la 
il.sociación que se cnc:ontrO en este estudio entre los anticuerpos 
antinucleares y l.:\s .:\lteraciones respiratorias~ pero creemos qua 
estas y otras posibilidades deben se1" estudiudas mir~s profundamente. 

': 
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