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RESUMO

A sindrome de Sjogren (SS) primdria é uma doenca autoimune
cujo espectro de manisfestagao clinica estende-se desde um aco-
metimento orgio-especifico (exocrinopatia auto-imune) até um
processo sistémico. O envolvimento da pele é bastante comum,
e a frequiéncia de doenca vascular inflamatéria é estimada entre
20% e 30%. Duas formas clinicas especificas de vasculite cutanea,
a purpura palpavel e urticiria cronica sio predominantes, mas
eritema multiforme, eritema perstans, eritema nodoso, macula
eritematosa e nédulo subcutaneo também ji foram descritos. Os
autores descrevem o caso de uma paciente de 46 anos, que desen-
volveu quadro de sindrome de Sjogren primdria, com manifes-
tacOes oculares, orais, articulares e altera¢des laboratoriais (FAN,
anti-R o, fator reumatdide positivos, e hipergamaglobulinemia).
Apds dez anos do diagndstico, apresentou ulceras em membro
inferior, cuja bidpsia confirmou tratar-se de lesdo tipo vascu-
litica, com excelente resposta ao tratamento com ciclofosmida
endovenosa. Foram descritos na literatura apenas dois relatos de
caso de pacientes com tlceras em membros inferiores, como
acometimento cutineo da SS. Os autores ressaltam a impor-
tancia do diferencial de tlceras em membros inferiores como
acometimento cutaneo da SS primdria.
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ABSTRACT

Primary Sjégren’s Syndrome (pSS) is an autoimmune disease
with a large spectrum of clinical manifestations extending from
an organ-specific involvement to a systemic process. The skin
is affected quite commonly and the estimated frequency of
inflammatory vascular lesions is from 20% to 30%. Two specific,
clinically recognizable forms of cutaneous vasculitis predo-
minate, palpable purpura and chronic urticaria, but erythema
multiforme, erythema perstans, erythema nodosum, erithe-
matous macules and subcutaneous nodules have also been
described. The authors report the case of a 46-year-old female
patient, diagnosed as primary SS, who presented ocular and
oral symptoms, poliarthritis and laboratory alterations (with a
positive ANA, anti-SSA, rheumatoid factor, and hypergam-
maglobulinemia). Ten years after the diagnosis, she presented
leg ulcers. The biopsy confirmed the presence of vasculitic
process, and the ulcers improved rapidly after the treatment
with endovenous cyclophosphamide. There are only two
reports of chronic ulceration of the legs as cutaneous mani-
festation of SS. The authors stress the importance of considering
ulcers in the differential diagnosis of cutaneous involvement
of primary SS.

Keywords: primary Sjégren’s syndrome, cutaneous vasculitis, leg
ulcerations.
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INTRODUGCAO

A sindrome de Sjogren (SS) primaria ¢ uma doenga autoi-
mune que acomete predominantemente as glaindulas exd-
crinas, em especial as glandulas salivares e lacrimais. Afeta 2%
a 5% dos adultos, sendo nove vezes mais freqliente na mulher,
e embora ocorra predominantemente entre a quarta e quinta
décadas de vida, parece haver maior freqiiéncia da doenca no
idoso®. O espectro da moléstia estende-se desde o acometi-
mento Orgio-especifico (exocrinopatia auto-imune) até o
processo sistémico (envolvendo os sistemas musculo-esque-
lético, pulmonar, gistrico, hematologico, vascular, derma-
toldgico, renal e nervoso). O envolvimento da pele é bastante
comum. Manifestacdes cutaneas relacionadas com deficiéncia
glandular incluem xerose (23% a 67%), hipohidrose e infec¢ces
por candida albicans®. Raynaud e livedo reticular também
podem ser encontrados®. No entanto, as lesdes da pele sio
em sua maioria por doenca vascular inflamatéria, e ocorrem
em 20% a 30% dos pacientes com sindrome de Sjogren®.
Essas lesoes manifestam-se como vasculites, purpura, urticaria
e menos freqiientemente como eritema nodoso e formagio
de dlcera®+>9).,

Ha apenas dois relatos de tlcera como manifestagido
cutdnea na SS priméiria®?. Neste trabalho descrevemos o
caso de uma paciente com sindrome de Sjogren primaria
que apresentou purpura recorrente e episddio de formagio
de tdlceras em membros inferiores.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 46 anos, branca, natural e resi-
dente em Sio Paulo. Iniciou acompanhamento no Hospital
das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de
Sio Paulo (HC-USP) em abril de 1991 com historia de
poliartrite simétrica envolvendo pequenas e grandes arti-
cula¢des, xeroftalmia e xerostomia ha dois anos. Na ocasido,
apresentava Schirmer < 5 mm em ambos os olhos, e Rosa
Bengala positivo, além de hipergamaglobulinemia com
mielograma normal, FAN 1/200 com anti-Ro positivo,
FR 320Ul/ml (normal até 25U1I/ml), WR 1/160 (normal
até 1/20), CH100 280U/ml (normal de 150-350U/ml),
VHS 40 mm/1.* hora. Radiografia das mios mostrava
osteopenia periarticular das articula¢des acometidas. Feito
diagnéstico de sindrome de Sjogren primaria de acordo
com os critérios de classificacio do ACR®). Iniciado trata-
mento com prednisona 10 mg/dia associado a difosfato de
cloroquina e AINH. Entre abril de 1992 e janeiro de 1997
fez uso de prednisona 10mg/dia, difosfato de cloroquina
250 mg/dia, além de ter sido associado metotrexate na
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dose média de 10 mg/semana (dose mixima de 12,5mg/
semana) pela persisténcia do quadro articular. Em 1997,
substituido o difosfato de cloroquina por sulfassalazina
também em virtude do quadro articular. Em janeiro de
2000, como a paciente mantinha artrite apesar do uso de
metotrexate 20mg/semana e sulfassalazina 2g/dia, a sulfas-
salazina foi substituida por azatioprina 100 mg/dia. Em
marco de 2000 a paciente evoluiu com purpura de mem-
bros inferiores. A bidpsia de pele mostrou vasculite leuco-
citoclastica, pesquisa de crioglobulinas negativa, imuno-
complexos de 156 mcg/ml (normal até 35mcg/ml); anti
HCV, anti-Hbc total e anti-HIV negativos; CH100 280U/
ml (normal de 150-350U/ml), gama-globulinas 2,56g/dl
(monoclonal) e VHS 85 mm/1.* hora. Instituido tratamento
com prednisona 1mg/kg/dia e suspensa azatioprina com
regressio completa das lesdes em um més. Em dezembro
de 2000 reintroduziu-se sulfassalazina em associa¢io com
metotrexate por persisténcia da artrite. De dezembro de
2000 a fevereiro de 2002 permaneceu em uso de meto-
trexate associado a sulfassalazina e corticéide em dose baixa.
Em fevereiro de 2002 a paciente apresentou novo episddio
de parpura em membros inferiores, introduzido prednisona
10mg/dia e azatioprina 100mg/dia com suspensio do
metotrexate. Evoluiu com regressio completa da parpura
em um més. Em setembro de 2002 voltou a apresentar
purpura discreta em ter¢o distal da perna direita, quando
foi introduzido prednisona 30 mg/dia e aumentada azatio-
prina para 150 mg/dia. A paciente retorna duas semanas
ap6s com cinco Ulceras na perna direita, a maior com 10cm
de didmetro com bordas eritémato-violiceas e fundo necrd-
tico com areas ainda sem delimitacio (Figura 1). Imuno-
complexos e CH100 sem alteragdes, ANCA e crioglobulinas
negativas. Bidpsia da lesio mostrou vasculite hialinizante de
pequenos vasos. Aumentado prednisona para 40mg/dia e
iniciado pulso de ciclofosfamida na dose de 1g mensal. Apds
quatro pulsos de ciclofosfamida a paciente evoluiu com
cicatrizagdo quase completa das lesdes cutaneas (Figura 2).

DISCUSSAO

A freqiiéncia de lesdes da pele de origem inflamatdria
vascular na SS é estimada em 20% a 30%?. Duas formas
clinicas especificas de vasculite cutanea, a parpura palpivel
e urticiria cronica sio predominantes™®. Dois tipos histo-
l6gicos de vasculite cutanea foram descritos, um leucoci-
toclastico (ou neutrofilico) e o outro mononuclear. Ambos
estdo associados com o mesmo espectro de apresentacio
clinica cutinea, entretanto tém sido associados a sorologias
distintas. A leucocitocldstica estd associada a presenca de
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Ficura 1 - Ulceras em perna com bordas eritémato-violaceas e fundo
necrético com areas ainda sem delimitacdo.

anticorpos anti-Ro, hipergamaglobulinemia, fator anti-
nucleo e fator reumatdide, enquanto essas anormalidades
soroldgicas estio normalmente ausentes na variante
mononuclear®®?).

Neste sentido, Elaine L. et al.®® avaliaram 22 pacientes
com diagnéstico de SS primdria com lesdes cutaneas, reali-
zaram bidpsias da pele e analisaram os principais exames
laboratoriais. A apresenta¢io clinica mais comum foi a de
purpura em 10 pacientes (45%), seguido de urticaria cronica
em 7 (32%). Os outros apresentavam eritema multiforme,
eritemas perstans, eritema nodoso, micula eritematosa, e
nédulo subcutineo.

Vasculite cutanea estava presente em 19 (86%) bidpsias,
sendo que o achado mais comum foi de vasculite leuco-
citoclastica (74%), mais associada a parpura (80%) que a
urticaria (71%). Vasculite mononuclear ocorreu em 37%,
e a combinag¢io dos dois aspectos histolégicos em 10%.

Apenas dois relatos de caso foram descritos na literatura
mostrando pacientes com ulcera de membros inferiores
como acometimento cutaneo de SSU%. Zutniga-Montes e
Gonzalez-Buriticd" relatam o primeiro caso de ulceragio
cronica em membros inferiores como manifestacdo prin-
cipal da SS primaria. Neste caso a paciente apresentava oito
anos de histéria de puarpuras recorrentes em membros
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FiGura 2 — Aspecto das lesdes com cicatrizacao quase completa, apos
quatro pulsos de ciclofosfamida.

inferiores, que coalesciam para formar udlceras. Bidpsia da
lesdo ulcerada revelou vasculite leucocitoclistica. A paciente
em questdo apresentava positividade de fator antinuclear,
anti-Ro, fator reumatdide, hipergamaglobulinemia poli-
clonal, e complemento normal.

No relato de Guggisberg et al.® havia ulceracdes difusas
em membros inferiores, porém essas lesdes nio foram
biopsiadas.

Até onde sabemos esse é terceiro caso descrito de tlcera
em SS primaria. Assim como a paciente descrita por Zutniga-
Montes e Gonzalez-Buritici®, a paciente descrita neste caso
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