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Resumo

A. sindrome de Sjogren é uma doenca inflamatéria sistémica,
de natureza auto-imune, caracterizada pela infiltracao
linfocitaria progressiva de varios 6rgaos exocrinos € nao
exocrinos. Acomete preferencialmente as glandulas salivares
e lacrimais determinando prejuizo estrutural e disfuncao
secretoria destes 6rgaos. A producao de auto-anticorpos e a
hipergamaglobulinemia policlonal indicam que anormalida-
des na imunidade humoral desempenham um papel impor-
tante na patogenia desta afeccao e o seu diagndstico é base-
ado na combinacao de varios achados clinicos e laboratoriais.
A proposta deste trabalho ¢ apresentar um caso clinico de
sindrome de Sjogren enfatizando a sua importancia clinica e a
necessidade do diagnostico precoce na tentativa de melhorar
a qualidade de vida dos pacientes acometidos.
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Summary

jogren’s syndrome is an autoimmune systemic
inflammatory disease characterized by progressive
lymphocytic infiltration of several exocrine and non-
exocrine organs. It affects primarily the lachrymal and
salivary glands causing structural damage and secretory
dysfunction of the organs. The production of autoantibodies
and polyclonal hypergammaglobuinemia indicate that
abnormalities of humoral immunity play a significant role
in this pathogenesis and its diagnosis is based upon a
combination of several clinical and laboratory findings. The
purpose of this report is to present one clinical case of
Sjogen’s syndrome emphasizing its clinical importance and
necessity of the earlier diagnosis to improve the patient’s
quality of life.

! Aluna do Programa de Pés-graduacio em Patologia Oral / UFRN (Mestrado).
2 Professora Doutora do Programa de Pés-Graduagio em Patologia Oral / UFRN.
3 Professora Doutora em Estomatologia Clinica pela PUC/RS.
4 Professor Doutor do Programa de Pés-Graduagao em Odontologia Preventiva e Social / UFRN.
Instituicao: Universidade Federal do Rio Grande do Norte.
Endere¢o para Correspondéncia: Tarsila Morais de Carvalho Freitas — Programa de Pés-graduac¢io em Patologia Oral.
Av. Salgado Filho, 1787 Lagoa Nova Natal-RN 59056-000.
Tel (0xx84) 215-4108/ 215-4138 — Fax: (0xx84) 215-4138 — E-mail: taifreitas@ig.com.br.
Trabalho a ser apresentado no XI Congresso Brasileiro de Estomatologia/ XXIX Jornada Brasileira de Estomatologia, Recife-PE, 22 a 25 de Julho de 2003.
Artigo recebido em 05 de maio de 2003. Artigo aceito em 25 de setembro de 2003.

REVISTA BRASILEIRA DE OTORRINOLARINGOLOGIA 70 (2) PARTE 1 MARCO/ABRIL 2004
http://www.sborl.org.br / e-mail: revista@sborl.org.br
283



INTRODUCAO

A sindrome de Sjogren € uma afeccio auto-imune
sistétmica que afeta as glandulas salivares e lacrimais,
determinando os quadros clinicos de xerostomia e
ceratoconjuntivite seca. Esta condicao pode ocorrer na auséncia
de doencas do tecido conjuntivo (sindrome de Sjogren
primdria) ou em associag¢ao com estas (sindrome de Sjogren
secunddria). A proposta deste trabalho € apresentar um caso
clinico de sindrome de Sjogren enfatizando a sua importancia
clinica e a necessidade do diagndstico precoce na tentativa
de melhorar a qualidade de vida dos pacientes acometidos.

REVISAO DA LITERATURA

A saliva desempenha um papel importante na
protecio dos tecidos orais contra agentes fisicos, quimicos e
microbianos, além de facilitar fun¢oes como a degustacio,
fonacio, mastigacao, degluticio e digestiao. A reducio do
fluxo salivar, que geralmente se manifesta através da
sensacao de boca seca, pode ser observada em pacientes
submetidos a radiac¢do para tratamento de malignidades da
regido de cabeca e pescoco, idosos e pacientes que fazem
uso de medica¢oes indutoras de hipossalivacao, ou ainda
como manifestacio de doengas sistémicas, incluindo cirrose
hepatica primaria, doenga enxerto versus hospedeiro, AIDS
e doencas auto-imunes, destacando-se a sindrome de
Sjogren'?.

A sindrome de Sjogren é uma doenca inflamatéria
sistémica cronica do tecido conjuntivo, de natureza auto-
imune, caracterizada pela infiltracio linfocitaria focal
progressiva de varios 6rgaos exocrinos e nao exocrinos, no
entanto, acomete preferencialmente as glandulas salivares
e lacrimais, determinando prejuizo estrutural e disfuncao
secretoria destes 6rgaos™>. E considerada uma das doencas
reumaticas mais comuns, com uma prevaléncia estimada de
mais de um milhZo de pessoas nos Estados Unidos, ocorrendo
em todos 0s grupos étnicos e raciais, e apresenta predilecio
por mulheres na quarta e quinta décadas de vida'®.

Embora os fatores que regulam a auto-imunidade e
determinam a diferenciacao de linfocitos auto-reativos em
autoanticorpos permanecam desconhecidos, a producao
destes ultimos e a hipergamaglobulinemia presente em
pacientes com sindrome de Sjogren indicam que
anormalidades na imunidade humoral desempenham um
papel importante na patogenia desta doenca. Existe, ainda,
uma forte evidéncia para influéncia genética ja que os
familiares dos pacientes afetados tém uma predisposicio
aumentada para outras doencgas auto-imunes e exibem
antigenos de histocompatibilidade especificos (HLA). A
etiologia infecciosa provavelmente por retroviroses e pelo
virus Epstein-Barr também tem sido apontada®78.

Duas formas de sindrome de Sjogren sao descritas na
literatura, a primaria e a secundaria, baseadas nos Critérios de

Classifica¢ao da Comunidade Européia (Tabelas 1 e 2)1%°. A
sindrome de Sjogren ocorre como uma condicio primaria quando
envolve apenas as glandulas salivares e lacrimais, e como uma
condicao secundaria quando acomete um ou ambos 6rgaos
exocrinos em associacio a outra doenca do tecido conjuntivo,
como o lipus eritematoso sistémico, cirrose biliar primaria,
esclerose sistémica e mais comumente a artrite reumatéide’*?.

Com relacdo aos achados clinicos, os pacientes
portadores da sindrome de Sjogren normalmente exibem
sinais e sintomas oculares e orais, envolvimento da pele,
mucosas nasal e vaginal, além de fadiga, linfadenopatia,
cirrose biliar primaria, nefrite intersticial, fibrose pulmonar,
vasculites e neuropatias periféricas. Os achados oculares e
orais, no entanto, estio sempre presentes € sio 0s mais
relevantes para o diagnéstico desta condi¢ao®”.

A ceratoconjuntivite seca ou xeroftalmia, representada
pela reduzida produciao de lagrimas e perda de lubrificacio
ocular, causa nos individuos uma sensacao arenosa nos olhos,
€ NOs Casos Mais severos, o aparecimento de uma crosta na
regido periocular. A visao pode se tornar turva, e algumas
vezes, ha uma dor continua. Tais manifestacdes sio mais
intensas pela manha, ao acordar, e tornam-se mais
pronunciadas com o passar do dia'”.

O sintoma oral mais evidente da sindrome de Sjogren
¢ a xerostomia. Os pacientes freqlientemente exibem se-
cura nos labios, lingua e faringe e a conseqiiente sensa¢ao
dolorosa e de ardor da mucosa que dificultam a fala,
mastigacdo, degluticio e digestao dos alimentos. O exame
intra-oral normalmente revela a presenca de uma saliva vis-
cosa e espumosa e a lingua pode apresentar-se fissurada e
despapilada'®’. A mucosa oral apresenta-se avermelhada e
atréfica e ha um aumento da prevaléncia de candidiase oral,
principalmente a forma eritematosa, que envolve o palato
e a comissura labial®!. A reducio do fluxo salivar e a ausén-
cia de auto-limpeza predispdem os individuos a um maior
indice de carie dental, especialmente na regiao cervical dos
dentes, e a doencga periodontal”!?. Cerca de um terco a
metade dos pacientes exibem aumento da glandula parétida
normalmente simétrico e com recorréncia®.

O diagnostico da sindrome de Sjogren, portanto, €
determinado a partir da associagcio entre os achados clini-
cos, histéria minuciosa e dados laboratoriais. Com relacao
aos exames laboratoriais, a biépsia das glandulas salivares
labiais, em menor propor¢io, e a avaliacio dos niveis séricos
de auto-anticorpos sio recomendados. Devem ser eviden-
ciados um ou mais focos de linfocitos periductais (50
linfécitos/ 4mm?*) no exame histopatolégico ou a presenga
de auto-anticorpos como anticorpo antinuclear, fator
reumatoide ou anticorpos especificos anti-sindrome de
Sjogren A (SSA) e anti-sindrome de Sjogren B (SSB) no soro
do paciente. Exames como a sialografia da pardtida e a
sialometria, o teste de Shirmer e a marcacio rosa-bengala
sao indicados para avaliar a disfuncido das glandulas salivares
e lacrimais, respectivamente®”.
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Tabela 1. Critérios de Classificacdo da Comunidade Européia para a sindrome de Sjogren (2002).

Critérios de classificagcdo da sindrome de Sjogren

I. Sintomas oculares: pacientes devem apresentar resposta positiva para pelo menos uma das seguintes questoes:
1. Vocé tem apresentado algum problema de secura nos olhos, diariamente, nos ultimos 3 meses?

2.Vocé tem a sensacgdo recorrente de areia nos olhos?
3. Vocé usa lagrima artificial por mais de 3 vezes ao dia?

Il. Sintomas orais: pacientes devem apresentar resposta positiva para pelo menos uma das seguintes questdes:
1. Vocé tem apresentado a sensacédo de boca seca diariamente por mais de 3 meses?
2.Vocé tem apresentado edema persistente na glandula salivar?
3. Vocé frequentemente ingere liquidos para auxiliar na degluticao de alimentos secos?

IIl. Sinais oculares: envolvimento ocular detectado por pelo menos um dos 2 testes seguintes:

1. Teste de Shirmer realizado sem anestesia (< 5mm/ 5 min).

2. Escore Rosa-bengala ou outro escore para medir a secura ocular (< 4, de acordo com o sistema de escore de Van Bysterveld)

IV. Histopatologia: Presenca de sialoadenite linfocitica focal detectada por um patologista experiente (um ou mais focos de linfocitos

periductais -50 linfécitos/ 4mm?)

V. Envolvimento da glandula salivar detectado por pelo menos um dos seguintes testes de diagnéstico:
1. Auséncia completa de estimulacéo do fluxo salivar (< 1,5 ml/ 15 minutos)
2. Sialografia de parétida mostrando a presenga de sialectasias difusas (padrao puntiforme, cavitario ou destrutivo) sem evidéncia de

obstrucdo do ducto principal.

3. Cintilografia salivar mostrando absorgédo lenta, concentracéo reduzida e/ou excregéo lenta do is6topo radioativo)

VI. Autoanticorpos: presenga no soro dos seguintes autoanticorpos:
1. Anticorpos para antigenos anti-SSA, anti-SSB ou ambos.

Fonte: 15.

Tabela 2. Critérios estabelecidos pela Comunidade Européia para classificagdo da sindrome de Sjogren Primaria e Secundaria

(2002).

Sindrome de Sjogren Primaria
Em pacientes sem qualquer doencga potencialmente associada, a
SS priméria pode ser definida da seguinte forma:

a) Presenca de 4 dos 6 critérios, ou ainda, positividade no item IV
(histopatologia) ou item VI (sorologia).
b) Presenca de 3 dos 4 critérios objetivos (lll, IV, V, VI).

Sindrome de Sjogren Secundéaria

Em pacientes com outra doenca do tecido conjuntivo
potencialmente associada, a SS secundaria pode ser definida da
seguinte forma:

a) Presenca do item | ou Il em adigdo a dois dos seguintes itens:
I, VeVl

Com relacio ao diagnodstico diferencial, pacientes
submetidos a radia¢do para tratamento de malignidades da
regido de cabeca e pescoco, idosos e pacientes que fazem
uso de medicacdes hipossalivantes bem como individuos
portadores da sindrome do ardor bucal podem exibir sintomas
de secura bucal, no entanto, o quadro de sindrome de Sjogren
envolve uma variedade de manifestacoes clinicas e
laboratoriais sendo caracterizado como uma desordem
sistémica'?.

O tratamento da sindrome de Sjogren € sintomatico.
Em relac¢iio a secura dos olhos, recomenda-se o uso periodico
de lagrima artificial e o uso de 6culos fechados na tentativa
de preservar a pelicula de lagrima e prevenir a evaporacio.
Para o tratamento da hipossaliva¢io, utiliza-se a saliva artificial,

os sialogogos e as gomas de mascar sem aguicar. A aplicacio
topica de fldor e o controle rigoroso da higiene oral sao
indispensaveis para a prevencdo da carie e doenca
periodontal prevalentes nestes pacientes'*".

APRESENTACAO DO CASO CLINICO

Paciente M.S.A.M., sexo feminino, 63 anos de idade,
leucoderma, compareceu a Clinica de Estomatologia do
Programa de P6s-Graduacio em Patologia Oral da Faculdade
de Odontologia da UFRN queixando-se de um “queimor na
boca e sangramento gengival”. Durante a anamnese a
paciente revelou historia de artrite reumatoéide e sindrome
de Sjogren diagnosticadas hi oito anos, acompanhadas por

REVISTA BRASILEIRA DE OTORRINOLARINGOLOGIA 70 (2) PARTE 1 MARCO/ABRIL 2004
/ e-mail: revista@sborl.org.br

http://www.sborl.org.br

285



sintomas como a sensacao de secura e ardor bucal, dificuldade
de mastigacio, fala e degluticio dos alimentos, sensacio
aspera nos olhos e secura vaginal. Revelou, ainda, ser
portadora de artrose e osteoporose, no entanto nao
apresentava diabetes ou hipertensao.

O primeiro diagnéstico da paciente, previamente
estabelecido, baseou-se na histéria médica, achados clinicos,
exames laboratoriais para a deteccio de auto-anticorpos
como fator reumatoéide, antigeno anti-nuclear e anti-SSA, os
quais revelaram positividade, e sialografia de parotida, através
da qual evidenciou-se sialectasias puntiformes (Foto 1). A
paciente, portanto, encontrava-se sob um regime terapéutico
que incluia o uso de saliva e lagrima artificiais e lubrificante
vaginal, além do uso de corticosteréide para tratamento da
artrite reumatoide.

Procedeu-se, entdo, ao exame clinico da paciente e a
sialometria para a confirmacao da disfuncao salivar. Ao exame
fisico extra-oral, visualizou-se um ressecamento envolvendo
a face, olhos e labios e irritacio da comissura labial compativel
com candidiase eritematosa (Fotos 2 e 3). O exame clinico
intra-oral mostrou candidiase eritematosa na mucosa palatina,
doenca periodontal representada pela presenca de
sangramento gengival, perda de insercao clinica e
abaulamento dentdrio além de ressecamento em toda a
mucosa bucal e superficie lingual fissurada e despapilada
(Fotos 4 e 5). A funcio da glandula salivar foi avaliada através
da sialometria, utilizando-se a técnica da saliva estimulada
com goma base a qual revelou auséncia de secreciao salivar
(Foto 6).

O diagnéstico de sindrome de Sjogren secundaria foi
estabelecido baseado nos achados clinicos e na realizacao
dos exames preconizados pela Comunidade Européia, ja que
a paciente era portadora de artrite reumatoéide e apresentava
positividade para os itens I, II, V e VI avaliados (Tabelas 1 e
2). A terapéutica especifica para a sindrome de Sjogren foi
mantida, acrescentando-se a prescricao de antifiingico para
combater a candidiase oral, além instrucoes de higiene oral
e tratamento periodontal especializado.

DISCUSSAO

A sindrome de Sjogren € uma desordem auto-imune
sistémica cronica que envolve principalmente as glandulas
salivares e lacrimais, resultando em xerostomia (boca seca)
e xeroftalmia (olhos secos). Os efeitos nos olhos costumam
ser chamados de ceratoconjuntivite seca, e a apresentacao
clinica de xerostomia e xeroftalmia também se denomina
sindrome seca. Sao reconhecidas duas formas da doenca, a
sindrome de Sjogren primaria que envolve apenas a sindrome
seca, e a secundaria na qual o paciente manifesta a sindrome
seca associada com outras doengas auto-imunes’. Esta Giltima
€ uma apresentaco clinica mais rara da sindrome de Sjogren,
o que foi comprovado pelos achados de Simmon, Al-Hashimi,
Haghighat?, que num estudo de 62 casos, encontrou apenas

5 pacientes (8%) com a forma secundaria da doenca.

O caso ora apresentado corresponde a uma paciente
portadora da sindrome de Sjogren secundaria, baseada nos
critérios da Comunidade Européia'®, exibindo, a mesma, sinais
e sintomas da sindrome seca associados a artrite reumatdide,
considerada por Mandel, Surattanont® a doenga auto-imune
mais freqiientemente associada a sindrome de Sjogren. A
paciente é do sexo feminino e teve seu diagnostico
confirmado aos cinqiienta e cinco anos, corroborando os
achados de Fox et al.! que apontam uma maior predilecio
da doenca por mulheres, na quarta e quinta décadas de vida,
afetando todos os grupos €tnicos e raciais.

O exame clinico da paciente permitiu a identificacao
dos componentes oculares e orais da sindrome de Sjogren,
além do envolvimento da pele e mucosa vaginal, citados
pela literatura®. O aumento da quantidade de Candida
albicans na microbiota de pacientes acometidos pela
sindrome de Sjogren esta diretamente relacionado, segundo
Abraham, Al-Hashimi, Haghighat'', a reducao do fluxo sali-
var desencadeado pela disfuncio glandular caracteristica desta
sindrome. A saliva contém importantes agentes antimicrobi-
anos, incluindo a imunoglobulina A, lactoferrina, lisozima e
lactoperoxidases, e antifiingicos, como as histidinas, os quais
exercem um importante papel na defesa do hospedeiro e
protecio contra espécies de Candida'. Neste caso especifi-
co, a infeccao por Candida albicans se manifestou pela
presenca de lesdo eritematosa no palato e comissura labial,
corroborando os achados de Rhodus et al.', que num estu-
do de vinte pacientes com sindrome de Sjogren, encontrou
a lesdo eritematosa como a forma de manifestacio mais
comum da candidiase oral, seguida pela queilite angular.

Uma alta prevaléncia de carie, especialmente na regiao
cervical dos dentes, e doencga periodontal, em pacientes
com sindrome de Sjogren, também tem sido evidenciada na
literatura®”'2. No presente caso, a paciente exibiu um grande
numero de dentes restaurados e perdidos, no entanto, nao
apresentava atividade de carie. O estado periodontal, por
outro lado, caracterizava-se pela presenca de peridontite
associada a gengivite cronica, contrastando com um reduzido
biofilme acumulado na regido cervical dos dentes, fato que
confirma as proposicdes de Najera et al.'* que, num estudo
de 25 pacientes com sindrome de Sjogren, encontrou uma
alta predisposiciao destes individuos para o desenvolvimento
da doenca periodontal e uma maior perda de osso alveolar
nos pacientes com artrite reumatoéide.

Além dos sintomas classicos da sindrome de Sjogren,
deve-se pesquisar achados positivos através de uma
variedade de métodos incluindo desde a anamnese da
paciente, estudo das proteinas séricas, sialoquimetria e
sialometria, biopsia de glandula labial e sialografia’®. A imagem
da glandula salivar pode ser obtida por varios procedimentos,
além da sialografia, destacando-se a ressonincia magnética,
tomografia computadorizada, ultrassonografia e cintilografia.
Segundo Kalk et al.4) a sialografia, apesar de ser o mais antigo
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Foto 1: Sialograma de pardtida demonstrando sialectasias Foto 2: Aspecto clinico de ressecamento ocular compativel com
puntiformes. ceratoconjuntivite seca.

Foto 3: Aspecto clinico de irritacdo da comissura labial compativel Foto 4: Mucosa labial ressecada.
com candidiase eritematosa.

Foto 5: Superficie lingual atréfica e fissurada. Foto 6: Sialometria revelando auséncia de secrecao salivar.
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destes procedimentos de imagem, ainda se mantém como
o método de escolha para explorar o sistema ductal da
glandula pardtida pois se constitui em um procedimento
menos oneroso € mais acessivel aos pacientes. Mandel,
Orchowski'® recomendam o uso da ultrassonografia, método
simples e nao-invasivo, em caso de pacientes alérgicos ao
contraste a base de iodo ou com um quadro de infeccao
aguda, situacoes que contra-indicam o uso da sialografia.

Para a visualiza¢2o do sistema ductal da parétida, neste
caso, fez-se a opcio pela sialografia, cuja imagem revelou a
presenca de sialectasia puntiforme e ducto principal de
aspecto anatdmico, considerado pela literatura consultada o
achado mais freqiiente em sialogramas de pacientes com
sindrome de Sjogren, quando comparada com os outros
padroes de sialectasia como o globular, o cavitario e o
destrutivo**>. A funcio da glindula salivar foi avaliada através
da sialometria, utilizando-se a técnica da saliva estimulada
com goma base, no entanto, outros métodos de estimulo
mastigatorio e gustatorio sao citados pela literatura como o
uso de bolinhas de algodao pré-pesadas, taca modificada de
Carlson-Crittenden e o uso de suco de limao'>?.

Em geral, o tratamento de pacientes com sindrome
de Sjogren ¢ realizado pelo reumatologista. A terapéutica
para a sindrome seca € paliativa, visando amenizar os sinto-
mas orais e oculares e melhorar a qualidade de vida dos
pacientes’?. Neste caso especifico, a paciente fazia uso de
saliva e lagrima artificiais, além de creme vaginal, no entan-
to o quadro de sindrome seca, complicado pela candidiase
oral, estava presente demonstrando a necessidade de cola-
boragio dos pacientes e controle prolongado por uma equi-
pe multidisciplinar envolvendo reumatologista, otorrinola-
ringologistas, dentistas e psicologos ja que a condicao de
morbidade desencadeada pela doenca tem levado muitos
pacientes a estados depressivos. Vale ressaltar, ainda, o ris-
co aumentado destes pacientes para o desenvolvimento de
malignidades linforreticulares como o linfoma (principalmen-
te o nao-Hodgkins de células B), o sarcoma de células
reticulares e a macroglobulinemia de Waldenstrom’®.

COMENTARIOS FINAIS

A sindrome de Sjogren € uma doenca sistémica de
curso cronico que determina, nos individuos acometidos, uma
série de sinais e sintomas sistémicos exigindo um acompa-

nhamento e controle cuidadosos por uma equipe multidisci-
plinar objetivando proporcionar uma melhor qualidade de vida
aos pacientes. A xerostomia € considerada o principal sinto-
ma oral e sinal clinico da doenca ressaltando assim a impor-
tancia dos otorrinolaringologistas, reumatologistas e cirurgi-
oes dentistas para o diagnostico precoce e tratamento desta
condicao, bem como, a importiancia de manté-los aptos para
o reconhecimento desta entidade na pratica clinica.
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