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Sjogren’s syndrome: Reviewing concepts and addressing new

paradigms

El sindrome de Sjogren (SS) es una enfermedad autoinmune
de etiologia multifactorial frecuente. Se considera que es la
segunda mas prevalente a escala global dentro del grupo
de las enfermedades autoinmunes sistémicas. La iniciativa de
este monografico parte de la Asociacién Colombiana de Reu-
matologia, considerando que en las ultimas décadas se han
hecho avances novedosos en la investigacién, el conocimiento
y la compresién de la fisiopatologia, la progresién inmunolé-
gica, la deteccién de marcadores tempranos, la clasificacién,
el diagnéstico clinico y el tratamiento de este sindrome. Del
mismo modo, se consideran vigentes varios retos para su dife-
renciaciéon de otras patologias, asi como el uso de algunas
herramientas diagnésticas que causan controversia e impli-
can desafios a la hora de analizarlas a la luz de la practica
cotidiana.

Este sindrome se caracteriza clinicamente por ojo y boca
secos, acompanados de manifestaciones extraglandulares y
en ocasiones edema de glandulas submandibulares y paro-
tidomegalia. Sin embargo, existen diagnoésticos diferenciales
que es necesario considerar en el momento del diagnéstico
como causas locales sistémicas, que incluyen metabdlicas,
infecciosas, medicamentosas, infiltrativas y malignas. Pertuz
et al.!, en una revisién narrativa, destacan estos diagndsti-
cos diferenciales. Ademas de tales diagndsticos, se resalta que
con frecuencia el SS puede ir acompanado de otra enfermedad
autoinmune. Esta asociacién es conocida como poliautoinmu-
nidad, y en el SS se ha descrito la presencia de enfermedades
autoinmunes bien caracterizadas como tiroiditis de Hashi-
moto, artritis reumatoide (AR) y lupus eritematoso sistémico
(LES), entre otras. En ese sentido, Sarmiento-Monroy et al.?
destacan los mecanismos comunes que tienen el SS y las otras
enfermedades autoinmunes, mediante una extensa revisién
sobre poliautoinmunidad en SS.

Varios estudios epidemiolégicos han sugerido que la
prevalencia del SS en la poblacién de edad avanzada es consi-
derablemente mayor (entre 5 y 8 veces) que en grupos de edad
diferente. El doctor Manzo® analiza en su revisién las principa-

les dificultades que pueden afectar al reconocimiento del SS
en el adulto mayor, y en tal sentido destaca la falta de estudios
centrados en este grupo como la necesidad insatisfecha mas
importante.

Los pacientes con SS cursan con manifestaciones clinicas
por compromiso glandular exocrino y con menor frecuen-
cia por compromiso inflamatorio de érganos no glandulares.
En ese contexto, Barahona-Correa et al.# llevan a cabo una
revisién sobre el compromiso pulmonar en SS, puesto que
se presenta con multiples manifestaciones, con impacto en
la calidad de vida y en el riesgo de mortalidad. Asi, resaltan
el abordaje dindmico, estructurado con base en un grupo de
diagnéstico multidisciplinario que incluya a expertos en neu-
mologia, reumatologia, radiologia y patologia, ya que tiene
el potencial de impactar en la identificacién, las estrategias
de manejo y los desenlaces. Paralelamente, Abella et al”
exponen el caso de una paciente con poliautoinmunidad
de LES con SS que presenté una enfermedad pulmo-
nar intersticial con caracteristicas de neumonia intersticial
linfocitica.

Otro de los compromisos extraglandulares que cobran rele-
vancia es el neuropsiquiatrico. Bernal-Macias et al.® presentan
mediante una revisién narrativa la importancia de este com-
promiso, habida cuenta de las implicaciones clinicas que
conlleva, aunque sea poco frecuente. Su presentacién varia
ampliamente segin el dominio que se encuentre afectado, y
por tanto los autores plantean que puede dividirse en tres
grandes categorias: sistema nervioso central, sistema ner-
vioso periférico y alteraciones psiquiatricas. Por consiguiente,
se expone el abordaje fisiopatoldgico, clinico y diagnéstico,
asi como el tratamiento. Asimismo, Garcia-Alfonso et al.’
presentan un caso de un tipo particular de compromiso neu-
ropsiquiatrico con miositis mitocondrial, neuropatia axonal
y pardlisis hipocalcémica, en el contexto de acidosis tubu-
lar renal distal como manifestacién extraglandular de SS. Los
autores discuten brevemente en torno a manifestaciones neu-
rolégicas de esta entidad, incluyendo aquellas secundarias a
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trastornos metabdlicos precipitados por compromiso autoin-
mune. Adicionalmente, Huerta-Rosario et al.® presentan un
caso de meningitis crénica como expresién inicial del SSy a
su vez discuten sobre el abordaje de este raro tipo de compro-
miso.

Las manifestaciones clinicas afectan el estado de salud de
los pacientes, pero también su calidad de vida, especialmente
por sintomas como fatiga crénica, ansiedad, depresién y dis-
funcién sexual. En la préctica clinica estas manifestaciones
son poco exploradas por el personal médico. El impacto que
pueden tener en el desarrollo social, en el desempertio laboral,
en la actividad sexual y en las relaciones interpersonales de
estos pacientes pocas veces se explora en la consulta médica.
Asi, Cajamarca et al.” realizan una revisién de la literatura en
la cual describen las principales escalas, especificas y no espe-
cificas, para evaluar la calidad de vida de los pacientes con
diagnéstico de SS. Para lograr este objetivo, los autores descri-
ben 17 escalas usadas para explorar este aspecto, las cuales
tienen en cuenta en sus dominios la presencia y la severidad
de los sintomas secos, las manifestaciones clinicas, las mani-
festaciones psicosociales, la fatiga fisica y mental, ademas de
resaltar la importancia de conocerlas.

En relacién con el tema de la calidad de vida de los pacien-
tes con diagnéstico de SS, Solis et al.’® resaltan cémo se
ha documentado que las manifestaciones clinicas, las secue-
las fisicas y cognitivas y las discapacidades asociadas con
la enfermedad interfieren negativamente en la percepcién
de la calidad de vida de estos pacientes. Para determinar
este aspecto, desarrollan con su grupo de trabajo un estudio
descriptivo prospectivo en el cual, por medio de tres cues-
tionarios, se evalia la percepcién de la calidad de vida de
pacientes con esta patologia. Los autores documentan que
el SS es una patologia que afecta de manera significativa la
calidad de vida de los pacientes, describen cudles son las prin-
cipales variables que influyen en ello y resaltan la importancia
de un adecuado control y manejo de la enfermedad para evitar
discapacidad y no afectar de esta forma la calidad de vida de
los pacientes.

Multiples medicamentos usados en la practica clinica
tienen acciones antimuscarinicas que pueden incremen-
tar la percepcién y la presencia de los sintomas secos
en los pacientes con diagnéstico de SS. El efecto neto o
la carga anticolinérgica de uno o varios medicamentos se
puede determinar por diferentes escalas ya establecidas,
con importancia en la practica clinica, ya que permiten
generar una adecuada prescripcién farmacolédgica para los
pacientes. Valladales-Restrepo et al.'! establecen, mediante
un estudio analitico desarrollado en pacientes con SS, una
pobre concordancia entre las tres herramientas mds usa-
das para evaluar la carga anticolinérgica. Por ende, resaltan
la importancia de ampliar estudios que permitan inducir
estrategias de farmacovigilancia, asi como mejorar por este
camino las prescripciones médicas farmacolégicas en estos
pacientes.

En el diagnéstico de SS son necesarios pardmetros clinicos
y paraclinicos, y uno de ellos es el puntaje de tincién ocular
ocular staining score (OSS) mayor o igual a 5. Paulo et al.'? pre-
sentan su experiencia con 28 pacientes y destacan que este
meétodo es sencillo y reproducible en los pacientes con SS. De

los 28 pacientes, 89,2% presentaron sintomas secos y 78,5%
alcanzaron un puntaje a favor de los criterios clasificatorios
en la evaluacién del OSS.

Otro elemento importante dentro de las herramientas diag-
nésticas del SS es la sialometria. Martinez-Ceballos et al.’
presentan, mediante una busqueda sistematica de la litera-
tura que involucrd a una poblacién total de 2.730 pacientes
(1.397 casos y 1.333 controles), las principales técnicas utiliza-
das para la evaluacién del flujo salivar no estimulado (FSNE) en
SS, y encuentran que la técnica reportada con mayor frecuen-
cia fue la de Navazesh por recogida espontanea de drenaje. E1
punto de corte encontrado en més ocasiones fue 0,1 ml/min.
Los autores resaltan la importancia del estudio de la fisiologia
salival en sindrome seco, bien sea por SS, o por otras causas,
asi como favorecer la realizacién objetiva de la medicién del
FSNE y motivar su uso para emplearlo en la deteccién tem-
prana de la hipofuncién glandular salival. Ademads, resaltan
su probable bajo costo, validez y reproducibilidad.

Desde hace algunas décadas se ha intentado utilizar estu-
dios imagenoldgicos para el seguimiento y el diagnéstico del
SS. Torres-Castiblanco et al.'* llevan a cabo un trabajo en el
cual describen los principales hallazgos ecograficos en glan-
dulas salivales, en una cohorte de 50 pacientes que involucré a
un grupo con diagnédstico de SS por criterios EULAR/ACR, y los
comparan con los hallazgos en pacientes con sintomas secos
sin criterios SS. Los autores describen mayores anormalida-
des ecograficas en las glandulas de los pacientes con SS que
en los controles, sobre todo en los que tienen anti RO presente
y mayor severidad objetivada de los sintomas secos. Ademas,
demuestran que su positividad se encuentra asociada al SS
por criterios y destacan las bondades de esta prueba diag-
nostica con relacién a costos, menores riesgos, accesibilidad
y reproducibilidad en pacientes con sospecha de SS.

La biopsia de glandula salival menor (BGSM) es uno de los
principales criterios (no el Ginico) para el diagnéstico del SS,
y ello tiene que ir en conjunto con la clinica y los niveles de
anticuerpos. Parra-Medina et al.’> destacan los hallazgos que
es preciso considerar en el reporte de patologia y su relevancia
en la practica clinica. Es importante resaltar que un adecuado
diagnéstico de la BGSM es fundamental para el tratamiento y
el seguimiento de los pacientes con SS. Adicionalmente, los
autores destacan cémo se debe calcular el focus score (FS). En
ese mismo sentido, Pena et al.’® llevan a cabo un estudio de
concordancia diagnéstica entre los sistemas de clasificacién
de graduacién Chisholm Mason (CM) y FS. En total incluyen
130 BGSM provenientes de pacientes con sintomas secos, y
observan una kappa débil entre las dos pruebas y una sobre-
estimacién de focos con CM, que resalta sus debilidades, y
mayor precisién con FS.

En los ultimos anos se ha estudiado la importancia que
tienen las trampas extracelulares del neutréfilo (NET, por sus
siglas en inglés) en la fisiopatologia de las enfermedades auto-
inmunes. Monsalve et al.'” destacan la relevancia de las NET
en la vasculitis, el LES y la AR. Ademas, evaltian la presencia
de NET en BGSM de pacientes con SS y discuten los posibles
mecanismos fisiopatolégicos.

Si bien el diagnéstico del SS se puede basar en los criterios
de clasificacién del consenso americano y europeo, en algu-
nas oportunidades no se alcanza a detectar el compromiso
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glandular o extraglandular. Anzola et al.’® presentan una revi-
sién sobre la utilidad de la gammagrafia con los anédlogos de
somatostatina radiomarcados, como prueba novedosa en el
acercamiento diagnodstico al compromiso glandular y extra-
glandular del SS.

Finalmente, agradecemos a todos los autores por sus valio-
sos aportes al presente monografico, a todos los revisores que
realizaron un trabajo que permitié mejorar la calidad en aras
del beneficio del lector y la comunidad cientifica, asi como a
todo el equipo en la labor editorial. Esperamos que este mono-
grafico genere aportes que redunden en el beneficio de una
buena aproximacién desde todas las aristas a los pacientes
con SS.
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