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Revisión Bibliográfica                                      Año 63 de la Revolución
Resumen:
Introducción: El Síndrome de Sjögren es una enfermedad rara de origen autoinmune. Es reportada como una enfermedad de distribución universal que afecta a ambos sexos, pero con predominio del sexo femenino; suele presentarse con mayor frecuencia por encima de los 40 años con un pico de incidencia a partir de los 55 años de edad.
Objetivo: Describir los aspectos más relevantes en cuanto a la Fisiopatología, Diagnóstico y Tratamiento del síndrome de Sjögren. 
Material y métodos: Se realizó una Revisión Bibliográfica, de 14 referencias entre enero y febrero del año 2022, acotadas mediante las normas Vancouver y avaladas por la Organización Mundial de la Salud y la Organización Panamericana de la Salud (OMS-OPS), como la revista Scielo y revistas encontradas en el portal Infomed.
Desarrollo: Los síntomas principales son resequedad en los ojos y la boca, pero el trastorno puede afectar otras partes del cuerpo. Muchas personas con síndrome de Sjögren dicen que se sienten cansadas con frecuencia (fatiga). También pueden tener dolor en las articulaciones y en los músculos. Además, la enfermedad puede dañar los pulmones, los riñones y el sistema nervioso.
Conclusiones: Se describieron los aspectos más relevantes en cuanto a la fisiopatología, diagnóstico y tratamiento del síndrome de Sjögren. No se conoce con exactitud su incidencia pero es mayor en personas entre 40 y 60 años, aumentando con la edad. La relación entre el sexo femenino y masculino es 9 a 1.
Palabras claves: Fisiopatología, Diagnóstico, Tratamiento, Síndrome.
Abstract:

Introduction: Sjögren's Syndrome is a rare disease of autoimmune origin. It is reported as a disease of universal distribution that affects both sexes, but with a predominance of the female sex; It usually occurs more frequently over 40 years of age with a peak incidence after 55 years of age.

Objective: To describe the most relevant aspects regarding the Physiopathology, Diagnosis and Treatment of Sjögren's syndrome.

Material and methods: A Bibliographic Review was carried out, of 14 references between January and February of the year 2022, bounded by the Vancouver standards and endorsed by the World Health Organization and the Pan American Health Organization (WHO-PAHO), as the Scielo magazine and magazines found in the Infomed portal.

Development: The main symptoms are dry eyes and mouth, but the disorder can affect other parts of the body. Many people with Sjögren's syndrome say they often feel tired (fatigue). They may also have joint and muscle pain. In addition, the disease can damage the lungs, kidneys, and nervous system.

Conclusions: The most relevant aspects regarding the pathophysiology, diagnosis and treatment of Sjögren's syndrome were described. Its incidence is not known exactly but it is higher in people between 40 and 60 years old, increasing with age. The ratio of male to female is 9 to 1.

Keywords: Pathophysiology, Diagnosis, Treatment, Syndrome.

Introducción

La Inmunología es la especialidad encargada de evaluar y estudiar cualquier alteración en el sistema inmune, responsable de las defensas del organismo. Esto incluye inmunodeficiencias primarias (genéticas) y secundarias (adquiridas durante la vida), alergias de todo tipo (alimentos, aeroalérgenos, medicamentos, insectos, etc.) y enfermedades autoinmunes.1 Las enfermedades raras, también llamadas minoritarias o huérfanas, son aquellas que afectan sólo a 1 persona de entre 2.000. Existen más de 6.000 enfermedades raras3. La mayoría con crónicas, degenerativas y no contagiosas.3
El síndrome de Sjögren es una enfermedad rara autoinmune. Esto significa que el sistema inmunitario ataca partes de su propio cuerpo por error. En el síndrome de Sjögren, éste ataca las glándulas que producen las lágrimas y la saliva, esto provoca boca seca y ojos secos. Es posible que tenga sequedad en otros órganos que necesitan humedad, como la nariz, la garganta y la piel. El síndrome también puede afectar otras partes del cuerpo, incluyendo las articulaciones, pulmones, riñones, vasos sanguíneos, órganos digestivos y los nervios.4
La historia del síndrome de Sjögren comienza en 1882 en un congreso llevado a cabo en Heidelberg (Alemania) donde el Dr. T Leber presentó tres casos de pacientes con queratitis y sequedad de boca. Seis años después, el Dr. J. von Mikulicz-Radecki, un médico cirujano presentó a la sociedad médica de Königsberg el caso de un paciente de 42 años con hinchazón bilateral de las glándulas lacrimales y salivales. Por este motivo se denominó inicialmente esta patología como enfermedad de Mikulicz.5
Es reportada como una enfermedad de distribución universal que afecta a ambos sexos, pero con predominio por el sexo femenino; suele presentarse con mayor frecuencia por encima de los 40 años con un pico de incidencia a partir de los 55 años de edad.6 Al ser una enfermedad rara, en nuestro país y provincia Guantánamo no se reportan casos con frecuencia, pero es de importancia para el médico inmunólogo conocer acerca de la Fisiopatología y etiopatogenia de la enfermedad.

El síndrome de Sjögren también es llamado ‘síndrome seco’, porque son la sequedad de boca y de los ojos los síntomas que predominan en los afectados. El inicio de la enfermedad suele ser lento y progresivo, por lo que el paciente puede estar con molestias durante mucho tiempo antes de consultar por ellas al médico.7,8
Problema científico: Cuáles son los aspectos más relevantes en cuanto a la Fisiopatología, Diagnóstico y Tratamiento del síndrome de Sjögren.
Objetivo:  Describir los aspectos más relevantes en cuanto a la Fisiopatología, Diagnóstico y Tratamiento del síndrome de Sjögren. 

Material y Métodos: Se realizó un estudio basado en la metodología de la investigación: Revisión Bibliográfica. Se efectuó una busqueda exhaustiva sobre el tema de 19   referencias reconocidas y avaladas por la Organización Mundial de la Salud, encontradas en la revista Scielo (dentro de esta la Revista Cubana de Medicina) y el sitio Infomed entre otras, para lo cual se tomaron como fundamentos algunos artículos publicados hasta el 2021.  También se tomó en cuenta las recomendaciones realizadas por los siguientes organismos: American Cancer Society, Organización Panamericana de la Salud (OPS), Centers for Disease Control and Prevention (CDC), European Centre for Disease Prevention and Control (ECDC) y Foundation for Innovative New Diagnostics (FIND). Se revisaron varias fuentes primarias digitales de información, entre ellas las bases de datos médicas, incluidas en la Red Telemática de Salud en Cuba, que se visualizan en la Biblioteca Virtual de Salud y la Biblioteca Médica Nacional. Se consultaron libros de Oncología, Anestesia, Cirugía y Medicina Intensiva.
Desarrollo
Tipos de manifestaciones clínicas del Síndrome de Sjögren:

Xeroftalmia: La principal manifestación es la sequedad del ojo y puede producir fotofobia, prurito, sensación de ojo arenoso, hiperemia conjuntival y disminución de la agudeza visual. 

Xerostomía: Encontramos sensación de sed con la correspondiente necesidad de ingerir líquidos constantemente, dificultad con la masticación y la deglución. A su vez se pueden asociar cambios en el tono de la voz, alteración en el gusto y lengua seca, hiperémica y/o dolorosa.

Manifestaciones Musculoesqueléticas: Los dolores musculares difusos y generalizados, también llamados mialgias, son los más comunes llegando a ser incapacitantes para la persona que lo padece.
 La artropatía poliarticular, la xeroftalmia y xerostomía forman parte de la tríada clásica del síndrome de Sjögren.10
Manifestaciones respiratorias: Puede tener diferentes manifestaciones dependiendo del epitelio al que afecte variando desde sequedad en la mucosa nasal y/o xerotráquea a tos seca provocando alteraciones en el pulmón dando lugar a fibrosis pulmonar o desarrollándose incluso una neumonía intersticial.10
Manifestaciones dermatológicas: La manifestación cutánea más frecuente es la sequedad marcada de la piel (xerodermia). También pueden producir reacciones de hipersensibilidad y fenómenos de Raynaud.10 Por otro lado, la afectación de las glándulas de los genitales externos femeninos se manifiesta con tal sequedad de la mucosa que produce atrofia de la vagina dando clínica de prurito y dispareunia.10
Manifestaciones Digestivas: Pueden estar afectados tanto el páncreas como el hígado, pero la principal afectación es la disfagia, dispepsia y dolor epigástrico por la disminución de secreción de pepsinógeno.10
Manifestaciones Hematológicas: Es frecuente la presencia de leucopenia, anemia y púrpura trombocitopénica entre otros.10
Manifestaciones Cardiovasculares: No son frecuentes.

Manifestaciones Renales: Lo más frecuente es nefritis intersticial que da lugar a alteraciones funcionales tubulares por atrofia y fibrosis. Los pacientes que muestran estas lesiones se pueden manifestar clínicamente en hematuria, proteinuria e insuficiencia renal.10
Manifestaciones neuropsiquiátricas: Están en estudio, ya que es una enfermedad con poca evidencia científica y se están recogiendo datos de pacientes que reporten esta enfermedad aunque se conoce que estas manifestaciones pueden ser atribuidas a otros procesos.10 

Diagnóstico11
Análisis de sangre: Es posible que el médico solicite análisis de sangre para determinar los niveles de distintos tipos de células sanguíneas, la presencia de anticuerpos frecuentes en el síndrome de Sjögren, evidencia de trastornos inflamatorios, e indicios de problemas hepáticos y renales.
Exámenes oculares: Prueba de Schirmer: Se coloca una pequeña tira de papel de filtro debajo del párpado inferior para medir la producción de lágrimas.

Diagnóstico por imágenes

✓Sialograma. Con esta radiografía especial, se puede detectar el tinte que se inyecta en las glándulas salivales ubicadas delante de las orejas. Este procedimiento muestra cuánta saliva fluye a la boca.

✓Centellografía de las glándulas salivales. Esta prueba de medicina nuclear consiste en la inyección de un radionúclido en una vena, cuya trayectoria se sigue durante una hora para ver cuánto tarda en llegar a todas las glándulas salivales.

Biopsia: Es posible que el médico también realice una biopsia del labio para detectar la presencia de grupos de células inflamatorias, lo que puede indicar síndrome de Sjögren. Para esta prueba, se extrae un pequeño trozo de tejido de las glándulas salivales del labio y se lo examina con un microscopio.

Tratamiento11, 12
El tratamiento del síndrome de Sjögren depende de las partes del cuerpo que estén afectadas. Muchas personas controlan la sequedad de ojos y de boca que provoca el síndrome de Sjögren usando gotas para los ojos de venta libre y tomando agua con mayor frecuencia. Sin embargo, algunas personas necesitan medicamentos de venta con receta o incluso procedimientos quirúrgicos.

Medicamentos

En función de los síntomas, el médico podría sugerir medicamentos que:

✓Disminuyan la inflamación ocular. El médico puede gotas para los ojos recetadas, como ciclosporina (Restasis) o lifitegrast (Xiidra), si sufres de ojos secos de manera moderada a grave.12
✓Incrementen la producción de saliva: los medicamentos como pilocarpina (Salagen) y cevimelina (Evoxac) pueden incrementar la producción de saliva y, a veces, de lágrimas. Los efectos secundarios pueden comprender sudoración, dolor abdominal, enrojecimiento y mayor micción.12
✓Aborden complicaciones específicas: si se manifiestan síntomas de artritis, se podría tomar medicamentos antiinflamatorios no esteroides (AINE) u otros medicamentos para la artritis. La candidosis oral se debe tratar con medicamentos antifúngicos.12
✓Traten los síntomas de manera integral: por lo general, la hidroxicloroquina (Plaquenil), un medicamento para tratar la malaria, también ayuda a tratar el síndrome de Sjögren. Asimismo, es posible que receten medicamentos que inhiben el sistema inmunitario, como el metotrexato (Trexall).12
Cirugía: Un procedimiento sencillo para sellar los conductos lagrimales que drenan las lágrimas de los ojos (tapones lagrimales) podría ayudar a aliviar los ojos secos. Se insertan tapones de colágeno o silicona en los conductos para ayudar a preservar las lágrimas.12
Complicaciones

✓Las complicaciones del síndrome de Sjögren pueden incluir: infecciones y tumores de las glándulas salivales, caries dental, enfermedad periodontal, infecciones por hongos en la boca (candidiasis), daños en los ojos, enfermedad renal, infecciones pulmonares, riesgo alto de desarrollar un linfoma y un elevado riesgo de aborto espontáneo en las mujeres embarazadas, por la presencia de los autoanticuerpos del síndrome de Sjögren.14
Conclusiones: 
Se describieron los aspectos más relevantes en cuanto a la fisiopatología, diagnóstico y tratamiento del síndrome de Sjögren. Es una enfermedad autoinmune, que se caracteriza por la producción de anticuerpos que reaccionan contra nuestros propios tejidos. Sus síntomas principales son la sequedad en las mucosas: ojos y boca, pero también en la nariz, las vías respiratorias y la vagina. No se conoce con exactitud su incidencia pero es mayor en personas entre 40 y 60 años, aumentando con la edad. La relación entre el sexo femenino y masculino es 9 a 1.
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