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Resumen

El sindrome de Sjégren (SS) es una enfermedad autoinmune sistémica de evolucién
crénica que afecta predominantemente a mujeres de mediana edad, y cuya sintomatologia
es la presencia de sequedad bucal (xerostomia) y ocular (xeroftalmia), siendo la presenta-
cioén en la edad infantil excepcional.

Se describe el caso de una nifia de 8 afios de edad que acude a nuestra consulta de
Pediatria del Centro de Salud, por presentar xerostomia, y en la que se confirma el diagnos-
tico de SS.

Este caso tiene especial interés porque:

a) Todo el estudio diagndstico se ha realizado en Atencién Primaria.

b) Los casos de SS infantiles son tan escasos que no se ha encontrado ninguno descrito

en Espafia, y son pocos los existentes en otros paises.

¢) Una infeccién asintomdtica y confirmada seroldgicamente de Parvovirus B19, es la

causa desencadenante del inicio del cuadro clinico en este caso.
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Abstract

The Sjégren syndrome (SS) is a self-immune systemic illness, which affects mainly to
middle age women. Its symptomatology consists of dryness in the mouth (xerostomy) and
eyes (xeroftalmy), and it is rarely present in children.

In this paper we describe the case of an 8-year-old girl, who attended our paediatric
consulting room of primary care. At the moment of her visit she presented xerostomy and
after examination she was diagnosed the SS.

This case is interesting because:

a) The whole diagnose was carried out in Primary Care.

b) To our knowledge this is the only case described in Spain, and only a few have been

described in other countries.

¢) The apparent cause of the start of the syndrome was an asymptomatic Parvovirus

B19 infection, which was confirmed serologically.
Key words: Xerostomy, Sjégren syndrome in childhood, Parvovirus B19.
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Introduccion
La xerostomia es una manifestacion

clinica poco frecuente en la infancia, pu-
diendo ser debida a causas temporales o
cronicas, siendo las primeras las mas fre-
cuentes.

Se presenta el caso de una nifa de 8
afios que acude por este motivo a la
consulta de Pediatria del Centro de Sa-
lud y que tras descartar las causas tem-
porales de la misma, se confirma el
diagndstico de SS, cuadro de rarisima
presentacion en la infancia.

Pudimos llegar al diagnéstico sin ne-
cesidad de ingreso hospitalario, ni parti-
cipacién de pediatras de 3 nivel, aun-
que si se contacté personalmente con
odontélogo, oftalmélogo, microbidlo-
go, anatomopatélogo y analista, para
agilizar el correcto diagnostico.

Se ha comprobado en el paciente la
implicacion del parvovirus B19 como
factor exdgeno desencadenante del ini-
cio del cuadro, dato que no se recoge
en la literatura, lo que aporta otro moti-
vo mas de interés al caso.

Caso clinico

Paciente de 8 afios, sexo femenino,
que acude por presentar un cuadro de
sequedad de boca, con irritacion en la
lengua. Desde hace tres semanas refiere

la madre episodios de abdomialgias, ce-
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faleas y astenia. Diagnosticada de papi-
litis por posible etiologia viral se prescri-
be un complejo vitaminico B.

Acude dos semanas después por per-
sistir el cuadro habiéndose acentuado
de forma subjetiva y objetiva la seque-
dad de lengua y mucosa oral (xerosto-
mia).

Antecedentes personales y familiares
sin interés. Somatometria: peso 34,5
Kg; talla 134 cm; Pc 75.

En la exploracién fisica se aprecia
buen estado general, no sensacién de
enfermedad, se comprueba papilitis
en la lengua con signos de sequedad
de mucosa oral y de labios muy inten-
sa, no existiendo adenopatias en ca-
beza, cuello, ni tumoracion parotidea.
El resto de la exploracién por 6rganos
es compatible con la normalidad. (Fi-
gura1).

Tras un mes de evolucién y compro-
bando la persistencia de la clinica, se
consulté con un odontopediatra y un
estomatélogo y se practicaron los si-
guientes examenes complementarios.

P.Complementarias:

Hemograma: Htes 4.610.000; Hb 12,6;
Ht° 37; Leucos 7.170 (p-39; |-43; m-3,5;
e-3,3; b-0,3) descendiendo en posterio-
res controles; Plaquetas 249.000; VSG
26/54.
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Figura 1. Sequedad de mucosa oral intensa con ausencia de saliva.

Bioquimica: Normal; ASLO 642; PCR
0,1, FR 2.

Orina: Normal.

Rx de senos: Normal.

Serologia viral: Toxoplasma IgM (-);
Rubeola IgM (-); Citomegalovirus IgM
(-); Epstein-Barr VCA IgM débil/dudo-
so; Lues EIA Treponémico (-); Myco-
plasma aglutinacion (-); Parotiditis EIA
IgM (-); PCR de Parvovirus B19 1gG e
IgM (+).

Gammagrafia: Estudio funcional de
glandulas salivales que muestra una po-
bre incorporacion del trazador a paroti-
das y submaxilares, asi como una nula
respuesta a la accion del estimulo secre-
tor con jugo de limon. (Figura 2).

Dada la torpida evolucién y escasa
respuesta al tratamiento con pilocarpi-
na, se descartaron las causas temporales
de xerostomia, por lo que se practicaron
nuevos examenes complementarios pa-
ra despistaje de enfermedades autoin-
munes:

TSH: 3,35; ANA (-); ENAS: Sm-0;
RNP/Sm-0; SS-A (Ro)-26; Esclerodermia
70-0; SS-B (La)-10; Ac Antitiroideos: T.
microsomiales (TPO) <20; T. tiroglobuli-
na <172; B-2 microglobulina-S: 2,56.

Proteinas totales: 8,6; 1gG: 1700;
IgA: 158; IgM: 152; IgE: 166.

VIH: (-).

Biopsia glandulas salivales: Presencia
de varios acimulos de elementos linfoi-
des y algunos de ellos dispersos en un
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estroma ligeramente fibroso. La muestra Examen oftalmolégico: Test de Schir-
es compatible con Sindrome de Sjégren  mer (+): moja menos de 5 mm a los cin-
(Figura 3). co minutos en ambos ojos; Test Rosa de

Figura 2. Imagen gammagrdfica en la que se observa una pobre incorporacién del trazador.

= - - -
- = - -
- - - -
= = - -
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Figura 3. Lesidn linfoepitelial benigna que es el hallazgo histopatoldgico con mayor significado diag-
néstico. Glandula salivar con infiltracion linfocitaria, fibrosis e hialinizacion.
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Bengala (+): tifie conjuntiva y cornea;
Test de Fluoresceina: tiempo de ruptura
lagrimal muy acortado; Menisco lagri-
mal: <1Tmm.

JUICIO CLINICO: Sindrome de ojo
seco moderado-grave, con queratocon-
juntivitis.

Confirmado el diagnostico de Sind. de
Sjogren, continua con una evolucion
torpida, estando en tratamiento en la
actualidad con pilocarpina oral, oculo-
tect monodosis, siccafluid y revisiones
periddicas por odontopediatria.

Discusion
La ausencia de saliva (xerostomia)', es

un motivo de consulta poco frecuente
para los pediatras de Atencién Primaria,
y normalmente de duracién muy corta
por lo que no plantean problemas diag-
nésticos en general. El diagnéstico dife-
rencial de xerostomia incluye causas
temporales y causas cronicas (Tabla I).
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La larga evolucién del caso clinico
presentado motivo el descarte progre-
sivo de los distintos diagnosticos (pri-
mero las causas temporales y posterior-
mente las crénicas), por lo que la reali-
zacion de pruebas complementarias
también se fueron practicando de for-
ma progresiva desde la analitica gene-
ral de sangre (hemograma y bioquimi-
ca) y serologia viral, gammagrafia de
glandulas salivales, anticuerpos antinu-
cleares, examen oftalmolégico, biopsia,
etc. hasta la confirmacién del Sindrome
de Sjogren®?.

Ante la rareza de esta enfermedad en
la edad infantil’ se tuvo que contactar
personalmente con varios de los espe-
cialistas implicados, para corroborar el
diagnéstico, dada la edad de la pacien-
te.

El sindrome de Sjogren primario es
una enfermedad sistémica de evolucién
cronica que afecta predominantemente

Tabla I. Diagnéstico diferencial de xerostomia

1. Causas Temporales

¢ Farmacos: antidepresivos triciclicos, benzodiacepinas, diuréticos, etc.

e Infecciones bacterianas y viricas.
¢ Deshidratacion.
e Causas psicogenas: depresion, anorexia, etc.

2. Causas Crénicas

o Farmacos.

o Enfermedades sistémicas: S. Sjogren, enfermedades granulomatosas, amiloidosis, etc.

e |rradiacion.
¢ Traumatismos o cirugia de cabeza y cuello.
e Ausencia 0 malformacién glandular.

61

Revista Pediatria de Atencién Primaria
Volumen Ill. Nimero 9. Enero/marzo 2001



Pefialver lidefonso |, et al. Sindrome de Sjdgren en la infancia

a mujeres de mediana edad y cuya prin-
cipal sintomatologia es la presencia de
sequedad bucal (xerostomia) y ocular
(xeroftalmia). Histolégicamente se ca-
racteriza por infiltracién de las glandulas
de secrecién exocrina por células linfo-
plasmocitarias (LT4), con la consiguiente
disminucién de las secreciones glandula-
res y la aparicion de sequedad de muco-
sas. El infiltrado puede afectar también a
érganos internos, originando las deno-
minadas “manifestaciones extraglandu-
lares”.

Actualmente se considera que la etio-
patogenia del SS tiene un origen multi-
factorial en el que, sobre un terreno ge-
nético predisponente (mayor frecuencia
de halotipos B8, DR3, DR2 y especial-
mente del DRw52), factores exdgenos
(principalmente infecciones virales: her-
pes virus, retrovirus, VIH, parvovirus
B19° y recientemente VHC) y neurohor-
monales, desencadenan una reaccion in-
mune que se autoperpetia (produccion
aumentada de citoquinas).

Las principales manifestaciones clinicas
se localizan en las glandulas lagrimales
(queratoconjuntivitis seca en el 90% de
los casos) y de otras mucosas originando
una amplia variedad de sintomas: seque-
dad bucal, sequedad de la mucosa del
tracto respiratorio, sequedad cutdnea,
sequedad faringea y sequedad vulvo-va-
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ginal. La afectacion extraglandular origi-
na sintomas a nivel digestivo (disfagia,
gastritis cronica...), hepético (hepatome-
galia, hepatitis autoinmune...), pancrea-
tico (insuficiencia exocrina, pancreati-
tis...), cardiovascular (derrame pericardi-
co, vasculitis, Raynaud...), respiratorio
(bronquiolitis obliterante, fibrosis, trans-
tornos de difusion...), sistema nervioso
central® (paresias, demencia, mielitis tras-
versa, trastornos psiquidtricos...), sistema
nervioso periférico (neuralgia del trigé-
mino, neuropatias...), renal, aparato lo-
comotor, cutanea, tiroidea (tiroiditis au-
toinmune), sangre y érganos linfaticos
(anemia, leucopenia, hipergammaglobu-
linemia...).

Ante la sospecha de SS, la estrategia
diagnostica se basa en el estudio de los
componentes ocular y bucal mediante la
préactica de test de Schirmer, tincién con
rosa de Bengala, posteriormente la gam-
magrafia salival y en Gltimo término la
biopsia de glandulas salivales (infiltrado
de LT-helper CD4). Hay cierta contro-
versia respecto a los criterios diagnosti-
cos de SS especialmente entre autores
americanos y europeos, por lo que se
han propuesto varias clasificaciones. En
Europa suelen utilizarse los criterios pro-
puestos en 1993 por el Grupo de Estu-
dio de la Comunidad Europea para el SS
(Tabla II).
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Tabla Il. Criterios diagndsticos europeos.

1. Sintomas orales (una respuesta positiva).

1. Sensacion de boca seca por un periodo superior a 3 meses.
2. Parotidomegalia recurrente.
3. Necesidad constante de beber liquidos.

2. Sintomas oculares (una respuesta positiva).

1. Sensacion de ojos secos por un periodo superior a 3 meses.
2. Sensacion de arenilla ocular recurrente.
3. Utilizar lagrimas artificiales més de 3 veces al dia.

3. Signos oculares (una prueba positiva).

1. Prueba de Schimer inferior o igual a 5 mm a los 5 minutos.
2. Puntuacion de 4 6 més en la tincion con rosa de Bengala.

4. Alteracion de glandulas salivales (una prueba positiva).

1. Gammagrafia parotidea con déficit de captacion.
2. Sialografia con alteraciones difusas ductuales y acinares.
3. Flujo salival sin estimular de 1,5 ml o menos en 15 minutos.

5. Histopatologia.

Biopsia salival grado 3-4 de la clasificacién de Chisholm y Mason.

6. Inmunologia (una prueba positiva).

1. AAN.

2.FR.

3. Anti-Ro/SS-A.
4. Anti-La/SS-B.

Para el diagndstico de SS se requieren 4 de los 6 criterios mencionados.

La evolucién del SS es variable’. La
mayoria se estabilizan, algunos progre-
san a afectacién multiorganica y sélo
unos pocos desarrollan un proceso lin-
foproliferativo (LNH-B).

El tratamiento del SS es sintomético
mediante el uso de lagrimas artificiales

de metilcelulosa, higiene ocular, incre-
mento de ingesta de agua, productos
azucarados o 4cidos, uso de pilocarpina
(se esta investigando), higiene dental®
(Flaor sistémico y topico, y empleo de
barniz de clorhexidina); si existe afecta-
cion extraglandular con grave afeccién
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sistémica debe usarse corticoides e in-
munosupresores.

Desde el inicio del cuadro hace 7 me-
ses, la nifia permanece estable en sus ma-
nifestaciones clinicas, ha mejorado ligera-
mente la salivacion de la boca con trata-
miento sintomético y la sequedad ocular
permanece estable en el dltimo control.
La denticion se esta controlando periddi-
camente. No hay afectacién de ningln
otro érgano y los controles analiticos per-
sisten igual con discreta leucopenia y au-
mento de VSG, sin alteraciones bioquimi-
cas ni inmunoldgicas, salvo un aumento
de proteinas totales y de IgG.

Se realizé una busqueda bibliogréfica
en Medline, no habiendo encontrado
ningln caso pediatrico publicado en
Espafa, aunque si en otros paises como
Japon, Republica Checa y Grecia entre
otros.

En Espafia el mayor grupo de enfer-
mos, lo tiene publicado Ramos-Casals’,
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en el afio 97, con 80 casos de los que el
menor tiene 24 afos, con una edad me-
dia de 53 afios y una proporcién 19/1
mujeres-hombres.

Nuestro caso coincidié con una epide-
mia de megaeritema epidémico en la
zona, aunque esta nifia no presentd
ninguna clinica exantematica, la serolo-
gia demostré la existencia de una infec-
cién por Parvovirus B19 en el inicio del
cuadro clinico, lo que confirma la impli-
cacién de este virus en la enfermedad
como factor desencadenante de la mis-
ma, dato éste poco conocido y publica-
do.

Este caso igualmente demuestra que
en muchas ocasiones los pediatras de
Atencién Primaria, si queremos pode-
mos realizar diagnosticos dificiles o po-
co frecuentes, sin necesidad de deriva-
cion hospitalaria, lo que puede servir-
nos de aliciente en nuestro trabajo dia-
rio.
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