PRESENTACION DE CASO

Manifestaciones bucales del sindrome de Sjogren.
Presentacion de un caso

Oral manifestations of the Sjogren’s syndrome. Presentation
of a case

Dra. Deyanira Cabrera Escobar,' Dra. Orquidea Ferrer Hurtado,' Dr. Luis
Gonzalez Valdés," Dr. Luis Cafadilla Gonzalez,'" Dra. Ana Maria Telleria
Castellanos'

! Facultad de Estomatologia Raul Gonzalez Sanchez. La Habana, Cuba.
" Hospital Clinico Quirtrgico Miguel Enriquez. La Habana, Cuba.

RESUMEN

El sindrome de Sjogren es una enfermedad autoinmunitaria, caracterizada por la
infiltracion linfoplasmocitaria de las glandulas exocrinas con destruccion epitelial,
provocando un sindrome seco. El objetivo de esta presentaciéon de caso fue
profundizar en el conocimiento de la enfermedad, ya que constituye la clave para
su diagnéstico oportuno. Se presentd a una paciente femenina de 54 afios, con
antecedentes de lupus eritematoso sistémico. El interrogatorio, el examen clinico
general y bucal, los estudios de laboratorio e histolégico, asi como la sospecha
clinica de la enfermedad, permitieron realizar el diagnoéstico del sindrome de
Sjogren asociado a lupus eritematoso sistémico. En esta paciente concurrieron las
siguientes manifestaciones bucales: xerostomia, halitosis, sensacion de sed
constante, dificultades para la deglucién y para hablar, labios secos y palidos,
lengua depapilada, ardor bucal, intolerancia al uso de la prétesis, queilitis angular y
candidiasis bucal. El manejo de la enfermedad tiene un enfoque multidisciplinario;
el estomatélogo cumple un papel esencial en su diagnéstico y tratamiento, lo cual
permite mejorar la calidad de vida de estos pacientes.

Palabras clave: sindrome de Sjogren, xerostomia, diagndstico.
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ABSTRACT

The Sjégren’s syndrome is an auto-immune disease, characterized by the limpho-
plasmocytic infiltration of the exocrine glands with epithelial destruction, provoking
a dry syndrome. The objective of this case presentation was deepening in this
disease knowledge, because it is the key for its opportune diagnosis. We presented
a female patient, aged 54 vyears, with antecedents of systemic lupus
erythematosus. The anamnesis, oral and general examination, histological and
laboratory studies, and also the clinical suspicion, allowed arriving to the diagnosis
of Sjogren’s syndrome associated to systemic lupus erythematosus. This patient
showed the following oral manifestations: xerostomia, halitosis, sensation of
constant thirst, difficulties for deglutition and speaking, dry and pale lips,
depapillated tongue, oral burning, intolerance to prosthesis usage, angular cheilitis
and oral candidiasis. The disease management has a multidiscipline approach; the
dentist plays an essential role in the disease’s diagnosis and treatment, allowing
improving the life quality of these patients.

Palabras clave: Sjégren’s syndrome, xerostomia, diagnosis.

INTRODUCCION

El sindrome de Sjogren (SS) es un desorden multisistémico que puede involucrar a
NnumMerosos especialistas incluidos internistas, reumatoélogos, dentistas,
oftalmdlogos, ginecdlogos o geriatras. Aunque es importante que un médico asuma
toda la responsabilidad en el cuidado del paciente, el SS es un paradigma que
requiere una aproximacion en equipo y que suele repercutir en otros
profesionales.™®

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad autoinmunitaria,
multisistémica y episddica, caracterizada por la inflamacién vascular generalizada y
del tejido conectivo, y por la presencia de anticuerpos antinucleares (ANA),
especialmente los anticuerpos anti-ADN de doble cadena.®

El sindrome de sjogren (SS), por su parte, es una enfermedad sistémica cronica
que implica principalmente las glandulas salivares y lacrimales, es considerada una
exocrinopatia inflamatoria autoinmune, se caracteriza fundamentalmente por la
presencia de sequedad ocular (xeroftalmia) y bucal (xerostomia), debido a la
infiltracion de las glandulas lagrimales y salivales por células linfoplasmocitarias
confirmadas por su histopatologia. Estos infiltrados originan una destruccion
progresiva de las glandulas exocrinas, con la consiguiente disminucion de las
secreciones glandulares y la aparicibn de sintomatologia relacionada con la
sequedad de las mucosas infiltradas. Posee una variante primaria y otra
secundaria; el sindrome de Sjogren primario (SSp), comprende xeroftalmia y
xerostomia, pueden distinguirse manifestaciones extraglandulares, cutaneas,
musculoesqueléticas, respiratorias, urogenitales, tiroideas, gastrointestinales o
hepatobiliares, en tanto que la segunda, se presenta la xeroftalmia o la xerostomia
asociada a una enfermedad bien definida del tejido conectivo, por lo general,
artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico (LES), esclerodermia, polimiositis,
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cirrosis biliar primaria, infeccion por el virus del HIV, infeccion por el virus de
hepatitis C, y es denominado sindrome de Sjogren secundario.®

El SS se describe como una enfermedad cuya variante primaria se puede extender
entre un 0,05 % a 1 % de la poblacion, y en su forma secundaria, acompafia al 30
% de los pacientes con artritis reumatoidea, 10 % de los que tienen lupus y 20 %
de los que presentan esclerodermia.® En la bibliografia revisada, no encontramos
estudios cubanos relacionados con SS asociado a LES.

Martinez® y Guerrero® exponen que en el sindrome de Sjégren secundario (SSs),
la persona ya tiene una enfermedad autoinmune antes de que se desarrolle el SS.
También, es llamado sindrome Sjogren asociado, ya que el término secundario
puede ser interpretado como de menor importancia con respecto al primario.®

Se disponen de criterios internacionales para la clasificacion del SS modificados por
el Consenso Europeo-Americano que incluyen: I- sintomas oculares, Il- sintomas
orales, IllI- signos oculares (hiposecrecion lacrimal documentada por test de
Schirmer < 5 mm en 5 min y/o test de Rosa Bengala > 4 puntos en la escala de
Bijsterveld), IV- caracteristicas histopatologicas (biopsia de glandulas salivares
accesorias que demuestran focos linfociticos adyacentes a acinos mucosos que
contienen > 50 linfocitos por 4 mm® de tejido glandular), V- evidencia objetiva de
compromiso salivar dada por resultado positivo de al menos una de tres de las
siguientes pruebas: hipocaptaciéon en gammagrafia salivar, sialografia de parétida y
disminucioén del flujo salivar (< 1.5 cc en 15 min), VI- deteccion de autoanticuerpos
Anti Ro/SSA, Anti La/SSB, Anticuerpos Antinucleares (ANA), Factor Reumatoideo
(FR).” Los pacientes con SS secundario deben mostrar positivos el criterio 1 o Il y
al menos dos de los criterios 111, IVy V.®

La sensacion de boca seca constituye un motivo de consulta frecuente en los
servicios de estomatologia, por lo general, es evaluada por los estomatélogos como
una sintomatologia independiente, sin embargo, pudiera ser la antesala de
determinados procesos sistémicos autoinmunes como el SS, o conducirse como una
manifestacion clinica de esta enfermedad, por lo que es indispensable el estudio de
estos pacientes. Considerando que el SS afecta de forma significativa la calidad de
vida de los pacientes que la padecen, y dados los inconvenientes para el
diagnostico y el manejo terapéutico correcto por la ausencia de su sospecha clinica,
se consider6 pertinente la presentacion de este caso, con el fin de profundizar en el
conocimiento de esta afeccion, el cual constituye la clave para el diagndstico
oportuno y su atencion multidisciplinaria.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina, de 54 afios de edad, raza mestiza, de procedencia urbana, es
trabajadora, presenta antecedentes de lupus eritematoso sistémico desde el afio
2003. Posee tratamiento con prednisona (20 mg/dia), cloroquina (150 mg/dia),
azatioprina (50 mg/dia) y vitaminoterapia. La paciente acudié a nuestro servicio
para recibir tratamiento estomatoldgico, referida por el especialista en Medicina
Interna, el cual, luego del examen clinico, le indic6 exdmenes complementarios por
sospecha clinica de SS.

En la anamnesis, la paciente manifestd halitosis de aproximadamente dos afios de
evolucion, explico la insatisfaccion en sus relaciones interpersonales por el rechazo
que percibe de sus compaferos de trabajo. Refirid sequedad bucal de igual periodo
de evolucidn, sed constante (ingiere sorbos de agua continuamente), dificultad para
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hablar y para deglutir alimentos soélidos. Plante6é que tuvo necesidad de realizarse
exodoncias multiples hace dos meses, debido a caries dentales, es por ello que tuvo
deterioro progresivo y en muy poco tiempo de su dentadura. Aunque fue
rehabilitada protésicamente, no tolera su uso porque sufre de ardor bucal. Expuso
que le aparecen frecuentemente ulceras bucales asintomaticas. Desde que percibi6
la halitosis y la sequedad bucal, ha visitado insistentemente a médicos Yy
estomatodlogos no encontrando solucidn a su problema, le planteaban que estas
manifestaciones eran producto del LES. Declaré6 como hébito téxico el café, con una
frecuencia de 7 u 8 tazas al dia.

Expuso los sintomas generales siguientes: astenia, anorexia, artralgias y mialgias
generalizadas e intolerables.

El examen fisico extraoral mostré labios secos y palidos (Figura 1), queilitis
angular. (Fig. 2)

Fig. 1. Labios secos v palidos, candidiasis bucal.

Fig. 2. Queilitis angular.

El examen fisico intrabucal revel6 saliva de aspecto viscoso, mucosa bucal poco
hiumeda e hipercoloreada, desdentamiento total superior e inferior, lesiones
candidiasicas seudomenbranosas (las seudomenbranas se desprendieron al
raspado) en las superficies laterales derecha e izquierda del labio superior (Figura
1), zonas enrojecidas y depapiladas en la region dorsal lingual (Figura 3), se
comprobo la existencia de la halitosis.
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Fig. 3. Zonas enrojecidas vy depapiladas.

Exdamenes complementarios

—Hemoglobina: 11,3 g/L

—Eritrosedimentacion: 115 mm/h

—Glucemia: 4,5 mmol/L

—Transaminasa glutamico-pirtvica: 31,5 U/L

—Transaminasa glutamico-oxalacética: 28 U/L

—Creatinina: 93mmol/L

—Colesterol: 4,5 mmol/L

—Triglicéridos: 1,3 mmol/L

—Acido Urico: 247,12 mmol/L

—Proteina C reactiva. Positiva

—Fosfatasa alcalina: 200 mmol/L

—Complemento C3: 63,5 mg/dl

—Complemento C4: 8,218 mg/dI

—ANA: positivo por inmunofluorescencia 1/160 patrén moteado
—Anticuerpos anti-Ro/SS-A: no realizado

—Anticuerpos anti-SS-B/La: no realizado

—Factor reumatoide: negativo

—Electroforesis de proteina: negativo

—VIH: No reactivo

—Anticuerpos contra Hepatitis C: No reactivo

—Sialometria: 0,8 ml/15 min

—Cultivo micoldgico: se aislé Candida albicans, sensible al fluconazol.
—Biopsia de las glandulas salivales labiales: dos focos de infiltracién linfocitica
acinar y periductal, con diagndstico anatomopatolégico de sialoadenitis linfocitaria
compatible con SS.

Segun los criterios clinicos (xerostomia), de laboratorio (sialometria e
histopatologia de glandulas salivales labiales positivas), se confirmé el diagnéstico
de SS asociado a LES (LES-SS). Se indic6 continuar con la terapia de
mantenimiento. Desde el punto de vista estomatolégico se prescribié hidratacion
adecuada (ingestion de agua con una frecuencia de 8 a 10 vasos diarios), cepillado
de la lengua después del desayuno y en la noche antes de acostarse, realizar
enjuagatorios con infusion de manzanilla 3 veces al dia para estimular la reparacion
de la mucosa bucal, prescindir dentro de lo posible de medicamentos que causen
xerostomia, evitar el cigarro, la cafeina y las bebidas alcohdlicas, se recomendo
mantener en la boca alimentos acidos no azucarados que incrementen la secrecion
salival (caramelos &acidos, zumo de limén). Para el tratamiento de la candidiasis
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bucal se indic6 fluconazol (150 mg/semana por 1 mes), se orientd examenes
estomatoldgicos cada tres meses.

La paciente, tras este tiempo de tratamiento, evoluciond con mejoria de su
sintomatologia clinica realizando una vida laboral y social normal.

El diagnéstico diferencial incluye otras condiciones que producen sequedad bucal:
los tratamientos de radioterapia y quimioterapia de cabeza y cuello, las infecciones
por el virus del HIV y de la hepatitis C, la amiloidosis, |la sarcoidosis, la enfermedad
injerto contra huésped, la diabetes mellitus, el tratamiento crénico con
antidepresivos triciclicos, anticolinérgicos, diuréticos, antihistaminicos vy
neurolépticos, infecciones u obstrucciones en las glandulas salivales mayores,
atrofia senil de las glandulas salivales mayores, la respiracion bucal, la
deshidratacién, la menopausia.®

DISCUSION

La xerostomia es una condicién asociada tanto con una disminucién en la tasa del
flujo salival como con una alteracion en la composicion quimica de la saliva,
causando, en cualquiera de sus vertientes, boca seca, la cual puede tener un
deterioro en varios aspectos de la funcién oral y el estado de salud general.®

La xerostomia afecta al 90 % de los pacientes con Sindrome de Sjégrenprimario
(SSp). En el SSs, la frecuencia e intensidad suele ser menor.®

Gomes®® y cafias™ concuerdan, en que el SS es una enfermedad de interés
creciente en la comunidad cientifica puesto que existe un retardo importante en el
diagnostico de la enfermedad, debido a que las manifestaciones sistémicas suelen
ser subestimadas tanto por los pacientes como por el médico, sefialan, que los
muchos sintomas que se manifiestan se combinan con otras enfermedades lo que
dificulta la orientacion diagnéstica, por lo que tarda aproximadamente cuatro afos
en diagnosticarse. Estos autores concuerdan al plantear que seguramente se debe
al desconocimiento general de esta afeccion. Por su parte, Cafias®™ en la
descripcion de su cohorte, informd, un retardo diagnoéstico evidente como promedio
4,5 afos antes de hacerse el diagnoéstico definitivo de la enfermedad, lo cual tuvo
un impacto desfavorable en la calidad de vida de los pacientes investigados. Con
relacion a ello, consideramos que existe una correspondencia entre estos autores y
el caso que nos ocupa, pues, del mismo modo, hubo un retardo en el diagndstico
de la enfermedad autoinmune asociada (SS), en el caso presentado la paciente
refiri6 haber acudido desde el comienzo de su sintoma seco reiteradamente a
médicos y estomatdlogos, sin lograr mejoria en su sintomatologia clinica.

En el SS, la saliva pierde su capacidad tampon, lubricante y antimicrobiana, lo que
conduce a un aumento de la friabilidad de la mucosa y de las infecciones
orales.®19 | a xerostomia resulta ser uno de los principales sintomas en el SS por
disminucién de la secrecion salival, incluso algunos pacientes expresan boca urente,
dificultad para masticar, disfagia con los alimentos secos, dificultad para hablar y
disgeusia o cambios en la percepcién del gusto.® Los signos clinicos que provoca la
xerostomia incluyen labios secos y fisurados, lengua saburral, eritematosa y
fisurada. Es comun encontrar queilitis angular, caries rampantes de localizaciones
atipicas, desgaste oclusal, mucositis y ulceraciones orales.® El 30 % de los
pacientes refieren historia de hipertrofia de las glandulas pardétidas, lo cual
generalmente es unilateral e intermitente.®?
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Ahmadi,™ reporté un caso con SS en el que las caries dentales graves fueron la
primera manifestacion clinica, a su vez, Sanchez® destacé que la xerostomia
estuvo presente en su estudio, confluyendo otras caracteristicas clinicas: disfagia,
incapacidad para hablar de forma continua, ardor bucal, aumento de las caries y
atrofia papilar del dorso lingual. De la paz®® y Lépez,® en sus estudios respecto al
SS, concuerdan, en que la sequedad bucal origina edentulismo prematuro, estiman
que las protesis dentales en estos enfermos, debido a la sequedad bucal, se
retienen peor, causan irritacion de la mucosa, molestias y son poco aceptadas. De
acuerdo con lo descrito en estos estudios, en nuestra paciente concurrieron las
siguientes manifestaciones bucales: xerostomia, halitosis, sensacion de sed
constante, dificultades para la deglucién y para hablar, labios secos y palidos,
candidiasis bucal, queilitis angular, region dorsal lingual con zonas enrojecidas y
depapiladas, odinodinia, intolerancia al uso de la protesis. La paciente sefial6 en el
interrogatorio la aparicion frecuente de Ulceras orales asintomaticas, que aungque no
se constaté en el examen bucal, coinciden con lo descrito por Bethencourt,® quien
puntualiza la presencia de Ulceras bucales indoloras en el LES.

A nuestro juicio, la causa de la pérdida dentaria en el caso reportado fue la caries
dental, la paciente refiri6 haberse realizado exodoncias multiples por -caries
dentales progresivas en un periodo de tiempo muy corto. En virtud, es importante
que estos pacientes se impliquen en el cuidado de su salud bucodental, el
cumplimiento del tratamiento indicado, una correcta higiene bucal, el control de la
dieta, el examen estomatoldgico sistematico, estas actividades y las acciones de
salud realizadas por el equipo estomatolégico, constituyen la base fundamental en
la prevencion de las complicaciones bucales en el paciente con SS.

En esta afeccion la capacidad de la saliva esta alterada, de modo que estos
pacientes son mas susceptibles de padecer infecciones oportunistas,® asimismo,
los pacientes con tratamiento corticoide y/o inmunosupresores, son especialmente
susceptibles a las infecciones por Candida albicans.*"*® El examen bucal de
nuestra paciente, mostré lesiones candidiasicas, las cuales fueron confirmadas por
el cultivo de las mismas. Coincidimos con Monteserrin,® en que la candidiasis bucal
es una de las manifestaciones bucales del SS. La administracion de prednisona y
azatioprina utilizada en el tratamiento del LES, pudiera también condicionar la
aparicion de estas lesiones. Garcia, et al®® destacan que la hipocomplementemia
(C3, C4) se correlaciona directamente con el LES, y que es un dato inmunoldgico
que con frecuencia presentan los pacientes con SS. Los resultados de laboratorio de
la paciente, revelaron una disminucion de los niveles séricos de las fracciones C3 y
C4 del complemento. Existe una uniformidad de los hallazgos encontrados en
nuestro caso con relacion a los criterios planteados, convergemos en quela
candidiasis bucal, de igual forma, es frecuente en el SSp y en el SS asociado a LES
por trastornos en la inmunidad, el tratamiento con corticoide e inmunosupresor,
también indujo la infeccion por la Candida albicans, como ocurri6 en nuestra
paciente.

Ruiz,*® declara en su informe a paciente femenina con halitosis persistente a la
cual se le diagnosticé SS. Por su parte, Foglio®® considera que la halitosis es un
trastorno capaz de condicionar la calidad de vida, particularmente en lo que atafie a
las relaciones sociales. Con relacion a ello, apreciamos la paciente un importante
deterioro de su estado fisico, social y psicolégico. A pesar de que se plantea que la
halitosis es una manifestacién clinica relacionada con la sequedad bucal,®*®
estamos de acuerdo con lo expuesto por Ruiz:*? se hallan escasos reportes en los
que se notifique la halitosis como sospecha para el diagnéstico de SS, como ocurrié
en el caso que se presenta.

Teniendo en cuenta que el SS es una enfermedad ampliamente subdiagnosticada,
un retraso en el diagnoéstico de la misma, genera un impacto significativo a nivel
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fisico, psicolégico y econémico del paciente. El manejo de la enfermedad tiene un
enfoque multidisciplinario. El estomatélogo cumple un papel esencial en su
diagnostico y tratamiento por el deterioro de la funcién salival, lo cual aumenta el
riesgo a desarrollar enfermedades bucales, por lo que el tratamiento, incluye,
ademas, actividades y acciones preventivas, asi como evaluaciones periddicas para
el control de la enfermedad, lo cual permite mejorar la calidad de vida de estos
pacientes.
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