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Resumen

Objetivos. Conocer las caracteristicas de |os pacientes que presentan a menos dos patol ogias autoinmunes
(poliautoinmunidad), siendo una de ellas el sindrome de Sjégren (SS) y la otra una enfermedad autoinmune
hematol dgica.

Métodos: Estudio descriptivo basado en una base de datos anonimizada de pacientes con diagnéstico de SS
primario, seguidos en la Unidad de Enfermedades Autoinmunesy Sistémicas de un hospital de tercer nivel.
Se seleccionaron aquellos casos que presentaron una enfermedad autoinmune hematol 6gica asociada. El
andlisis de los datos se realizd mediante el programa Microsoft Excel.

Resultados: Se identificaron 8 pacientes con una enfermedad autoinmune hematol gica entre los 186 con SS
primario de nuestra unidad. Tres presentaban anemia hemolitica autoinmune, tres purpura trombocitopénica
idiopaticay uno anemia perniciosa. El 87,5% de |os pacientes eran mujeres, con una edad media de 58 afios.
Todos presentaban anticuerpos antinucleares (ANA) positivos, siendo el patrén mas frecuente el moteado
(50%), seguido del granular (25%). El titulo més repetido es 1/160 (50%), seguido de 1/320 (37,5%). Se
detectaron, ademas, anticuerpos anti-Ro en siete pacientes (87,5%) y anti-Laen cinco (75%). La
hipocomplementemia estuvo presente en dos de |os casos, con un paciente con disminucién mixtade C3y
C4 vy otro paciente con descenso de C3. El indice medio de actividad (ESSDAI) fue de 2,5 puntos, con dos
pacientes en tratamiento actual con inmunosupresor (micofenolato y azatioprina), ambos por su patologia
hematol 6gica. En este grupo de pacientes se observo una ata preval encia de enfermedades autoinmunes
organoespecificas asociadas, ademés del SSy la patologia autoinmune hematol dgica, incluyendo tres casos
de hipotiroidismo, uno de hepatitis autoinmune, uno de psoriasis, uno de neuralgiadel trigémino y uno de
lupus cutaneo subagudo, presentando un 25% de los pacientes cuatro enfermedades autoinmunes
concomitantes.

Discusion: Se denomina poliautoinmunidad a la coexistencia de dos o més enfermedades autoinmunes bien
definidas, ya sean sistémicas u organoespecificas. En este estudio se describen las caracteristicas de los
pacientes con SS primario de nuestra cohorte que también presentan una enfermedad autoinmune
hematol6gica. La literatura sobre esta asociacién es limitaday consiste principa mente en reportes de casos.
L a asociacion més frecuentemente descrita es entre SS 'y anemia hemolitica autoinmune (AHALI), hecho que
también se observa en nuestra cohorte. Las cohortes revisadas se enfocan casi exclusivamente en la AHAL,
con escasa mencion a otras patol ogias hematol 0gi cas autoinmunes. Una de estas cohortes describe una
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asociacion leve, con un riesgo relativo de coexistencia de 2-2,9. Otra cohorte destaca el perfil seroldgico de
los pacientes, con 100% de positividad para ANA, 80,6% para anti-Ro (similar a nuestro estudio) y 58,1%
para anti-La. Cabe resaltar |a ausencia de estas asociaciones en grandes cohortes espariolas, |10 que impide
comparaciones con otras poblaciones similares ala nuestra.

Conclusiones. 1. Lainvestigacién en poliautoinmunidad es clave para conocer |os posibles mecanismos
fisiopatol 6gicos compartidos entre distintas enfermedades autoinmunes, |o que podria conducir a desarrollo
de estrategias diagnosticas y terapéuticas mas eficaces. 2. La asociacion entre SS 'y patol ogia autoinmune
hematol 6gica esta poco representada en grandes estudios, |0 que no permite conocer correctamente su
prevalencia, asi como las particul aridades de estos pacientes.
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