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Resumen

Objetivos. Describir las caracteristicas clinico-epidemiol dgicas en 5 pacientes con SSj primario y afectacion
de SNP.

Material y métodos: Revision de historia clinica electronica en 5 pacientes con diagnodstico de SSj primario
segun Criterios Internacional es revisados de 2009 con afectaciéon de SNP 'y recogida de datos
epidemiol 6gicos, clinico- evolutivo, analitico y de tratamientos empleados.

Resultados: Son 3 mujeresy 2 hombres, edad media 64,4 afios. En 2/5 la clinica neurol6gica precedi6 a
diagndstico de SSj, solo en 1/5 el diagnostico fue simultaneo. La gran demora diagndstica del caso 4 hace
gue lamedia carezca de valor. La polineuropatia tipo sensitivo puro fue la més frecuente (3/5). Las
caracteristicas clinicasy terapéuticas de nuestra serie de casos se expresan en latabla 1. El diagnostico de SSj
serealizd por criterios clinicos, estudios objetivos e inmunologia (tabla 2). En 3/5 los ANA fueron positivos
y 2/3 tenian ENA positivos. En todos se realiz6 ademés biopsia de glandula salival. La neuropatia sefilié en
todos mediante estudios electrofisiol 6gicos. En todos se descarto otra etiologia. Las formas clinicas més
graves (casos 2 y 3) fueron tratados con prednisona, asociando otros inmunosupresores (metilmicofenol ato,
caso 3) o terapia biolégica (rituximab, caso 2), con mejoriaclinicay electrofisioldgica. Los demés estén a
tratamiento con antipal idicos por sintomatol ogia asociada.

Tablal

Diagnéstico Tiempo demora Otras

Edad Sexo previode  diagnostico entre Tipo d(_.:‘, Tratamiento manifestaciones
- - afectacion SNP
Sjogren PNPy So6gren extraglandulares
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Paciente

1 63 Mujer Si
;ac'e”ten Mujer No
gac |ente67 Hombre Si
Za"'e”tess Mujer No
Eaaente 66 Hombre No
Tabla2

ANA
Paciente 1/2.560
1 (moteado)
Zauente Negativo
gac lente Negativo

Paciente 1/1.280
4 (homogéneo)

Anti-SS-A
Anti SS-B

No procede No

Sj6gren 1997/PNP
2010

Simultaneo

Sjogren 2012/PNP
2014

24 anos

2 anos

Polineuropatia
desmielinizante
de predominio
sensitivoy MMI|
asimétrica

Polineuropatia
sensitivo-motora
de predominio
axona

Polineuropatia
axonal mixtay
ganglionopatia

Polineuropatia
sensitiva pura
grave

Ganglionopatia
sensitiva

Dolquine

Rituximab

prednisona

Prednisona
+ cellcept

Dolquine

Dolquine

Afectacion
cutanea con
purpuraen MMI|

Crioglobulinemia
tipo Il

Vasculitis
linfocitica

GMSI Hipocomplementemia Crioglobulinas AntiB2 + ACL

Si No

C4 bajo

Noprocede No No

No No

No ACL IgM+
Positiva (tipo NoO

11)

No No

No AntiB2GP IgM+

ACL IgM+
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ACL IgM+

Paciente :
1/160 (moteado) Negativos No  No No AntiB2GP IgM+

5

Discusion: El SS) primario es una enfermedad autoinmune sistémica més prevalente en e sexo femenino,
teniendo en nuestra seria una distribucion por sexos similar. La afectacion de SNP esta descrita con
frecuencias variables en la bibliografia (2-60% segun las series) y la polineuropatia sensitiva pura esla mas
prevalente (50-60%), como en nuestra serie. En méas del 90% de los casos el diagndstico neurol égico
antecedente al de la enfermedad autoinmune, |0 que no ocurre en nuestro caso. La prevalenciade ANA
positivos del 75%, y de anti-Ro 52 y anti-Ro 60 y/o anti-SS- B es del 25% hallados en nuestros pacientes es
acorde con los datos de labibliografia. EI 25% fueron tratados con corticoides, asociados ainmunosupresores
o terapia biol 6gica, en funcion de decision clinica tomada conjuntamente con el Servicio de Neurologiay
otras manifestaciones asociadas (por jemplo, caso 2 crioglobulinemiatipo Il y eleccion de rituximab).

Conclusiones. La prevalencia de varones en nuestra serie no €s mayor que en otras series publicadas. La
procedencia de todos |os casos de una Unidad especializada en Enfermedades Autoinmunes Sistémicas
introduce un sesgo de seleccidn que provoca que exista menor demora diagnéstica. La baja sensibilidad de
los ANA y ENA hacen obligatoria la alta sospecha diagnésticay laintroduccion de pruebas objetivasy
biopsia glandular. El tratamiento debe ser individualizado, a no existir estudios aleatorizados, siendo
generalmente escasa la respuesta clinica.
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