Anexa 4
GHIDUL PACIENTULUI CU SINDROMUL SJOGREN

CE ESTE SINDROMUL SJOGREN?

Sindromul Sjogren (SSj) - este 0 maladie inflamatorie autoimuna, cu o evolutie cronica, ce
poate afecta mai multe organe si sisteme, dar in primul rind implica glandele exocrine, cu
aparitia unor infiltrate limfocitare ce inlocuiesc epiteliul functional al acestor glande, provocind
diminuarea secretiei lor.

CiT DE FRECVENT SE INTILNESTE SINDROMUL SJOGREN?

Conform diferitor statistici sindromul Sjogren afecteaza intre 0.1 si 3% din populatie. In Grecia
spre exemplu, folosindu-se chestionare special elaborate pentru aceasta boala, a fost inregistrat
un sindrom Sjogren definit la 0,6% si unul probabil la 3% din femei.

Maladia poate debuta la orice virsta, dar preferential afecteaza femeile in a IV sia V-a decade
ale vietii. Raportul femei : barbati este de aproximativ 9 : 1. Studiile epidemiologice au dovedit
ca nu existd diferente rasiale in raspindirea bolii.

CE FEL DE VARIANTE ALE MALADIEI EXISTA?

Exista 2 variante clinico-evolutive ale sindromului Sjogren:
1. Sindromul Sjogren primar ce se dezvoltd in absenta altor afectiuni preexistente.
2. Sindromul Sjogren secundar - apare in contextul altor boli autoimune, infectii.
Maladiile in cadrul carora mai frecvent se poate dezvolta SSj secundar:
» Artrita reumatoida
Lupusul eritematos sistemmic
Sclerodermia
Boala mixta a tesutului conjunctiv
Polimiozita, dermatomiozita
Ciroza biliara primitiva
Hepatitele cronice
Tiroidita
Crioglobulinemia mixta
Poliarterita nodoasa
Celiachia
HIV infectia
Sarcoidoza.

CARE ESTE MECNISMUL DE DEZVOLTARE AL SINDROMULUI SJOGREN?

Cauzele si mecanismul dezvoltarii maladiei sunt inca necunoscute exact. Sunt suspectate in
favorizarea dezvoltarii bolii unele infectii virale cum ar fi virusul herpetic 6, virusul hepatitei
virale C, citomegalovirusul si altele. Celulele epiteliale ale glandelor salivare pot fi gazda a unei
mari varietdti de virusi. Se presupune ca un rol anume il are factorul endocrin, deoarece maladia
este predominant Intilnita la femei iar estrogenii participa in reglarea echilibrului lacrimal,
poseda functii imunomodulatoare. Deasemenea are un rol semnificativ si factorul genetic.

CARE SUNT MANIFESTARILE SINDROMULUI SJOGREN?

In cadrul sindromului Sjogren, fie primar fie cel asociat altor maladii, una din manifestarile
esentiale este asa numitul sindrom uscat - sindromul sicca -, determiant de afectarea glandelor
salivare, parotidiene, sublinguale, lacrimale.

Sindromul sicca este exprimat prin xerostomie - senzatie de gura uscata, necesitatea de a bea
permanent lichid. Limba pacientilor este rosie, depapilata, cu ulceratii, cu senzatie de “alipire”.
Bolnavii acuza dificultati in timpul vorbirii, glutitiei.
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Fig. 1. Glandele salivare
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sindromului uscat la nivelul glandelor
lacrimale. Bolnavii acuza senzatie
recurenta de corp strdin intraocular si incapacitatea de a plinge (“nu are lacrimi”), deasemenea -
durere, mai ales la lumina. Lipsa stratului lacrimal duce la aparitia conjunctivitei, a ulceratiilor
corneei si infectiei oculare.

Sindromul uscat se poate manifesta si la alte nivele:

e La nivelul mucoasei nazale - apar cruste, singerari nazale.

e La nivelul mucoasei traheei si bronsiilor - tuse uscata persistenta, hiperreactivitate
bronsica nespecifica.

e La nivel cutanat - tegumente uscate, prurit.

Deoarece maladia este una autoimuna, sistemica, practic orice organ poate fi implicat.

Pacientii acuza frecvent fatigabilitate, deseori pronuntatd. Rareori se inregistreaza febra.

Adesea bolnavii mentioneaza dureri in muschi, iar circa 50% din ei au dureri in articulatii,
mai rar Insotite de tumefierea acestora.

Aproximativ un sfert din pacienti pot avea eruptii sub forma de eritem sau de papule
urticariforme (ca in alergii, intepaturi de insecte), uneori cu ulceratii.

Un fenomen comun la bolnavii cu sindromul Sjogren este sindromul Raynaud care este cea
mai frecventa manifestare a afectarii vaselor, mai cu seama la cei cu sindromul Sjogren primar si
se prezinta prin sensibilitate exagerata cu reactie vazospastica la frig, in primul rind periferic
(degete, nas, urechi), culoare violacee, asociata frecvent cu durere, mai cu seama la trecere de la
frig la cald.

Fig. 2. Fenomenul Raynaud

Xerotrahea — uscaciune la nivelul traheei, ce se
manifestd prin tuse uscatd. Bolnavii pot dezvolta
bronsite recurente sau chiar pneumonite (infectioase
sau neinfectioase).

Frecvent pacientii au afectari ale nervilor periferici
nivelul membrelor.

Manifestarile digestive mai comune la pacientii cu
sindromul Sjégren sunt prezentate prin pirozis,
indigestie, dureri gastrice.

Hepatita este prezenta la circa un sfert din pacientii
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cu sindromul Sjogren primar.
Deasemenea la pacientii cu sindromul Sjogren pot fi afectati rinichii si mai rar — sistemul
cardiovascular.
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Sindromul Sjégren secundar are unele particularitati evolutive si anume - apare mai tirziu, pe
parcursul maladiei cu care se asociaza. SSj secundar are de regula expresie clinicd mai moderata,
domina simptomele sicca. Implicarile extraglandulare induse de sindromul Sjégren secundar sunt
mai greu de delimitat, deoarece leziunile sistemice, cauzate de maladia primara predomina.

CINE ESTE MEDICUL LA CARE SE VA TRATA PACIENTUL CU SINDROM
SJOREN?

Initial bolnavul cu primele semne clinice de sindrom uscat se va adresa la medicul de familie,
in scopul evaludrii investigatillor de rutind, pentru depistarea procesului inflamator si
determinarea caracterului primar sau secundar al maladiei. Medicul de familie va orienta ulterior
pacientul la reumatolog, deasemenea la oftalmolog pentru aprecierea xeroftalmiei si efectuarea
testelor specifice, eventual si la alti specialisti.

Pacientii care sufera deja de unele maladii autoimune cum ar fi lupusul eritematos sistemic,
artrita reumatoida, hepatitele cronice virale, sarcoidoza si al. (enumerate mai sus ca fiind asociate
cu sindromul Sjogren) se vor adresa initial la specialistul la care se afld la evidenta (reumatolog,
hepatolog al.) pentru a relata sanzatiile nou-aparute de sindrom uscat.

CE TREBUIE SA CUNOASCA PACIENTII CU SINDROM SJOGREN?

e Trebuie sa evite expunerea la fum, vint, aer conditionat, mediu uscat, pentru a reduce
semnele clinice ale sindromului uscat. Deasemenea este binevenita utilizarea unui
umidificator in locuinta.

e Este recomandata purtarea unor ochelari speciali pentru a proteja ochii de evaporarea
lacrimilor si evitarea purtdrii lentilelor de contact.

e Pacientii cu sindromul Sjégren necesitd un aport frecvent de lichide iar unora din ei le
ajuta sa aboleasca senzatia de uscaciune folosirea bomboanelor sau a gumei de mestecat
(fara zahar).

e Este absolut necesara o igiend riguroasa a cavitatii bucale, deasemenea — o adresare cit
mai rapida la stomatolog pentru tratarea cariilor dentare.

e Vor fi tratate la timp eventualele infectii vaginale.

e Trebuie abandonat categoric fumatul.

e Pacientii cu Sindromul Sjégren atit primar cit si secundar, vor respecta un regim
alimentar echilibrat si fractionat de 4-5 ori pe zi, fara abuzuri alimentare, se va evita
alimentatia predominant “uscata”.

e Este recomandata limitarea timpului de aflare in fata computerului, televizorului.

CARE SUNT POSIBILITATILE TRATAMENTULUI MEDICAMENTOS?

1. Tratamentul simptomatic al sindromului sicca. Singurele medicamente cu eficacitate
dovedita asupra secretiei salivare si, mai putin, a celei lacrimale sunt Pilocarpina si
Cevimelina, ultima cu o toleranta mai buna.

Deasemenea sunt utili diversi Substituienti de lacrimi cu duratd scurta sau lungd de actiune,
dintre care sunt de preferat cei fara conservanti, deoarece pot cauza actiune iritanta cit si
Substituienti de saliva sub forma de spray sau gel.

Substantele de lubrifiere vaginala (Replens) sunt recomandate in sindromul uscat vaginal.
Creme vaginale cu estrogeni pot fi utilizate de catre femeile aflate Tn menopauza.

2. Medicamente cu actiune sistemica, si anume imunosupresoarele, vor fi selectate in mod

individual de catre medic. Dintre ele fac parte:

Hidroxiclorochina (HCQ) — sudiile dovedesc eficacitatea HCQ in reducerea inflamatiei a
manifestarilor articulare, musculare a sindromului uscat.

Alte preparate cum ar fi Metotrexatul, Azatioprina si Ciclosporina sunt utilizate in situatii
particulare.

3. Corticosterioizii (preparatele hormonale) - se administreaza in cazul afectarii articulare
non-respondente la AINS (antiinflamatoare nesteroidiene) sau in scopul remiterii tumefactiei
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parotidiene dureroase. Deasemenea sunt folositi la pacientii cu afectari pulmonare si renale, la
cei cu vasculita.

4.Terapia biologica. Mai recent in tratamentul sindromului Sjogren Se incearca utilizarea asa
numitei terapii biologice. Din rindul acestor medicamente mai eficient s-a dovedit a fi preparatul
Rituximab (MabThera).

Pacientii cu sindromul Sjogren secundar beneficieaza de aceleasi metode de terapie locald a
sindromului uscat, tratamentul medicamentos sistemic, insa, va fi determinat de maladia
esentiala la care acest sindrom s-a asociat.
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