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RESUMO

Os autores apresentam dois casos clinicos de
Sindrome de Sjogren primario com sintomas
referidos ao aparelho respiratério. Chamam a
aten¢ap para o envolvimento frequente das vias
aéreas neste sindrome e para as dificuldades que
podem surgir no diagndstico diferencial com outras
doengas das vias respiratdrias. Concluem pela
necessidade de um efectivo reconhecimento deste
sindrome, visando uma melhor orientacao destes
doentes e medidas terapéuticas mais adequadas.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Sjogren,
Manifestacdes respiratorias.

SUMMARY

The authors describe two clinical cases of primary
Sjogren's syndrome with proeminent respiratory
symptoms. The involvement of upper and lower
respiratory tract is common and may be overlooked
or misinterpreted. The correct diagnosis of this
syndromeis speciallyimportantasit can be associated
with several complications and to establish the
appropriate therapy and prognosis.

KEY-WORDS: Sjogren’s syndrome, Pulmonary
involvement.

INTRODUCAO

O Sindrome de Sjogren (SS) é uma doenga
inflamat6ria crénica, de causa desconhecida,
caracterizada por diminui¢ao da secre¢@o das glandulas
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salivares e lacrimais, com aparecimento de xerostomia
e queratoconjuntivite seca. ' O infiltrado linfocitico
que caracteristicamente se observa nestas glandulas,
pode atingir outras glandulas exdcrinas e tecidos
extraglandulares, justificando sintomas referidos a
outros aparelhos e sistemas.

O aparelho respirat6rio ¢ um orgao alvo importante
nesta patologia, sendo as suas manifesta¢des clinicas
frequentes e heterogéneas. '° O envolvimento das vias
aéreas € o mais frequente, podendo surgir xerotraqueia/
/xerobronquite, doenga obstrutiva, infecgdes frequentes
e suas complica¢Oes (pneumonias, bronquiectasias e
atelectasia). Menos comum é o atingimento intersticial,
sob a forma de pneumonia intersticial linfocitica e
fibrose, pseudolinfomas e linfomas. A pleura pode ser
também envolvida com aparecimento de derrame,
paquipleurite ou calcificagoes.

Virias entidades clinicas ao manifestarem-se com
dispneia, tosse e/ou pieira, si0 muitas vezes confundi-
das com asma bronquica. Mais raramente asmaticos

bem controlados, podem ter os seus sintomas

bronquicos agravados por um novo quadro nosoldgico
com repercussdo respiratoria.

Os autores apresentam os casos clinicos de duas
doentes seguidana consulta de Imunoalergologia, como
exemplo de cada uma destas situagdes e chamam a
atengao para o envolvimento frequente das via aéreas
no Sindrome de Sjogren.

CASO CLINICO 1:

C.S.G.C., caucasiana, sexo feminino, 48 anos,
doméstica, € enviada a consulta de Imunoalergologia
por suspeita de asma bronquica. Sauddvel até oito
meses antes da consulta, altura em que inicia, sensagao
dedispneia, tosse persistente, nao produtiva e infecgdes
frequentes das vias aéreas. Refere desde h4 cerca de

181



cinco meses prurido e sensagdo de corpo estranho
ocular, fotofobia e sensag@o de boca e 14bios secos.
Ingeria grande quantidade de liquidos 4s refei¢Oes para
facilitar a mastigacdo e degluticio dos alimentos.
Negava queixas musculares ou articulares, bem como
hébitos tabédgicos ou alcodlicos. Os antecedentes
pessoais e familiares eram irrelevantes. O exame fisico
era normal, exceptuando-se uma cavidade oral seca,
lingua despapilada e céries dentérias.

Exames complementares

* Hemograma: Anemia normocrémica normoci-
tica (Hgb de 11,2 g/dl; Hct 35,8%; VGM 90 fl;
CHGM 31 g/dl); leucopenia (2.9 x 10%1) com
neutropenia (39%).

¢ V.S. aumentada (45 mm 1.2 hora).

+ Estudo da fun¢do hepética, renal e tiroidea sem
alteragdes.

» Marcadores viricos dahepatite, HIV 1 e 2 negativos.

» Doseamento das imunoglobulinas séricas e estudo
do complemento dentro dos valores normais.

» Marcadores da auto-imunidade com positividade
para os anticorpos anti SS-A, anti SS-B e anti-

. -nucleares (padrdo mosqueado). Auséncia de
anticorpos anti-tiroideus, anti-misculo liso, anti-
-células parietais e anti-Ds DNA.

 Factor reumatdéide positivo.
* Pesquisade imuno-complexos circulantes negativa.

* Populagdes linfocitdrias com fen6tipos T e B dentro
dos valores de referéncia.

e HLA-DR3.'
» Exame radiol6gico do térax normal.

* Estudo funcional respiratério com volumes e
débitos pulmonares normais; prova de
broncodilata¢ao negativa e estudo da difusdo sem
alteragdes.

* Prova de Metacolina negativa.
» Exame oftalmolégico:
Queratite olho esquerdo.

Teste de Schirmer patolégico (menor que 5 mm).

Conclusdo: Queratoconjuntivite seca

O exame histol6gico das glandulas salivares minor
obtida por bidpsia revelou infiltrado linf6ide,
ocasionalmente esbogando a formagao de foliculos
linf6ides, em torno de estruturas ductais, sendo as
alteragdes descritas compativeis com o diagnéstico
clinico de SS (fig. 1 e 2).
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FIGURA 1

FIGURA 2

Figural e 2 - Glandula salivar mucosa com infiltrado linféide peri-ducial.

CASO CLINICO 2:

M.L.S.G., sexo feminino, caucasiana, 36 anos,
doméstica, frequenta a consulta de Imunoalergologia,
por asma atépica. Estava medicada com Salbutamol
(aerossol pressurizado) em S.0.S. e faz h4 dois anos
imunoterapia especifica com os 4caros do po da casa.
Nos 1ltimos sete meses hd um agravamento da asma,
com necessidade de uso regular de terapéutica
broncodilatadora e corticoster6ides inalatorios. Refere
desde hé cerca de dez meses sensag@o de boca e 14bios
secos. Os sintomas oculares manifestavam-se por
sensagdo de corpo estranho, prurido e epis6dios
frequentes de conjuntivite. Tinha queixas frequentes
de palpitag0es, taquicardia e trémulo muscular. Negava
queixas articulares ou musculares, assim como h4bitos
tabdgicos ou alco6licos. Nos antecedentes pessoais h4
a referir uma gastrite, diagnosticada h4 cerca de seis
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meses por bidpsia. Antecedentes familiares eram
irrelavantes. O exame fisico revelou uma cavidade
oral seca, lingua fissurada e uma tir6ide difusamente
aumentada, de consisténcia nodular e indolor 2
palpacdo.

Exames complementares

 Hemograma sem altefagdes na série rubra e
plaquetas; leucopenia (3.2 x 10%/1) com neutropenia
(38%)

* V.S. (40 mm 1.2 hora)

* T3:2,47nmg/ml T4:18,77 ug/ml TSH:0,1 pU/ml

+ Estudo da fung¢do hepética e renal sem alteragdes.

 Marcadores viricos dahepatite, HIV 1 e 2negativos.

+ Estudo do complemento e suas fracgdes dentro
dos valores normais. No doseamento das
imunoglobulinas séricas IgE de 351,7 Ul/ml.

* Imunocomplexos circulantes positivos.

» Marcadores da auto-imunidade com positividade
para os anti-corpos anti-nucleares (padrio
mosqueado), anti-tiroideus (microssomas) e anti-
-musculo liso. Auséncia de anti-corpos anti SS-A

-¢ SS-B, anti-Ds DNA, anti-mitocondriais e anti-
-células parietais.

» Populagoes linfocitdrias com fenétipos T e B
dentro dos valores de referéncia.

» HLA-BS.

« Exame radiol6gico térax normal.

» Ecografia da tir6ide: bécio multinodular.

» Provas funcionais respiratérias com sindrome
obstrutivoligeiro; provabroncodilatadora positiva.
Estudo da difusdo sem alteragoes.

 Provade Metacolina positiva (Pc20M de 0,06 mg/
/ml).

» Exame oftalmolégico:

Queratite punctiforme no olho esquerdo.

Teste de Schirmer patol6gico (menor que 5 mm).
Conclusdo: queratoconjuntivite seca incipiente.
 BiOpsia aspirativa da tir6ide: quadro citol6gico de

tiroidite linfocitica. (fig. 3 e 4)

» Endoscopia digestiva alta com bidpsia: gastrite
atréfica do corpo e antro.

» Exame histolégico das glandulas salivares minor
obtido por bi6psia revelou infiltrado linféide com
formagdo de foliculos linf6éides em torno de
estruturas ductais. Nao se observam lesdes linfo-
-epiteliais nem proliferacdo de células mio-
-epiteliais. As alteragdes descritas sao compativeis
com diagnostico clinico de SS.
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Figura 3 - Bidpsia aspirativa da tirdide. Infiltrado linféide. Auséncia de
coldide (Papanicolau)

FIGURA 4

Figura 4 - Bidpsia aspirativa da tirdide. Infiltrado linféide: Grupo de
células epiteliais. Auséncia de coldide (Giemsa)

DISCUSSAO

Muitas colagenoses tém manifestagdes clinicas
importantes anivel do aparelho respiratério ' podendo
os sintomas de apresentagdo da doenga serem
inicialmente atribuidos a outras patologias ou factores
ambienciais como irritantes ou alergénios. ° Por outro
lado, o diagnéstico de SS, pode ser mais dificil quando
nos aparece "mascarado”, com as queixas caracteristicas
de xerostomia/xeroftalmiadominadas por outras formas
de apresentagao, exemplificadas nestes dois casos pelos
sintomas respirat6rios. E também frequente os doentes
ndo valorizarem os sintomas, nio os referindo
espontdneamente, havendo ja nalguns deles uma longa
evolugdo da doeng¢a, quando o diagnéstico é
estabelecido. !
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O primeiro caso refere-se a uma doente com
sintomas de tosse ndo produtiva, dispneia e infec¢des
recidivantes das vias aéreas superiores, inicialmente
interpretados como asma brOnquica. Tratava-se de
uma doente com SS, cujos sintomas referidos podem
serexplicados pela securadas vias aéreas (xerotraqueia
ou xerobronquite), com diminui¢ido na produgdo de
muco e dificuldades na eliminagio de secre¢des, com
o consequente risco de infec¢d@o. No segundo caso, a
doente tinha uma asma atépica, sendo o seu
agravamento clinico causado pela instalagdo do SS.
Também neste caso a secura das vias aéreas, a infiltra-
¢aolinfocitica com alteragdes inflamatdrias associadas,
bem como a diminui¢do da secre¢dio de muco,
secundédria a destrui¢do glandular, poderdo estar
implicadas neste agravamento da asma bronquica.

Uma vez estabelecido o diagnéstico do Sindrome e
havendo atingimento do aparelho respiratério, €
importante a vigilancia clfnica, funcional eradiol6gica
destes doentes. O envolvimento pulmonar pode ser
nalguns casos precoce e progredir rapidamente. 2
O infiltrado linfocitico quando presente, raramente
progride para pneumonia intersticial linfocitica franca
e fibrose, > * sendo mais raro ainda o aparecimento
de pseudolinfomas e linfomas. **** O desenvolvimento
de doenga obstrutiva das vias aéreas '>'* ¢ alteracoes da
difusdo alveolar, **'? podem também ser observados.
Ahiperreactividade brdnquica a metacolina, em alguns
doentes com SS primirio mesmo sem sintomas
respirat6rios, tem também sido descrita. !¢’

No segundo caso, a doente surge com gastrite
atr6fica e tiroidite auto-imune, duas manifestagoes
sistémicas bem conhecidas do Sindrome. - 141823

A gastrite atréfica, envolvendo o corpo e antro,
surgiu nesta doente sem evidéncia de anticorpos anti-
-células parietais. O envolvimento do corpo e antro, é
a forma mais frequente em doentes jovens com SS %
merecendo também neste caso vigilancia especial pelo
maiorrisco, quer de formas linfoproliferativas, quer de
carcinoma géstrico.

A tiroidite auto-imune estd frequentemente
associada a este sindrome. "2 Segundo Hansen, a
prevaléncia de SS primério € cerca de dez vezes maior
em doentes com tiroidite auto-imune; por outro lado a
prevaléncia de tiroidite auto-imune é cerca de nove
vezes maior em doentes com SS primério. 2! Estadoente
surge com manifestagOes clinicas e laboratoriais de
hipertiroidismo, sendo uma forma de apresenta¢io
mais rara neste sindrome.

Além das complicagdes j4 descritas, merecem
especial referéncia as doengas linfoproliferativas.
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O risco de desenvolvimento de linfomas n#o-
-Hodgkinianos e gamapatias monoclonais, cerca de 44
vezes maior que na populagdo em geral, ' bem como o
facto do SS poder anteceder nalguns casos as
manifestagdes do linfoma em mais de 20 anos, * obriga
auma vigilancia cuidadosae um diagnoéstico atempado
nestes doentes.

Em conclusdo, 0 SS € uma colagenose que pode ter
repercussioimportante a nivel do aparelhorespiratério.
As vias aéreas s30 as estruturas mais vezes envolvidas,
podendo os seus sintomas serem inicialmente atribuidos
a outras doengas destas vias, como a asma bronquica.
E importante o seu reconhecimento, nao s6 pela aten-
¢30 que merecem as suas eventuais complicagoes,
como também pelas diferentes atitudes terapéuticas
que estas implicam.
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