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Resumen. El síndrome de Sjogren primario. es una exocrinopatia au­
toinmune de etiología desconocida. caracterizada por un proceso inflamato­
rio crónico. predominantemente en las glándulas lacrimales y salivales. 
Cuando se asocia a otra entidad clín1ca de base autoinmune se denomina 
síndrome de Sjogren secundario. Hasta donde sabemos no hay información 
previa en Venezuela acerca de las características clínicas y evolutivas de la 
enfermedad en nuestro medio. El objetivo fundamental del presente trabajo 
es presentar los hallazgos clínicos y serológicos encontrados en una mues­
tra de pacientes con diagnóstico de síndrome de Sjogren primario estudiada 
en el Hospital Universitario de Caracas. Venezuela. La clasificación diag­
nóstica se hizo mediante el sistema propuesto por Fox et al. Se estudio una 
muestra de 54 pacientes la cual mostró una clara prevalencia del sexo fe­
menino (96%) y una edad promedio de inicio de la enfermedad de 42 años 
(rango 24 a 84). El compromiso articular fue la manifestación extraglandu­
lar más frecuente (87%), seguido del aumento de volumen de las glándulas 
parótidas (52%). El crecimiento parotideo y las manifestaciones renales se 
presentaron con una frecuencia mayor a la reportada previamente en otras 
series. El crecimiento parotideo recurrente y la linfadenopatia. vistas en el 
52% y el 39% de los casos respectivamente, se han asociado con riesgo in­
crementado de linfoma en pacientes con síndrome de Sjogren primario. Es­
tas diferencias sugieren un terreno genético y ambiental distinto. que pu­
diera estar modulando la expresión clínica de la enfermedad en nuestros 
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pacientes. Dentro de las enfermedades autoinmunes sistémicas el síndrome 
de Sjógren primario se considera una enfermedad relativamente benigna en 
su curso natural. Sin embargo la muerte de 6 casos durante un tiempo cor­
to de seguimiento (promedio 2,7 años) en una muestra relativamente pe­
queña de pacientes, sugiere un patrón potencialmente más agresivo de la 
enfermedad en nuestro medio. . 

Primary Sjogren's syndrome. Study of the patlent populatlon from 
Hospital Universitario de Caracas. Venezuela. 
Invest CUn 1998; 39(3): 199-212. 

Rey words: 	Sjógren, xerostomia, xerophtalmia, pseudolymphoma, 
glomerulitis. 

Abstract. Sjógren's syndrome is an autoinmune exocrinopathy oí un­
known etiology. It is charactertzed by a chronic inflarnmatory process that 
leads to functional impairment and destruction oí lachrymal and salivary 
glands. There is a primary and a secondary íorm oí the disease; the latter ac­
companies a well defined connective tissue disease. As íar as we know, there 
are no previous reports oí primary Sjogren's syndrome in Venezuela. The 
main purpose oí this study was to present the clinical findings and outcome 
oí a population oí patients diagnosed and íollowed in our hospital. A popula­
tion oí fifty-íour patients predominantly íemales (96%) with a mean age oí 42 
(range 24 to 84) was studied. The presence oí articular symptoms was the 
most cornmon extraglandular maniíestation (87%), íollowed by enlargement 
oí parotideal glands (52%) . Parotid enlargement and renal disease were ob­
served with a higher frequency than previously reported in the literature. Re­
current enlargement oí parotideal glands has been related to lymphoid ma­
lignant transíormation in these patients. Our findings seem to suggest that 
the pattem oí clinical expression oí primary Sjógren's syndrome may be in­
fluenced by the genetic make-up oíthe population under study, and possibly 
by local environmental influences. Two oí our cases developed pseudolym­
phoma, a transitional stage between the benign lymphoproliferation oí pri ­
mary Sjógren's syndrome and lymphoma. Furthermore, in this relatively 
small sample six patients have died during a short íollow-up period, suggest­
ing a potentially more aggressive course oí the disease in our patients. 

Recibido: 29-1-98. Aceptado: 25-5-98. 

INTRODUCCIÓN etiología desconocida, caracterizada 
por un proceso inflamatorio crónico 

El síndrome de Sjógren (SS), es que puede conducir a un deterioro 
una exocrinopatia autoinmune de anatómico y funcional de las glán­
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dulas exocrinas. especialmente de 
las glándulas lacrimales y salivales 
(1). La enfermedad puede acompa­
ñarse de diversas manifestaciones 
extraglandulares. debido a inflama­
ción crónica en varios órganos y sis­
temas (2). El SS se puede presentar 
como una entidad clínica aislada o 
asociada a otra enfermedad reumá­
tica autoinmune. clasificándose 
como SS primario (SSP) o secunda­
rio respectivamente (3). 

La enfermedad tiene una preva­
lencia mayor en el sexo femenino. 
predominando su aparición entre la 
cuarta y quinta décadas de la vida 
(4). Después de la artritis reumatoi­
dea (AR). es la enfermedad reumá­
tica de base autoinmune más fre­
cuente (3). Su espectro clínico es 
amplio. comprendiendo desde un 
cuadro clínico limitado a la presen­
cia de manifestaciones glandulares. 
hasta un cuadro sistémico con seve­
ra disfunción en múltiples órganos 
(4). 

Desde el punto de vista etioló­
gico la enfermedad tiene un carácter 
multlfactorial. estando implicados el 
terreno genético. como 10 sugiere su 
asociación con el haplotipo HLA­
DR3 (5). Y factores ambientales. 
como la infección por ciertos agen­
tes como el virus de Epstein Barr y 
el citomegalovirus, entre otros (6). 
Desde el punto de vista inmunológi­
co la enfermedad se caracteriza por 
una respuesta humoral disregulada 
con presencia de htpergarnmaglobu­
línemia, aumento en la síntesis es­
pontánea de inmunoglobulinas (Ig) y 
niveles elevados de complejos inmu­
nes circulantes (7). Hay producción 
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aumentada de factor reumatoide 
(FR) (8), de anticuerpos antinuclea­
res (ANA) y de los autoanticuerpos 
anti-SS-A y anti-SS-B (9-10). Patoló­
gicamente se caracteriza por una 
linfoproliferación benigna acentuada 
la cual en ocasiones, puede evolu­
cionar a linfoma (11-12). El infiltra­
do linfocitario es predominantemen­
te de células CD4+ (4). Se han des­
crito además alteraciones funciona­
les de las células CD8+ (13) y un 
predominio en la producción de in­
terleucinas tipo Thl (6). 

Existen discrepancias en cuan­
to a la clasificación diagnóstica de 
los pacientes con SSP. Este hecho 
puede explicar las diferencias obser­
vadas en la frecuencia y tipo de ma­
nifestaciones clínicas descritas en 
las diferentes series reportadas en la 
literatura (3.14-16). 

Hasta donde sabemos no existe 
información acerca de las caracte­
rísticas clínicas y evolutivas del SSP 
en Venezuela. El objetivo fundamen­
tal del presente trabajo fue presen­
tar los hallazgos encontrados en 
una población de pacientes estudia­
da en nuestro hospital. 

PACIENTES Y dToDOS 

Se estudiaron 54 pacientes. en 
el Servicio de Reumatologia del Hos­
pital Universitario de Caracas. El 
diagnóstico se estableció en base a 
los criterios propuestos por Fox et al 
(fabla I). De acuerdo a este sistema 
se considera un caso como SSP defi­
nitivo si reúne 4 criterios de clasifi­
cación y SSP probable si reúne 3 de 
los criterios (15). 
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TABLA 1 
CRITERIOS DIAGNÓSTICOS DE SSP EN NUESTRA POBLACIÓN DE PACIENTES(*) 

CRITERIO n % 

Queratoconjuntivitis 52 96 

Test de Schinner 45 83 

Rosa de Bengala/Fluoresceína 27 52 . 

Xerostomía 53 98 

Biopsia de mucosa labial 52 96 

< 2 focos inflamatorios 30 46 

> 2 focos inflamatorios 23 44 

Presencia de autoanticuerpos 53 98 

FR 48 89 

ANA 46 85 

Anti-SS-A 20 37 

Anti-SS-B 17 32 

TOTAL PACIENTES 54 

(oo) Se usaron los criterios de clasificación Fax et al (lO). 

Los datos clínicos y serológicos 
en cada paciente fueron obtenidos 
siguiendo un protocolo unifonne de 
datos, recolectados a partir de la 
historia clínica según el Sistema de 
Clasificación de Historias Médicas 
de la Asociación Americana de Reu­
matología (A.R.A.M.I.S.). Además de 
los datos necesarios para investigar 
los criterios de clasificación diagnós­
tica de Fox et al (15), se registro la 
presencia de manifestaciones ex­
traglandulares y los hallazgos de la­
boratorio clínico, incluyendo hema­
tología, perfil bioquímico general, 
examen de sedimento urinario y 
perfil inmunológico. 

El FR se midió mediante el test 
de aglutinación de látex. Los ANA y 
los anticuerpos anti-ADN se investi­
garon por inmunoflurescencia indi­

recta con células Hep-2 y láminas fi­
jadas con Crithidia luctllae respecti­
vamente. La determinación de los 
anticuerpos anti-SS-A y anti-SS-B 
se hizo por contrainmunoelectrofo­
resis y los anticuerpos anti-Sm y 
anti-RNP mediante inmunodifusión 
doble. Los niveles de C3 y C4 se mi­
dieron por inmunodifusión radial y 
las criogIobulinas por un método 
turbidimétrico (9). 

Todos los pacientes fueron so­
metidos a una evaluación oftalmoló­
gica que incluia el test de Schinner 
y adicionalmente el test de la fluo­
rescema o el test de la Rosa de Ben­
gala, seguido de examen con lámpa­
ra de hendidura (17-19). 

Igualmente en todos los pacien­
tes se realizó una biopsia de la mu­
cosa labial. La toma de la muestra 
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se hizo en mucosa de aspecto sano 
del labio inferior, mediante una inci­
sión lineal entre la comisura y la lí­
nea media (20-23). El estudio histo­
lógico fue hecho en el Laboratorio de 
Dermatopatología del hospital por 
uno de los autores (O.C.). Los crite­
rios de sialoadenitis l1nfocítica focal 
fueron establecidos de acuerdo al 
sistema de gradación de focos pro­
puestos por Greenspan et al (20). 
Según este protocolo un foco se defi­
ne por la presencia de un acino 
glandular rodeado por un infiltrado 
de 50 células inflamatorias en un 

2arrea de 4 mm . Nosotros estableci­
mos como criterio diagnóstico la 
presencia de al menos 1 foco infla­
matorio, según lo sugerido por el 
Grupo Cooperativo Europeo (16). 

De acuerdo al sistema propues­
to por Fox et al se excluyeron aque­
llos pacientes quienes para el mo­
mento del estudio reunieran crite­
rios diagnósticos suficientes de otra 
entidad autoinmune definida del te­
jido conectivo. También fueron ex­
cluidos los casos con sospecha o 
confirmación diagnóstica de proce­
sos infecciosos crónicos. como la tu­
berculosis y las micosis profundas y 
aquellos pacientes con enfermeda­
des linfoproliferativas malignas. sar­
coidosiso con síndrome de inmuno­
deficiencia humana adquirida (1, 3. 
24). 

RESULTADOS 

La población estuvo constituida 
por 52 pacientes del sexo femenino 
(96%) y 2 del sexo masculino (4%), 
con una edad promedio de 46 años 
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(rango 24-84). El periodo promedio 
de seguimiento fue 2,7 años (rango 
1-15) y el intervalo prediagnóstico 
promedió 4.5 años (rango 0-25). 

Claslflcacl6n dlagn6stlca 
Cuarenta y ocho pacientes 

(89%) reunieron los 4 criterios diag­
nósticos, siendo clasificados como 
SSP definitivo y 6 pacientes (11%) 
reunieron al menos 3 criterios, por 
lo que fueron clasificados como SSP 
probable. Todos los pacientes tenían 
evidencias de un trastorno autoin­
mune sistémico, documentado por 
la presencia de por lo menos un au­
toanticuerpo y por la demostración 
de uno o más focos inflamatorios en 
glándula salivar menor. La frecuen­
cia de cada uno de los criterios diag­
nósticos se presenta en la Tabla 1. 

ManIfestaciones eztraglandulares 
Como puede observarse en la 

Tabla 11 la manifestación extragIan­
dular más frecuente fue el compro­
miso articular de predominio en es­
queleto periférico (87%), definido por 
la presencia de artralgias ylo sinovi­
tis. En 3 casos hubo compromiso 
clínico y radiológico de las articula­
ciones sacroiliacas. Uno de estos pa­
cientes portaba el marcador H1A­
827 Y dos tenían el FR positivo. Dos 
pacientes con SSP definitivo, desa­
rrollaron afección poli articular simé­
trica y aditiva, indistinguible clínica­
mente de la AR (Fig. la), con pre­
sencia de títulos persistentemente 
elevados de FR. Estos dos pacientes 
comenzaron su enfermedad con xe­
rostomía y xeroftalmía acentuada 
previo al inicio de artritis y además 
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TABLAR 
MANIFESfACIONES GLANDUlARES y EXTRAGLANDUlARES EN PACIENTES 


CONSSP 


MANIFESfACIÓN CÚNICA n % 

Artritis 47 87 

Aumento de volumen de la glándula parótida 28 52 

Aumento de volumen de la glándula lacrimal 24 44 

Linfadenopatia 21 38 

Mección de piel 18 33 

Mecc1ón pulmonar 16 30 

Mecc1ón de tiroides 14 26 

Aumento de volumen de la glándula submaxilar 13 24 

Mecc1ón renal 11 20 

Mecc1ón gastrointestinal 10 18 

Mecc1ón neurológtca 9 16 

TOTAL PACIENTES 54 

presentaron manifestaciones extra­
glandulares frecuentes en SSP y ra­
ras en AR. tales como vasculitis hi­
pergammaglobulinémica (Fig. lb). 
linfadenitis y aumento de volumen 
de parótidas. Uno de estos casos re­
quirió reemplazo total de ambas ca­
deras. En ambos casos el cuadro ar­
ticular estuvo precedido de las ma­
nifestaciones de SSP por varios 
años. 

El aumento recurrente de ta­
maño de las glándulas parótidas se 
observó en 28 pacientes (52%), sien­
do bilateral 26 de estos casos. El 
aumento de volumen de las glándu­
las lacrimales y submaxilares se re­
gistró en 44% y 24% de los casos 
respectivamente. La presencia de 
crecimiento ganglionar se encontró 
en 21 pacientes (39%). Dos pacien­

tes presentaron un cuadro clínico 
sugestivo de pseudolinfoma. con lin­
fadenopatía generalizada. hepatoes­
plenomegalia, hipergammaglobuli ­
nemia policlonal y altos títulos de 
FR Uno de estos casos presentó un 
pseudotumor palpebral (Fig. 2a). ca­
racterizado histológicamente por un 
intenso infiltrado inflamatorio. com­
puesto predominantemente por lin­
focitos. plasmocitos, histiocitos de 
aspecto bien diferenciado e inmuno­
blastos ocasionales de núcleo gran­
de (Fig. 2b). Este paciente falleció a 
los 5 años del inicio de su enferme­
dad a causa de una tuberculosis mi­
liar. identificándose la presencia del 
BK en el hígado. bazo y meninges. 
El otro paciente se encuentra vivo. 
con una enfermedad de 7 años de 
duración y actualmente sin eviden-

Investigación Clínica 39(3): 1998 
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Ftg.l. 	 Paciente femenino de 40 años mostrando sinovitis simétrica de interfalángi­
cas proximales. metacarpofalángicas. atrofia de músculos interoseos dorsa­
les (a) y eritema polimorfico en la pierna (b). 

Vol. 39(3): 199-212, 1998 
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cia de l1nfadenopatía, ni de creci­
miento de glándulas salivales. 

La enfennedad pulmonar con 
patrón obstructivo o intersticial. do­
cumentada por una combinación de 
radiología de tórax, espirometriá y 
prueba de difusión de monóxido de 
carbono estuvo presente en 16 pa­
cientes (30%). Once pacientes mos­
traron un patrón restrictivo, 3 un 
patrón obstructivo y 2 un patrón 
mixto. 

La afección cutánea se observó 
en el 33% de los casos. Diez pacien­
tes desarrollaron lesiones vasculíti ­
cas tipo púrpura palpable. y otros 
dos úlceras en miembros inferiores 
debidas a vascul1tis leucocitoc1ástica 
confirmada hJstológicamente. En 8 
pacientes se presentó un rash cutá­
neo urttcar1fonne; en 3 casos se ob­
servó el fenómeno de Raynaud y en 

Fig. 2. 	 Paciente con SSP y pseudol1nfoma. Se muestra el pseudotumor palpebral y 
el aumento de volumen de la glándula parótida (a) y un corte· histológico 
(40X) de la lesión en párpado mostrando la presencia de un infiltrado infla­
matorio polimórftco con presencia de inmunoblastos de núcleo grande. ~to­
matina laxa y nucleolo prominente (b). 

Investigación Clínica 39(3): 1998 
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uno eritema polimorfo. Diez pacien­
tes mostraron aumento de volumen 
de la glándula tiroides y tres anti­
cuerpos antitiroideos. En 6 casos se 
desarrolló hipotiroidismo documen­
tado por disminución de los niveles 
séricos de T4 ylo aumento de la 
hormona tirotrópica estimulante. 

En 18% de los casos se registró 
compromiso gastrointestinal rra­
bla II), 4 de estos pacientes presen­
taron gastritis atrófica, documenta­
do con endoscopia digestiva supe­
rior y biopsia. En 9 de ellos se evi­
denció enfermedad hepática definida 
por la presencia de hepatomegalia 
clínica, alteración parenquimatosa 
glandular evidenciada por ecosono­
grama y1o elevación persistente de 
las transaminasas. En dos de estos 
casos se documentó histológicamen­
te una hepatitis crónica activa con 
serología negativa para el virus de la 
hepatitis B o C. La espIenomegalia 
se encontró en 2 pacientes. Un pa­
ciente presentó un cuadro de pan­
creatitis aguda asociado a litiasis 
coledociana. 

La afección renal se documentó 
por alteraciones en el sedimento uri­
nario, depuración de creatlntna, 
cuantificación de proteinuria en 24 
horas o por biopsia renal en 11 pa­
cientes 120%). En 8 pacientes se 
presentó un cuadro de glomerulitis, 
con alteraciones típicas del sedi­
mento urinario y niveles elevados de 
proteinuria. Un paciente presentó 
una combinación de compromiso 
glomerular e intersticial documenta­
do por estudio histológico. Se practi­
có biopsia renal en 5 casos, obser­
vándose una lesión histológica tipo 
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membranoproliferativa en 4 pacien­
tes y proliferativa difusa en l. Dos 
pacientes tenían compromiso túbu­
lo-intersticial confirmado histológi­
camente por la presencia de un lnftl­
trado inflamatorio intersticial y de 
atrofia tubular; un paciente presen­
tó una combinación de compromiso 
glomerular e intersticial documenta­
do por estudio histológico. 

Nueve pacientes (16%) presen­
taron manifestaciones neurológicas 
variables. Seis pacientes presenta­
ron neuropatia periférica, caracteri­
zada por déficit sensitivo (n= 1), mo­
tor (n=2) o mixto (n= 3) documenta­
do mediante electromiografta En 
tres pacientes se observó cefalea de 
características orgánicas (n=l), con­
vulsiones (n= 1) en ausencia de alte­
raciones metabólicas y1o infecciosas 
y lesiones vasculíticas multifocales 
en tallo y cerebelo (n=l), evidenciado 
por tomografta axial computartzada. 

Hallazgos de laboratorio 
Se observó leucopenia (definida 

como un contaje < 4.000/mm3 en 
por 10 menos 2 determinaciones) en 
13 pacientes (24%) y plaquetopenia 
(deftn1da como un contaje 
< 100.000/mm3 en por lo menos 2 
determinaCiones) en 17 casos (33%). 
La anemia (deftn1da como un valor 
de Hb < 12 g/dI) se observó en 25 
pacientes (44%); un caso presentó 
anemia hemolítica autoinmune, con 
reticulocitosis y prueba de Coombs 
directo positiva. Ninguno de estos 
pacientes recibían drogas potencial­
mente inductoras de estas manifes­
taciones. 
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TABLA m 
AlITOANTICUERPOS EN PACIENTES CON SSP 

AlITOANTICUERPO n % 

FR 48 89 

ANA 46 85 

Crloglobulinas· 12 46 

Anti-SS-A 20 37 

Anti-SS-B 17 31 

Anti-ADN 4 7 

Anti-RNP 3 6 
Anti-Sm 2 4 

Tal'AL PACIENTES 54 
• Sólo se examinó la presencia de crtoglobulinas en 26 pacientes. 

Las anonnalidades inmunose­
rológicas más frecuentes fueron la 
presencia de FR y ANA (Tabla I1I). 
Los anticuerpos anti-ADN se obser­
varon a títulos bajos y de manera no 
persistente en 4 pacientes; uno de 
ellos presentó además crioglobuline­
mia, hipocomplementemia y altera­
ciones en el sedimento urinario, con 
función renal estable durante un 
periodo de seguimiento de tres años. 
Este grupo de pacientes tenían altos 
títulos sérico s de gammaglobulinas, 
con un patrón policlonal. 

Evoluci6n 
Dos casos evolucionaron hacia 

una enfennedad poliarticular infla­
matoria erosiva con altos títulos de 
FR, clínicamente indistinguible de la 
AR. Dos pacientes presentaron 
amaurosis total debido a queratopa­
tía en banda y a panoftalmitis res­
pectivamente. 

Seis pacientes falleCieron du­
rante el periodo de seguimiento. 2 

por neumonía bacteriana, documen­
tándose estafilococo coagulasa posi­
tivo en uno de ellos. Este paciente 
había presentado cuadros previos de 
neumonía bacteriana, celulitis y ar­
tritis séptica. Otro paciente falleció 
debido a cardiopatía isquémica agu­
da. Uno de los dos pacientes con 
pseudolinfoma falleció por una TBe 
miliar. En dos pacientes se descono­
ce la causa, porque la muerte ocu­
rrió fuera de nuestro hospital. 

En la actualidad 19 pacientes 
están siendo seguidos regularmente 
en nuestro centro. Su evolución se 
ha caracterizado por xerostomía y 
xeroftalmía persistente y un curso 
recurrente de las manifestaciones 
articulares y del aumento de volu­
men de las glándulas salivales ma­
yores. 

DISCUSIÓN 

En este estudio se describen 
las caracteristicas clínicas y seroló-

Investigación Clínica 39(3): 1998 
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gicas en una población de 54 pa­
cientes con diagnóstico de SSP. eva­
luados en el senricio de Reumatolo­
gía del Hospital Universitario de Ca­
racas. Hasta donde sabemos esta es 
la primera serie de casos con esta 
enfermedad publicada en nuestro 
prus. 

La xerostomía y xeroftalmía son 
síntomas frecuentes en la población 
general. Entre sus causas están la 
edad avanzada y la administración 
de ciertos medicamentos con efecto 
anticoUnérgico (25, 26). En un estu­
dio reciente en Caracas, en una po­
blación de sujetos aparentemente 
sanos que acudían a una consulta 
odontológica preventiva o que esta­
ban recluidos en una unidad geriá­
trica, se encontró una prevalencia 
general de xerostomía de 16.6%. con 
una mayor frecuencia en los sujetos 
mayores de 60 años. Ninguno de es­
tos casos presentó evidencias sero­
lógicas de enfermedad autoinmune 
subyacente (27). Por esa razón noso­
tros utlllzamos los criterios de clasi­
ficación diagnóstica de Fox et al 
(15), los cuales nos permiten esta­
blecer con mayor certeza que la xe­
rostomía y la xeroftalmía tienen una 
base autoinmune. Este sistema di­
fiere del propuesto por el Grupo Co­
operativo Europeo (16), en el cual el 
diagnóstico puede establecerse aún 
en ausencia de evidencias histológi­
cas de inflamación glandular y de 
autoanticuerpos. lo que aumenta la 
sensibilidad pero a expensas de la 
especificidad. Se estima que sólo el 
15% de los pacientes clasificados se­
gún el sistema del Grupo Cooperati­
vo Europeo corresponderían a un 
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SSP definitivo según los criterios de 
Fox (15). 

Nosotros confirmamos una ma­
yor prevalencia de la enfermedad en 
el sexo femenino y en pacientes en 
la quinta década de la vida (7). 

La manifestación extraglandu­
lar más frecuente fue el compromiso 
articular (87%), coincidiendo con la 
serie de Castro-Poltronieri y Alar­
cón-Segovia (14). Estos autores des­
cribieron un espectro de afección ar­
ticular similar al nuestro, con dos 
casos también indistinguibles de la 
AR. 

Nosotros observamos una ma­
yor frecuencia de aumento de volu­
men de las glándulas parótidas 
(52%) respecto a lo reportado en 
otras series (1,7). Este hallazgo y la 
Unfadenopatía vista en el 39% de 
nuestros casos ha sido asociado con 
el desarrollo de enfermedades Unfo­
prollferativas malignas (24). Dos de 
nuestros casos desarrollaron un 
pseudolinfoma. 

La afección glomerular se con­
sidera rara en el SSP, sin embargo 
Fox reportó en su serie la presencia 
de glomerulitis asociada a hipocom­
plementemia y a complejos inmunes 
circulantes. en ausencia de anti­
cuerpos anti-ADN (1). Tres de nues­
tros casos con evidencias histológi­
cas de glomerulitis mostraron estos 
autoanticuerpos a títulos bajos y en 
forma no persistente. Estos pacien­
tes tenían una marcada hiper­
gammaglobulinemia. lo cual aumen­
ta la posibilidad de falsos positivos 
para anticuerpos anti-ADN. Ningún 
caso ha evolucionado hacia la insu­
ficiencia renal crónica durante un 
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periodo de seguimiento variable en­
tre 3 - 15 años. a pesar de no haber 
recibido tratamiento inmunosupre­
sor. El compromiso túbulo-intersti ­
cial es la afección renal más fre­
cuente en esta enfermedad (28). con 
una frecuencia aproximada de hasta 
un 6% (l4). Es posible que nuestros 
pacientes tuvieran una prevalencia 
relativamente mayor de afección 
túbulo-intersticial. sin embargo no 
se practicaron pruebas de acidifica­
cíón tubular, por lo que no se pudo 
establecer en forma objetiva la posi­
ble existencia de acidosis metabólica 
por compromiso intersticial. 

Según el criterio histológico de 
Fox et al, que requiere por lo me­
noss dos focos inflamatorios por 
mm2• sólo el 44% de nuestros pa­
cientes mostraron sialoadenitis lin­
focitica focal. Utilizando el criterio 
diagnóstico del Grupo Colaborativo 
Europeo (16), que requiere la pre­
sencia de por lo menos 1 foco infla­
matorio, la frecuencia en nuestra 
serie llega a un 90%. En vista de la 
poca sensibilidad de los criterios 
histológicos de Fox et al, Hedfors et 
al (29) han propuesto un sistema de 
evaluación inmunohistoquímica del 
tejido glandular, para mejorar la efi­
cacia de este procedimiento diagnós­
tico. Nosotros pensamos que el re­
ducir el número de focos inflamato­
rios a 1 puede mejorar la sensibili ­
dad de los criterios de Fox sin afec­
tar su especificidad. 

En resumen, nuestra población 
de pacientes presentó una amplia 
variedad de manifestaciones extra­
glandulares, destacando la frecuen­
cia de aumento de volumen paroti ­

deo y de lesión glomerular mayor a 
la reportada en otras series. Estos 
hallazgos sugieren la existencia de 
un terreno genético y de factores 
ambientales propios que pueden es­
tar modulando la expresión clínica 
de la enfermedad en nuestro medio. 
El riesgo aumentado de linfoma en 
pacientes con crecimiento parotideo 
recurrente y linfadenopatia, obliga a 
una monitorización más estrecha de 
nuestros pacientes con SSP, debido 
que esta complicación se puede pre­
sentar hasta más de dos décadas 
después del inicio de la enfermedad. 
La muerte de seis casos en esta 
muestra relativamente pequeña de 
pacientes podría sugerir un patrón 
más agresivo de la enfermedad en 
nuestro medio. 
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