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Resumen

Introduccion: El sindrome de Sjogren primario (SSp) es una enfermedad autoinmune sistémica que
afecta principalmente a glandulas exocrinas y con frecuencia variable a otros drganos produciendo
manifestaciones extraglandulares que empeoran el prondstico de la enfermedad. La prevalencia del
SSp en la poblacion adulta espafola es del 0,25%. Entre las manifestaciones sistémicas, la
afectacion neuroldgica en el SSp tiene una prevalencia estimada en torno al 20%, siendo la
afectacién del sistema nervioso periférico (SNP) la més frecuente. Las formas sensitivas se clasifican
como: neuropatia sensitiva dolorosa, ganglionopatia de raices posteriores y polineuropatia
sensitivomotora. Su curso y respuesta a las diferentes terapias no es bien conocido, y se basa en
estudios descriptivos de casos o pequenas series.

Objetivos: Describir la presentacion clinica y respuesta al tratamiento de una serie de casos con
neuropatia sensitiva (NS) asociada al SSp.

Métodos: Se trata de un estudio descriptivo retrospectivo basado en una busqueda activa, en el
Servicio de Reumatologia del Hospital 12 de Octubre de todos los casos con SSp que habian
presentado NS en el periodo entre 2005 y 2019.

Resultados: Se identificaron 10 pacientes (7 mujeres y 3 hombres con una mediana de edad de 50
anos al diagndstico de la NS. La manifestacion glandular mas frecuente fue la xeroftalmia (70%)
seguida de la xerostomia (60%). La NS precedi6 al diagndstico de SSp en 8 casos y coincidié con el
mismo en un caso. Solo en otro paciente la NS debuté 6 anos después del diagnostico de SSp. Las
caracteristicas clinicas y los patrones electromidgraficos se presentan en la tabla 1.
Serologicamente, el 50% tenian ANA-IFI+, 50% anti-Ro+, un 40% anti-La+ y otro 40% tenian FR+.
A todos los pacientes se les realizé biopsia de glandula salival menor, 6 de las cuales resultaron con
un grado = 1 de la clasificacion de Chisholm. Un 30% de los casos presentaron ademaés clinica
extraglandular no neuroldgica, articular (1), respiratoria tipo afectacion intersticial pulmonar (2),
fenomeno de Raynaud (1) y leucopenia (2). EI 80% de los pacientes recibieron inmunoglobulina
intravenosa (IgIV) como tratamiento inicial. De dichos pacientes, 1 recibié terapia combinada con
azatioprina (AZA) y otro con corticoides (CS) manteniéndose estables en ambos casos. El resto de
pacientes recibié IgIV en monoterapia de forma que 1 de ellos alcanz6 mejoria clinica y los 3
restantes se mantuvieron estables, aunque uno de ellos sufri6 empeoramiento posterior que requirid
asociar CS y AZA. Solo en un caso por ineficacia del tratamiento con IgIV se requiri6 iniciar
rituximab (RTX) con estabilizacién, y un paciente a pesar de alcanzar la estabilizacion clinica se
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decidi6 asociar CS y RTX por la gravedad del cuadro. E1 20% de pacientes restante que no recibid
IgIV fueron tratados con CS y AZA mejorando 1 de ellos, mientras que el otro requirié asociar RTX
para obtener mejoria. La evolucion detallada de los tratamientos y el tiempo de seguimiento se
describen en la tabla 2.

Tabla 1. Hallazgos neuroldgicos y electromiograficos

Edad de inicio de clinica neuroldgica (mediana) 50 (25-81)
Manifestaciones neuroldgicas

Miembros superiores

Parestesias 8 (80%)
Disestesia y alodinia 3 (30%)
Ataxia 2 (20%)
Déficit motor 1(10%)
Arreflexia 1 (10%)
Miembros inferiores

Parestesias 8 (80%)
Disestesia y alodinia 4 (40%)
Ataxia 3 (30%)
Déficit motor 2 (20%)
Arreflexia 1 (10%)
Signos simétricos 7 (70%)
Disfunciéon autondémica 2 (20%)
Afectacion de pares craneales 0

EMG

PNP axonal sensitiva 1 (10%)
PNP axonal sensitivo-motora 3 (30%)
Ganglionopatia sensitiva 6 (60%)

PNP: polineuropatia.
Tabla 2. Tratamiento y evolucién de la NS

Edad de Inicio

. .. Tratamiento (separarlos si
Paciente Sexo clinica (sep

Seguimiento  Evolucién

neuroldgica procede)
1 M 32 IgIV (1 ciclo) 1 ano Estable
2 M 40 AZA + IglV (1 afio) 2 afio Estable
3 H 56 IgIV (1 ciclo) 13 anos Mejoria
4 M 66 AZA + CS - + RTX (1 ano) 1 ano Mejoria
5 M 58 IglVv 18 afios Estable
Estable
6 H 52 g1V (1 ciclo) — CS + AZA 2,5 afios o ento
Estable
7 M 45 CS + AZA 6 afios Mejoria
o M 45 IglV (5 ciclos) ~ RTX (1,5, o Empeoramiento
anos) Estable

9 M 25 CS + IglV (1 ciclo) 6 meses Estable



10 H 81 IgIV (1 ciclo) = CS + RTX 1 afio Mejoria

Conclusiones: La NS es una manifestacion rara en el SSp. Es con frecuencia la manifestacion de
debut. En la serie descrita la evolucion con los tratamientos fue favorable con estabilizaciéon o
mejoria de la NS en la mayoria de los casos. El farmaco mas utilizado fue la IgIV, usandose RTX
como segunda linea en caso de fracaso de la IgIV o en combinacion con ésta en los cuadros mas
graves.
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