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Wspoétwystepowanie zespotu Sjogrena i twardziny uktadowej

Coexistence of Sjogren’s syndrome and systemic sclerosis
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Streszczenie

Zespot Sjogrena jest przewlekta choroba zapalng o podtozu auto-
immunologicznym charakteryzujaca sie uposledzeniem czynnosci
gruczotow wydzielania zewnetrznego. Skutkuje to powstaniem
objawéw, nazywanych zespotem suchosci. Tylko w ok. 40% jest to
zespot pierwotny, a w pozostatej czesci towarzyszy innym scho-
rzeniom, najczesciej rowniez o podtozu autoimmunologicznym,
takim jak twardzina uktadowa. Ponad potowa chorych z twardzing
uktadowa ma charakterystyczne dla zespotu suchosci objawy,
natomiast tylko niewielki procent tych oséb spetnia kryteria roz-
poznania zespotu Sjogrena. Na podstawie dostepnego pismien-
nictwa przeanalizowano czestos¢ wystepowania zespotu Sjogrena
w grupie 0séb z rozpoznang twardzing uktadowa oraz przebieg
obu choréb w przypadku ich wspétistnienia.

Zespot Sjogrena — definicja i kryteria
rozpoznania

Zesp6t Sjogrena jest przewlekta chorobg zapalng
o podtozu autoimmunologicznym. Dochodzi w niej do
powstania naciekéw z limfocytéw w obrebie gruczotéw
wydzielania zewnetrznego. Skutkuje to uposledzeniem
ich czynnosci, a takze zmianami zapalnymi w wielu ukta-
dach i narzadach. Kliniczne objawy ww. zaburzen to:
suchosc¢ rogdwek i spojowek odczuwana przez chorych
jako uczucie piasku pod powiekami, nadwrazliwos¢ na
Swiatto, pieczenie i bol gatek ocznych, suchos¢ w obrebie
jamy ustnej — powodujaca trudnoéci w jedzeniu i méwie-
niu, utrata smaku, zmiany zapalne btony $luzowej,
préchnica zebow, a takze powiekszenie Slinianek. Zmia-
ny pozagruczotowe towarzyszace zespotowi suchosci to:

Summary

Sjogren’s syndrome (SS) is a chronic autoimmune disease charac-
terized by the sicca syndrome. In 40% of patients, SS is primary, in
near 60%, SS accompanies other autoimmune disorders (like sys-
temic sclerosis) as a secondary SS. More than a half of patients
with systemic sclerosis present symptoms characteristic of the
sicca syndrome, however, a small percentage of those patients
meet criteria for Sjogren’s syndrome. On the basis of available lit-
erature, the prevalence of Sjogren’s syndrome in patients diag-
nosed with systemic sclerosis and the course of both diseases in
the case of their coexistence were analysed.

bole i obrzeki stawdw, objaw Raynauda, limfadenopatia,
zmiany zapalne naczyn i nerwéw obwodowych, choroby
tarczycy, zmiany w uktadzie oddechowym, takie jak
zapalenia ptuc, zmiany drobnoguzkowe i chtoniaki, zapa-
lenie srodmigzszowe nerek, kwasica cewkowa, kamica
i uposledzenie czynnosci nerek. Ponadto czesto obser-
wuje sie zmiany patologiczne dotyczace migzszowych
narzadoéw jamy brzusznej, takie jak zapalenie trzustki,
powiekszenie watroby czy pierwotna marskos¢ z6tciowa
watroby [1-3].

Rozpoznanie zespotu Sjogrena ustala sie na podsta-
wie kryteriow American European Consensus Group
22002 r., ktére obejmuja:
 objawy suchego oka,
 objawy ze strony jamy ustnej,

* zmiany w narzadzie wzroku,
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 badanie histologiczne,
e czynnosé gruczotdw slinowych,
» obecnos¢ autoprzeciwciat.

Rozpoznanie jest pewne wéwczas, gdy spetnione sa
przynajmniej 4 kryteria, w tym — dodatni wynik biopsji
lub obecnos¢ autoprzeciwciat [2].

Badania laboratoryjne wykonywane u pacjentéw
z rozpoznanym zespotem suchosci wykazuja czesto
hipergammaglobulinemie (80%), niedokrwistos¢, leuko-
penie, obecnos¢ czynnika reumatoidalnego i krioglobu-
lin. Badania immunologiczne pozwalaja na wykrycie
obecnosci przeciwciat ANA, anty-Ro, anty-La [3-5].

Wtérny zespét Sjogrena

Tylko w ok. 40% przypadkéw zespét Sjogrena jest
chorobg pierwotna (wystepujaca samoistnie, bez
innych choréb). Czesciej jest on powigzany z innymi
chorobami autoimmunologicznymi, takimi jak toczeh
rumieniowaty uktadowy, reumatoidalne zapalenie sta-
wow  (RZS), autoimmunologiczne choroby tarczycy,
pierwotna marskos¢ zétciowa watroby, zotadek arbu-
zowaty (GAVE), stwardnienie rozsiane czy twardzina
uktadowa (wtérny zespét Sjégrena) [1, 6-11]. Dotychczas
niewielu badaczy zajmowato sie chorymi, u ktérych
stwierdzono jednoczesnie zespdt Sjogrena i twardzine
uktadowa. W ciggu ostatnich pieciu lat opublikowano
ponad 400 prac dotyczacych RZS i ponad 300 dotycza-
cych tocznia rumieniowatego uktadowego, powiazanych
z zespotem Sjogrena, a tylko 25 prac dotyczyto twardzi-
ny uktadowej ze wspotistniejgcym zespotem suchosci.

Twardzina uktadowa - definicja i kryteria
rozpoznania

Twardzina uktadowa jest przewlekta choroba tkanki
tacznej charakteryzujaca sie zaburzeniami morfologii
i funkcji naczyh krwionosnych, nieprawidtowosciami ze
strony uktadu immunologicznego oraz postepujacym
witdknieniem skory i narzadéw wewnetrznych [7, 10].
Obecnie wyrdznia sie dwie postaci tej choroby: uogol-
niong (dSSc) i ograniczong (ISSc). Rozpoznanie twardzi-
ny uktadowej jest ustalane na podstawie kryteriow ARA
71980 ., ktdére obejmuja:

e kryterium duze: twardnienie skéry proksymalne od
stawéw Srodreczno-paliczkowych i/lub $rédstopno-
-paliczkowych, twardnienie skéry kohczyn, twarzy, szyi,
tutowia, zwykle symetryczne z towarzyszaca sklero-
daktylia;

« kryteria mate:

- sklerodaktylia,

- naparstkowate blizny na opuszkach palcéw lub za-

nik opuszek palcow,

- obustronne wtéknienie $rédmigzszowe podstawy

ptuc.

Do ustalenia rozpoznania konieczne jest spetnienie
jednego kryterium duzego i co najmniej dwdch matych [2].

Podobienstwa twardziny uktadowej
i zespotu Sjogrena

Twardzina uktadowa i zespét Sjogrena, jako jednost-
ki autoimmunologiczne o podobnej, nie do konca pozna-
nej etiologii, maja wiele cech wspdlnych. Obie jednostki
chorobowe charakteryzuja sie czestym wystepowaniem
specyficznych przeciwciat przeciwjadrowych (twardzina
uktadowa — ACA i Scl-70, zespodt Sjogrena — anty-Ro/SS-A
i anty-La/SS-B). Zaréwno twardzina, jak i zespdt Sjogre-
na maja stare kryteria klasyfikacyjne. W obu chorobach
nie ma skutecznego leczenia przyczynowego.

Zespot Sjogrena i zesp6t suchosci
w przebiegu twardziny uktadowe;j

Zespot Sjogrena w przebiegu twardziny uktadowej
mozna rozpoznac¢ wéwczas, gdy u pacjenta wystepuja
typowe dolegliwosci wynikajace z zaburzen wydzielania
gruczotéw tzowych i slinowych (xerophthalmia lub xero-
stomia), dodatni wynik testu Schirmera i/lub pozytywny
wynik biopsji gruczotéw slinowych z wargi lub w surowi-
cy sa obecne przeciwciata anty-Ro/SSA lub anty-La/SSB.
Sama obecnos¢ objawéw zespotu suchosci nie upowaz-
nia do postawienia diagnozy.

Wedtug danych z pismiennictwa [1, 2, 8, 9] ponad
60% chorych z postaciag ograniczong twardziny uktado-
wej ma objawy charakterystyczne dla zespotu sucho-
Sci. Sg to: suchos¢ rogéwek i spojéwek (uczucie piasku
pod powiekami, nadwrazliwos¢ na Swiatto, pieczenie,
bol gatek ocznych), suchos¢ w obrebie jamy ustnej
(trudnosci w jedzeniu, méwieniu, utrata smaku, zmia-
ny zapalne btony sluzowej, nasilona prochnica zebéw),
uczucie suchosci w obrebie nosa, pogorszenie odczu-
wania zapachow, powiekszenie Slinianek, suchosé
pochwy (bol i dyskomfort w trakcie wspétzycia ptcio-
wego). Wymienione objawy nie sa jednakze réwno-
znaczne z rozpoznaniem zespotu Sjogrena, poniewaz
kryteria rozpoznania tego zespotu spetnia tylko ok. 15%
pacjentéw [2, 6, 9]. Nalezy to ttumaczy¢ tym, ze objawy
suchosci w twardzinie uktadowej sa wynikiem dwéch
réznych proceséw patologicznych: typowych dla zespo-
tu Sjogrena — naciekéw limfocytarnych w tkance gru-
czotowej oraz wtdknienia tkanki gruczotowej w nastep-
stwie procesu typowego dla twardziny uktadowej.
Wsréd pacjentéw z zespotem Sjogrena w przebiegu
twardziny uktadowej ok. 95% stanowia chorzy z posta-
cig ograniczong twardziny [1, 6].
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Czestos¢ wystepowania wtdrnego zespotu Sjogrena
w twardzinie jest poréwnywalna z czestoscia jego roz-
poznawania w przebiegu innych choréb autoimmunolo-
gicznych. W przebiegu tocznia rumieniowatego uktado-
wego jest to ok. 12% chorych (2-30%), natomiast
w przebiegu RZS wg réznych autoréw od 9% do 15% cho-
rych (5-31%) [6, 8, 9].

Przebieg kliniczny choroby w przypadku
wspotistnienia obu jednostek

Objawy zespotu Sjogrena i twardziny w przypadku
wspotistnienia tych dwoch jednostek chorobowych sg
podobne do stwierdzanych u 0séb tylko z twardzing lub
zespotem suchosci, jednak inne jest ich nasilenie
i czestos¢ wystepowania w poszczegblnych grupach cho-
rych. Na przyktad neuropatia obwodowa i cechy zapale-
nia stawoéw wystepujg z wieksza czestoscig u chorych
w przypadku wspétistnienia obu jednostek. Przebieg
twardziny jest natomiast prawdopodobnie zejszy wow-
czas, gdy towarzyszy jej wtorny zespot Sjogrena. Mniej
jest przypadkéw nadcisnienia ptucnego, rzadziej wyste-
puje witdknienie ptuc, a takze mniejsza jest czestosc
wystepowania przetoméw nerkowych [1, 6, 10].

Wspétistnienie obu jednostek chorobowych wiaze
sie z wiekszym prawdopodobiefstwem wystapienia
u takiego chorego innych schorzen o patogenezie auto-
immunologicznej (np. pierwotnej marskosci zétciowej
watroby) i wystepowaniem w surowicy licznych auto-
przeciwciat [4-6]. Dotychczas w tej grupie chorych nie
opisano wystepowania chtoniakéw [1, 3].

Podsumowanie

Podsumowujac, warto zauwazy¢, ze pismiennictwo
dotyczace opisanej tematyki, ze wzgledu na niewielka
czestos¢ wystepowania obu jednostek chorobowych,
dotyczy badan na matych grupach chorych. Obowigzuja-
ce aktualnie kryteria diagnostyczne, zaréwno twardziny
uktadowej, jak i zespotu Sjogrena, sa niejednolite i nie
do konca zdefiniowane. Istnieje wiec potrzeba przepro-
wadzenia duzych wieloosrodkowych badan dotyczacych
przedstawionej tematyki.

PiSmiennictwo

1. Salliot C, Mouthon L, Srdizzone M, et al. Sjégren’s syndrome is
associated with and not secondary to asyastemic sclerosis
Rheumatology 2007; 46: 321-326.

2. Zimmermann-Gérska |. Pierwotny i wtérny zesp6t Sjogrena.
W: Reumatologia kliniczna, Zimmermann-Gorska | (red.).
Wydanie I. Wydawnictwo Lekarskie PZWL, Warszawa 2008;
617-687.

3. Hansen A, D&rner T. Sjogren’s syndrome. Internist 2010; 10:
1267-1676.

Reumatologia 2010; 48/6

4. Defadenti C, Atzeni F, Spina MF. Clinical and laboratory aspects
of Ro/SSA-52 autoantibodies. Autoimmune Rev 2010; 8: 148-
152.

5. Hermandez-Molina G, Leal-Alegre G, Michel-Peregrina M. The
meaning of anti Ro and anti- La antibodies in primary Sjogrens
syndrome. Autoimmune Rev 2010; 10: 135-138.

6. Avouac J, Sordet C, Depinay C, et al. Systemic sclerosis of Sic-
ca Syndrome in 133 Consecutive Patients. Arthritis Rheum
2006; 54: 2243-2249.

7. Pope JE. Scleroderma overlap syndrome. Curr Opin Rheumatol
2002; 14: 704-710.

8. Gilboe IM, Kvien TK, Uhlig T. Secondary Sjégrens syndrome in
systemic lupus erytheatosus: comparison with rheumatoid
arthritis and correlation with disease variables Ann Rheum Dis
2001; 60: 1103-1109.

9. Coll J, Rives A, Grino MC. Prevalance of Sjogrens syndrome in
autoimmune diseases. Ann Rheum Dis 1987; 46: 286-289.

10. Cordier JE Pulmonary arterial hypertension in connective tis-
sue diseases. Bull Acad Natl Med 2009; 8: 1911-1918.

11. Annunziata P, De Sautil, Di Rezzes. Clinical features of Sjogrens
syndrome in patients with multiple sclerosis. Acta Neurol
Scand 2010; 10: 1600-1604.



