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Definicja

Zesp6t Sjogrena to przewlekta, zapalna choroba
tkankitacznej o podtozu autoimmunologicznym. Wedtug
tradycyjnego podziatu wyréznia sie pierwotny i wtérny
zesp6t Sjogrena. Z wtérna postacia mamy do czynienia
w przypadku, gdy choroba towarzyszy innym chorobom,
najczesciej o podtozu autoimmunologicznym.

Kryteria klasyfikacyjne

Obecnie do rozpoznania choroby wykorzystuje sie
kryteria klasyfikacyjne opracowane przez ACR w 2012 r.
(tab. 1) [1].

Stany wykluczajgce:
 wczesniejsza radioterapia gtowy lub szyi,

« zakazenie wirusem zapalenia watroby typu C (hepati-
tis C virus —HCV),

» zakazenie wirusem HIV lub AIDS,

* sarkoidoza, amyloidoza,

* choroba przeszczep przeciw gospodarzowi,

* choroby IgG4-zalezne.

Badania dodatkowe niezbedne do ustalenia rozpo-
znania:

 Badania oceniajace zajecie gruczotéw slinowych:

1. Badanie ultrasonograficzne slinianek: stuzy do oceny
budowy slinianek i przewodéw wyprowadzajacych.
Najczesciej w przebiegu choroby stwierdza sie niejed-
norodnos¢ i odgraniczone obszary o réznej wielkosci
o charakterze guzkowatym, przypominajace plaster
miodu. W zaawansowanym okresie choroby obserwuje
sie zmiany wtokniste w obrebie gruczotow Slinowych.

2. Biopsja wargowych gruczotéw slinowych: w obrebie
gruczotu slinowego mniejszego, pobranego w miej-
scu niezmienionej btony Sluzowej, ogniska zapalne
z naciekiem limfocytarnym sa oceniane przez histo-
patologa jako stopien 1. Skala okresla liczbe ognisk
sgsiadujgcych z prawidtowymi gronkami gruczotow
zawierajacych > 50 limfocytéw na 4 mm? tkanki.

3. Sialografia gruczotéw slinowych: sialografia slinianek
przyusznych wykazuje rozsiane zmiany (ogniskowe,
jamiste lub destrukcyjne) bez zwezenia gtéwnych
przewoddw Slinowych. Wadg tego badania jest duza

Tabela I. Kryteria klasyfikacyjne zespotu Sjégrena opracowane przez ACR [2]

I. Zmiany w narzadzie wzroku

Keratoconjunctivitis sicca: stwierdzane w barwieniu spojowki i rogéwki fluoresceina i zielenig lizaminy. Istotne jest,
aby badania nie wykonywa¢ po zastosowaniu kropli do oczu i zeby chorzy nie byli poddani chirurgicznemu zabiegowi rogdwki

lub kosmetycznej operacji powiek w okresie ostatnich 5 lat

IIl. Badanie histopatologiczne

Kryterium jest spetnione wéwczas, gdy w obrebie gruczotu slinowego mniejszego, pobranego w miejscu niezmienionej btony
Sluzowej, ogniska zapalne z naciekiem limfocytarnym sa oceniane przez histopatologa jako stopien 1. Skala okresla liczbe
ognisk sasiadujacych z prawidtowymi gronkami gruczotéw zawierajacych > 50 limfocytéw na 4 mm? tkanki

Il. Autoprzeciwciata

— obecnos¢ przeciwciat anty-Ro (SS-A) i/lub anty-La (SS-B) lub

—obecnos¢ czynnika reumatoidalnego i przeciwciat przeciwjadrowych w mianie > 1/320

Pewne rozpoznanie zespotu Sjogrena — spetnione 2 z trzech powyzszych kryteriow
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bolesnosé w trakcie jego wykonywania, predyspozy-
cja do miejscowych zakazen oraz zamkniecia Swiatta
przewodoéw wyprowadzajacych.

« Badania oceniajgce zajecie gruczotdéw tzowych:

1. Test Schirmera — polega na umieszczeniu paska jatowej
bibuty filtracyjnej o wymiarach 5 x 36 mm z zaokraglo-
nym brzegiem w worku spojéwkowym. Po 5 minutach
mierzy sie zwilzong czes¢ bibuty. U oséb zdrowych pa-
sek bibuty zwilza sie na dtugos¢ 20 mm. Wartos¢ zwil-
zenia < 5 mm Swiadczy o zespole suchego oka.

2. Barwienie spojowki i rogowki fluoresceing lub zieleniag
lizaminy. Przy uzyciu lampy szczelinowej ze Swiattem
zielonym wykazuje sie charakterystyczne tréjkatne
wybarwienia w dolnych 2/3 rogbéwki, podstawa zwrd-
conych do rabka. Podaje sie punktacje w zaleznosci
od ilosciowej oceny zmian dla kazdego oka — maksy-
malnie mozna osiagnac¢ 12 punktéw (dla jednego
oka). Za pozytywny dla rozpoznania zespotu suchego
oka zwigzanego z zespotem suchosci uznaje sie wynik
>3[2].

* Inne badania:

1. Badanie radiologiczne klatki piersiowej oraz tomogra-
fia komputerowa o wysokiej rozdzielczosci (high reso-
lution computed tomography — HRCT) — stuza do wy-
kazania srodmigzszowego zwtdknienia ptuc lub innej
zmiany patologicznej w uktadzie oddechowym.

2.Badanie echokardiograficzne serca wykazuje zmiane
w obrebie serca, np. kardiomiopatie, wysiek w obrebie
osierdzia, nadciénienie ptucne (pulmonary arterial hy-
pertension — PAH).

3. Badania laboratoryjne: OB, oznaczenie stezenia biatka
C-reaktywnego (C-reactive protein — CRP), morfologia
krwi obwodowej, proteinogram, badanie ogélne mo-
czu, badania serologiczne.

Postepowanie terapeutyczne

Pierwotny zespét Sjogrena jest leczony objawowo,
tj. przez zastosowanie sztucznych tez i sztucznej sliny.
Mozna podawac leki stymulujgce gruczoty wydzielania
zewnetrznego, takie jak: pilokarpina p.o. w dawce 15—
20 mg/dobe, cewemelina 3 x 30 mg/dobe. Wazne jest
leczenie infekcji grzybiczych w jamie ustnej, jak rowniez
stosowanie lubrykantéw i zeli z kwasem propionowym
w przypadku suchosci pochwy.

Jako leki modyfikujace proces zapalny stosuje sie pre-
paraty antymalaryczne: hydroksychlorochine (200-400
mg/dobe), chlorochine (250-500 mg/dobe). W przypad-
kach o duzej aktywnosci klinicznej choroby (zajecie na-
rzadow wewnetrznych) wskazane jest podanie glikokor-
tykosteroidéw doustnie (prednizon w dawce 20-40 mg/
dobe) lub dozylnie w postaci ,,pulséw” (metyloprednizo-
lon 500-1000 mg/dobe przez 3 kolejne dni co miesiac),

lekéw immunosupresyjnych (cyklofosfamid p.o. w daw-
ce 100 mg/dobe, iv. 800-1000 mg raz w miesigcu),
100 mg/dobe azatiopryny p.o. lub 7,5-25 mg raz w ty-
godniu metotreksatu (MTX) p.o. Metotreksat podaje sie
przede wszystkim w zapaleniu stawéw. W wyjatkowych
sytuacjach zagrazajacych zyciu (zajecie uktadu nerwo-
wego, nerek, zapalenie naczyn) podaje sie wlewy im-
munoglobulin dozylnie i stosuje plazmafereze. Obecnie
prowadzone sa réwniez préby zastosowania rytuksyma-
bu (anty-CD20) w leczeniu zespotu Sjégrena — nie jest to
jednak wskazanie zarejestrowane.

Postepowanie terapeutyczne w przypadku wtérnego
zespotu Sjogrena obejmuje leczenie choroby podstawo-
wej oraz leczenie objawowe zespotu suchosci.
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