Sindrome de Sjogren primaria com manifestagoes severas
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Introdugao: A Sindrome de Sjogren (SS) é uma doenga imunomediada cujas
manifestacdes clinicas associam-se a infiltracdo linfocitica no tecido epitelial de
diversos sistemas, em especial em glandulas exdcrinas. O comprometimento visceral,
tais como pneumonite linfocitica, nefrite tubulointersticial e complica¢des neuroldgicas
sao exemplos que estdo associados a uma maior morbidade e mortalidade. Porém, uma
das manifestagées mais temiveis é o linfoma, comumente de células B nao-Hodgkin,
cujo risco é de 15 a 20 vezes mais alto, quando comparado a populagao geral. As pistas
de seu surgimento ocorrem através de manifestagdes que revelam uma doenca
francamente ativa, tais como vasculite, parotidite de repeti¢cdo, consumo persistente da
fragdo C4 do complemento, esplenomegalia, presenca de centros germinativos
ectépicos em bidpsia tecidual, além de outros.

Objetivo: Relatar um caso de SS que se apresenta com manifestagdes clinicas
exuberantes, recidivantes e de dificil controle, além de ressaltar a importancia em se
identificar fatores predisponentes ao desenvolvimento de linfoma.

Delineamento e Método: Relato de caso desenvolvido a partir de informacgdes obtidas
em revisdo de prontuario, entrevista com o paciente, registros de exames
complementares e revisao da literatura.

Resultados: Mulher, 59 anos, portadora de sindrome sicca manifestando-se por
xeroftalmia, xerostomia, além de fadiga intensa, episddios recorrentes de parotidite e
vasculite cutanea, com predominio em membros inferiores. Perfil imunoldgico revelou
positividade para fator antinuclear (1/640 padrao nuclear homogéneo), anti-SSa, fator
reumatoide e consumo de C4 (abaixo de 8 mg/dL). Realizada bidpsia de glandulas
salivares que evidenciou sialodenite crénica acentuada, predominantemente linfocitica.
Testes oftalmoldgicos compativeis com “olho seco” severo. O diagndstico de SS foi
imediatamente confirmado, apés critérios de exclusao da doenga serem afastados. Por
apresentar fatores de risco bem definidos para linfoma, e por se manter com doenga em
atividade persistente, apesar da terapia imunossupressora com glicocorticoides e
azatioprina, optamos pela indicacao de terapia anti-CD20 com rituximabe.

Conclusao: Por ser uma doenga que pode evoluir com graves manifestagdes, em
especial linfoma, é de extrema importancia identificar caracteristicas associadas a tal
complicagao, visando diagnodstico e tratamento em fases mais precoces da neoplasia.
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