Reporte de un caso de sindrome de

Sjogren-Mikulicz
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En los ultimos afios e] sindrome de
Sjogren y el sindrome de Mikulicz han
llegado a ser reconocidos como un sindrome
combinado. El sindrome descrito por Sjogren
en 1933 esta caracterizado por sequedad en
la nariz, boca, garganta y vagina y por una
disminucién de la cantidad de lagrimas.
Cuando la secrecion lagrimal disminuye
progresivamente se desarrollan
anormalidades en el epitelio de la cérnea y
conjuntiva. En esta etapa conocida con el
nombre de “keratoconjuntivitis sicca”, se
observan pequefios defectos punteados en la
cérnea, sobre todo en su mitad inferior.

Considerable confusién existi6 en el
pasado con respecto a la naturaleza de
inflamaciones recurrentes no supurativas de
las parétidas descrito por primera vez por
Mikulicz en 1892.
relacionados que causaban agrandamiento

Varios estados no
de las glandulas parétidas eran agrupados
bajo el término de sindrome de Mikulicz, sin
tener en consideracién los caracteres
histoldgicos en la glandula.

Cuando tales entidades como sarcoidosis,

linfoma y tuberculosis eran excluidas las
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caracteristicas histolégicas en el sindrome de
Mikulicz parecian ser unicas. Ellas consisten
en un infiltrado difuso con linfocitos y células
plasmaéticas y reduccién del parénquima
acinar, proliferacién del epitelio de los ductus
con formacién de islas de células

epimioepiteliales.

El sindrome combinado Sjégren-Mi- kuliez
en su forma completa consiste: sequedad y
atrofia de la conjuntiva, cérnea, mucosa
nasal y bucal, lengua, garganta y vagina, asi
como hiposecrecién géstrica y de otras
glandulas exocrinas. Parotiditis recurrente

no supurativa es también frecuente.

Desde la descripcion inicial por Henry
Sjogren en 1933, estudios clinicos han
demostrado la ocurrencia no muy rara de
purpura, fenémeno de Raynaud, alopecia,
esplenomegalia y linfopenia.

En la triada diagnéstica del sindrome de
Sjogren-Mikulicz: Keratoconjuntivitis sicca,
xerostomia y artritis reumatoide, se ha visto
la sustitucién de esta tultima por otras
enfermedades del tejido conectivo, tales

como lupus eritematoso  diseminado,

esclerodermia, periarteritis nudosa o
polimiositis lo que si:friere una intima

relacién de estas enfermedades.
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La posibilidad de una alteracién en los
mecanismos inmunolégicos como patologia
bésica en el sindrome Sjégren- Mikulicz ha
atraido un aumentado interés como un
resultado de estudios recientes de laboratorio
que indican que el suero de los pacientes que
sufren de esta afeccién estdn caracterizados
por una alta incidencia de factores anti-
complemento o

nucleares, fijacion de

anticuerpos precipitantes a una gran
variedad de tejidos y érganos. De particular
interés en vista de la similitud entre el
cuadro histoldgico de la glandula tiroides en
la tiroiditis de Hashimoto y la glandula
parétida en el sindrome de Sjégren, ha sido la
demostracién de hemoaglutininas circulantes
a la tiroglobulina en un gran ntimero de
pacientes. Esta observacién se pone bien en
correlacion con estudios clinicos que sugieren
una incidencia aumentada de tiroiditis en
asociacion con sindrome de Sjogren.

Criterio para el diagnéstico del sindrome
de Sjégren.

Criterios mayores:

1. —Evidenciasobjetivas de artritis reu-
matoide.
2. —Evidencia objetiva de  “keratocon-

juntivitis sicca”. (Tincién de la cérnea.)

3. —Evidencia objetiva de inflamacién
0 atrofia de la glandula
parétida o submaxilar.

Criterios menores:

1. —Historia compatible con artritis reu-
matoidea en ausencia de anormalidades
objetivas de las articulaciones.

2. -—Historia de inflamacién de las glan-
dulas parétidas o submaxilares en
ausencia de evidencia objetiva.

3. —LEvidencia objetiva o subjetiva de
marcada sequedad de la boca en ausencia
de inflamacién o atrofia de las glandulas

salivales.

4. —Historiade sequedad de los ojos;
sensacién recurrente de cuerpo extrafo o
de ardor o enrojecimiento de los ojos en

evidencia

ausencia de objetiva de

keratoconjuntivitis sicca.

Para el diagnéstico definitivo del sindrome
de Sjogren es necesario la presencia de los
probable
diagnéstico es necesario la presencia de dos

tres criterios mayores; para
criterios mayores y para posible diagnostico
es necesario la presencia de un criterio mayor
mas uno o mas criterios menores.

Métodos de laboratorio. Por la sencillez en
su realizacién se ha de anotar la prueba de
Schirmer para medir la cantidad de ldgrimas
producidas. Se realiza con un papel de filtro
de tamafio standard que ge coloca debajo del
parpado inferior. El sujeto normal humedece
15 milimetros de papel en cinco minutos
mientras que los pacientes portadores de]
sindrome Sjégren-Mikulicz lo humedecen
menos y en etapas avanzadas de la

enfermedad el papel de filtro puede
permanecer completamente seco.
Ocasionalmente puede dar resultados
falsamente positivos, especialmente en

pacientes de edad, pero se puede estar casi
completamente seguro si se humedece
solamente cinco milimetros

o menos del papel en cinco minutos.

Una prueba mas precisa de la secrecién
lagrimal es la electroforesis de. las ldgrimas.
La disminucién o ausencia de “lisozima” en el
liquido lagrimal es un hallazgo temprano y
constante en la keratoconjuntivitis sicca.
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H. C. 33530.

Nombre: N.M.R. Edad: 32 afos. Raza:
negra. Direccién: calle 120 numero 5112,
entre 51 y 59, Marianao.

Motivo de ingreso:

Historia de la enfermedad actual: Paciente
que reingresa en nuestro Hospital, después
de ser dada de alta con diagndstico de
“Artritis Reumatoidea” en el mes de
diciembre préximo pasado, mejorando con el
tratamiento impuesto. Refiere que en enero
de este afio comienza a notar fiebre de 38°
(grados centigrados) no diarias, vespertinas,
asi como dolor en articulaciones interfalan-
gicas y de la mufieca de ambas manos; asi
como en rodilla y pies, acompanado de
aumento de volumen y calor; acompafniandose
dicha sintomatologia de gran decaimiento,
ligera acidez estomacal, asi como dolor en
regiéon del cuello, que se agudiza a los
movimientos. Refiere ademdas que le
aparecieron varias “glandulas” en regién
posterior lateral del cuello, redondeadas,
ligeramente dolo- rosas. La paciente refiere
que desde el comienzo de su enfermedad
(hace 3 anos) padece de dolor en regién pre-
cordial de mediana intensidad, irradiada a
hemitérax derecho con una duracién de tres a
cuatro dias, no diarias, y sin precisar otras
caracteristicas.

Refiere que por la agudizacién de su
anterior sintomatologia, es que reingresa.

Antecedentes /Mitolégicos personales:

Sarampién, parotiditis, varicelas, artritis
reumatoidea. amigdalitis.

Antecedentes hereditarios y familiares:

Madre:
megacolon. Hermanos: cinco v/s. Niega

Padre: v: reuma. muerta:

diabetes y T.B. familiar.
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Habitos toxicos: Café.

Vivienda: No higiénica, ni ventilada,

2 habitaciones.

Piso: mosaico. Techo: tejas. Agua: en tuberia
fuera de la vivienda. Servicios sanitarios en
la vivienda: exterior, uso de varios, inodoro.
Sin bafio o ducha.

Interrogatorio por a par utos:

Respiratorio: Niega tos, expectoracion,
diarrea.

Circulatorio: Nada a sefialar.

Digestivo: Acidez géstrica.

Génito-urinario: Orinas subidas de color en
ocasiones, ardor a la miccidén a veces.
Ginecoldgico: Menarquia 14 afos. F. M. 3-28
escasos.

Hemolinfojx)yético: Adenopatias en regién
posterior lateral del cuello, mas marcadas
cuando ha tenido amigdalitis.

Nervioso: Insomnio desde hace meses.
Nerviosismo.

Otros datos: Astenia, fiebre 38°C y 39°C,
anorexia, pérdida de peso de 27 libras en 3
meses (desde que comenzo6 su enfermedad).

Examen fisico regional:

Cabeza: craneo: nada a sefalar. Cara:
aumento de volumen en regién pre e
infraauricular derecha.

Cuello: Tiroides no palpable. Se palpan a
nivel de regién posterior pequenias
tumoraciones del tamafio de un garbanzo,
poco movibles de consistencia eldstica y
firme ligeramente dolorosas, bilaterales, que
lucen corresponder a adenopatias, no
ingurgitacién yugular.

Paciente  normolinea  que  deambula
libremente, sin marcha caracteristica de
P.P., adoptando preferentemente en el lecho

decubito lateral izquierdo.
Facie: no caracteristica de P.P.

R. C. 'M.



Piel: palida, reseca y aspera.

Mucosas: francamente hipocoloreadas.
Fasieras:  Ufas:  estriadas  longitudi-
nalmente, palidas, ausencia de linula. Pelo:

propio de edad, raza y sexo.
T.C.S.: no infiltrado.
T.A.: disminuido. Peso actual 78 Ibs.

Nodulos subcutdneos en ambos antebrazos.
Respiratorio: Inspecciéon: amplitud. Normal
F.R. Palpacién: expansién toracica normal.
Percusién. Sonoridad clara pulmonar.
Auscultaciéon: murmullo vesicular normal.
Cardiovascular: pulso: 84 X nit- T A, 80-50.
Auscultacion cardiaca: latido de Ja punta ni
visible ni palpable.

Auscultacion: ritmo regular, desdoblamiento
del 2do. tono pulmonar, no soplos.

Latidos arteriales periféricos: presentes.
Boca: sepsis oral, faltan piezas.

Investigaciones complementarias

Lengua: normal.
Garganta: amigdala, derecha criptica y

aumentada de tamano.
A nivel de abdomen:

Higado: borde superior 6to. espacio
1. C., borde inferior: no rebasa el re-

borde costal derecho.

Murphy: negativo.

Fosas lumbares: rifiones no palpables.
Puntos renales ant. y post. no dolorosos.

Paciente virgen.

Adenopatias descritas en regional.
Bazo no percutible ni palpable.
Motilidad: conservada.
Sensibilidad: Sup. y prof. normal.
Keflectividad: normal.

Pares craneales: normales.

12-2-64  28-2-64 11-3-64 14-3-64 21-3-64 44-64
Hemoglobina 10.6 10 8.7 u 11.7
Leucocitos 7.000 5,000 6,000 8,000 —
Hematocrito 31 — Stb.: Stb.: 4 Stb.: 61 37
Seg.: Seg. 73 Eo.: 2 —
Eosi.: Linfo.: 17  Linfo.: 33 —
Linfo: Mono.: 17  Mono.: 4 —
Mono.:
Eritro 133 140 133

Prueba de Schirmer: se humedece
solamente 5 nim. de papel de filtro en cinco
minutos.

Células L.E.: negativo (12-2-64) y (14-3-
64)

Duke: 1 minuto Lee White: 7%

minuto T. Protrombina: 13

segundos Serologia: negativo.

R.C. M.
oct,31. 1964

Proteinas por electroforesis:

Serina.....ccccvceenieeneenieens 31%

Alfa 1o 10%

Alfa 2. i 9%

Beta...coooooiiiniiiiiiie 10%

GamMMA ...eeeeriieeeniieeeiieeen, 39%
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Medulogra m a:

1. -—Aumento de los elementos de la serie

leucoblastiea con aumentos de
plasmacellen desviacién a la izquierda.
No se observan células linfosar-

comatosas, leucémicas plasmaticas.
2. —Integridad de las otras series.

3. —Conclusiones: Médula infecciosa.
Exudado faringeo: estreptococo. Exudado
vaginal: Flora II. Coprocultivo: Klebsiella.
Médulograma (buscando células o fe-
némeno L.E.) : negativo.

Electro: Desviacién axial izquierda.
Telecardiograma: 1960. Discreto aumento
del area cardiaca a expensas del ventriculo
izquierdo.

1961: Diametros cardio-adrtico normales.

R X Estémago y duodeno: no se observan
alteraciones gastroduodenales.

Gastroandlisis: Residuo géstrico: ana-
clorbidria.  Periodo  digestivo:  normo-
clorliidria.  Mixorrea. Retardo de la

evacuacién: Sangre oculta positiva.
Biopsia ganglio cervical:

Febrero 21, 1964.
Mieto: Adenitis hiperplédstica inespeeifica
con extensas éareas de hemorragia
posiblemente traumatica.
Biopsia: ganglio axilar.
Micro: Linfoma folicular gigante. La
posibilidad de adenitis hiperplédstica in-
especifica no puede ser excluida (figuras 2,
4y 5).
Biopsia de parétida: marzo 31, 1964
Ifiguras 1y 3).

Micro:

1. —Atrofia acinar por infiltrado in-
flamatorio e hiperplasia linfoide
intersticial.

2. —Discreta

dilatacién de conductos.
3. —El aspecto histolégico

corresponde a un sindrome de
Mikulicz- Sjégren.

R. X. Pleuropulmonar: febrero 17-64.
No se observan alteraciones pleuro-

pulinonares.

Fig. 1. Infiltrado inflamatorio intersticial a linfocitos y células reticulares

en la parédtida.
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Fig. 4. Hiperplasia linfoide seudolinfomalosa en un ganglio cervical.

Fig. 5. Mayor aumento para mostrar la hiperplasia de células del reticulo
senalada.



SIALOGRAFIA

Fig. 1. Disminucion del calibre del conducto excretor. Dilatacion
quistica acinular. El aspecto es compatible con el sindrome de

Sjogren.

Sialografia: marzo 26-64: Disminucién del
calibre del conducto excretor. Dilatacién
quistica acinular. El aspecto es compatible
con el sindrome de Sjbégren (fig. 1).

Fondo de ojos: mayo 6-64: vasos tortuosos.

Catarata incipiente en O.D.

Leucoma O.1.

CONCLUSIONES

Se hace una revisién de la literatura sobre
el sindrome de Sjégren-Mikulicz y se
presenta un caso personal para llamar la
atencion sobre el diagndstico de este
sindrome, para lo cual hay que tener
presente los criterios mayores y menores
antes expuestos asi como la importancia de

R.n. M.
«31,1964

pruebas como la de Scbirmer,
Sialografia y biopsia de parétida y ganglio
linfatico. En cuanto a 1la biopsia
ganglionar hay que sefialar la posible
confusién del cuadro histolégico del
sindrome de Sjégren con el linfoma
folicular gigante como hubo de ocurrir en
nuestro caso reportado.

CONCLUSIONS A review of the
literature on the Sjégren-Mikulicz
syndrome is made and a case ls present-
ed to cali the attention to the diagnosis of
tlxis syndrome. To establish such a
diagnosis it is necessary to bear in inind
both the essential and the lesser im-
portant criteria which have been
mentioned above, as well as tlie
signifieance of tests like Schirmer’s,
sialogram of parotid glands and biopsies
of lymphatic ganglia. As to the biopsy of
lymphatic ganglia, the authors stress the
possible confusion of the histologic
picture presented by Sjégren’s syndrome
with giant follicular lymphoma, as
occurred in their patient.

CONCLUSIONS

On y fait une révision de la littérature sur
le syndrome de Sjégren-Mikulicz et on y
présente un cas de l'expérience personelle
pour attirer r'attention sur le diagnostic de
ce syndrome. Pour faire un tel diagnostic il
faut uti- liser les enteres principales et
second- aires exposés ci-dessus ainsi comme
considérer Timportance des épreuves telles
que la de Scbirmer, la sialographie et la
biopsie de la parotide et des ganglions
lymphatiques. Quant 4 la  biopsie
ganglionnaire, il faut noter la possible
confusion du cadre histologi-

567



que du syndrorne de Sjogren avec le

lymphome géant en forme de follicule, como
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