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O QUE E O SINDROME DE SJOGREN?

O Sindrome de Sjogren (S.S.) é uma doenca auto-imune créni-
ca, em gue o sistema imune, que normalmente protege o nosso
organismo de doencas e o defende de infecgdes, fica desregula-
do e ataca tecidos saudaveis do proprio corpo.

No S.S. o alvo principal sdo as células epiteliais das glandulas
exdcrinas, originando um processo inflamatério, que pode
envolver tecidos de diversos 6rgaos. Sao atingidas em especial
as glandulas lacrimais e salivares, originando sintomas que
caracterizam a doenca: olhos secos e boca seca. A secura de
outros tecidos como a pele, mucosa nasal e vaginal é também
muito frequente.

O Sindrome de Sjégren pode causar problemas noutras partes
do organismo como as articulacbes, musculos, pulmoes, rins,
tiréide, figado, pancreas, estbmago, nervos e cérebro, provocan-
do sinais e sintomas diversos consoante os 6rgaos envolvidos.

A febre, perturbacdes do sono e a fadiga sdo os sintomas
frequentes.
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PORQUE ESTE NOME?

Esta doenca j& é conhecida ha muitos anos, mas foi um oftalmologista
sueco, Henrick Sjogren, que, em 1933, a descreveu de forma mais com-
pleta, tendo-se adoptado o seu nome a partir de entao.

QUE FORMAS DE APRESENTACAO EXISTEM?

Existem duas formas: a primdria e a secundaria.

Classifica-se de Sindrome de Sjégren Primario quando ndo ha outra
doenca auto-imune concomitante.
Chama-se Sindrome de Sjégren Secundario, quando ocorre associado

a outras doencas auto-imunes como a Artrite Reumatdide, o Lupus
Eritematoso Sistémico, a Polimiosite, a Esclerodermia, a Tiroidite ou outras.

QUE PESSOAS SAO MAIS AFECTADAS PELA
DOENCA?

O S.S. afecta pessoas de qualquer raca e em qualquer idade, mas a
semelhanca de outras doencas auto-imunes, atinge mais as mulheres
(nove vezes mais do que os homens).

A doenca surge sobretudo entre os 40 e 50 anos, sendo comum em
idades mais avancadas.

Podera ser a doenca auto-imune mais frequente, considerando a forma
primaria e secundaria em conjunto.

QUAL A CAUSA?

O Sindrome de Sjogren é uma doenca auto-imune de causa ainda des-
conhecida. As infeccoes por virus podem, no entanto, contribuir even-
tualmente para o seu desenvolvimento.

Existem factores hormonais e genéticos bem estabelecidos, dado o niti-
do predominio no sexo feminino e a maior probabilidade de familiares
de doentes com Sindrome de Sjogren apresentarem anomalias auto-
imunes ou de desenvolverem a doenca.

QUAIS SAO OS SINTOMAS?

Os sintomas classicos sdo designados como sindrome seco (sicca sindro-
me), correspondendo a secura da boca e dos olhos, devido a dimi-
nuicdo de producado de saliva e lagrimas.
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H4a, no entanto, multiplas causas para estas duas situacoes que nada
tém a ver com o Sindrome de Sjégren. A secura das mucosas é muito
frequente nos idosos e ocorre também em certas doencas sistémicas. A
secura dos olhos pode ser consequéncia de hipovitaminose A, blefari-
tes, alteracdo da funcéo das palpebras, queimaduras quimicas, uso de
lentes de contacto, etc.

A boca seca, além de poder ser consequéncia de desidratacao e estar
associada a quadros de ansiedade, pode também ser causada por diver-
sos medicamentos como antidepressivos, neurolépticos, anti-histamini-
cos e diuréticos (que também podem agravar os sintomas quando
tomados por doentes com Sindrome de Sjogren).

E frequente e caracteristico desta doenca o aumento do volume das
glandulas parétidas (simulando a vulgar papeira). No entanto, a hiper-
trofia das glandulas salivares pode ocorrer em situacoes diversas como
infeccoes bacterianas e virusais, obstrucao dos canais, alcoolismo croni-
co, cirrose hepatica, hiperlipémia, etc.

Em suma, quando um doente apresenta este tipo de queixas deve dar
conhecimento ao seu médico no sentido de esclarecer se esta perante
uma situacao transitéria ou pode ter este tipo de doenca.

MANIFESTACOES OCULARES

A Xeroftalmia ,termo técnico médico de olhos secos, traduz-se subjec-
tivamente por ardor, comichao, sensacao de areia ou corpo estranho,
fotofobia (intolerancia a luz). H& diminuicdo da producao de lagrimas,
estando alterada também a sua qualidade.

Frequentemente surge dilatacao das glandulas lacrimais, infeccoes ocu-
lares, blefarite (inflamacao das palpebras), podendo ocorrer lesdes mais
graves. como Ulceras da cornea, queratites ou queratoconjuntivite
(queratoconjuntivite sicca).

MANIFESTACOES ORAIS

A Xerostomia, termo médico de boca seca, traduz-se em queixas de
sensacao de queimadura da boca, disfagia (dificuldade na degluticao),
particularmente para alimentos secos, sendo necessaria frequentemen-
te a ingestdo simultanea de liquidos.

Ha tendéncia para o desenvolvimento de caries, estomatite, mau hali-
to, anomalias do cheiro e do paladar.

Cerca de 60% dos doentes apresenta aumento do volume das glandu-
las salivares: parétidas, sub-linguais e sub-mandibulares.
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As estruturas mucosas adjacentes a cavidade oral e também detentoras
de glandulas, como a nasofaringe, orofaringe, seios perinasais e ouvi-
dos, podem também ser envolvidas originando secura, o que se traduz
por tosse seca irritativa, rouquiddo, secrecbes espessas, sinusite ou
eczema do canal auditivo externo.

MANIFESTACOES MUSCULO-ESQUELETICAS

Sao as mais frequentes manifestacdes extraglandulares e incluem artral-
gias (dores nas articulagdes), rigidez matinal (dificuldade em abrir as
maos), inflamacao das articulacoes que afecta predominantemente os
punhos, articulacdes dos dedos, joelhos e tornozelos.

Os sintomas musculo-esqueléticos sao os primeiros a aparecer em 30%
dos casos, podendo preceder os sintomas de disfuncdo glandular (boca
seca, olhos secos...).

Cerca de 50% dos doentes sofrerdo de dores nas articulacoées ou artri-
te no decurso da doenca.

Dores musculares ocorrem com relativa frequéncia, havendo casos des-
critos de polimialgia e polimiosite (outras doencas auto-imunes que dao
dores musculares).

MANIFESTACOES CUTANEAS

Podem estar relacionadas com o envolvimento das glandulas sebaceas
da pele, originando Xerose ou Xeroderma (pele seca) em 20 a 60% dos
doentes, o que se traduz em prurido comichdo, descamacao e alte-
racdes da pigmentacao.

O envolvimento das glandulas sudoriparas leva a diminuicdo da sudo-
rese. Por atingimento das glandulas apdcrinas diminui a secrecao de
substancias odoriparas.

Alguns casos de alopécia (falta de cabelo), tém sido relatados.

O envolvimento dos vasos da pele atinge 20 a 30% dos doentes e pode
ser de natureza inflamatdria, com vasculite, plrpura palpavel, peté-
quias e urticaria crénica ou noédulos subcutaneos. Também podem apa-
recer lesdes de eritema multiforme, paniculite necrotizante, enfartes
cutaneos, ulceras e gangrena.

Em 20 a 35% dos casos aparece o fendbmeno de Raynaud (os dedos
ficam brancos quando expostos ao frio ou em situacbes de stress),
podendo preceder varios anos a instalacao do Sindrome de Sjogren.
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MANIFESTACOES DO APARELHO URINARIO

As situacoes mais comuns sao a acidose tubular renal distal e a nefrite
intersticial. Estas lesdes podem conduzir a litiase renal (calculos no rim)
e diminuicdo da funcao renal.

MANIFESTACOES GENITAIS

A secura vaginal pode originar dificuldades nas relacdes sexuais, provo-
cando dor e ardor (disparéunia). De notar que estas queixas também
podem surgir por outras causas, sendo frequente em mulheres pés
menopausa.

MANIFESTACOES PULMONARES

Habitualmente tém pouca expressao clinica e a progressdo é lenta. A
tosse seca é a queixa mais comum.

Podem também ocorrer, mais raramente: traqueite sicca, alveolite linfo-
citaria, pneumonia intersticial linfocitica ou bronquiolite obliterante.

MANIFESTACOES CARDIACAS

Raramente ha evidéncia clara de envolvimento cardfaco, podendo no
entanto surgir pericardite, com espessamento pericardico (o pericardio
¢ a membrana gue envolve o coracao), alteracdo da funcao do ventri-
culo esquerdo ou miocardite (inflamacdo do musculo cardiaco).

MANIFESTACOES HEMATOLOGICAS

Podem surgir diversas manifestacdes, tais como anemia de doencas
cronicas ou auto-imune (por destruicdo de glébulos vermelhos provo-
cada por anticorpos), trombocitopenia auto-imune (por destruicao de
plaquetas) ou leucopenia (baixa do numero de glébulos brancos).

Os doentes com Sindroma de Sjégren tém um risco aumentado de
desenvolver linfoma, mas tal evolucédo é rara. Em associacdo com o lin-
foma pode surgir anemia aplastica e sindroma mielodisplasico.

MANIFESTACOES DO APARELHO DIGESTIVO

Sao queixas comuns e traduzem-se em disfagia (dificuldade na deglu-
ticdo), devido a secura das mucosas faringea e esofagica, bem como a
alteracoes da motilidade esofagica, nduseas, epigastralgias ou dispepsia.

Menos frequentemente ocorre gastrite atrofica com acloridria, pancre-
atite aguda ou crénica, méa absorcao dos alimentos, figado aumentado
ou quadros clinicos semelhantes a cirrose biliar primaria.
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MANIFESTACOES NEUROLOGICAS

No decurso da doenca pode surgir uma neuropatia de pares craneanos,
mais frequentemente atingindo o trigémio e o nervo 6ptico, dando
alteracoes visuais.

A neuropatia periférica, surge em 20% dos doentes, podendo preceder
a evidéncia de sindrome seco.

A neuropatia sensério-motora atinge cerca de 10% dos doentes.
Outras complicacbes sao a neuropatia sensitiva, neuropatia autonémi-
ca fruste, que é relativamente frequente, a mielopatia e a vasculite do
sistema nervoso central, a qual pode originar sinais neuroldgicos focais
ou difusos, agravando a for¢a muscular ou a sensibilidade da pele,
acompanhados de sintomas como cefaleias, convulsées ou sincope.

ALTERACOES PSIQUIATRICAS

Podem surgir alteracoes do humor, psicose, deméncia ou crises de panico.

OUTRAS MANIFESTACOES

A fadiga é uma queixa muito frequente. Podem também aparecer febre
sem causa aparente ou perturbacées do sono.

COMO SE DIAGNOSTICA O SINDROME DE
SJOGREN?

O diagnostico baseia-se fundamentalmente nos dados clinicos, conju-
gados com resultados de exames laboratoriais, imagioldgicos e histolé-
gicos.

E muito importante para o médico avaliar as queixas actuais, sintomas
e sinais de doenca que ocorreram no passado e antecedentes familiares.

A existéncia de habitos alcodlicos e tabagicos, bem como o uso de dro-
gas e a medicacao habitual deve ser averiguada.

O exame fisico pode permitir detectar manifestacoes clinicas de
Sindrome de Sjogren ou outras doencas.

O estudo analitico contribui para a deteccao do envolvimento de certos
6rgaos e para exclusao de outras doencas e inclui diversas andlises de
sangue e urina. E muito importante o estudo imunolégico, incluindo a
pesquisa de auto anticorpos, alguns dos quais sdo tipicos desta doenca
(anti-SSA e anti-SSB), embora ndo seja obrigatdria a sua presenca.
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A abordagem diagnostica da secura das mucosas pode ser feita na con-
sulta quanto a producéo de lagrimas, colocando uma tira de papel de fel-
tro no canto do olho (Teste de Schirmer). A producao de saliva pode ser
avaliada colocando uma bola de algodao durante uns minutos na boca
e medindo o aumento de peso, consequéncia da absorcao de saliva.

O envolvimento oftalmico deve ser avaliado por um Oftalmologista no
momento do diagnoéstico, com consultas posteriores de vigilancia e
sempre gue surjam novos sinais ou sintomas da agravamento. O
Oftalmologista ird apreciar a producdo de lagrimas e a sua qualidade,
pesquisar eventuais lesdes na cornea e conjuntiva e prescrever o trata-
mento adequado.

A observacao da mucosa da boca e lingua permite apreciar o grau de
secura, consequéncia da falta de producao de saliva. A avaliacdo do
envolvimento das glandulas salivares pode requerer a realizacao de cer-
tos exames imagioldgicos tais como Sialografia (visualizacdo dos canais
apos injeccao de produto de contraste), Sialometria (medicdo do volu-
me de saliva drenada por um canal cateterizado) ou Cintigrafia das
glandulas salivares (avaliacdo da funcao das glandulas visualizadas apés
injeccao de radioisotopo), Ecografia das parétidas ou Ressonancia
Magnética.

A realizacdo de uma bidpsia das glandulas salivares é importante para
o diagnéstico, pois a presenca de focos de infiltrados de linfocitos
caracteriza esta doenca. Trata-se de retirar um pequeno retalho de teci-
do da face interna do labio inferior, feita com anestesia local.

COMO DEVE SER VIGIADO?

Os doentes com esta patologia devem ter observacao clinica regular, de
preferéncia pelo mesmo médico que conheca o seu caso e que seja
capaz de abordar os seus problemas na globalidade.

A realizacdo periodica de exames complementares de diagnéstico séo
imprescindiveis para avaliar a evolucdo e detectar eventuais compli-
cacoes de forma a permitir a tomada precoce das medidas necessarias
para controle da situacao.

COMO SE TRATA O SINDROME DE SJOGREN?

Embora nao haja cura para esta doenca, hd tratamentos que aliviam os
sintomas e previnem as complicacdes decorrentes da secura das muco-
sas. Dependendo dos 6rgdos envolvidos diversos tratamentos estao
indicados.
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Saber reconhecer as causas e situacoes evitaveis que podem agravar as
queixas, os sinais e sintomas de agravamento da doenca e as formas
préaticas de lidar com problemas do dia a dia é fundamental para per-
mitir recorrer aos cuidados médicos atempadamente.

CUIDADOS COM OS OLHOS

Uso de lagrimas artificiais de acordo com as necessidades, que devem
ter caracteristicas ajustadas ao padrao de secura e tipo de lagrimas que
ainda sdo produzidas (ha variadas marcas comerciais). Had doentes que
sdo sensiveis aos conservantes usados nos solutos, devendo ser muda-
do o produto sempre que cause desconforto. Durante a noite pode ser
vantajoso aplicar gel.

Pode ser feita oclusdo do canal lacrimal, a fim de permitir a permanén-
cia das lagrimas nos olhos.

Quando surge congestdo ou outros sinais inflamatérios oculares deve
ser observado por Oftalmologista, para deteccdo precoce de eventuais
lesdes que, se nao forem tratadas, podem ter consequéncias graves.

CUIDADOS COM A BOCA

Molhar a boca com &gua frequentemente. Estimular a secrecao salivar
através de chicletes e rebucados sem acucar, Pilocarpina em comprimi-
dos, uso de Bromexina ou saliva artificial em spray ou pastilhas.

Atencdo a ocorréncia de infeccdes fungicas na boca e ao desenvolvi-
mento de céries, que devem ser tratadas precocemente.

CUIDADOS COM OUTROS ORGAOS

Para os labios secos, usar batons hidratantes. Para a secura nasal, usar
spray de agua salina. Para a pele seca, usar lo¢cdes e cremes hidratan-
tes. Para a secura vaginal usar gel ou creme lubrificante.

ARTRALGIAS E MIALGIAS

Para estes sintomas sdo usualmente prescritos analgésicos ou anti-
inflamatérios nao esteroides, anti-maldricos (Hidroxicloroquina), ou
mesmo corticoides (Prednisolona em doses baixas).

SINDROME DE RAYNAUD

Evitar a exposicdo ao frio e o stress fisico e psicoldgico. Os bloqueado-
res dos canais de célcio (Nifedipina) podem melhorar os sintomas.
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FADIGA

A fadiga pode ser devida a doenca ou a disturbios do sono. Ha que
garantir um sono repousante.

DOENCA SISTEMICA

O envolvimento de érgdos internos pode exigir medicacdo diversa,
sendo habitual o uso de corticoides (Prednisolona), anti—malaricos
(Hidroxicloroquina), imunossupressores e imunoglobulinas.

A correccao das alteracdes electroliticas provocadas pelas lesdes renais
é importante, podendo utilizar-se o potassio oral, bicarbonato ou citra-
to de sddio no tratamento da acidose hiperclorémica e da hipocaliémia.

QUAL O PROGNOSTICO DA DOENCA?

Na maioria dos doentes a doenca evolui lentamente e de forma benigna.
As primeiras manifestacdes, geralmente reflectem o envolvimento das
glandulas lacrimais e salivares e das articulagoes.

O envolvimento glandular precede o dos érgaos viscerais que ocorre
somente em um quarto dos doentes.

Geralmente decorrem oito a dez anos entre o aparecimento das primeiras
gueixas e o diagnostico da doenca.

Nas formas de Sindrome de Sjégren secundario a situacdo € inversa: sur-
gem primeiro os sinais e sintomas da doenca principal, desenvolvendo-se
depois a sindrome seca.

N&o ha tratamento que permita a cura da doenca, no entanto o prognos-
tico é bom, ndo pondo em risco a vida nem prejudicando a sobrevida,
comparativamente com a populacdo geral.

A vigilancia médica regular é fundamental para monitorizacdo da evo-
lucdo, despiste precoce de manifestacoes sistémicas e complicagoes.

O QUE PODE FAZER PARA MELHORAR A SUA
SITUACAO?

e Evitar ambientes secos ou ventosos e usar humidificadores de
ambiente;

e Nao fumar;
e FEvitar o acucar;

e Manter uma boa higiene oral - lavar os dentes com escova macia
apo6s cada refeicdo e antes de se deitar, usando uma pasta
dentifrica com fluor;
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e Vigiar o aspecto da mucosa da boca diariamente (atencdo ao
aparecimento de lesdes avermelhadas tipo queimadura ou placas
brancas sugestivas de infeccao por fungos);

e Bochechar com &gua diversas vezes ao longo do dia e estimular
a secrecao das glandulas: sumo de citrinos, mascar chicletes sem
aclcar e tomar medicacdo quando prescrita;

e Usar oculos protectores e criar o habito de pestanejar
frequentemente, particularmente quando estad a conduzir ou esta
muito tempo a olhar écrans de computadores, televisdo ou outros;

e Usar as lagrimas artificiais tantas vezes quanto o necessario para
evitar a secura ocular, mudar de produto se causar irritacao;

e Ter atencao aos produtos de maquilhagem, particularmente dos
olhos (usar sombra somente acima das pestanas, evitar rimel);

e Usar batons hidratantes;

e Tomar banho (duche) de curta duracdo e com dgua pouco quente
e aplicar diariamente locoes e cremes hidratantes na pele;

e Usar gel lubrificante vaginal,

® Seja rigoroso no cumprimento da terapéutica indicada pelo médico
responsavel pelo seguimento da sua doenca para tratamento de
eventuais complicacoes ou de doencas associadas;

e Cumpra o plano de vigilancia clinica, revisdo analitica e outros
exames auxiliares de diagnéstico que o seu médico indique;

e Marque uma avaliacdo periodica pelo Oftalmologista
e Estomatologista: trés vezes por ano para vigilancia ou sempre
gue surjam novos sinais de doenca ou agravamento da situacao;

e Avise os médicos que consulta do que tem, a fim de evitar
prescricdio de medicacdo que agrave os sintomas. Nunca se
esqueca de informar o Anestesista se for fazer uma operacao com
anestesia geral.

Aprenda a lidar com a sua doenca com uma atitude positiva. O
tratamento passa muito pelos cuidados a ter no dia a dia, pelo
que é necessdria a sua participacdo activa.

Um estilo de vida em que as medidas preventivas sejam adop-
tadas naturalmente, bem como o cumprimento rigoroso das
medidas terapéuticas que o seus médicos lhe indicam, sdo a
melhor forma de prevenir complica¢des e garantir a qualidade
da sua vida.

A QUEM DEVE RECORRER?

O Sindrome de Sjégren exige a colaboracao de uma equipe multidisci-
plinar. Deve haver uma estreita ligacdo entre o Médico de Medicina
Geral e Familiar e os Especialistas neste tipo de doenca, geralmente
Médicos de Medicina Interna (que tém Consultas de Doencas Auto-
imunes, dedicadas a este tipo de doentes) ou Reumatologistas. No
entanto, é frequente haver necessidade da intervencdo de outras
Especialidades, assim como a de outros Técnicos como sejam
Enfermeiros, Psicélogos, Fisioterapeutas, Assistentes Sociais e outros.

SINDROME DE SJOGREN



Hospitais com Consultas de Doengas Auto-imunes

(Dependentes da Medicina Interna)

Regido Norte:
e Hospital de Santo Anténio — Porto
e Hospital de Sao Jodo — Porto
e Hospital de Sao Marcos — Braga
Hospital de Sao Pedro — Vila Real
Hospital de Sao Sebastiao — Feira
¢ Hospital Senhora da Oliveira — Guimaraes

Regiao Centro:
e Hospital dos Covdes / C. H. de Coimbra — Covoes
e Centro Hospitalar Rainha D. Leonor — Caldas da Rainha
e Hospital da Covilha / C. H. da Cova da Beira - Covilha
Hospital de Santo André — Leiria
Hospital de Sao Teoténio — Viseu
Hospital Distrital da Figueira da Foz - Figueira da Foz
Hospital Infante D. Pedro — Aveiro
Hospital Jesus Cristo — Santarém
Hospital Nossa Senhora da Assuncgao — Seia
Hospital Sousa Martins — Guarda

Regido de Lisboa:
e Hospital Curry Cabral
e Hospital de Santa Maria
e Hospital Egas Moniz / C.H. Lisboa Ocidental
e Hospital de Sao Francisco Xavier / C.H. Lisboa Ocidental
e Hospital Fernando da Fonseca
e Hospital dos Capuchos

Regido Sul
e Hospital de Santa Luzia — Elvas
Hospital Distrital de Faro — Faro
Hospital do Espirito Santo — Evora
Hospital Dr. Reynaldo dos Santos — Vila Franca de Xira
Hospital Nossa Senhora do Rosario — Barreiro
e Hospital Sdo Bernardo — Setubal

Madeira
e Centro Hospitalar do Funchal — Funchal

Acores
e Hospital de Angra do Heroismo — Angra do Heroismo
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