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RESUMO
A síndrome de Sjögren (SS) é uma doença que
provoca manifestações especificas e sistêmicas,
podendo apresentar-se de maneira isolada, ou
associadas a outras doenças autoimunes.  O objetivo
do estudo foi realizar uma revisão sistemática sobre
SS, suas principais manifestações clínicas e
anticorpos pesquisados. A revisão sistemática foi
realizada na base de dados LILACS.  O critério de
inclusão foi para trabalhos realizados na América
Latina e limite de não mais de 20 anos de publicação.
A SS acomete mais o sexo feminino, na faixa etária
dos 40 a 50 anos. Pacientes com SS apresentaram
menor número médio de dentes, maior tendência à
dislipidemia e início precoce em pacientes com
comprometimento dermatológico inflamatório. Não
foi encontrada associação com a atividade da Artrite
Reumatoide (AR), porém houve relação com o tempo
de evolução da Esclerodermia. Os auto-anticorpos
mais pesquisados foram FAN, FR, Anti-Ro e Anti-La,
sendo estes dois últimos frequentes nos pacientes com
SS primária e intimamente ligados com as
manifestações clinicas. A SS também apresenta
relação com fatores imunogenéticos que
desempenham papel relevante no aumento da
gravidade da doença e da produção de
autoanticorpos.

PALAVRAS-CHAVE: Síndrome de Sjögren;
Xeroftalmia; Xerostomia; Epidemiologia.

ABSTRACT
Sjogren's syndrome (SS) is an autoimmune disease, the
slow and progressive character of unknown etiology.
They may be in isolation, called primary SS or
associated with other autoimmune diseases. This study
aimed to perform a systematic review on SS, its clinical
manifestations and researched antibodies. A systematic
review was conducted in Lilacs database. As inclusion

criteria, the work should be carried out in Latin America
and no more than 20 years of publication. The SS affects
more females in the age group of 40-50 years. SS
patients had a lower average number of teeth, more
prone to dyslipidemia early onset in patients with
inflammatory dermatological commitment, there was no
association with the activity of Rheumatoid Arthritis and
was compared with the time course of Scleroderma. Top
searched antibodies were ANA, FR, Anti -Ro and anti-
La, being these two last frequent in patients with primary
SS and closely linked with the clinical manifestations.
Furthermore, SS also has a relationship with
immunogenetic factors that perform a relevant role in
increasing the severity of disease and autoantibody
production.

KEYWORDS: Sjogren's Syndrome; Xerophthalmia;
Xerostomia; Epidemiology.

1. INTRODUÇÃO

A síndrome de Sjögren (SS) é uma doença
autoimune crônica, de etiologia desconhecida e com
caráter progressivo1–3. É uma doença inflamatória
sistêmica que evolui com infiltração linfoplasmocitária
as glândulas exócrinas2, 4,5. Afeta ambos os sexos, porém
mais prevalente no feminino com uma proporção de
nove mulheres para cada homem. Todas as idades são
atingidas pela SS, mas a incidência é significativa na
quarta e quinta década de vida5–7. A prevalência na
população geral difere entre os estudos, pois dependem
dos critérios de classificação usada, com variações de
0,6% a 4% dos adultos5–8. É uma enfermidade que altera
principalmente a qualidade de vida do paciente7.

Na SS a desordem autoimune provoca tanto
manifestações especificas quanto sistêmicas. Os
principais alvos da inflamação são as glândulas salivares
e lacrimais, provocando a xeroftalmia e xerostomia.
Outras glândulas exócrinas, incluindo os presentes no
pâncreas, na mucosa do intestino, na árvore brônquica,
na vagina e as glândulas sudoríparas podem também ser
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afetadas 1,9, causando sintomas cutâneos10,
musculoesqueléticos, respiratórias11–13, genito-
urinárias6, vasculares e psiquiátricas 7,12,14. Outro quadro
importante que pode ocorrer nos pacientes com SS é o
desenvolvimento de linfoma, sendo que os pacientes
com SS têm risco de 44 vezes maior do que a população
geral15.

Devido ao amplo espectro de manifestações clínicas
o diagnóstico precoce da SS é comprometido 1,5,16, pois
ainda não há sinal, achado clínico ou imunomarcador
descrito até o momento que é aceito isoladamente, para
afirmar o diagnóstico, acompanhar a evolução ou
remissão da doença. O paciente com suspeita de SS
precisa ser avaliado por equipe multidisciplinar
composta de oftalmologistas, reumatologistas,
otorrinolaringologistas e dentistas dentre outros10. O
diagnóstico precoce da SS previne algumas
complicações decorrentes da diminuição da função
glandular (cárie, úlcera de córnea, entre outros) e
manifestações extraglandulares mais graves16. Paralelo
a isso, a falta de consenso das diferentes entidades e
sociedades, propicia os mais diversos critérios de
diagnóstico para SS 10,17–21. Isso pode dificultar
comparações entre os estudos clínicos, principalmente
em relação ao tratamento e aos dados epidemiológicos10.
Portanto, maior aplicação e uniformização dos
consensos diagnósticos para SS ainda são
necessários22.O diagnóstico e classificação da SS, de
acordo com o Consenso Americanos-Europeu 19, inclui
avaliação de manifestações subjetivas e objetivas,
presença de autoanticorpos anti-Ro ribonucleoproteína
(anti-Ro/SSA) e anti proteína lúpus La (anti-La/SSB)23.

Para o início da terapia a manifestação sistêmica da
SS destaca-se a importância do diagnóstico diferencial.
Diferenciação da SS com as outras doenças reumáticas
como Artrite reumatoide (AR), Lúpus eritematoso
sistêmico (LES), Esclerodermia e outras, pode ser
problemático no início por apresentar manifestações
inespecíficas (artralgias, mialgias, febre baixa e
fenômeno de Raynaud). O diagnóstico diferencial
também se aplica a outras doenças que afetam as
glândulas exócrinas como sarcoidose, amiloidose,
infeção por vírus da imunodeficiência humana e o
linfoma16. O tratamento da SS é puramente sintomático,
para alcançar o alívio dos sintomas, melhorar a
qualidade de vida, minimizar ou evitar sequelas, pois
essa doença não apresenta cura 1,9,10,16.

Fatores ambientais, genéticos e hormonais parecem
estar envolvidos com a SS. A literatura tem descrito a
frequência concomitante nos pacientes com SS
infecções por vírus Epstein-Barr 24, vírus da hepatite C
25 e infecções bacterianas por Helicobacter pylori 26–28.
As deficiências de andrógenos, estrógeno e de
progesterona 29,30 também foram descritos na SS. Em
relação a fatores genéticos foi descrito a associação dos
genes dos HLA-DR com SS31. Considerando o avanço
das descobertas da fisiopatologia da SS, as especulações
e os pontos obscuros ainda permanecem 09,10.

O estudo teve como objetivo desenvolver uma
revisão sistemática da literatura sobre Síndrome de
Sjögren em relação ao diagnostico laboratorial e suas
manifestações clínicas, em publicações realizadas na
América Latina.

2. MATERIAL E MÉTODOS

Estratégia de pesquisa

A revisão sistemática foi estruturada de acordo com
os critérios PRISMA32. A primeira etapa da pesquisa foi
realizada na base de dados LILACS (Literatura Latino
Americana e em Ciências da Saúde) por três
pesquisadoras (RP, SO, TSS). A pesquisa foi restrita a
publicações de 1995 a 2015, sem restrição ao idioma de
publicação. A busca das publicações científicas seguiu a
estratégia a seguir: identificação dos descritores mais
representativos pelas pesquisadoras para a combinação
de três blocos: Bloco 1: “Síndrome de Sjögren”, Bloco
2: “Xerostomia” OR “Xeroftalmia” Bloco 3: “and not
Relatos de casos”. O sistema de busca Google
Acadêmico foi utilizado para identificação de
publicações por meio do termo livre Síndrome de
Sjögren. Para recuperar possíveis artigos não
encontrados na pesquisa inicial foram consultadas as
referências bibliográficas dos artigos selecionados.

Critérios de seleção dos artigos: inclusão e
exclusão

Após a leitura dos títulos e resumos, várias reuniões
ocorreram entre os pesquisadores para validação por
consenso das publicações (RP, SO, TSS). Foram
incluídos todos os artigos científicos sobre síndrome de
Sjögren, primária ou secundária, que descrevessem suas
manifestações clínicas e/ou anticorpos obtidos em
formato de texto completo PDF realizados na América
Latina. A exclusão se limitou aos artigos de revisão,
editoriais, cartas ao editor, relatos de caso, estudos
comparativos e citações. Somado a isso, excluíram-se os
estudos cuja população não pertencia a América Latina
ou possuía mais de 20 anos de publicação.

Extração de dados

A extração dos dados foi realizada de forma
independente (RP, SO, TSS) e analisadas por consenso.
As informações extraídas foram para compor as tabelas
foram: autores; ano de publicação; país de realização do
estudo; desenho do estudo; número total de pacientes e
número de pacientes com síndrome de Sjögren;
síndrome de Sjögren primária ou secundária; idade
média dos pacientes; sexo; tempo médio de duração da
síndrome; principais achados; manifestações clínicas e
principais anticorpos/exames pesquisados.
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Figura 1. Fluxograma de informações de revisão sistemática nas suas diferentes fases.

3. DESENVOLVIMENTO

A base de dados LILACS possibilitou a identificação
de 27 publicações, enquanto o sistema de busca Google
Scholar e as referências bibliográficas dos artigos
selecionados permitiram a identificação de 08
publicações. Após a aplicação dos critérios de seleção
foram selecionados 07 artigos para o estudo. A Figura 1
disponibiliza a estrutura e organização do fluxo dos
estudos envolvidos na pesquisa.

Os estudos foram publicados entre os anos de 1998
e 2011, sendo três realizados no Brasil 33,34,35, e dois na
Venezuela 36,37 e dois na Colômbia 31,38. Dos estudos
selecionados, três apresentaram desenhos de caso-
controle 31,34,36, dois de transversal observacional 33,35,
um descritivo37 e um de coorte38. O número de
indivíduos com síndrome de Sjögren variou de 5 a 95, e
a maioria dos estudos ocorreu com indivíduos com SS

primária 31,34,36–38. A maioria dos pacientes envolvidos
era do sexo feminino e apresentava idade média acima
dos 46 anos. Apenas dois estudos descreveram o tempo
de duração da SS, que variou de 5,7 a 6,7 anos 31,38. Os
achados mostraram que a idade de início da síndrome de
Sjögren primária foi mais precoce em indivíduos com
comprometimento dermatológico inflamatório. Quando
avaliado a dislipidemia, observou-se que sua presença
na SS está relacionada com a taxa de sedimentação
eritrocitária e de outros marcadores laboratoriais da
doença e inflamação. Ao realizar análise bucal,
observou-se que indivíduos com SS apresentavam
menor número médio de dentes que os indivíduos
saudáveis. Somado a isso, também possuíam maior
comprometimento com áreas da gengiva e placas
dentárias. Em relação a SS secundária, não houve
associação entre sua presença e
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Tabela 1- Características dos estudos incluídos na revisão sistemática sobre Síndrome de Sjögren.

Autor (ano) País Desenho Nº total de
pacientes

Nº de
pacientes

SS

SS
1ª/2ª

IM
(DP)
anos

Sexo
(%)

DM
(DP)

SS em
anos

Principais achados

Arias et al.
(1998)

VEN D 54 48 1ª 46 (NR) M: 04%
F: 96%

NR A população de paciente apresentou uma
variedade de manifestações extraglandulares,
com destaque para a frequência de aumento do
volume parótida e maior relato de lesões
glomerulares. Estes resultados sugerem a
existência de um próprio terreno genético e
fatores ambientais que podem modular a
expressão clínica da doença.

Anaya et al.
(1999)

COL CCTM 150 74 1º 49,6
(1,5)

M: 03%
F: 97%

5,7 (0,6) Encontrou-se associação do HLA-DRB1*0301-
DQB1*0201 (OR: 4,3; IC 95%: 1,6-12 p=0, 002)
com a doença e sua gravidade (OR: 15,5; IC 95%:
1,8-129 p=0, 001), e o papel protetor do
HLADQB1*0602 (OR: 0,3; IC 95%: 0,2 -0,8,
p=0,01).

Anaya et al.
(2003)

COL C 95 95 1ª 50
(1,4)

M: 2%
F: 98,%

6.7 (0,6) O comprometimento dermatológico na SSp é
frequentemente observado em pacientes jovens e
no início da doença.

Escalona L,
Rivera H.

(2004)

VEN CC 13 07 1ª/2ª 54,8
(10)

F: 100% NR Pacientes com SS têm menor número médio de
dentes do que o grupo controle (p <0,05). Os
índices de placa e gengival foram maiores nos
pacientes com SS (p <0,05).

Cruz et al.
(2010)

BRA CCT 138 73 1ª 56, (13,) M: 4%
F: 96%

NR A presença de dislipidemia em SS foi associada
com o aumento da taxa de sedimentação de
eritrocitária (p= 0,03), mas não com outros
marcadores laboratoriais da doença e inflamação.

Corrêa et al.
(2011)

BRA TO 48 05 2ª 47,6
(13,2)

M: 10%
F: 90%

NR Houve significância entre o tempo de evolução da
Esclerodermia e a presença de SS (p=0,0166).

Antero et al.
(2011)

BRA TO 82 20 2ª 51,8
(10)

M: 13%
F: 87%

NR Não houve associação entre a presença SS
secundaria e atividade (p=0,31) e duração da
Artrite Reumatoide (p=0,95)

Legenda: SS: síndrome de Sjögren; VEN: Venezuela; COL: Colômbia; BRA: Brasil; D: Descritivo; CCTM: Caso-controle transversal multicêntrico; C: Coorte; CC: Caso-controle; CCT:
Caso-controle transversal; TO: Transversal observacional; M: Masculino; F: Feminino; IM: Idade média; DM: Duração média; DP: Desvio Padrão NR: Não relatado; SSp: Síndrome de
Sjögren primária.

a atividade e a duração da Artrite reumatoide. No
entanto, houve significância entre o tempo de evolução
na Esclerodermia (Tabela 1).

A Tabela 2 mostra os principais anticorpos
pesquisados na síndrome de Sjögren. Os anticorpos com
maior frequência foram FR, FAN, Anti-Ro e os menos
frequentes Anti-La e anti-ribonucleoproteínas (Anti-
RNP).

A Tabela 3 destaca as principais manifestações
clínicas apresentadas pelos indivíduos dos estudos,
destacando-se a diversidade de manifestações em
diferentes sistemas.

4. DISCUSSÃO

A síndrome de Sjögren na forma secundária é mais
frequente, podendo ocorrer conjuntamente com doenças
do tecido conjuntivo ou outras doenças reumáticas 5,9,16.
Nos artigos selecionados, a média de idade dos pacientes
foi maior que 46 anos e mais frequente em mulheres, A
síndrome pode estar presente em qualquer idade, porém,
tem maior incidência entre indivíduos na quarta e quinta
década de vida5–7. Essa frequência do sexo feminino e
também o início tardio da SS proporcionou a
especulação de que dos hormônios sexuais poderiam
desempenhar algum papel na etiologia da síndrome39.
Disfunção hormonal, principalmente deficiência de

andrógenos, estrógeno e progesterona já foram descritos
na SS 29,30.

O comprometimento odontológico dos pacientes é
um dos problemas ocasionados pela SS. A xerostomia,
também conhecida como boca seca, sialorréia ou
hiposalivação, são caracterizadas pela diminuição da
secreção salivar 36,40. A saliva tem grande participação
na saúde bucal, assim, a diminuição da secreção salivar
em pacientes com a SS tem um grande impacto na saúde
oral devido a perda da lubrificação das mucosas
(mucosites), diminuição da capacidade antimicrobiana
da saliva, com predisposição de infecções oportunistas
locais (cáries, periodontites, infecções fúngicas) 41,42.
Outras importantes consequências resultam na
dificuldade em deglutir os alimentos, na fala, mudanças
de sensação de paladar e uso de próteses 10, 42.

Há algum tempo evidencias estabeleceram que
algumas doenças reumáticas, como AR e LES, se
apresentavam como fatores de risco independentes
envolvidas com a aceleração dos processos vasculares
que levavam ao desenvolvimento da aterosclerose43–46

com consequente mortalidade cardiovascular47,48.
Devido à semelhança do SS com essas doenças (AR e
LES), caracterizadas pela autoimunidade e inflamação
crónica sistémica, buscou-se conhecer se existe relação
da SS com doenças cardiovasculares49.

Ainda há uma lacuna sobre a produção de dados que
sustentem a associação da SS primária com
aterosclerose avançada43, mas alterações relacionadas
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com manifestações subclínicas da aterosclerose,
Tabela 2- Distribuição dos anticorpos pesquisados em pacientes com síndrome de Sjögren nos estudos incluídos na revisão sistemática.

Autor (ano) FR
(n/%)

FAN
(n/%)

Anti-Ro
(n/%)

Anti-La
(n/%)

Anti-RNP
(n/%)

Arias et al. (1998) 48 (89%) 46 (85%) 20 (37%) 17 (31%) 03 (6%)

Anaya et al. (1999) (50%) (85%) (58%) (39%) 02

Anaya et al. (2003) CDI: 10 (63%)
SCDI: 39 (62%) CDI: 20 (100%) CDI: 14 (74%)

SCDI: 52 (70%)
CDI: 06 (32%)

SCDI: 27 (36%) NR

Cruz et. al. (2010) DL: (66.07%)
NL: (52.94%)

DL: (69.64%)
NL: (82.35%)

DL: (75.00%)
NL: (70.59%)

DL: (41.07%)
NL: (35.29%) NR

Corrêa et al.
(2011) NR 04 (80) 01 (20%) 01 01 (20%)

Antero et al.
(2011) 14 (70%) 06 (30%) NR NR NR

Legenda: NR: Não relatado; FR: Fator reumatoide; FAN: Fator antinuclear; Anti-Ro: Anticorpos anti Ro ribonucleoproteína ; Anti-La: Anticorpos anti lupus
La proteína ; Anti-RNP: anti- ribonucleoproteínas ; CDI: Comprometimento dermatológico inflamatório; SCDI: Sem Comprometimento dermatológico
inflamatório; DL: Dislipidêmico; NL: Normolipidêmico

semelhantes aos observados em LES e AR, também
foram encontradas em SS primária49,50. Cruz e
colaboradores (2010)34 não encontraram diferença
estatística no perfil lipídico (p=0,06), mas encontraram
uma tendência de maior prevalência de dislipidemia nos
pacientes com SS primária que nos controles e maiores
níveis de taxa de sedimentação eritrocitária e proteína C
reativa. Outros estudos encontraram menor nível de
colesterol total e HDL em pacientes com SS primária50,
enquanto Vaudo e colaboradores (2005)49 apresentaram
apenas reduzidos os níveis de HDL. Portanto, essa
similitude entre SS e outras doenças inflamatórias
sistêmicas, como AR e LES, ressalta a importância de
uma avaliação do perfil lipídico nesses pacientes, para
direcionar a melhor estratégia possível e para prevenção
de futuros eventos cardiovasculares34.

O comprometimento de lesões de pele na síndrome
de Sjögren é comum51, pois os dois tipos de glândulas
exócrinas da pele, sebáceas e sudoríparas, podem ser
afetados. Assim, pacientes com SS apresentam
principalmente pele ressecada, frequentemente
associada a prurido52. As manifestações dermatológicas
variam de pele ressecada a complicações como
vasculites51. A frequência de doença inflamatória é
estimada entre 20% e 30%53. As manifestações
dermatológicas nos pacientes com SS primária podem
ser divididas em dois tipos: as inflamatórias e não
inflamatórias. As inflamatórias possuem
comprometimento vascular, incluindo fenômenos
vasoespásticos (fenômeno de Raynoud), vasculites e
lesões cutâneas (púrpura, urticária vasculítica,
petéquias, ulceras digitais e outros) 54,55. Anaya e
colaboradores (2003)38 mostraram que 21% dos
pacientes apresentavam
comprometimento dermatológico inflamatório (CDI),
em que a púrpura foi a lesão mais observada. Outros
autores relatam manifestações cutâneas, e observaram
que a prevalência da pele ressecada ocorreu em 56% dos
pacientes durante o seguimento médio de 09 anos 56.

Outro estudo descreveu que 42 dos 62 pacientes tinham
secura cutânea e 17% com SS primária apresentaram
purpura sem trombocitopenia57. Xerose e vasculite
cutâneas são mais frequentes na SS primaria do que na
SS secundaria sendo que dos 30,6% com vasculite
cutânea na SS primaria, 84% manifestaram purpura
papável 58. Na SS, as manifestações cutâneas podem
anteceder outras complicações graves, sendo necessário
um cuidado especial com esse tipo de manifestação na
SS59.

Outra relação importante parece estar envolvida
entre a síndrome de Sjögren  e  doença autoimune
(síndrome de Sjögren secundária), Antero e
colaboradores (2011)35 pesquisaram a relação entre a
presença da SS a atividade e duração da AR e relataram
que grande número de pacientes com AR apresentavam
o sintoma de secura ocular, porém apenas 24% deles se
encaixavam nos critérios da SS. A AR apresenta um
maior risco no desenvolvimento de outras doenças, em
algumas dessas com aumento da gravidade ou duração
da doença, no entanto, isto não está totalmente
esclarecida na SS secundária. A relação da SS com a AR
é comum, cerca de 10% de presença no início da AR e
relacionado com pior prognostico, com destaque para o
comprometimento funcional e mortalidade. A
prevalência concomitante da SS e AR possui uma
variação de 4% a 31%, devido divergência na
classificação da SS secundária, duração da doença e
região geográfica 5,60. Carmona e colegas (2003)61

encontraram prevalência acumulativa da SS secundaria
na AR de 17% com duração de 10 anos da doença. Um
estudo norueguês62 não conseguiu confirmar esta
relação com a duração da doença, mas estudo no Reino
Unido confirmou a presença da duração da doença com
AR60.

A associação da esclerodermia com SS é menos
conhecida33, com a prevalência variando 14% a 20,5%5.
Côrrea e colaboradores (2011)33 observaram a
prevalência da SS em pacientes com esclerodermia e
encontraram associação significativa entre o tempo de



Pache et al. / Uningá Review V.30,n.2,pp.52-60 (Abr - Jun 2017)

ISSN online 2178-2571 Openly accessible at http://www.mastereditora.com.br/review

evolução da esclerodermia e a presença da SS. A
prevalência de SS nos pacientes com esclerodermia foi

10,6%, e não houve relação entre a presença dos
anticorpos (FAN, anti-Scl70, anticentrômero, anti-RNP

Tabela 3- Distribuição das principais manifestações clínicas apresentadas pelos pacientes com síndrome de Sjögren.

Manifestação/Autor Arias et al. (1998) Anaya et al. (1999) Anaya et al. (2003) Corrêa et al. (2011)

Manifestações oculares 24 (44%) 43 (58%) * NR NR

Manifestações orais GP: 28 (52%)
GSM: 13 (24%)

43 (58%) *
GP: 8 (11%) NR MI: 02 (40%)

Manifestações
musculoesqueléticas

AT: 47 (87%)
MIO: 07 (12%)

AR: 06 (08%)
AT: 05 (07%)

AT: 07 (35%) ¥
17 (23%);

AR: 09 (45) ¥
32 (43%)

AT: 01 (20%)
AR: 03 (60%)

MIO: 01 (20%)
MIA: 01 (20%)

Manifestações
genito-urinárias TU:

10 (18%)
ATRT2:

01 (1,3%) NR NR

Manifestações do
trato-gastrointestinal TGI: 11 (20%) NR NR ES: 03 (60%)

Manifestações vasculares LIN: 21 (38%)

FR: 05 (6,7%) (31%) **;
LEU: (17%) **
VL: 01 (1,3%)

FR: 07(37%) ¥
18 (24%);

OV: 07 (35%) ¥

FR: 04 (80%);
UD: 01 (20%)

Manifestações respiratórias 16 (30%) NR NR FP: 11 (22,9);
HP: 04 (8,3%)

Manifestações cutâneas 18 (33%)

UV: 02 (2,7%)
PH: 01 (1,3%)

PTA: 01 (1,3%)

PH: 07 (35%) ¥
UV: 06 (30%) ¥ CE: 01 (20%)

Manifestações neurológicas 09(16%) STC: 01 (1,3%)
04 (20%) ¥
07 (09%) NR

Manifestações endócrinas (Tireoide) 14 (26%) (22%) ** 07 (37%) ¥
18 (25%) NR

Legendas: NR: Não relatado; GP: Glândula parótida; GSM: Glândula Submaxilar; MI: Microstomia; AT: Artrite; AR: Artralgia; MIO: Miosite; MIA:
Mialgia; TU: Trato Urinário; ATRT2: Acidose Tubular Renal Tipo 2; TGI: Trato Gastrointestinal; ES: Esôfago; LIN: Linfadenopatia; FR: Fenômeno de
Reynaud; UD: Úlceras digitais; VL: Vasculite Linfocitica; OV: Outras vasculites; FP: Fibrose pulmonar; HP: Hipertensão pulmonar; CE: Cicatrizes
Estelares; PH: Púrpura Hipergamaglobulinemia; PTA: Púrpura Trombocitopenica autoimune; LEU: Leucopenia; UV: Urticaria vasculitica; STC:
Síndrome do Túnel do Carpo; *Não há distinção entre os sintomas secos (Xerostomia e Xeroftalmia). **Durante o transcurso da doença ¥
Comprometimento Dermatológico inflamatório.

e anti-RO) nas duas doenças. Avouac e colaboradores
(2006)63 encontraram 14% dos pacientes com
esclerodermia na forma cutânea limitada associada com
SS e relação significativa com a presença de anticorpos
anticentrômero, tanto no grupo com e sem síndrome
seca. Outro trabalho também relata essa associação da
esclerodermia na forma cutânea limitada associada com
SS e relatam que a esclerodermia parece ser menos
grave em pacientes, quando associados a SS e com uma
menor frequência de fibrose pulmonar. No entanto,
apresentou maior propensão à presença de outra doença
autoimune 64.

Nos artigos selecionados, os anticorpos mais
pesquisados foram FR, FAN, Anti-Ro Anti-La e Anti-
RNP sendo que a frequência desses anticorpos é bem
relatada em outros trabalhos 65,66. Cruz e colaboradores
(2010)34 compararam os marcadores laboratoriais FAN,
FR, anti-Ro, anti-La, hipergamaglobulinemia e proteína
C reativa e seus dados mostraram que pacientes com SS
primária associados à dislipidemia apresentavam esses
reagentes mais elevados na fase aguda quando
comparados a pacientes com SS primária
normolipidêmicos. Harley e colaboradores (1986)65

analisaram a sorologia relativa à causa primária ou

secundária de SS e observaram que anti-Ro (SSA) e
anti-La (SSB) eram muito mais frequente nos pacientes
com SS primária do que na SS secundária, e que FR e
FAN eram mais frequentes na SS secundária65. Anaya et
al. (1999)31 encontraram na população colombiana
títulos de anti-Ro associados com as manifestações
musculoesqueléticas e dermatológicas. Os achados
também demonstraram correlação entre os títulos anti-
Ro e anti-La. Estudo norte-americano identificou os
níveis elevados de anticorpos anti-Ro e anti-La em
pacientes com SS em manifestações como púrpura,
leucopenia, linfopenia e hipergamaglobulinemia, e
associação forte entre os anticorpos anti-Ro e anti-La65.
Borg e colaboradores (2011)66 descreveram que o
número de auto-anticorpos estava correlacionado com o
número total de manifestações extraglandular,
principalmente correlacionado com anti-Ro.

Fatores imunogenéticos são bem descritos para a
enfermidade da SS. Estudos de alelos de
susceptibilidade de HLA são importantes na SS
primária, sendo que apresentação de antígenos está
ligada na regulação das células T e na especificidade do
anticorpo. Além disso, a associação entre HLA de classe
II e a SS pode ser esclarecido em seus aspectos
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funcionais e biológicos por meio da identificação dos
peptídeos que se conectam com os alelos de HLA. Os
principais alelos descritos na literatura que aumentam o
risco são os HLA-DQA1*05:01, HLA-DQB1*02:01 e
HLA-DRB1*03:01 e os alelos associados com proteção
são os HLA-DQA1*02:01, HLA-DQA1*03:01, HLA-
DQB1*05:0167. Anaya e colaboradores (1999)31

descreveram os haplótipos HLA-DRB 1*03:01,
DRB3*01:01, DQB1*02:01 correlacionados a SS
associados a gravidade da enfermidade e aumento dos
títulos de anti-Ro e anti-La. O haplótipo
HLADQB1*06:02 se mostrou como um fator de
proteção. Dados semelhantes foram relatados entre a
população norte-americana, italiana e chinesa 65,68,69.

5. CONCLUSÃO

Os achados permitem concluir que a síndrome de
Sjögren é mais prevalente entre as mulheres na quarta a
quinta década de vida. As manifestações clínicas mais
prevalentes como a xeroftalmia e xerostomia trazem
muitos incômodos para os pacientes e prejuízo na
qualidade de vida, podendo ocasionar complicações
odontológicas e dermatológicas. Além disso, o caráter
autoimune e inflamatório crônico da SS podem agravar
ainda mais a vida de seus portadores pela possível
associação com doenças cardiovasculares. A associação
da SS com outras doenças autoimunes, a SS secundaria,
parece também indicar pior prognostico, com aumento
da duração da doença e até mortalidade. Os
autoanticorpos anti-Ro (SSA) e anti-La (SSB) são
frequentes nos pacientes com SS primária e estão
intimamente ligados com as manifestações clinicas.
Fatores imunogenéticos também são descritos na SS,
demonstrando relação com o aumento da gravidade da
doença e da produção de autoanticorpos.
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