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Resumo

A Sindrome de Sjdgren é uma doenca autoimune, caracterizada pela infiltracdo linfocitaria no epitélio glandular, onde
acomete principalmente as glandulas exdcrinas salivares e lacrimais. O estudo mostra as classificagdes da sindrome e
a relagdo dos autoanticorpos relacionados com seu diagndstico. Foi realizada uma revisdo de literatura integrativa,
utilizando artigos publicados entre os anos de 2010 a 2020, nas linguas portuguesa, inglesa e espanhola que foram
publicados de forma integra nos bancos de dados PubMed, SciELO e LILACS. A sindrome * Sicca’’ é causada por
fatores genéticos, ambientais e hormonais. Acomete principalmente mulheres com idade média de 56 anos, onde vem
sofrendo um desequilibrio hormonal. A reagdo autoimune dar-se pela superestimulacdo das células T e células B que
irdo estimular a hipergamaglobulinemia e produgdo de autoanticorpos. A longo prazo as altera¢fes podem sofrer
mutacdes acarretando no desenvolvimento de linfoma ndo Hodgkin. A literatura mostra que o retardo do diagnéstico
para a Sindrome de Sjogren dar-se pelos sutis sintomas que muitas vezes passam despercebidos ou sdo confundidos
com outras patologias. O anti-Ro e 0 anti-La sdo os principais autoanticorpos mais frequentes em pacientes com SS.
Palavras-chave: Sindrome de Sjégren; Autoanticorpos; Glandulas exdécrinas.

Abstract

Sjogren's Syndrome is an autoimmune disease, characterized by lymphocytic infiltration in the glandular epithelium,
where it affects mainly the exocrine salivary and lacrimal glands. The study shows the classifications of the syndrome
and the relation of autoantibodies related to its diagnosis. An integrative literature review was conducted, using
articles published between the years 2010 and 2020, in Portuguese, English and Spanish languages that were
published integrally in PubMed, SciELO and LILACS databases. Sicca syndrome is caused by genetic, environmental
and hormonal factors. It affects mainly women with an average age of 56 years, where they have been suffering from
hormonal imbalance. The autoimmune reaction is caused by the overstimulation of T cells and B cells that will
stimulate hypergammaglobulinemia and the production of autoantibodies. In the long term the changes may mutate
and lead to the development of non-Hodgkin lymphoma. The literature shows that the delay in diagnosis for Sjogren's
Syndrome is due to the subtle symptoms that often go unnoticed or are confused with other pathologies. Anti-Ro and
anti-La are the most frequent autoantibodies in patients with SS.

Keywords: Sjogren's syndrome; Autoantibodies; Exocrine glands.

Resumen

El sindrome de Sjogren es una enfermedad autoinmune, caracterizada por la infiltracién linfocitica en el epitelio
glandular, donde afecta principalmente a las gldndulas exocrinas salivales y lacrimales. El estudio muestra las
clasificaciones del sindrome y la relacion de los autoanticuerpos relacionados con su diagnostico. Se realiz6 una
revision bibliogréfica integradora a partir de articulos publicados entre los afios 2010 y 2020, en los idiomas
portugués, inglés y espafiol que fueron publicados integramente en las bases de datos PubMed, SciELO y LILACS. El
sindrome de la "sicca" esta causado por factores genéticos, ambientales y hormonales. Afecta principalmente a las
mujeres con una edad media de 56 afios, que sufren un desequilibrio hormonal. La reaccion autoinmune esta causada
por la sobreestimulacién de las células T y B que estimularan la hipergammaglobulinemia y la produccion de
autoanticuerpos. A largo plazo, estas alteraciones pueden sufrir mutaciones que conduzcan al desarrollo de un linfoma
no Hodgkin. La literatura muestra que el retraso en el diagnéstico del Sindrome de Sjogren se debe a los sutiles
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sintomas que muchas veces pasan desapercibidos o se confunden con otras patologias. El anti-Ro y el anti-La son los
principales autoanticuerpos mas frecuentes en pacientes con SS.
Palabras clave: Sindrome de Sjogren; Autoanticuerpos; Glandulas exdcrinas.

1. Introducéo

Vérias desordes autoimunes acometem a populacdo mundial, onde suas causas ainda ndo sdo totalmente esclarecidas.
Essas desordens acarretam na desregulacdo do proprio sistema imune e ao invés de proteger o organismo, ird ataca-lo
produzindo autoanticorpos e gerando uma resposta inflamatdria no proprio organismo (Costa et al., 2019). Entre as diversas
patologias autoimunes, a Sindrome de Sjégren se destaca por ser a segunda doenga autoimune mais comum (Flament et al.,
2016).

Em 1892, Hadden, Leber, Mikulicz relataram o caso de um homem de 42 anos com queixas de boca seca e
apresentando aumento da glandula parétida e infiltrado de células redondas nas glandulas lacrimais. Nos anos de 1925 e 1933,
Gougerot e Sjogren, respectivamente, associaram esses achados a poliartrite e doenca sistémica. O sueco Henrik Sjogren em
1956, relatou em um estudo a historia clinica detalhada e achados histopatolégicos de 19 mulheres, com idades entre 29 e 72
anos, no qual 13 delas apresentaram artrite reumatoide associada a xeroftalmia e xerostalmia, quadro clinico este que é
atualmente diagnosticado em associa¢do com a Sindrome de Sjégren (Gomes et al., 2010).

A Sindrome de Sjdgren (SS) é considerada uma afeccdo cronica, multissistémica, que se caracteriza por disfuncdo das
glandulas exdcrinas, anormalidades sistémicas de multiplos 6rgdos e hiper-reatividade soroldgica (Betim et al., 2015). Esta
sindrome tem como uma de suas caracteristicas a infiltracdo linfocitaria, que atinge maltiplos 6rgéos, tendo uma maior
afinidade por o6rgdos exocrinos, como glandulas salivares e lacrimais, levando esses drgdos a perda de fungdes e
desencadeando um caso de xeroftalmia e xerostomia, caracterizada pela falta de lubrificacdo de olhos e boca, respectivamente
(L. Santos et al., 2013).

A SS pode ocorrer em todas as idades, mas afeta principalmente mulheres durante a meia-idade, geralmente cerca de
2,7 % da populacdo geral, com uma relacdo entre 0s sexos na proporcdo de 9 mulheres para cada homem. O envolvimento
sistémico da sindrome estimula varias manifestagBes clinicas, contribuindo para um certo grau de défice no diagndstico mais
preciso, sendo, portanto, um dos fatores que contribui para um retardo no diagndstico e tratamento da doencga (A. Santos et al.,
2013) .

Pelo fato da populagdo e dos profissionais da salde terem pouco conhecimento sobre a Sindrome de Sjogren e por
essa doenca ter um histérico de associacdo com outras doengas que tem caracteristicas semelhantes, muitas vezes é
erroneamente diagnosticada, sendo assim subdiagnosticada. Essa revisdo de literatura tem como objetivo apresentar a
fisiopatologia da doenga, suas formas de classificacdo, 0s sintomas desencadeados, as patologias que se apresentam
frequentemente associadas e 0s autoanticorpos relatados em casos notificados da sindrome. Esclarecendo se os autoanticorpos

auxiliam no diagndstico, quais autoanticorpos estdo relacionados e se eles sdo especificos para o diagnéstico.

2. Metodologia

Essa revisdo de literatura integrativa foi elaborada num estudo de cunho qualitativo e carater descritivo/exploratdrio
baseados nos métodos descrito por Estrela (2018), estruturada numa pesquisa exploratdria na literatura, ou seja, a partir de
material ja elaborado, tendo por objetivo analisar artigos e pesquisas relacionadas com os temas: Sindrome de Sjogren,
Sindrome de Sjdgren e autoanticorpos, Diagndstico e tratamento da Sindrome de Sjogren, Associacdo da Sindrome de Sjogren
e doencas autoimunes. Com intuito de levantar dados acerca do assunto, colaborando com a populagdo e comunidade

cientifica.
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Para que esse estudo tenha sido realizado foram usados critérios de inclusdo como a selecdo de artigos que tratem de
assuntos relacionados ao tema, publicados entre os anos de 2010 e 2021, em idiomas da lingua portuguesa, inglesa ou
espanhola e que tenha sido disponibilizado de forma integra. Foram utilizados os artigos académicos disponibilizados nos
bancos de dados e plataformas cientificas como: Scientific Eletronic Library Online (SciELO), Literatura Latino-Americana e
do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS) e National Library of Medicine (PubMed), utilizando os descritores: Sindrome de
Sjogren; Autoanticorpos; Diagnostico; Tratamento; Doengas autoimune. Para a indexagdo dos artigos foram utilizados os
operadores booleanos AND e OR. Foram pré-selecionados 19 artigos, onde foi realizada a leitura dos resumos, onde
prosseguiu-se com a analise e organizacdo das tematicas. O esquema utilizado para a escolha dos artigos esta representado na
Figura 1.

Figura 1: Esquema para selecédo de artigos.

Fonte: Autores.

Para a andlise e posterior sintese dos artigos que atenderdo os critérios de inclusdo foram utilizados quadros sindpticos
especialmente construido para esse fim, que contemplou os seguintes aspectos, considerados pertinentes: titulo da pesquisa;
autores/ano de publicacdo; intervencdo estudada; resultados; recomendagBes/conclusfes. A apresentacdo dos resultados e
discursdo dos dados obtidos foi feita de forma descritiva, possibilitando ao leitor a avaliacdo da aplicabilidade da reviséo
integrativa elaborada, de forma a atingir o objetivo desse método e da pesquisa, ou seja, descrever a fisiopatologia da Sindrome
de Sjogren e conhecer os empecilhos que dificultam seu diagnéstico, buscando esclarecimentos que nos promovam um
diagnostico precoce que nos proporcionem ofertar o bem-estar para o paciente.
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3. Resultados e Discussao

Durante a pesquisa de artigos para o presente estudo, foram encontrados cerca de 18.674 contendo o descritor

Sindrome de Sjogren, sendo em seguida utilizados novos descritores e filtros para afunilar a pesquisa e encontrar os artigos de

maior relevancia para compor este estudo, buscando principalmente informagGes mais atuais possiveis.

Esta revisao integrativa obteve treze artigos principais que atenderam os critérios de inclusdo, pois apresentam em seu

foco de analise pontos relacionados aos objetivos dos estudos como a fisiopatologia, atualizacdo dos critérios diagndsticos,

autoanticorpos relacionados e classificacdo da SS.

O Quadro 1 apresenta as sinteses dos artigos incluidos na revisdo, coletados apos leitura de forma integra dos

mesmos.
Quadro 1: Apresentacdo da sintese de artigos incluidos na reviséao.
Titulo Autores/ Ano Intervencao estudada Resultado Recomendagbes/Concluséo
The meaning of anti-Ro and | Molina; Os autores mostram a | Os anticorpos anti-Ro/SSA e | Os anticorpos anti-Ro/SSA e anti-
anti-La antibodies in | Alegre; associacao dos | anti-La/SSB estd presente em | La/SSB sdo uteis no diagnéstico da
primarySjogren ssyndrome Peregrina; anticorpos anti-Ro/SSa e | pacientes com sindrome de | sindrome de sjogren, mas ndo sdo
2010 anti-La/SSB com o | sjogren, tendo associacdo com | parametros sorolégicos para avaliar a
histérico  de HLA, | manifestagbes glandulares e | resposta ao tratamento a deplecdo de
disfungdo demogréafica, | extraglandulares.0 HLA classe | células B.
clinica, glandulares, | Il participa na perpetuagdo e
outras caracteristicas | inicio da resposta autoimune.
soroldgicas e resposta ao
tratamento.
B cells in Sjogren’s syndrome: | Cornec; Os  autores  buscam | As células B sdo | As  pesquisas  dessas  respostas
from  pathophysiology  to | Pensec; mostrar o papel das | superestimuladas  produzindo | imunoldgicas nos levam a dados que
diagnosis and treatment Tobén; células B na | excessivas quantidades de | devem ser usados no desenvolvimento
Pers; fisiopatologia da | imunoglobulinas e  varios | de novas abordagens terapéuticas.
Joulin; sindrome de sjogren | autoanticorpos. Essa
Saraux; primaria superestimulagdo das células B
2012 podem levar ao
desenvolvimento do linfoma em
pacientes com SSp.
The Immune Factors Involved | Huang; Os autores abordam as | A SS é uma doenca autoimune | Sendo os fatores imunolégicos um
in the Pathogenesis, Diagnosis, | Cheng; patogéneses da sindrome | multifatorial, onde as células e | ponto chave para o desenvolvimento de
and Treatment of Sjogren’s | Jiang; de sjogren e seu | as Citocinas interagem | tratamentos, vé-se necessario praticar
Syndrome An; diagnéstico. promovendo o desenvolvimento | mais ensaios clinicos antes de sua
Xiao; da sindrome. Os fatores | aplicacéo.
Gou; genéticos envolvidos na
Yu; sindrome, s&o técnicas
Lei; promissoras para sua
Chen; identificag&o.
Wang;
Wang;
2013
A comprehensive review of | Kyriakidis; Os autores discutem as | As células epiteliais das | S&o necessarios estudos para elucidar a
autoantibodies in | Kapsogeorgou; | principais respostas | glandulas salivares sdo capazes | regulacéo da expressdo de
primarysjogren syndrome: | Tzioufas; humorais autoimunes, o | de mediar a exposicdo de | autoantigenos, como a producdo de
clinical phenotypes and | 2013 avanco sobre as células | autoantigenos ao  sistema | autoanticorpos e a patogenicidade na
regulatory mechanisms epiteliais no seu | imunolégico por apoptose | sindrome de sjogren, possibilitando a
desenvolvimento e seu | elevada e liberagdo  de | producéo de processos terapéuticos.
mecanismo regulatorio. autoantigenos  em  corpos
apoptéticos pela secrecdo de
€X0SS0mOos.
ChildhoodSjogren  syndrome: | Lieberman; Os autores discutem as | O estudo com rituximabe | A Sindrome de Sjogren na infancia é
insights from adults and animal | 2013 dificuldades no | mostra um potencial terapéutico | uma doenga autoimune mal definida e

models

diagnéstico da Sindrome
de Sjogren na infancia,
mostra as descobertas
recentes no tratamento da
SS.

na SS em adultos e novas
formas terapéuticas promissoras
vem sendo testadas como
terapia génica e transferéncia de
células-tronco mesenquimas.

subdiagnosticada  necessitando  de
critérios especificos para crianca.
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Advances in the
understandingand treatment of
systemic  complications in
Sjogren’s sindrome

Brito-zerdn;
Ramos-Casals;
2014

Relatar a caracterizagdo
clinica, o} manejo
diagnéstico e terapéutico
da Sindrome de Sjogren
sistémico

O envolvimento  sistémico
desempenha um papel
fundamental no prognéstico da
sindrome de Sjogren primaria

Os autoanticorpos sdo sinais para um
diagnéstico precoce, sua positividade
confirma uma origem autoimune e pode
aparecer anos antes do diagndstico da
doenca. A via bioldgica de blogueio
direto ou indireto das células B
apresenta uma forma promissora de
tratamento para a SS.

Anti-alpha-fodrin antibodies in | Nisihara; Investigar o anticorpo | Os anticorpos anti-FA IgA e | Sugere que seja realizada novas
patients with Sjogren’s | Skare; anti-AF em um grupo de | 1IgG  ndo  permitiram o | investigacbes para verificar associacdo
syndrome secondary to | Cenci; pacientes com AR com e | diagndstico de SSS em | com as classes de anticorpos.
rheumatoid arthritis Gabardo; sem SS  secundéria | pacientes com AR nem
Nass; (SSS). marcaram  qualquer achado
Utiyama; clinico ou sorolégico especial.
2016
Primary sjogren’s syndrome Rischmueller; Os autores abordam as | Os pacientes de SS apresentam | Os autores recomendam que estudos
Tieu; varias formas | manifestacdo sistémica e em | observacionais e ensaios controlados
Lester; diagnésticas para a | 15% dos casos sdo graves, | sejam usados para uma melhor
2016 Sindrome de sjogren, | afetando principalmente as | definicio da histéria da doenga,
mostrando os principais | articulages, pele, pulmédo e o | patogénica, prognésticos e estratégias
avangos recentes. sistema nervoso central. Seu | terapéuticas, na busca de um
diagnéstico €& complexo e | diagndstico rapido e preciso.
requer uma avaliagdo gradual
para  detectar riscos de
complicagdes sistémicas.
Secondary Sjogren's Syndrome | Hajiabbasi Determinar a prevaléncia | Houve uma associacdo | Os autores relatam uma tendéncia linear
in 83 Patients With | Masooleh; de Sindrome de Sjogren | significativa entre a duragdo da | significativa entre o envelhecimento e
Rheumatoid Arthritis Alizadeh; secundaria, sintomas de | AR e a presenca de sintomas de | os sintomas de secura. O UWSFR e
Banikarimi; sicca,testes de anticorpos | sicca. O UWSFR positivo foi | teste de Lissamina foram
Parsa, positivos, UWSFR, teste | significamente mais comum em | significamente mais comum em
2016 de Schirmer e Lissamina | pacientes com AR com | pacientes com Sindrome de Sjogren
sintomas de sicca e sem | secundaria em comparacdo aqueles sem
sintomas de sicca.Ndo houve | ele.
um achado tdo significatico
para teste de Schirmer positivo
ou Lissamina positivo.

Reviewing primary | Both; Apresentar 0s aspectos | O tratamento da Ssp é eficaz | E necessario novas pesquisas para
Sjogren’s syndrome: beyond | Dalm; clinicos da SSp, | incluindo a terapia local e | estudar novos alvos etiolégicos para
the dryness - From | Hagen; enfatizando suas | sisttmica. Atualmente usa-se | terapia, avaliando a eficacia dos atuais
pathophysiology to diagnosis | Daele; manifestacOes sistémicas. | tratamentos baseados em 6rgdo, | tratamentos.
and treatment 2017 utilizando produtos biol6gicos.

The Diagnosis and Treatment | Stefanski; Conhecer a | A Sindrome de Sjogren se | Pacientes com SS necessitam de
of Sjogren’s Syndrome Tomiak; epidemiologia da doenca, | apresenta de varias formas; a | cuidados multidisciplinar; Tratamentos
Pleyer; bem como suas | analise de testes soroldgicos | farmacolégicos e ndo farmacolégicos
Dietrich; classificagdes, permite  a  analise  dos | devem ser utilizados para manter o
Burmester; patogenicidade, riscos e | autoanticorpos. Pacientes com | controle da doenca permitindo o bem
Dérner; tratamento. SS tem elevadas chances de | estar do paciente.
2017 desenvolver  linfoma  ndo
Hodigkin.
Ten-year  observation of | Tsukamoto; Identificar os casos | Os pacientes com envolvimento | Os autores concluiram que pacientes de
patients with primary Sjégren’s | Suzuki; clinicos e imunolégicos | extraglandular ocorreu com | SSp com Fr e hiper-igG no diagndstico
syndrome: Initial presenting | Takeuchi, iniciais associados a | maior frequéncia em pacientes | tem um risco maior de envolvimento
characteristics and the | 2018 manifestacbes com hiper-igG. O envolvimento | extraglandular
associated outcomes subsequentes em | de o6rgdos extraglandulares | subsequente.Recomendam um estudo
pacientes com Sindrome | ocorreu com mais frequéncia | com prazo acima de dez anos para
de Sjdgren primaria. em pacientes positivos para | acompanhar pacientes com Sindrome
fator reumatoide (FR). de Sjogren.
Equal rights in autoimmunity: | Kollert; Debater sobre as | Existem importantes | Os autores sugerem mais pesquisas
is Sjo"gren’s syndrome ever | Fisher; classificages da SS, | consequéncias ndo intencionais | acerca do assunto, tendo critérios para
‘secondary’? 2020 discutindo  se  esses | da nomenclatura; notavelmente, | mudar essas terminologias e utilizar

prefixos obsoletos ou ndo
nessa terminologia

a SS ‘secundaria' foi muito
menos pesquisada e
frequentemente excluida dos
ensaios clinicos.

uma classificagdo mais rigorosa.

Fonte: Autores.
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Apos analise das literaturas, foi possivel observar que a Sindrome de Sjogren também conhecida como Sindrome da
Sicca, apresenta-se de varias formas desde o comprometimento local de glandulas exdcrinas até o comprometimento
extraglandular sistémico de varios 6rgdos. Sua forma multissistémica de se apresentar requer o acompanhamento de
profissionais de vérias areas médicas (Stefanski et al., 2017).

Sdo varios os fatores que estdo relacionados com a sindrome, dentre eles: fatores genéticos que aumentam a
frequéncia de alelos HLA-B8/DR3; fatores ambientais como infeccdes pelo virus Epstein-Barr influindo na patogénese da SS e
fatores hormonais, onde a instabilidade dos horménios proporcionam o desenvolvimento da Sindrome de Sjogren primaria
(SSp) (Cavalcante et al., 2017).

A SS é subdividida em Sindrome de Sjogren primaria (SSp) e secundaria (SSs), onde a primeira é caracterizada por
uma infiltragdo linfocitaria nas glandulas exdcrinas, resultando na falta de lubrificagdo das mucosas e consequentemente
ressecamento das mesmas; a segunda classificacdo é caracterizada pelos mesmos sintomas, mais associadas a outras doengas
autoimunes como artrite reumatoide, lpus sistémico e esclerose sistémica (Both et al., 2017).

Para Kollert e Fisher, (2020) a classificacdo da Sindrome de Sjogren ndo deve ser subdividida em primaria e
secunddria, pois baseado em estudos anteriores as diferengas utilizadas para subdivisdo como genes presentes, anticorpos,
achados histoldgicos e aspectos clinicos ndo apresentam dados relevantes, pois a relagédo dos achados entre os dois termos, tem
diferencas minimas. A Sindrome de Sjogren que é associada a outra doenga autoimune denominada “secundaria” acaba sendo
pouco conhecida, sub-pesquisada e consequentemente subtratada.

A SS caracteriza-se por sintomas da sicca e manifestacfes sistémicas que podem acarretar alteracGes malignas como o
linfoma ndo Hodgkin, onde ha um risco maior em pacientes de idade avancada (Tsukamoto et al., 2018). Essas mutagdes
oncogénicas ocorre pela estimulagdo cronica das células B, que ao longo tempo irdo provocar disfungdes no local estimulado
(Zeron et al., 2016).

Os diferentes estudos e critérios de classificacdo reflete em dados de prevaléncia e incidéncia heterogéneos,
apresentando uma prevaléncia global para a sindrome de Sjdgren priméaria de 61 por 100.000 habitantes, tendo uma maior
prevaléncia no continente europeu. As pessoas do sexo feminino apresentam uma maior frequéncia em relacdo ao sexo
masculino numa propor¢do de 9:1, sendo justificado pela disfuncdo hormonal. Os primeiros sintomas podem aparecer anos
antes do diagndstico, mais geralmente sdo diagnosticados tardiamente na média de idade de 56 anos (Stefanski et al., 2017).

O diagnéstico da Sindrome de Sjogren é dificultado por seus sintomas serem relativamente vagos, sendo na maioria
das vezes confundidos com outras patologias ou confundidas por rea¢gdes medicamentosas, levando uma média de 6 a 10 anos
desde os primeiros sintomas até o diagndstico (Bayetto & Logan, 2010). A falta de critérios de classificacdo e diagndstico
dificulta a compreensdo da prevaléncia na infancia, pois os critérios utilizados para diagnoéstico em adultos tornam-se
ineficazes, necessitando assim de adaptacéo e criacdo de novos critérios. Um dos pontos que devem ser levados em conta é o
diagnéstico histopatoldgico, onde a definicdo do escore de foco positivo deve ser moldado para o diagnéstico infantil, pois a

divergéncia em relacdo a pontuacdo focal em adultos (Lieberman, 2013).

Critérios de Classificagdo da Sindrome de Sjogren

Ao longo de décadas varios critérios foram criados para a classificagdo da SS, visando diferenciar a SSp e SSs além
de um diagnostico precoce e preciso. O grupo American-European Consensus Group em 2002 baseou-se, em pontos como
anormalidades em testes oculares (teste de Schirmer), alteracfes nos testes da mucosa oral avaliando o fluxo salivar, sintomas
oculares como o ressecamento ou sensa¢do de corpos estranho no olho, secura da mucosa oral por mais de trés meses com
aumento da glandula parétida e dificuldade de degluticdo, anticorpos circulantes anti-Ro (SSA) e / ou anti-La (SSB) positivos e

alteracdo histoldgica das glandulas salivares menor como sialadenite linfocitica focal com um ou mais focos de linfocitos
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infiltrantes. Para a classificacdo da SSp é necessario a presenca de quatro desses seis fatores, sendo indispensavel a presenca de
autoanticorpos positivos ou alteragdo histologica e auséncia de outra patologia autoimune associada. Para a SSs é necessario a
presenga de outra doenga autoimune, sintomas de alteracdo ocular ou oral e mais duas alteragBes dos topicos acima
mencionadas (Pasoto, 2019).

Em 2012 o American College of Rheumatology (ACR) apresentou novos critérios para a classificacdo, excluido os
critérios de sintomas de sicca e testes das glandulas salivares, modificando o escore de coloragdo ocular e incluindo novos
anticorpos como fator reumatoide (FR) e anticorpos antinucleares (ANA) (Zerén & Casals, 2014).

Atualmente os critérios de classificacdo mais aceitos sdo os descritos pela ACR /Liga Europeia contra 0 Reumatismo
(EULAR) em 2016, onde critérios como sintomas da sindrome sicca e anticorpos anti-La nao foram incluidos, tendo peso para
diagndsticos a presenca de anticorpos anti-Ro positivos, pontuagdo de van Bijsterveld > 4, teste de Schirmer < 5 mm e andlise
do fluxo salivar ndo estimulado (Pasoto, 2019). Esses critérios de classificacgdo ACR-EULAR sdo utilizados especialmente
para a SSp, ndo sendo utilizados para o diagnéstico da SSs (Jonsson et al., 2018).

Funcionalidades das CélulasBe T

A ativacdo das células B é de grande importancia na patogénese da sindrome de sjogren e no lGpus eritematoso
sisttmico, onde essas celulas iram ser superestimuladas, juntamente com os plasmacitos de longa vida, formando um arranjo
de agregados linfoides nos rins e glandulas salivares desses pacientes. A supraregulacéo dos interferons reguladores acarretam
no aumento de concentragdo de IFN tipo 1 no tecido e soro de pacientes com SS e LES (Pasoto, 2019).

Os autores Cornec et al., 2012 e Both et al., 2017 afirmam que as células T eram consideradas as iniciadoras do
processo autoimune na sindrome de Sjogren primaria, mas atualmente as células B vem sendo destaque na fisiopatologia da
doenga, mostrando-se como ponto principal, pois a ativacdo dessas células acarretam em hipergamaglobulinemia e produgao
de diversos autoanticorpos.

As glandulas exocrinas sofrem disfungdes conforme as alteragdes causadas pelos linfocitos periepiteliais infiltrados. A
gravidade da doenga esta relacionada ao nimero do tipo de células, sendo encontrada em lesGes leves o maior nimero de
células T e em lesBes graves o maior nimero de células B (Kyriakidis et al., 2014).

Autoanticorpos

Para Zeron e Casals (2014) os autoanticorpos sdo de grande importancia para um diagnostico precoce, pois sua
positividade representa a origem autoimune da Sindrome de Sjégren, podendo estar presente varios anos antes do diagndstico
da patologia. Sendo os anticorpos anti-Ro/ La um dos principais marcadores na Sindrome de Sjégren primaria, esses anticorpos
possuem trés funcdes, sendo marcadores de doenca, indicando associacdo com outras doengas autoimunes e apresentar seu
fator patogenético (Huang et al., 2013).

Em pesquisa realizada por Hajiabbasi et al. (2016), 83 pacientes com artrite reumatoide foram analisados para
verificar a associacdo ou ndo com a Sindrome de Sjogren secundaria, onde 90,4% eram do sexo feminino. A SSs foi
diagnosticada em 5 pacientes, sendo todas mulheres que sofriam com artrite reumatoide a mais de 2 anos, tendo uma média de
aproximadamente 5 anos entre o diagnostico da AR e SS. Desse grupo, 80% apresentaram xeroftalmia e 80% apresentaram
xerostomia. 40% dos pacientes de AR associados com SS apresentaram anti-RO ou anti-La, ja pacientes de AR sem associagdo
com SS representaram apenas 25,6% de autoanticorpos positivos, ndo sendo estatisticamente significativo.

Em estudo realizado no Hospital Universitario Keio, foi realizado uma triagem em 224 pacientes que procuraram o
hospital, onde 91 pacientes com Sindrome de Sjogren foram acompanhados por 10 anos. Onde 97% dos pacientes eram do

sexo feminino e apenas 3% do sexo masculino. Para auxilio de diagndstico da SS esses pacientes apresentaram positividade em
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anticorpo como FAN (84%), anti-SSA (79%) e fator reumatoide (36%). Além disso, 29% dos pacientes que no diagndstico
inicial da sindrome apresentaram o fator reumatoide negativo, ao logo dos dez anos, positivaram para o anticorpo (Tsukamoto
etal., 2018).

Pacientes com HLA-DR3 e HLA-DR2 positivos apresentam maiores niveis de anticorpos anti-Ro/ SSA e anti-La/
SSB, assim 0 HLA classe Il apresenta-se no inicio de uma resposta imune podendo se estender por varios anos, apesar de sua
presenca ainda ndo ha uma correlacdo com as manifestac@es clinicas (Molina et al., 2011).

Pesquisas mostram que o antigeno alfa-fodrin sdo proteinas de ligacdo a actina, que quando clivadas induz a
destruicdo de glandulas exdcrinas causadas pelas respostas autoimunes e se fazem presentes em 95,3% com SSp e 62,5%,
mais em estudo realizado por Nisihara e colaboradores (2016), foram analisados 90 pacientes que tinham artrite reumatoide
com e sem a presenca de SS, onde foram analisados os antigenos anti-AF IgG e anti-AF IgA, onde seus resultados nao

apresentaram diferenca significativas entre pacientes com e sem SSs.

4. Consideracdes Finais

A Sindrome de Sjogren € uma doenca autoimune, que como as outras ainda nao tem origem definida. Apesar de ser a
segunda doenga autoimune mais frequente, a populagdo ndo tem conhecimento sobre ela. A necessidade de varios aspectos
clinicos e sistémicos que muitas vezes sao sutis, retarda o diagndstico precoce da doenca. Para ajuda diagnéstica é necessario a
pesquisa de autoanticorpos, onde a literatura apresenta os autoanticorpos anti-Ro e anti-La como os mais frequentes no
diagnaéstico.

Com a caréncia de informagdes relacionadas a sindrome, principalmente no Brasil, v&-se necesséario novos estudos
com objetivo de informar a populacdo e desenvolver novos métodos diagndsticos que possam ser mais rapidos e eficazes,

proporcionando o bem estar para esses pacientes.
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