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Sindrome de Sjogren: um Diagnostico Diferencial
de Polirradiculopatia Desmielinizante Inflamatoria
Cronica

Sjogren's Syndrome: A Differential Diagnosis of Chronic
Inflammatory Demyelinating Polyradiculopathy

Heros Aureliano Antunes da Silva Maia'*, Gabriela Afonso Pereira', José César
Batista Filho', Viviane Machicado Cavalcante!
Servigo de Clinica Médica do Hospital Santa Izabel; Salvador, Bahia, Brasil

A Sindrome de Sjogren é uma doenca autoimune -caracterizada pelo

By

acometimento das glindulas exdcrinas e estd relacionada a sindrome seca
e diversas manifestacdes sistémicas, dentre elas alteracdes neurologicas.
Este trabalho tem como objetivo relatar o caso de um paciente com histéria
de polineuropatia cronica, cuja investigacio permitiu identificar achados
compativeis com o diagnéstico de Sindrome de Sjogren.

Palavras-chave: Sindrome de Sjogren; Polirradiculoneuropatia Desmielinizante
Inflamatéria Cronica; Pulsoterapia.

Sjogren’s Syndrome is na autoimmune disease characterized by involvement of the
exocrine glands and is related to dry syndrome and several systemic manifestations,
including neurological changes. @ This work aims to report the case of a patient with
a history of chronic polyneuropathy, whose investigation allowed the identification
of findings compatible with the diagnosis of Sjogren's Syndrome.

Keywords: Sjogren's Syndrome; Chronic Inflammatory Demyelinating
Polyradiculoneuropathy; Pulse Therapy.

A sindrome de Sjogren (SS) ¢ uma doenga autoimune sist€émica com
predominio em mulheres 9:1 e pico de incidéncia aos 50 anos. Os sintomas
classicos envolvem exocrinopatia, com sindrome seca em boca e olhos, fadiga
e dor articular. A deposi¢ao de imunocomplexos resulta em manifestagdes
sistémicas como a neuropatia periférica.!

Em contrapartida, a apresentacdo de neuropatia periférica em paciente
sem diagnostico etiologico suscita investigacdo ampla, com consideracao
de doencas sistémicas metabolicas, carenciais, infecciosas, autoimunes,
neoplésicas e de reacdo a drogas e toxinas. A partir do diagndstico assertivo
¢ possivel instituir o tratamento adequado.>’

Relato de Caso

Paciente do sexo masculino, 41 anos, negro, solteiro, desempregado
(trabalhava anteriormente como pedreiro), ensino fundamental incompleto,
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natural e procedente de Alagoinhas — BA.
Encaminhado pelo ambulatério de neurologia
para  realizagdo de  pulsoterapia  com
metilprednisolona por suspeita diagndstica de
polirradiculopatia inflamatéria desmielinizante
cronica (CIDP). Relatou dor e parestesias em
ambos os membros inferiores h4 10 anos. Referiu
que adoriniciou emregido plantar bilateralmente,
continua, como pontada ou queimagao, associada
a periodos de “dorméncia”, com progressao
ascendente até cintura pélvica. Informou ainda
fraqueza progressiva em membros inferiores,
com dificuldade para deambulagdao. Afirmou
comprometimento das atividades diarias, de
forma que deixou de trabalhar como pedreiro ha
08 anos.

Ao interrogatorio sistematico, informou
perda ponderal de 10 kg no ultimo ano. Relatou
ainda perda de multiplas unidades dentarias nos
ultimos 02 anos por caries; assim como queda de
cabelo acentuada e pele seca no periodo (Figura
1). Nesse contexto, buscou atendimento com

Figura 1. Xerose cutanea ictiosiforme em
membros inferiores.

neurologista hd 02 anos; com inicio do uso de
amitriptilina 25mg/dia e gabapentina 1200mg/
dia, com melhora parcial da dor e parestesias.

Além das medicagdes supracitadas, paciente
referiu uso de sinvastatina 40mg/dia e &cido
acetilsalicilico 100mg/dia. Negou alergias
alimentares e medicamentosas. Nao soube relatar
calendario vacinal da infancia/adolescéncia;
informou ter tomado 04 doses da vacina para
COVID-19, a ultima dose em janeiro de 2023.
Referiu uma tnica internacao prévia em maio de
2022 por acidente vascular encefalico isquémico
(AVEi), com manutencdo de sequela motora
(hemiparesia) a esquerda. Negou transfusoes
e cirurgias prévias. Referiu tabagismo com
consumo de cigarro de palha, carga tabagica de
10 anos/mago. Negou etilismo e outras drogas.
Sedentario. Habito alimentar ndo balanceado,
com baixa ingestdo de frutas e verduras. Sem
parceria sexual fixa.

Em relagdo ao historico familiar, paciente
referiu possuir 04 irmas e 01 irmdo; uma irma
com relato de sintomas neurolégicos semelhantes
ao do paciente, diagnosticada com fibromialgia;
outra irma com doenca arterial coronariana
e historia de AVEi aos 38 anos; irmdo com
histéria de AVEi aos 43 anos. Negou historico
de neoplasias e doengas autoimunes na familia.

Ao exame fisico admissional, apresentava-
se eupneico em ar ambiente, normocardico,
normotenso, afebril e normoglicémico. Peso:
57 kg; Altura: 1,57m; IMC: 20,93kg/m?. Em
bom estado geral, aciandtico, anictérico, com
mucosas normocoradas e hidratadas. Xerose
cutanea importante difusa, mais proeminente em
membros inferiores (MMII) e dorso, com aspecto
ictiosiforme (Figura 1), rarefagdo de cabelos e
faneros difusamente. Cavidade oral em precario
estado de conservagdo, auséncia de multiplas
unidades dentarias, sem linfonodomegalias.
Sem alteracdes em exame fisico do aparelho
respiratorio, cardiovascular, abdominal e
osteomioarticular.

Emrelagaoaoexamefisiconeuroldgico,paciente
vigil, Iucido, orientado auto e alopsiquicamente,
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pupilas isocoricas e fotorreagentes, motricidade
ocular extrinseca e campimetria sem alteracoes.
Discreto apagamento de sulco nasolabial a
esquerda, sem alteragdes em nervos cranianos.
For¢a grau IV/V em dimidio esquerdo. Reflexos
em membros superiores 2+/4+ ¢ em MMII 1+/4+,
Hipoestesia tatil em membro superior esquerdo.
Sensibilidade tatil e vibratoria assim como
propriocepgao reduzidas simetricamente em
MMII. Coordenagao preservada globalmente.

Aosexames complementares, hemograma sem
alteragoes, vitamina B12 reduzida (102 pg/mL)
com homocisteina aumentada (81,9) mmol/L.
Funcao tireoidiana, hepatica e renal normais,
sem disturbios hidroeletroliticos. Velocidade de
hemossedimentacdo aumentada (47mm na 1?*
hora) e proteina C reativa quantitativa normal
(0,07mg/dL). Hemoglobina glicada alterada
(6%). Sorologias virais (anti-HCV, anti-HIV 1 e
2, anti-HTLV 1 e 2, HBsAg) e VDRL negativos.
Andlise de liquido cefalorraquidiano sem
alteragdes. Além disso, fator antinuclear (FAN)
reagente, padrao nuclear pontilhado (AC-4/5/
BAC-4) titulo 1:320; anti-SSa/RO positivo (240
U/mL), C3 e C4 normais, anti-DNA, anti-Sm e
fator reumatoide negativos.

Na ressonancia magnética de cranio foi
evidenciado extensa area sequelar de gliose e
encefalomalécia com comprometimento cortical
e de substancia branca dos giros frontais médio
e inferior, além de grande parte do lobo temporal
a direita, assim como regido capsular externa e
difusamente nos nucleos lentiforme e caudado
ipsilaterais, com discretos depositos hematicos
antigos de permeio, sobretudo no lentiforme,
achados compativeis com insulto vascular
isquémico cronico no territorio da artéria
cerebral média correspondente. Ressonancia de
coluna toracica e lombar sem alteracoes.

Paciente trouxe como exames prévios
eletroneuromiografia de agosto de 2022 com
conclusao de neuropatia sensitiva e axonal em
MMII; outra eletroneuromiografia de junho de
2017 com conclusdo de lesdo axono-mielinica,
sensitiva e motora, predominantemente sensitiva

em MMII. Eletroencefalograma normal.

Diante da presente sindrome de polineuropatia
periférica, com achados em exame fisico de
xerose cutanea ictiosiforme e multiplas caries, o
diagnostico etioldgico de Sindrome de Sjogren
foraaventado. Diante de provas de autoimunidade
especificas positivas (FAN padrao nuclear
pontilhado 1:320 e anti-RO positivo), fora
solicitada avaliacdo oftalmologica; realizado
Teste de Schimmer com resultado de 4mm,
evidenciando a presencga de olho seco.

Durante a investigacao etioldgica o paciente
realizou pulsoterapia com metilprednisolona
lg/dia por 05 dias por suspeita anterior de
CIDP. Ao final do tratamento relatou melhora
completa dos sintomas de parestesias ¢ dor em
membros inferiores. Recebeu alta hospitalar com
prescricdo de azatioprina e acompanhamento
especializado em ambulatorio de reumatologia e
neurologia.

Discussao

Neuropatia periférica ¢ uma entidade
neurologica comum com apresentacao clinica
variavel. Indica qualquer anormalidade no
sistema nervoso periférico; desde alteracao de
sensibilidade, dor, fraqueza e atrofia, até sintomas
disautonomicos. De acordo com seu padrao
de acometimento clinico, pode ser dividida
em mononeuropatia; lesdo focal de um unico
nervo, mononeuropatia multipla; lesao aleatoria
simultdnea ou em série de multiplos nervos
periféricos ndo contiguos e polineuropatia, com
acometimento de multiplos nervos de forma
tipicamente simétrica e distal.>?

A combinacao de historia clinica e exame fisico
e testes complementares ¢ capaz de elucidar o
diagndstico etioldgico de até 80% das neuropatias
periféricas, contudo cerca de 20% permanecem
com diagnostico indefinido. A causa mais comum
¢ a neuropatia diabética, contudo as etiologias sdo
variadas: doencas sistémicas hereditarias, metabolicas,
disabsortivas, infecciosas, autoimunes, neoplasicas,
deficiéncias nutricionais, drogas e toxinas.>*
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As polineuropatias periféricas podem ser
compartimentalizadas ainda conforme o tipo
de fibra nervosa acometida; o acometimento de
fibras finas cursa com alteragoes de sensibilidade
dolorosa e de temperatura, caracteristico da
neuropatia por diabetes mellitus e da neuropatia
associadaao HIV. Insultos as fibras grossas podem
gerar alteragdes de propriocepgdo, fraqueza,
atrofia, ataxia e arreflexia. Em contrapartida,
o comprometimento de fibras autonomicas
expressa-se por hipotensao postural, anidrose,
constipagao, retengdo urinaria e disfungdo erétil.?

Dentre as  polineuropatias  periféricas
desmielinizantes ~ cronicas  destaca-se  a
polirradiculopatia desmielinizante inflamatéria
cronica (CIDP); condi¢do autoimune adquirida.
Seu acometimento mais classico € simétrico,
sensorial € motor, com fraqueza proximal e
distal, além de arreflexia e possuir evolucao
superior a 8 semanas. O diagndstico ¢ clinico
e auxiliado por exames complementares,
contudo o erro diagndstico (misdiagnosis) nao
¢ incomum e ocorre em até 50% dos pacientes
em estudos recentes. O erro diagnostico ocorre
principalmente por supervalorizagao de alteragdes
leves de condugdo em eletroneuromiografia,
falsamente interpretadas como desmielinizagao,
elevagdo nao significante de proteinas no
liquido cefalorraquidiano e supervalorizagao de
melhora subjetiva referida pelo paciente com a
imunoterapia no lugar de avaliagdes objetivas. O
desafio diagnostico da CIDP ¢ acentuado pelo fato
de mais da metade dos pacientes com diagndsticos
alternativos possuirem caracteristicas clinicas
compativeis com CIDP e poderem preencher os
critérios diagnosticos para CIDP tipica. O estudo
do liquido cefalorraquidiano pode contribuir para
o diagnostico diferencial, visto que se apresenta
tipicamente, com dissociagao proteino-citoldgica
— niveis elevados de proteinas e celularidade
malterada — em cerca de 80% dos casos,
distintamente do apresentado na investigacao do
paciente.*?

Numerosas patologias sdao capazes de
manifestar-se através de polineuropatia cronica de

padrao axonal a eletroneuromiografia, contudo, as
manifestagdes neuroldgicas da DM representam
sua forma mais comum. Deficiéncias nutricionais,
principalmente de vitamina B12, doenca renal
cronica e intoxicagoes (medicacdes, alcool) podem
expressar-se de forma semelhante. A deficiéncia
de vitamina BI12 consiste em diagnostico
diferencial relevante no caso apresentado, visto
que também se manifesta como polineuropatia
predominantemente distal e simétrica, com maior
acometimento de membros inferiores.>* Uma vez
que houve documentagdo de niveis reduzidos da
vitamina nos exames realizados pelo paciente,
assume-se que esta etiologia pode ter contribuido
para a piora da sintomatologia.

O presente relato de caso apontou um paciente
inicialmente admitido com suspeita diagnostica
de CIDP idiopatica, contudo, diagnosticado com
Sindrome de Sjogren Primaria apds investigagao
etiologica. A SS consiste em patologia autoimune
sist€émica caracterizada pelo acometimento das
glandulas exodcrinas, relacionada a sindrome
seca em boca e olhos. ManifestagOes sistémicas
podem ocorrer por deposi¢ao de imunocomplexos
em diferentes sitios. Na sua forma secundaria, a
SS associa-se a outras doengas reumatologicas,
como a Artrite Reumatoide e Lupus Eritematoso
Sistémico, podendo resultar de sobreposi¢ao ou
complicagao destas. A SS Primaria ocorre sem as
descritas associagdes.!

A polineuropatia associada a SS ¢ a
complica¢do neuroldégica mais comum, ocorre
em 6-15% dos casos e tipicamente apresenta-se
com padrdao axonal e manifestacdes sensitivas,
por vezes, associadas a motoras, podendo
anteceder em anos a sintomatologia relacionadas
ao acometimento glandular. Parestesias com
alteracoes de sensibilidade tatil e vibratoria,
assim como de propriocepcao, sdo frequentes.
Quando presente, a fraqueza muscular nao ¢
intensa e associa-se a doenga extraglandular mais
severa e crioglobulinemia. Ainda pode ocorrer
acometimento de pares cranianos e de sistema
nervoso central. %’ Sugere-se que a disfun¢ao
endotelial e vasculite induzidas pela SS estejam
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associadas ao aparente maior risco de eventos
cerebrovasculares, apesar de controverso.®

O quadro cutaneo da SS, como no caso,
expressa-se, comumente, através de xerose
cutdnea significativa, presente em até 72%
dos pacientes, principalmente em membros
inferiores, além de Fenomeno de Raynaud e
alteragdes vasculiticas, como purpuras palpaveis,
que também podem estar presentes.’

Para diagnoéstico formal da SS, ¢ necessaria
documentacao de comprometimento glandular,
seja através de infiltracao linfocitica em biopsia
de glandula salivar, ou por meio de testes para
avaliacdo da hipofun¢do das glandulas, como o
Teste de Schirmer, realizado no caso relatado,
ou ainda avaliagdo objetiva de escores de
sindrome seca (SICCA) por oftalmologista com
coloragdo por fluoresceina e verde lissamina.
Outra possibilidade ¢ testar quantitativamente
o fluxo salivar. Apesar de o paciente ter negado
xerostomia, a hipofun¢ao das glandulas salivares
também foi sugerida pela historia de multiplas
caries. Ainda ¢ preciso haver evidéncia de
autoimunidade revelada pela presenga de
anticorpos anti-SSA/Ro associada ou nao ao
anti-SSB/La.!101!

O tratamento da neuropatia periférica associada
a SS depende do seu tipo de acometimento; se
polineuropatiasensitiva/mononeuropatiasensitiva,
polineuropatia sensitivo motora ou mononeurite
multipla. Quando predominantemente sensitiva,
a polineuropatia pode ser tratada inicialmente
através do uso de medicagdes sintomaticas, como
anticonvulsivantes ou inibidores seletivos da
receptacgao de serotonina. O tratamento de primeira
linha para polineuropatia sensitivo motora,
diagnosticada no caso relatado, ¢ constituido
por glicocorticoide associado a imunossupressor
(azatioprina, ciclofosfamida, micofenolato); a
segunda linha é representada por pulsoterapia com
metilprednisolona associada a ciclofosfamida, a
terceira linha ¢ constituida pelo rituximabe. Na
falha destes esquemas, a imunoglobulina € op¢ao
terapéutica para todos os tipos de acometimento
do sistema nervoso periférico associados a SS.!?

Conclusao

A investigacdo etiologica do diagndstico
das neuropatias periféricas deve ser ampla,
baseada na histéria clinica e exame fisico,
com exames laboratoriais e de imagem
especificos e adequados a cada caso. A auséncia
desta investigacdo pormenorizada propicia
diagnosticos erroneos de polirradiculopatia
inflamatéria desmielinizante cronica e sobre
uso de tratamentos imunossupressores. Doencas
sistémicas como a sindrome de Sjogren podem ter
sua apresentagdo clinica inicial com neuropatia
periférica.
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