PRACE ORYGINALNE

Adv. Clin. Exp. Med. 2003, 12, 3, 329-339
ISSN 1230-025X

ALEKSANDER FUGLEWICZ, EUKASZ PEKALA
Wtérny zespot Sjogrena u chorych
z ukladowymi chorobami tkanki lgcznej

Secondary Sjogren’s syndrome in patients with systemic
connective tissue diseases

Studenckie Reumatologiczne Koto Naukowe przy Zakladzie Reumatologii AM we Wroctawiu

Streszczenie

Wprowadzenie. Zespo6t Sjogrena jest jednym ze schorzen zaliczanych do choréb reumatycznych. Moze wystepo-
wac jako postaé pierwotna (o nieznanej etiologii) lub tez pojawic si¢ w przebiegu przewlektych uktadowych cho-
réb tkanki tgcznej — postaé wtérna zespotu.

Cel pracy. Celem pracy byla ocena czgstosci wystepowania wtérnego zespotu Sjogrena w przebiegu uktadowych
choréb tkanki tgczne;j.

Material i metody. Badaniem objeto 60 pacjentéw hospitalizowanych na Oddziale Chor6b Wewngtrznych i Reu-
matologii Okrggowego Szpitala Kolejowego we Wroctawiu. Metoda badania polegata na przeprowadzeniu i ana-
lizie dobrowolnej, anonimowej ankiety, w ktérej byty zawarte pytania dotyczgce objawow zespotu suchosci. Wszy-
scy pacjenci mieli rozpoznang uktadowgq chorobe tkanki tgcznej.

Wiyniki. Wyniki zostaty podzielone na dwie grupy. Pierwsza dotyczyta wszystkich pacjentéw, a druga — chorych
na reumatoidalne zapalenie stawéw. Najbardziej znamienne objawy dla zespotu Sjogrena wystgpowaly z czgsto-
Scig: uczucie suchosci oczu — 16,7% — ogdt; 25,0% — r.z.s., uczucie suchosci gardta i w jamie ustnej — 43,3% —
0go6t; 46,9% — r.z.s., obnizone tzawienie — 18,3% — ogodt; 25,0% — r.z.s. Zbadano réwniez czestos¢ wystepowania
objawow zespotu Sjogrena w zaleznosci od czasu trwania choroby podstawowej. Laczne wystgpowanie ww. obja-
wOw zespotu suchosci: czas trwania choroby podstawowej do 2 lat — 5,3%, czas trwania choroby podstawowej po-
wyzej 2 lat — 13,8%.

Whioski. U znacznej czesci badanych pacjentéw pojawiajg si¢ objawy mogace sugerowaé wtérny zespot Sjogre-
na. Czesciej dotyczy to pacjentéw z reumatoidalnym zapaleniem stawdw, a takze oséb, u ktérych choroba podsta-
wowa trwa dtuzej. U tych chorych wskazane byloby przeprowadzenie dodatkowych badari w celu potwierdzenia
Iub wykluczenia rozpoznania wstgpnego, a takze jednoczesne wprowadzenie leczenia objawowego (Adv. Clin.
Exp. Med. 2003, 12, 3, 329-339).

Stowa kluczowe: zesp6t Sjogrena, uktadowa choroba tkanki tacznej, reumatoidalne zapalenie stawow.

Abstract

Background. Sjogren’s syndrome as one of the diseases that are included the vast range of rheumatoid disorders
can occur at the primary form (of unknown etiology) or during chronic systemic connective tissue diseases — the
secondary form.

Objectives. Analysis of frequency of secondary Sjogren’s syndrome, within systemic connective tissue diseases.
Materials and methods. The research has been conducted among 60 patients of Internal Medicine and Rheuma-
tology Ward of the Regional Railway Hospital in Wroclaw. The research method of voluntary, anonymous que-
stionnaire with questions pertaining to Sjogren’s syndrome symptoms. All the mentioned above patients had the
confirmed diagnosis of a systemic connective tissue disease.

Results. The results have been divided in two groups: one — the entire number of patients and second — patients
with rheumatoid arthritis (RA). The most common symptoms of Sjogren’s syndrome occurred with following fre-
quency: dry eyes — 16.7% — all; 25.0% — patients with RA, dry pharynx and oral cavity — 43.3% — all; 46.9% — RA,
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insufficient lacrimation — 18.3% — all; 25.0% — RA. The frequency of Sjogren’s syndrome symptoms depending
on duration of the principal disease has been also analyzed: duration less than 2 years — 5.3%, duration above 2 ye-

ars — 13.8%.

Conclusions. The relevant number of research patients has the symptoms that may suggest secondary Sjogren’s syn-
drome. The symptoms occur more often the patients with RA as well the patients with longer duration of the disea-
se. It would be advisable for them to have additional tests implemented to confirm or exclude the primary diagno-
sis and to apply the symptomatic treatment if necessary (Adv. Clin. Exp. Med. 2003, 12, 3, 329-339).

Key words: Sjogren’s syndrome, systemic connective tissue disease, theumatoid arthritis.

Zespot Sjogrena (Sjogren’s syndrome), zwany
réwniez zespotem suchosci (sicca syndrome), jest
przewlekltym zapalnym schorzeniem o mechaniz-
mie autoimmunologicznym, zaliczanym do cho-
réb reumatycznych. Nazwa choroby pochodzi od
szwedzkiego okulisty Henryka Sjogrena, ktory
w 1933 r. po raz pierwszy podal charakterystyczne
zmiany w narzadzie wzroku i zauwazyl, ze suche
zapalenie spojéwek i rogéwek jest objawem cho-
roby uktadowej (keratoconiunctivitis sicca). Istota
choroby polega na wystapieniu reakcji zapalnej
i proliferacji limfocytéw w gruczotach wydziela-
nia zewngtrznego (giéwnie gruczoléw izowych,
Slinowych oraz Sluzowych), co uposledza stopnio-
wo ich funkcje. Schorzenie ma charakter postgpu-
jacy i w przypadku braku leczenia doprowadza do
powaznych nastepstw zardwno w obrebie narzgdu
wzroku jak i narzagdéw wewngtrznych. Zajecie
ptuc, trzustki, mozliwos¢ rozwoju chloniaka zto-
sliwego, a takze zagrozenie, jakie stanowi choroba
dla noworodkéw chorych matek sprawiaja, ze jed-
nostke te nalezy mozliwie wczesnie rozpoznad,
r6znicowac i szybko wdrazac leczenie [1].

Przyczyna choroby jest nieznana. Pod uwage
bierze si¢ zakazenie wirusami wykorzystujacymi
tropizm do Slinianek (sialotropowymi): EBY,
CMV i HHV-6, HCV, a takze retrowirusami:
HTLV-11iHIV [2, 3]. Zakazenie musi trafi¢ na od-
powiedni typ konstytucjonalny. Istotne jest przede
wszystkim wystepowanie u tych chorych antyge-
néw zgodnosci tkankowej: HLA-DR3, -Dw3,
-Dw52, -B8, -DQI1, -DQ?2, a takze -DR4 (zwtasz-
cza we wtérnym zespole Sjogrena). Z powyzszy-
mi haplotypami wigze si¢ wzmozona gotowos¢ do
wytwarzania przeciwcial przeciwko determinan-
tom antygenowym kwaséw nukleinowych. Anty-
geny te to wewngtrzjadrowy antygen La(SS-B),
kojarzony szczeg6lnie z haplotypem HLA-DR3
oraz cytoplazmatyczny antygen Ro(SS-A), wyste-
pujacy najczesciej w haplotypie HLA-DR2. Prze-
ciwciala przeciwko tym antygenom sg charakterys-
tyczne dla zespolu Sjogrena, chociaz ich rola
w wywotaniu choroby nie jest znana [2, 4].

Do syntezy przeciwcial dochodzi w strefach
namnazania, tworzacych si¢ w obrebie gruczotéw
wydzielania zewngtrznego. Role indukujacg przy-
pisuje si¢ zaréwno promieniowaniu UV (przenie-

sienie antygenow SS-A, SS-B do btony komérko-
wej, w czym pewng role odgrywaja mechanizmy
apoptozy) [5] oraz wzmozonej ekspresji antyge-
néw MHC typu II w nabtonkach gruczotéw, a tak-
ze produkcji cytokin (INF-y, IL-1, IL-2, IL-6, IL-10,
IL-12, TNF-a, TGF-p) [4, 6].

Nacieki w gruczotach egzokrynnych sktadajg
si¢ gtéwnie z limfocytow CD4*. Limfocyty CD8*,
limfocyty B stanowig natomiast tylko okoto
10-20% komorek [1, 4]. Limfocyty B wykazuja
cechy aktywacji poliklonalnej, co utatwia wzgled-
ny niedobér limfocytéw T supresorowych.
W przypadku niekontrolowane;j proliferacji mono-
klonalnej u chorych moze nastgpi¢ rozwéj chio-
niaka. Ryzyko rozwinigcia chloniaka jest ponad
40 razy wigksze niz w populacji ogdlne;j.

Przeciwciata przeciwko antygenom SS-A
1 SS-B nie sg jedynymi wytworzonymi u chorych
z zespotem Sjogrena. Do innych nalezg: czynnik
reumatoidalny, przeciwciata przeciwjagdrowe —
ANA, przeciwciala przeciw cytoplazmie neutrofi-
li — ANCA, krioglobuliny, przeciwciala przeciw
receptorom muskarynowym M3 [4, 7]. Te ostatnie
mogg odpowiadac¢ za zaburzenia mig¢sSniowki wy-
prowadzajacej gruczotéw i objawy zapalenia. Do
tego dotgcza si¢ efekt ucisku przez rozrastajace
si¢ grudki chlonne, bezposredni efekt cytoto-
ksyczny w odniesieniu do komérek nabtonka wy-
wotlany przez aktywowane limfocyty T cytoto-
ksyczne oraz wtérna niedomoga wielu narzadéw
wywotana defektem wydzielniczym. Stad objawy
w zespole Sjogrena sg bardzo zréznicowane. Nie-
mniej jednak pewne objawy sg na tyle charaktery-
styczne, ze pozwalajag na postawienie rozpozna-
nia. Mozliwos$¢ rozpoznania zespotu Sjogrena na-
suwaja objawy suchosci spojéwek i blony sluzo-
wej jamy ustnej. Aby jednak potwierdzi¢ rozpo-
znanie, nalezy wykona¢ okreslone testy diagnos-
tyczne.

Kryteria diagnostyczne zespotu Sjogrena we-
dtug Danielsa i Talala [8]:

I.  Pierwotny zesp6t Sjogrena:

1) suche zapalenie rogéwki i spojéwki (kera-
toconjunctivitis sicca):

a) typowe barwienie nabtonka rogéwki
i spojowki rézem bengalskim widocz-
ne w lampie szczelinowej,
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b) zmniejszone jeziorko izowe,

¢) test Schirmera <5 mm po 5 minutach;

2) ogniskowe zapalenie w obrgbie mniej-
szych gruczotéw slinowych widoczne na skraw-
kach pobranych droga biopsji, wedlug skali 1
ognisko/mm? po wykluczeniu innych przyczyn za-
palenia.

II. Wtérny zespot Sjogrena:

1) reumatoidalne zapalenie stawéw lub inna
uktadowa choroba tkanki lacznej rozpoznana na
podstawie odpowiednich kryteridw,

2) jedno lub obydwa spetnione kryteria dla
pierwotnego zespotu Sjogrena.

III. Mozliwy zesp6t Sjogrena:

1) jeden z objawow pierwotnego zespotu Sjo-
grena oraz

2) obecnos¢ jednego z nastepujacych objawow:

a) nacieki limfocytarne w ptucach,

b) srédmigzszowe zapalenie nerek i/lub
kwasica cewkowa,

¢) plamica zwigzana z hiperimmunoglo-
bulinemig lub zapaleniem naczyn,

d) miopatie,

e) neuropatie,

f) przewlekta choroba watroby,

2) hiperimmunoglobulinemia (poli- lub
monoklonalna), krioglobulinemia, au-
toprzeciwciata (czynnik reumatoidalny,
przeciwciata przeciwjadrowe, przeciw-
ciata przeciw Ro(SS-A) i La(SS-B).

Nalezy zaznaczy¢, ze pierwotny zespot Sjogre-
na wystepuje 9-krotnie czesciej u kobiet niz u mez-
czyzn. Rozpoczyna si¢ zazwyczaj w 4. lub 5. deka-
dzie zycia i ma charakter postepujacy. Ze wzgledu
na uposledzenie funkcji wielu gruczotéw dochodzi
do suchego zapalenia narzadéw zaopatrywanych
przez te gruczoty i stad wynika symptomatologia.
Najczesciej zajete sg gruczoty tzowe i slinowe.

Wskutek niedoboru tez dochodzi do suchego
zapalenia spojowek i rogéwek (keratoconjuncti-
vitis sicca). Pacjenci skarzg si¢ na swiatlowstret,
pieczenie, uczucie ,,piasku’ lub ciata obcego pod
powiekami i szybkie znuzenie oczu. Jesli choro-
ba postgpuje, to moze rozwingé si¢ keratopatia
wstegowata, zapalenie przedniego odcinka btony
naczyniowej oka, nadkazenie i perforacja rogow-
ki, co prowadzi do Slepoty. Obiektywne testy do-
tyczace stanu narzagdu wzroku sa wykonywane
przez lekarzy okulistéw. Najbardziej znanym
potilosciowym testem jest test Schirmera, ale
mozna stosowac takze inne (test stabilnosci filmu
tzowego, préba z r6zem bengalskim, test krysta-
lizacji tez) [9].

Niedobor wydzieliny gruczotéw slinowych,
a takze gruczotéw sluzowych jamy ustnej prowa-
dzi do kserostomii — suchosci w jamie ustnej i gar-

dle. Chorzy narzekajg na utrudnienie zucia i poty-
kania, trudnosci w czasie mowy, zaburzenia sma-
ku, a takze zaostrzenie préchnicy i trudnosci w no-
szeniu protez zebowych. Moze temu towarzyszy¢
powiekszenie s§linianek przyusznych i podzu-
chwowych. Przydatny jest test wydzielania sliny
i test krystalizacji §liny oraz biopsja gruczotéw
wargowych mniejszych, w ktorych stwierdza si¢
charakterystyczne limfocytarne nacieki [1, 4].

Inne objawy obejmuja zajecie:

— drég oddechowych — czgste nawracajace za-
palenia oskrzeli, rozstrzenie 1 zwezenia oskrzeli, na-
pady dychawicy oskrzelowej, suchos¢ w obrebie ja-
my nosowej, zaburzenia wechu i stuchu (zwigzane
z zajeciem trabki stuchowej 1 zapalenie ucha srodko-
wego),

— Sluzéwek narzadéw piciowych, np. pochwy
— dyspareunia,

— skéry (plamica, pokrzywka, owrzodzenia);
pochodzenie naczyniowe zmian,

— przewodu pokarmowego — zanikowe zapa-
lenie blony sluzowej zotadka, dysfagia, nudnosci
i bole w nadbrzuszu,

— osrodkowego i obwodowego uktadu nerwo-
wego — stany lekowe i depresje oraz zapalenie ner-
wOw obwodowych,

— narzgdéw miazszowych — trzustki, watroby
i drég z6tciowych, ptuc, nerek, tarczycy,

— naczyn — zmiany skoérne, zapalenie miesni,
stawéw 1 bton surowiczych, objaw Raynauda.

Wystepuja rowniez objawy ogdlne w postaci
gorgczki 1 nadmiernego zmeczenia. Wynikajg one
z dzialania cytokin prozapalnych, lecz moga by¢
takze nastepstwem czestej u tych chorych niedo-
krwistosci 1 neutropenii (10%) oraz zwiastunem
rozwijajacego si¢ chtoniaka z powigkszeniem we-
ztéw chlonnych, watroby i Sledziony. Rozstrzygaja-
ce znaczenie ma badanie hematologiczne: biopsja
szpiku, wezléw chlonnych, techniki obrazowe itd.

Innymi powaznymi dla zycia zagrozeniami sg:
ostre zapalenie trzustki, zapalenie srédmigzszowe
ptuc i nerek prowadzace do nadcisnienia i niewy-
dolnosci oraz pierwotna marskos¢ zotciowa
o cigzkim przebiegu.

Powyzsze objawy, jak juz wspomniano, doty-
czg pierwotnego zespotu Sjogrena. Objawy wtér-
nego zespotu Sjogrena to gtéwnie zesp6t suchosci
nalozony na objawy choroby podstawowe;.

Wtérny zesp6t Sjogrena jest w wigkszosci pu-
blikacji wymieniany obok zespotu pierwotnego,
jest jednak traktowany drugorzgdnie. Bioragc pod
uwage rozpowszechnienie choréb autoimmunolo-
gicznych, w przebiegu ktérych si¢ pojawia w r6z-
nym odsetku przypadkéw, to nalezy stwierdzic, ze
stanowi liczebnie znacznie wigkszy problem. Pa-
cjenci cierpigcy na ciezkie i1 praktycznie nieule-
czalne choroby czesto poczatkowo nie zdaja sobie
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sprawy z jego wspotistnienia. W miar¢ stabilizacji
choroby podstawowej objawy zespotu suchosci
nierzadko wysuwajg si¢ na plan pierwszy, obniza-
jac jakos¢ zycia pacjenta. Zwrdcenie baczniejszej
uwagi na mozliwos¢ wystapienia zespotu Sjogre-
na u pacjentdw z chorobami z autoagresji pozwo-
liloby na szybkie wytonienie tej grupy chorych,
u ktérych zaczyna objawiaé si¢ niedostatek wy-
dzielania tez czy sliny.

Zwiazek zespotu Sjogrena z innymi schorzenia-
mi autoimmunologicznymi (wtérny zespot Sjogrena)
[1, 8, 10].

reumatoidalne zapalenie stawow — 1.z.S.
toczen rumieniowaty uktadowy — SLE
mieszana choroba tkanki tacznej — MCTD
twardzina uktadowa

zapalenie wielomigsniowe

zapalenie skorno-migsniowe

pierwotna marskos¢ zétciowa watroby
przewlekte aktywne zapalenie watroby
wtékniejace zapalenie pecherzykow ptucnych
mieszana krioglobulinemia

rézne postacie zapalen naczyn

zapalenie tarczycy (wole Hashimoto)

QUZOIT0[01BWNAT BLTUIZIOYDS

Celem pracy jest ocena czgstosci wystgpowa-
nia objawéw wtérnego zespotu Sjogrena u cho-
rych z rozpoznanymi ukladowymi chorobami
tkanki gcznej. Jak wynika z danych pismiennic-

twall, 4, 8], wtérny zespdt Sjogrena czesto wikta
powyzsze schorzenia. W przypadku reumatoidal-
nego zapalenia stawéw odsetek ten wynosi az
12-25% [4, 8]. Moze jednak wystgpi¢ takze u in-
nych chorych, stajac si¢ powaznym problemem,
1 w znacznym stopniu pogarszac jakos¢ zycia. Po-
wyzsze dane literaturowe stanowily wigc istotng
przestanke do podjecia naszych badan.

Material i metody

Badaniem objeto 60 pacjentow hospitalizowa-
nych na Oddziale Chor6b Wewngtrznych i Reuma-
tologii Okregowego Szpitala Kolejowego we Wro-
clawiu w okresie luty—kwiecieri 2002 r. Wszyscy
pacjenci (poza 3 chorymi) mieli stwierdzong uktla-
dowa chorobe tkanki tacznej. Z badania wykluczo-
no pacjentow z rozpoznanym pierwotnym lub wtér-
nym zespotem Sjogrena. Wsréd badanych pacjen-
téw byty 44 kobiety i 16 me¢zczyzn (odpowiednio
73,3, 26,7%), co wskazuje na ogélnie znany fakt, ze
na choroby tkanki tacznej czgsciej choruja kobiety.

Czestos¢ wystepowania okreslonych uktado-
wych chordb tkanki tacznej wsréd badanych pa-
cjentéw przedstawiono w tabeli 1.

Badanie przeprowadzono za pomocg dobrowol-
nej i anonimowej ankiety (s. 338), w ktdrej zawarto
pytania dotyczace objawow pochodzacych z narza-
du wzroku, jamy ustnej i gardla, a takze innych naj-

Tabela 1. Liczba pacjentéw z okreslong uktadowa chorobg tkanki tgcznej

Table 1. Number of patients with specific systemic connective tissue disease

Choroba Liczba pacjentéw % 1z catosci
(Disease) No. of patients) (% of all)
Reumatoidalne zapalenie stawéw 32 53,3
(Rheumatoid arthritis)

Uktadowy toczen rumieniowaty 9 15
(Systemic lupus erythrematosus)

Luszczycowe zapalenie stawéw 4 6,7
(Psoriatic arthritis)

Zapalenie wielomigsniowe 2 33
(Polymiositis)

Mieszana choroba tkanki tacznej 2 3,3
(Mixed connective tissue disease)

Reumatyczny bél wielomigsniowy 2 3,3
(Rheumatic polymyalgia)

Artropatia po w.z.w. 1 1,7
(Hepatitis-induced athropathy)

Seroujemne zapalenie stawow kregostupa 1 1,7
(Seronegative spondyloarthritis)

Zapalenie skorno-migsniowe 1 1,7
(Dermotomyositis)

Dna moczanowa 1 1,7
(Gout)

Zesp6t naktadania 1 1,7
(Overlap syndrome)

Choroba Stilla 1 1,7
(Still’s disease)
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bardziej znamiennych dla schorzenia symptomdéw,
takich jak: choroby oskrzeli i ptuc, dyspareunia, béle
migsni i stawdw, obrzmienie slinianek oraz objawy
ogoblne: goraczka i szybkie meczenie si¢. Poza tym
pacjenci zaznaczali okres trwania choroby podsta-
wowej, ewentualny wywiad rodzinny i wpisywali
inne dolegliwosci, ktérych nie ujeto w ankiecie.

Wyniki

Wyniki ankiety przedstawiono w tabeli 2.
Analize przeprowadzono oddzielnie dla ogétu
pacjentéw i dla pacjentow z reumatoidalnym zapa-

Tabela 2. Wyniki ankiety

Table 2. Results of questionnaire

leniem stawdw, poniewaz chorzy na r.z.s. zdecy-
dowanie przewazali w badanej grupie.
Najczgstszym stwierdzanym objawem narzadu
wzroku bylo szybkie meczenie si¢ oczu (38,3
1 43,8% — odpowiednio: dla ogétu i dla pacjentéw
chorych na r.z.s.), najrzadziej wystepujacym obja-
wem byto uczucie suchosci oczu (16,7, 25,0%).
W obregbie gardla i jamy ustnej najczestsze bylo
uczucie suchosci (43,3 1 46,9%), najrzadziej uczu-
cie mrowienia w jamie ustnej (3,3 1 3,1%). Z innych
objawdéw pozagruczotowych przewazaty: bdle mig-
$ni (68,3 1 68,8%) i szybkie meczenie si¢ (68,3,
68,8%), najrzadziej za$s wskazywano na bolesne
stosunki piciowe (1,7, 3,1%) oraz obrzmienie $li-

Liczba ankiet Ogotem (Total) I.Z.S.
(No. of questionnaire) 60% 329
1. | Uczucie suchosci oczu 10 16,7 8 25,0
(Dry eyes)
2. | Uczucie proszku w oczach 13 21,7 9 28,1
(Sensation of sond or gravel in the eyes)
3.| Bdloczu 17 28,3 9 28,1
(Pain in the eyes)
4. | Obnizone lzawienie 11 18,3 8 25,0
(Decreased lacrimation)
5.| Zaczerwienienie spojéwek 16 26,7 11 34,4
(Redness of conjunctivae)
6. | Szybkie meczenie si¢ oczu 23 38,3 14 43,8
(Eye fatigue)
7.| Zwigkszona wrazliwos¢ na swiatto 20 33,3 9 28,1
(Increased photosensitivity)
8. | Trudnosci w potykaniu suchego pokarmu 11 18,3 9 28,1
(Difficulties in swallowing dry food)
9. | Niemoznos¢ dlugiego i ciaglego méwienia 11 18,3 8 25,0
(Imobility to speak continuously)
10. | Ciagle mrowienie w jamie ustnej 2 33 1 3,1
(Constant itching in the mouth)
11. | Uczucie palenia w jamie ustnej 7 11,7 5 15,6
(A burning sensation in the mouth)
12. | Problemy z noszeniem protez zgbowych 9 15,0 7 21,9
(Problems with wearing dentures)
13. | Czgstsze béle zgbow 17 28,3 11 34,4
(More common toothaches)
14. | Uczucie suchosci jamy ustnej i gardta 26 43,3 15 46,9
(Dry pharynx and oral cavity)
15. | Czestsze choroby oskrzeli, ptuc 10 16,7 8 25,0
(More common bronchial and pulmonary
diseases)
16. | Bolesne stosunki plciowe 1 1,7 1 3,1
(Painful sexual intercourses)
17. | Bole migsni 41 68,3 22 68,8
(Myalgias)
18. | Bole stawéw 54 90,0 32 100,0
(Orthralgias)
19. | Dtugo utrzymujaca si¢ goragczka 15 25,0 7 21,9
(Prolonged fever)
20. | Obrzmienie slinianek 4 6,7 4 12,5
(Swollen salivary glands)
21.| LEatwa meczliwos¢ 41 68,3 22 68,8
(Easy fatigability)
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nianek (6,7, 12,5%). Do innych najczgsciej poda-
wanych dolegliwosci nalezaty: tzawienie, mroczki
przed oczami, bdle gtowy, kregostupa, béle w klat-
ce piersiowej, a takze nadmierna potliwos¢.

Czestos¢ wystgpowania najbardziej znamien-
nych objawéw dla zespotu Sjogrena w obu gru-
pach przedstawiono w tabeli 3 oraz na rycinie 1.
Zdecydowanie przewazajagcym objawem jest
uczucie suchosci jamy ustnej i gardta.

Tabele 4 1 5 przedstawiaja wyniki analizy cze-
stosci wystepowania objawéw w zaleznosci od
stopnia zaawansowania choroby podstawowej —
odpowiednio ponizej 2 lat i powyzej 2 lat. Dwunas-
tu pacjentdw z badanej grupy nie podalo czasu

trwania choroby. Ogélnie mozna stwierdzic, ze za-
awansowanie choroby podstawowej wplywa na
wigkszg czgstos¢ wystepowania objawow.

W tabeli 6 przedstawiono analiz¢ trzech naj-
bardziej znamiennych dla zespotu Sjogrena obja-
wow, takich jak: uczucie suchosci oczu, obnizone
tzawienie, uczucie suchosci jamy ustnej i gardia
w zaleznosci od stopnia zaawansowania choroby
(ryc. 2).

Tabela 7 przedstawia réwnoczesne wystepo-
wanie objawéw z tabeli 6 w zaleznosSci od czasu
trwania choroby (ryc. 3). Czestosc ta jest wyzsza
przy wigkszym zaawansowaniu choroby (13,8%)
niz przy chorobie krdcej trwajacej (5,3%).

Tabela 3. Wystgpowanie objawéw w zaleznosci od choroby podstawowej

Table 3. Symptoms depending on the principal disease

Objaw (Symptom)

Ogotem (Total)

Pacjenci z r.z.s.
(Patients with RA)

60% 32%
1. | Uczucie suchos¢ oczu 10 16,7 8 25,0
(Dry eyes)
4. | Obnizone lzawienie 11 18,3 8 25,0
(Decreased lacrimation)
14. | Uczucie suchosci jamy ustnej i gardta 26 433 15 46,9
(Dry pharynx and oral cavity)

Tabela 4. Wyniki ankiety — czas trwania choroby podstawowej do 2 lat

Table 4. Results of questionnaire — duration of the principal disease less than 2 years

Liczba (No.) 19 %
1. | Uczucie suchosci oczu 2 10,5
(Dry eyes)
2. | Uczucie proszku w oczach 2 10,5
(Sensation of sond or gravel in the eyes)
3. | Bo6l oczu 4 21,1
(Pain in the eyes)
4. | Obnizone tzawienie 4 21,1
(Decreased lacrimation)
5. | Zaczerwienienie spojowek 4 21,1
(Redness of conjunctivae)
6. | Szybkie meczenie si¢ oczu 6 31,6
(Eye fatigue)
7. | Zwigkszona wrazliwos¢ na Swiatlo 4 21,1
(Increased photosensitivity)
8. | Trudnosci w potykaniu suchego pokarmu 3 15,8
(Difficulties in swallowing dry food)
9. | Niemoznos¢ dlugiego méwienia 3 15,8
(Imobility to speak continuously)
10. | Ciagte mrowienie w jamie ustnej 0 0,0
(Constant itching in the mouth)
11. | Uczucie palenia w jamie ustnej 3 15,8
(A burning sensation in the mouth)
12. | Problemy z noszeniem protez zgbowych 3 15,8
(Problems with wearing dentures)
13. | Czgstsze béle zgbodw 4 21,1
(More common toothaches)
14. | Uczucie suchosci gardta i jamy ustne;j 10 52,6
(Dry pharynx and oral cavity)
15. | Obrzmienie Slinianek 2 10,5
(Swollen salivary glands)
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Tabela 5. Wyniki ankiety — czas trwania choroby podstawowej powyzej 2 lat

Table 5. Results of questionnaire — duration of the principal disease above 2 years

Liczba (No.) 19 %
1. | Uczucie suchosci oczu 5 17,2
(Dry eyes)
2. | Uczucie proszku w oczach 8 27,6
(Sensation of sond or gravel in the eyes)
3. | Bdloczu 10 34,5
(Pain in the eyes)
4. | Obnizone izawienie 5 17,2
(Decreased lacrimation)
5. | Zaczerwienienie spojowek 8 27,6
(Redness of conjunctivae)
6. | Szybkie meczenie si¢ oczu 12 41,4
(Eye fatigue)
7. | Zwigkszona wrazliwos¢ na swiatto 10 34,5
(Increased photosensitivity)
8. | Trudnosci w potykaniu suchego pokarmu 6 20,7
(Difficulties in swallowing dry food)
9. | Niemoznos¢ dlugiego méwienia 6 20,7
(Imobility to speak continuously)
10. | Ciagte mrowienie w jamie ustnej 1 3.4
(Constant itching in the mouth)
11. | Uczucie palenia w jamie ustnej 4 13,8
(A burning sensation in the mouth)
12. | Problemy z noszeniem protez zgbowych 5 17,2
(Problems with wearing dentures)
13. | Czestsze bdle zebow 10 34,5
(More common toothaches)
14. | Uczucie suchosci gardla i jamy ustnej 10 34,5
(Dry pharynx and oral cavity)
15. | Obrzmienie Slinianek 2 6,9
(Swollen salivary glands)
% %
50 1 60 1
40 1 50 1
40
30 1
20 RS
20
20 1
10 1 10 -
0 T 0 T "
ogdlem r.z.s <2 lat > 2 lat
total RA <2 years > 2 years

m uczucie suchosci oczu

obnizone zawienie
dry eyes :

insufficient lacrimation

m uczucie suchosci jamy ustnej i gardia
dry pharynx and oral cavity

Ryec. 1. Czgstos¢ wystepowania charakterystycznych
objawdéw zespotu Sjogrena

Fig. 1. Incidence of characteristic features of Sjogren’s
syndrome

m uczucie suchosci oczu

obnizone {zawienie
dry eyes :]

insufficient lacrimation

m uczucie suchosci jamy ustnej i gardta
dry pharynx and oral cavity

Ryec. 2. Wystepowanie objawéw w zaleznosci od cza-
su trwania choroby

Fig. 2. Incidence of symptoms depending on duration
of the disease
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Tabela 6. Czg¢stos¢ wystepowania poszczegélnych objawéw w zaleznosci od czasu trwa-

nia choroby podstawowej

Table 6. Incidence of individual symptoms depending on duration of the principal disease

Objaw (Symptom) Czgstos¢ wystepowania objawéw
(Incidence)
<2 lat > 2 lat
(< 2 years) (> 2 years)
% %o

Uczucie suchosci oczu 10,5 17,2

(Dry eyes)

Obnizone tzawienie 21,1 17,2

(Insufficient lacrimation)

Uczucie suchosci gardla i jamy ustnej 52,6 34,5

(Dry pharynx and oral cavity)

Tabela 7. Laczne wystgpowanie objawéw w zaleznosci od czasu trwania choroby podstawowej

Table 7. The simultaneous occurrence of symptoms depending on duration of the principal disease

Objaw (Symptom)

Czgstosé wystgpowania objawdw

fzawienia, uczucia suchosci gardla i jamy ustnej

dry pharynx and oral cavity)

(Incidence)

<2lat > 2 lat

(< 2 years) (> 2 years)

% %
Jednoczesne wystgpowanie objawdw: uczucia suchosci oczu, obnizonego 5,3 13,8

(The simultaneous occurence of symptoms: dry eyes, insufficient lacrimation,

%o

15 7

<2lat > 2 lat
<2 years > 2 years

Ryec. 3. Jednoczesne wystepowanie objawdw: uczucia
suchosci oczu, obnizonego 1zawienia, uczucia suchos-
ci gardla i jamy ustnej w zaleznosci od czasu trwania
choroby

Fig. 3. The simultaneous occurence of symptoms: dry
eyes, decreased lacrimation and dry pharynx and oral
cavity

Omowienie

Celem pracy byla ocena czgstosci wystgpowa-
nia objawow wtérnego zespotu Sjogrena u cho-
rych z rozpoznanymi ukladowymi chorobami
tkanki tacznej. Dane literaturowe [1, 4, 8, 10]
wskazuja, ze wtérny zespot Sjogrena pojawia si¢
u znacznej liczby chorych w czasie trwania choréb

uktadowych, a zwlaszcza reumatoidalnego zapale-
nia stawéw (nawet do 50%) [8]. Analiza dotyczy-
ta gtéwnie objawow tego zespotu. Inne czgsto wy-
stepujace objawy, takie jak: szybkie meczenie si¢
oczu (38,3, 43,8% — odpowiednio dla ogétu pa-
cjentéw i dla chorych na r.z.s.), béle migsni (68,3,
68,8%), szybkie meczenie si¢ (68,3, 68,8%) oraz
dlugo utrzymujaca si¢ goraczka (25,0, 21,9%),
moga wystepowa¢ w zespole Sjogrena, lecz sa
charakterystyczne réwniez dla uktadowych cho-
réb tkanki tacznej. W przypadkach innych poda-
wanych dolegliwosci zwraca uwage najczesciej
wymieniane {zawienie. Pozornie jest to sprzeczne
z istotg zespotu suchosci, ale pacjenci, zwlaszcza
w poczatkowym okresie tej choroby, mimo upo-
Sledzonego podstawowego wydzielania tez, czgsto
tzawig odruchowo. Sktad tez jest jednak zaburzo-
ny 1 ochrona rogéwki nie jest dostateczna [9]. Opi-
sany objaw wymaga wigc dokladnego badania
okulistycznego.

Alarmujacym objawem moga by¢ podawane
béle w klatce piersiowej, a takze nadmierna potli-
wos¢ — moze to sugerowac proces rozrostowy
uktadu siateczkowo-srédbtonkowego, ktérym pa-
cjenci z zespolem Sjogrena sg zagrozeni w duzym
stopniu.

Wyniki ankiety przedstawiajgce wystepowanie
wszystkich analizowanych objawéw dla catosci
chorych i dla chorych na r.z.s. sugeruja, iz pacjen-
ci chorzy nar.z.s. znacznie czgsciej uskarzaja sie na
wszelkiego typu dolegliwosci, w tym takze na mo-
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gace sugerowaé wtérny zespot Sjogrena. Czgstosé
wystepowania tych objawéw moze zaleze¢ od dtu-
gosci trwania choroby podstawowej — im dluzej
trwa, tym u wigkszego odsetka pacjentéw pojawia-
ja si¢ objawy suchosci. Jest to zgodne z danymi
z piSmiennictwa [1, 8]. Do takiego wniosku mozna
bylto dojs¢ dopiero po przeanalizowaniu jednocze-
snego wystepowania najbardziej znamiennych ob-
jawow, tj. suchosci oczu, suchosci w jamie ustnej
i gardle oraz obnizonego lzawienia wzgledem
okresu trwania choroby podstawowej. Jesli bo-
wiem oceniano te objawy oddzielnie, to uzyskano
wyniki niejednoznaczne, tzn. jedynie suchos¢ oczu
pojawiata si¢ czesciej u chorych z dtuzszym prze-
biegiem choroby podstawowej. Ten sporny wynik
mozna jednak wyttumaczy¢ niedostateczng staty-
stycznie liczbg pacjentéw, a takze — w przypadku
obnizonego Izawienia — brakiem rozrdznienia
przez pacjentéw izawienia podstawowego od 1za-
wienia odruchowego. Koricowe wyniki sg jednak
jednoznaczne. Wspdlne wystepowanie wszystkich
trzech objawéw nie jest przypadkowe. Pozwala
z duzg dozg prawdopodobieristwa wysungé wstep-
ne rozpoznanie wtérnego zespotu Sjogrena, ktore
musi by¢ potwierdzone badaniami dodatkowymi.
Weczesne rozpoznanie i wdrozenie leczenia jest
istotne, poniewaz moze zapobiec powiktaniom ze
strony narzadu wzroku, gruczotéw i narzagdéw we-
wnetrznych.

Leczenie wtérnego zespotu Sjogrena, obok le-
czenia choroby podstawowej, jest w zasadzie wy-
tacznie objawowe. Polega na utrzymywaniu odpo-
wiedniego nawilzenia bton sluzowych. Do ochro-
ny oczu stosuje si¢ preparaty metylocelulozy lub
polimeru hydroksypropylometylocelulozy, czyli
tzw. sztuczne lzy, stosowane w réznych odstgpach
czasu (zwigzki polimerowe mozna stosowac rza-
dziej). Mozna takze uzywac okularéw ochronnych
przeciwko wysychaniu spojowek, a takze miek-

kich terapeutycznych soczewek kontaktowych —
do tego wymagana jest bardzo dobra wspoétpraca
chorego i1 nienaganna higiena. Produkowane sub-
stytuty tez r6znig si¢ oprocz czestosci stosowania
takze stopniem lepkosci i rodzajem zastosowa-
nych srodkéw antybakteryjnych. Mogg by¢ r6znie
tolerowane i dlatego zaleca si¢ empiryczne dobra-
nie najlepiej znoszonego leku. Wydzielanie lez
mozna przejsciowo zwiekszy¢ stosujgc leki dziata-
jace na uktad autonomiczny, dluzsze ich stosowa-
nie jest jednak niewskazane. Mozna rOwniez —
w szczeg6lnie cigzkich przypadkach — zamknaé
droge odptywu tez przez elektrokauteryzacje.

Suchos¢ w jamie ustnej nalezy zwalczaé po-
przez picie napojéw zawierajacych sok cytryno-
wy, zucie gum pobudzajacych wydzielanie §liny,
a takze unikanie suchych pokarméw. Wydzielanie
Sliny pobudzajg réwniez: jodek potasu i leki dzia-
fajace na uktad autonomiczny, np. pilokarpina
1 neostygmina.

Bardzo duze znaczenie ma odpowiednia higie-
na zycia chorych. Powinni unika¢ suchych i wie-
trznych przestrzeni, stosowaé¢ w pomieszczeniach
mieszkalnych nawilzaczy powietrza, a takze dbac
o higieng¢ jamy ustnej, np. stosujgc pasty do zebow
z fluorkiem cynku. Mozna réwniez stosowac
»sztuczng §ling”, inhalacje z roztworem soli ku-
chennej w przypadku suchosci drég oddecho-
wych, a takze kremy nawilzajace w przypadku
dyspareunii [1].

Profilaktycznie chorzy powinni przechodzi¢
okresowe badania kontrolne oraz niezwtocznie
konsultowac si¢ z lekarzem w przypadku zaobser-
wowania nowych objawéw.

Szybkie i wlasciwe rozpoznanie wtérnego ze-
spotu Sjogrena ma réwniez powazne znaczenie ro-
kownicze. Obserwacja pacjentow pozwala na
wczesne wykrycie i leczenie chioniaka, a takze ob-
jawow pochodzacych z narzgdéw migzszowych.
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