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RESUMEN

Se presenta el caso de una mujer de 50 anos de edad con cuadro de hemorragia uterina
anormal persistente, sindrome anémico secundario, astenia y adinamia, en quien se docu-
menta bicitopenia con anemia normocitica normocrémica y trombocitopenia. Después de
realizar un minucioso estudio de las causas de la bicitopenia, se diagnostica sindrome

de Sjogren primario, en ausencia de sintomas secos.
© 2017 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U.
Todos los derechos reservados.

Haematological changes as the initial manifestation of primary Sjogren’s
syndrome

ABSTRACT

The case is presented of a woman 50 years old with persistent box abnormal uterine
bleeding. She has secondary anaemia, adynamia, and asthenia, which is documented as

Anaemia microcytic normochromic anaemia and bicytopenia with thrombocytopenia. After conduc-
Thrombocytopenia ting a thorough study of the causes of bicytopenia, the diagnosis of Sjogren’s syndrome was
made, in the absence of dry symptoms.
© 2017 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. All
rights reserved.
T nicas dadas por la afectacién de las gldndulas exocrinas y, en
Introduccién

El sindrome de Sjogren es una enfermedad autoinmune
crénica, caracterizada por la presencia de manifestaciones cli-

* Autor para correspondencia.

ocasiones, por el compromiso extraglandular, condicionando
su pronéstico. Usualmente, las primeras manifestaciones cli-
nicas de los pacientes son xerostomia (sequedad de mucosas)
y xeroftalmia (sequedad ocular). Para realizar un diagndstico
acertado se deben descartar otras etiologias asociadas con
sindrome seco, como uso de medicamentos anticolinérgicos,
hipotiroidismo, infeccién por hepatitis B y C, menopausia,
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Ademas de los sintomas secos podemos encontrar compro-
miso extraglandular como poliartritis, fenémeno de Raynaud
o anemia. El diagnéstico se basa en la demostracién del com-
promiso glandular exocrino y en la presencia de anticuerpos
positivos como anti-Ro, anti-La y factor reumatoide’.

El sindrome de Sjogren ocurre en pacientes de todas las
edades, predominando en mujeres de entre 40 y 50 afios de
edad’. Se clasifica en primario cuando no estd asociado a
ninguna enfermedad y en secundario cuando estd asociado
con otras enfermedades autoinmunes. Su etiopatogenia es
multifactorial, y el inicio del proceso autoinmune se debe a
una combinacién de factores intrinsecos y extrinsecos. Los
pacientes con sindrome de Sjogren primario pueden desa-
rrollar alteraciones hematolégicas como manifestacién inicial
en el 5-10% de los casos?.

Caso clinico

Paciente femenina de 50 afnos de edad con antecedente de
miomatosis uterina; ingresé por cuadro clinico de 2 meses
de evolucién consistente en palidez mucocutanea, astenia,
adinamia, disminucién de la clase funcional II/IV en la escala
(NYHA) y sangrado vaginal persistente. No refirié6 pérdida
de peso, negd diaforesis nocturna y no presentaba sintomas
secos.

Al ingreso la paciente estaba taquicdrdica, con palidez
mucocutanea y sangrado vaginal. Los paraclinicos de ingreso
evidenciaron anemia normocitica, normocrémica y trombo-
citopenia. Se iniciaron estudios de bicitopenia con miras a
descartar etiologias carencial, infecciosa, autoinmune y neo-
plésica (tabla 1).

En los estudios complementarios se evidenci6 en el perfil
inmunoldégico presencia de anticuerpos antinucleares (ANA),
anticuerpos extraibles del nicleo (ENAS) y factor reumatoide
positivos, por lo que se consider6 como posibilidad diagnéstica
cuadro compatible con sindrome de Sjégren de presentacién
atipica; se realizé biopsia de glandula salival reportando sia-
loadenitis crénica grado III/IV en la clasificacién de Chisholm
Mason. De esta manera se confirmé el diagnéstico de sin-
drome de Sjogren primario con inicio de manifestaciones
hematoldgicas; se instaur6 el manejo con metilprednisolona
y azatioprina con mejoria progresiva de la bicitopenia, eviden-
ciando un ascenso gradual de la hemoglobina, con control al
egreso de 9,3 g, y un aumento de plaquetas en 53.000/mm?3.

Discusién

El sindrome de Sjogren es una enfermedad inflamatoria auto-
inmune crénica, que afecta principalmente a las glandulas
exocrinas. Se puede presentar solo (primario), o asociado con
otra enfermedad del tejido conectivo (secundario); su diagnos-
tico se basa en los criterios de clasificacién propuestos por el
Grupo de consenso americano y europeo publicado en el 20123
(tabla 2).

Es la segunda enfermedad reumdtica sistémica mads
comun, con una prevalencia estimada del 0,1 al 4,8%. Afecta
principalmente a mujeres de mediana edad, con una propor-
cién mujeres y hombres de 9:1%.

Tabla 1 - Paraclinicos de la paciente

Hemograma Leucocitos 6.350 (mil/mm?),
hemoglobina 4,4 (g/dl),
hematocrito (12,5%), volumen
corpuscular medio (88 fl),
hemoglobina corpuscular media
32,6 (g/dl), plaquetas 14.000
(/mm?3), ancho de distribucién
eritrocitaria (16,8%)

Creatinina 0,56 (mg/dl), BUN 14,1
(mg/dl)

INR1,1, PT 22 (s), PTT 40 (s)
Potasio: 4,2 (mEq/l). Calcio: 8,6
(mEg/1). Magnesio: 2,0 (mEg/1).
Sodio: 142 (mEg/])

Miomatosis uterina

0,48%

Negativo, excepto lactato
deshidrogenasa 1.845 (UI/])

Azoados

Tiempos de coagulacién
Electrolitos

Ecografia transvaginal
indice de reticulocitos
Perfil de hemodlisis

Perfll infeccioso (VDRL, VIH,  Negativo
hepatitis B y C)

Vitamina B;, 335 (pg/ml)

Acido félico 13 (ng/ml)

TSH 3,24 (mlU/])
Ecografia abdominal No hepatomegalia ni

esplenomegalia
Biopsia de médula 6sea y Biopsia negativa, citometria de
citometria de flujo flujo 9,5%
Electroforesis de proteinas Normal

TAC de térax y abdomen
Perfil autoinmune

Sin hallazgos positivos
Anticuerpos antinucleares (ANA)
1/640 patrén de fluorescencia
moteado, anticuerpos anti-ADN
negativo, complemento C3 y C4
(normal), anticuerpos extraibles
del nucleo (ENAS) (positivos),
anti-Ro y anti-La (positivos), factor
reumatoide (positivo)

Se caracteriza por una alteracién en la respuesta de linfoci-
tos T y B, que generan dano glandular exocrino por medio de
una cascada inflamatoria que perpetta la lesién. La infiltra-
cién de células linfoplasmocitarias en las glandulas salivares
y lacrimales, con posterior fibrosis de las mismas, es la res-
ponsable de la sintomatologia cardinal®.

Existen diferentes manifestaciones extraglandulares,
como las alteraciones hematolégicas, entre las que se
encuentran anemia, hemocitopenias, gammapatias mono-
clonales y trastorno linfoproliferativo, predominantemente
linfoma no-Hodgkin de células B®. Las manifestaciones hema-
tolégicas se pueden presentar como primera manifestacién
de sindrome de Sjogren oculto, por lo tanto debe tenerse en
cuenta esta enfermedad como diagnéstico diferencial ante
cuadros de citopenias inexplicables’.

Las alteraciones hematolégicas son un hallazgo frecuente
en las diferentes enfermedades autoinmunes, encontran-
dose hasta en el 25-50% de los pacientes. Existen varios
mecanismos fisiopatolégicos involucrados en la aparicién de
anemia, entre los que se encuentran la destruccién periférica
de glébulos rojos maduros, alteracién de la produccién de
glébulos rojos y alteraciones hematopoyéticas secundarias a
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