
Introducción
El síndrome de Sjögren fue descrito por primera vez en 1933
por ese oftalmólogo sueco, quien definió la triada de xerof-
talmia, artritis y crecimiento parotídeo como los signos in-
dispensables para el diagnóstico.

En 1960 se identificó la autoinmunidad alterada de es-
te síndrome, el cual se ha clasificado como primario —o
síndrome de Sicca— y secundario, en cuyo caso se asocia a
cualquiera de los otros padecimientos autoinmunes, como
lupus eritematoso, artritis reumatoide, dermatopolimiositis
o esclerodermia.

El riesgo de desarrollar un linfoma de células B en es-
tos pacientes es 44 veces mayor que en el común de la po-
blación, aunado a muchas otras manifestaciones de cabeza,
cuello o sistémicas.

Pacientes y método

PPaacciieennttee  11
Mujer de 58 años que presenta dermatosis localizada en re-
gión parotídea, caracterizada por neoformación de 6 cm en
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Resumen

El síndrome de Sjögren es un padecimiento frecuentemente visto por el dermatólogo, el reumatólogo y el
oftalmólogo, tanto en su forma primaria como secundaria. Sin embargo, poco se explora y cuida la cavi-
dad bucal, donde sabemos que las patologías pueden ir desde el incremento en el número de caries y la

obstrucción de las glándulas salivales hasta, ocasionalmente, el linfoma de células B. Es de nuestro interés
revisar las complicaciones que acompañan este síndrome y resaltar el linfoma de células B acompañado de
tiroiditis en dos pacientes vistas en nuestro servicio.
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Abstract

Sjögren Syndrome is frequently treated by dermatologist, reumatologist, and ophthalmologist. This syn-
drome may be found as a primary or secondary presentation. Little care is taken on the oral manifestation,
which may be as easy as dental caries, salivary gland enlargement or B cell lymphomas as a major compli-

cation. It is our objective to review minor and major complications showed in two of our patients. 
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Foto 1. Eritema en heliotropo como signo acompa-
ñante de dermatopolimiositis asociada a síndrome
de Sjögren.
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su diámetro mayor, de consistencia firme, asintomática, re-
ferida por la paciente como recurrente. Desde hace diez
años la paciente cursa con dermatopolimiositis, que ha sido
bien controlada de su fuerza muscular, pero la fotosensibi-
lidad y el prurito han sido rebeldes al tratamiento (Foto 1). 

Tres años después del diagnóstico de dermatopolimio-
sitis, la paciente inició síntomas del síndrome de Sjögren, 
y un año después se le diagnosticó tiroiditis autoinmune 
e incremento del volumen de la glándula salival en forma
recurrente (Foto 2).

Se realizó biopsia por aspiración con aguja fina (BAAF) de
la neoformación de parótida y se observó un denso infiltrado
de células linfoides. El servicio de oncología realizó la esci-
sión, con resultado histopatológico de linfoma de células B.

PPaacciieennttee  22
Paciente del sexo femenino de 48 años de edad, quien

acude a nuestro servicio por presentar una dermatosis loca-
lizada en extremidades inferiores, caracterizada por placas
de eccema, que a la biopsia de piel no precisó ninguna etio-
logía. Asimismo se aprecia deformidad de las articulaciones
secundaria a artritis reumatoide. A la exploración intencio-
nada de mucosa bucal se apreció sequedad de la misma
(Foto 3) y se palpó masa en región submaxilar, de la cual se
tomó biopsia, reportándose denso infiltrado linfocitario.
Fue transferida al servicio de oncología, donde, después de
la resección, el reporte de la biopsia es de linfoma de célu-
las B de tipo MALT, o asociado a mucosas y de bajo grado de
malignidad. Ambas biopsias fueron corroboradas con in-
munohistoquímica (Foto 4).

Las pacientes han sido tratadas con prednisona, metotre-
xate y azatioprina por tiempo prolongado por sus padeci-
mientos iniciales (Foto 5).

Discusión
Desde 1960, cuando se reconoció el síndrome de Sjögren
(SS) como una enfermedad autoinmune, en Estados Unidos
los estudios epidemiológicos reportan una frecuencia de
entre 500 mil a 2 millones de pacientes, lo que equivale a
1–3% de la población general, con una predilección por el
sexo femenino nueve veces mayor, y una edad de inicio des-
pués de los 40 años.1

Es sin duda el linfoma no Hodgkin la complicación
más grave de este padecimiento, para lo cual no existe rela-
ción con el SS de tipo primario o secundario.

Las manifestaciones sistémicas son múltiples, además de
las propias del padecimiento, como ojo seco, mucosa bucal y
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Fotos 2 y 3. Lengua seca en pacientes 1 y 2.

Foto 4. Denso infiltrado de linfocitos B en
inmunohistoquímica.
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vaginal con sequedad crónica. En cabeza y cuello podemos
encontrar disminución de la agudeza auditiva secundaria a
la invasión de complejos inmunes a nivel de las estrías vas-
culares cocleares. Otro de los síntomas infrecuentes es la
ronquera, secundaria a lesiones en laringe características,
conocidas como nódulo en bambú, que corresponden a un nó-
dulo transverso, amarillo o blanco, de la submucosa.

Las manifestaciones tiroideas incluyen la tiroiditis de
Hashimoto. 15% de los pacientes con Sjögren cursan simul-
táneamente con hipotiroidismo, y 50% pueden presentar
anticuerpos contra tiroglobulina y antígenos tiroideos mi-
crosomales.

Las alteraciones respiratorias pueden ir desde epistaxis
secundaria a atrofia de la mucosa nasal, hasta la perforación
del septo nasal, que está presente hasta en 13%. La hiposmia,
la hipogeusia y cuadros de sinusitis de repetición son pará-
metros importantes para este diagnóstico. La tos seca o xe-
rotráquea puede conllevar disnea. Radiológicamente es
frecuente encontrar engrosamiento bronquiolar, con imáge-
nes en vidrio esmerilado que habrán de diferenciarse de la
alveolitis fibrosante, esta última con un predominio en los
lóbulos basales.

Los pacientes con síndrome de Sjögren cursan a menu-
do con náusea y dolor epigástrico secundario a niveles ele-
vados de gastrina, así como a hipopepsinogenemia. La
biopsia gástrica revela un denso infiltrado linfocítico o gas-
tritis atrófica.

En 1994, Skopouli describió la asociación de este sín-
drome con el incremento de enzimas hepáticas hasta en
7%,2 con cirrosis biliar primaria por biopsia hepática.

Desde el punto de vista renal, aproximadamente 10%
de estos pacientes desarrollan nefritis intersticial, así como
acidosis tubular tipo I; esta disfunción renal se cree es se-
cundaria a la hipergamaglobulinemia asociada.

MMaanniiffeessttaacciioonneess  vvaassccuullaarreess
20 a 30 % de las pacientes con este síndrome cursan con
vasculitis de pequeños vasos, el infiltrado es linfocitario o
neutrofílico, dicha alteración no tiene una manifestación
patognomónica, y puede hacerse presente por púrpura pal-
pable, petequias o fenómeno de Raynaud, el cual puede
preceder por años a la presentación franca del síndrome de
Sjögren. 

La vasculopatía leucocitoclástica está más frecentemen-
te expresada en pacientes con títulos elevados de anticuer-
pos Ro (SS-A) y La (SS-B), y en forma opuesta, los títulos
bajos de estos anticuerpos se observan asociados a vasculitis
mononuclear.3

AAlltteerraacciioonneess  nneeuurroollóóggiiccaass  
Son diversas y pueden ir desde hemiparesias, crisis convul-
sivas o manifestaciones cerebelares. Los pacientes con sín-
drome de Sjögren cursan con mialgias, sin alteraciones
enzimáticas, o artralgias, que fácilmente suelen confundirse
con las alteraciones de su enfermedad primaria.

AAlltteerraacciioonneess  hheemmaattoollóóggiiccaass  
Pueden iniciar por anemia normocítica normocrómica, y
70% tiene una velocidad de sedimentación globular incre-
mentada.

El riesgo de desarrollar linfoma cutáneo o extranodal
en pacientes con síndrome de Sjögren es 44 veces mayor
que en el resto de la población; el riesgo se incrementa
cuando hay asociación a crioglobulinemia monoclonal de
tipo II, y se debe sospechar cuando después de cuadros repe-
tidos de aumento de volumen de la glándula parótida, reco-
nocido como sialadenitis mioepitelial, hay persistencia de ese
aumento, como es el caso de nuestras dos pacientes. Esa ma-
sa cursa asintomática y las pacientes no refieren incremento
en la sequedad de las mucosas, adenomegalias u otro sínto-
ma de alerta.4

Casi todos los linfomas asociados a síndrome de Sjögren
son linfomas B de la zona marginal, y pocos de entre ellos se
transforman en linfomas de alto grado (Ver figura).5, 6

Aunque la fisiopatogenia no ha sido totalmente diluci-
dada, se piensa que la estimulación crónica de autorreacti-
vidad de las células B está fuertemente implicada.
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Foto 5. Cicatriz quirúrgica postresección de linfoma
de glándula parótida.
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Recientemente, el grupo de Gasparotto estudió me-
diante biopsias seriadas de tejido glandular y pulmonar la
presencia de un receptor específico, determinado genética-
mente por alteraciones tanto de las regiones V (variables) y
D (de diversidad) como de las regiones CDR 3, que determi-
nan el comportamiento de las células B y que son suscepti-
bles a variar por estímulos, sea del medio ambiente o del
propio huésped, e inclusive en tejidos diferentes, tales como
glándula parótida, pulmón u otros.7

Conclusiones
Pocas e inespecíficas son las manifestaciones dermatológicas
de este síndrome: xerosis, efluvio, sequedad de mucosas en
general; sin embargo, nuestra acuciosidad en la exploración
física deberá ayudar a la especificidad de las alteraciones más
complejas que ponen en riesgo la vida de estos pacientes. 

Algunos síntomas suelen confundirse, como las altera-
ciones hepáticas en pacientes con uso prolongado de este-
roides, las artralgias o mialgias, indefinibles en pacientes
con artritis o polimiositis; la disfagia de las pacientes con
esclerodermia y los fenómenos vasculares. Sin embargo,
rutinariamente debemos explorar la boca, con especial én-
fasis en la lengua, que sin duda es un reflejo de múltiples
alteraciones sistémicas, así como el estado de las glándulas
parótidas, y si éstas sufren incremento en su volumen, de-
bemos tomar una biopsia.

El tratamiento en ambas pacientes fue resección qui-
rúrgica, así como radioterapia posterior, con una evolución
satisfactoria y una buena calidad de vida.
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CCéélluullaass  TT  oo  BB

INDOLENTES: M. fungoide
AGRESIVOS: Sx. sézary
PROVISIONAL: Granulomatoso

INDOLENTES: •MALT asociado a mucosas
•SALT tronco y extremidades
•Inmunocitoma

AGRESIVOS: células grandes
PROVISIONALES: plasmocitoma

Nodales Extranodales
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