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‘Miért késik a primer
Sjogren-szindréma

felismerése?

Zeher Margit

WHAT IS THE CAUSE OF DELAY
IN THE DIAGNQSIS OF THE
PRIMARY SJOGREN'S SYNDROME?
Primary Sjégren’s syndrome is the most fre-
quent polysystemic autoimmune disease
after rheumatoid arthritis. Keratoconjunctivi-
tis sicca and xerostomia are characteristic of
primary Sjégren’s syndrome but the evolution
of these signs may exist for years, and only one
of them may be observed for a long time.
Arthritis and enlargement of the parotid and
submandibular glands are rarely observed as
first symptom. The diagnosis of primary Sjog-
ren’s syndrome is based on the evaluation of
the obligate signs. Clinical experience shows
that there are many patients with undiagnosed
Sjogren’s disease.

The authors would like to demonstrate the
importance of the characteristic sings of pri-
mary Sjogren’s syndrome, and the clinical
and immunoserological tests which are useful
in the diagnosis of the disease.
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A primer Sjogren-szindréma a rheumatoid
arthritis utdn a méasodik leggyakoribb autoim-
mun betegség. Jellegzetes megnyilvanulasai,
a keratoconjunctivitis sicca és a sialoadenitis
chronica évek alatt alakulnak ki, és sokszor
hosszd ideig csak egyik vagy masik tiinetet
figyelhetjik meg. A betegség ritkabban arthri-
tissel vagy a nydlmirigyek recidivilé duzza-
nataval kezdédik.

A primer Sjogren-szindréma felismerése
elsésorban a vezetd tiinetek diagnosztizaldsa-
val lehetséges. A klinikai tapasztalatok azt
mutatjdk, hogy a betegek egy részében a
korkép felismerése éveket késik.

A szerzdk segitséget kivdannak nydijtani az-
zal, hogy ismertetik a primer Sjégren-szind-
réma jellegzetes tiineteit, valamint a diagnd-
zis megallapitdsdhoz hasznalhaté klinikai és
immunszeroldgiai vizsgdlémadszereket.
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KOZLEMENYEK

Sjbgren-szindréma a poliszisztémas auto-
A immun betegségek csalidjiba tartozik (1,

2,3) A betegseg poliszisztémis jellegé-
nek oka, hogy az autoimmun gyulladisos folya—
mat altalinas sejtalkotorészek ellen irinyul, ig
szamos szervet megbetegit (izilet, gyomornyél-
kahirtya, a bérereistb.) (4). Bizonyos értelemben
azonban az organspecifikus autoimmun betegsé—
gekhez is hasonlit, ha {6 tiineteir, a kdnny- és
ny11m1r1 vek gyulladisos elviltozisait vesszik
flgyelernbe A betegségnek primer és szekunder
formaja ismeretes (5, 6). Primer Sjdgren-szindré-
mardl akkor beszélink, ha csékken a kénny- és
nyiltermel6dés, s emiatt szem- és szdjszirazsag,
keratoconjunctivitis sicca és xerostomia alakul ki
(7). A szekunder formiban ezen obligit tiinetek
mellett egyéb poliszisztémis autoimmun betegség
(szisztémads lupus erythematosus, rheumatoid art-
ritis, kevert kotdszoveti betegség scleroderma,
dermato-polymyositis) is kialakulhata betegen (8,
9, 10).

A Debreceni Orvostudoményi Egyetem III.
Belgydgyaszati Klinikdjan 1975 6ta folyik a poli-
szisztémds autoimmun betegségben szenvedd be-
tegek szakgondozdsa. Napjainkban 220 primer
Sjbgren-szindrémds beteg rendszeres ellenérzése
folyik. Tapasztalataink alapjin allithatjuk, hogy a
betegség felismerése éveket késik, gyakori az is,
hogy a mér jellegzetes tineteket mutatd beteg sem
kertil idében szakgondozéba. A koral esetek felis-
merése természetesen gyakran nehézségekbe {itko-
zik.

Jelen kozleményiinkben a primer Sjogren-
szindréma klinikai sajitossigaival foghlkozunk
részletezzlk a leggyakoribb klinikai tiineteket és
diagnosztikus lehetSségeket, mellyel szeretnénk
segitséget adni a betegség korai felismeréséhez.

Irodalmi adatok szerint a primer Sjogren-szind-
réma a rheumatoid arthritis utin amasodik leggya-
koribb idiilt gyulladasos kotdszoveti betegség (11).
Primer Sjégren-szindrémaban leggyakrabban me-
nopausdhoz kozeli n6k betegszenek meg, de is-
mertek gyermekkori esetekrdl sz6lé kozlések is
(12,13). A n6k és férfiak megbetegedésének aranya
az egyes vizsgilati adatokban eltérs, de dominil-
nak a n8k, ez az ariny eléria 9:1-et (14).

A koérkép gyakran larviltan kezddédik, évekig
csak a szemre vagy csak a szdjra lokalizal6dd
tiinetek kifejezettek.

A primer Sjdgren-szindréma felismerése a diag-
nosztikus lehetdségek javuldsival lényegesen
konnyebbé vilt, noha édltalinos nézet ma mir,
hogy egy tinet objektivitisit tobb vizsgalo-
moédszer egytttes alkalmazasival kell alitdimasz-
tanit.

LAM 1992; 2(7):610-616.

1. tiblazat
A primer Sj6gren-szindréma glandularis tinetei

1. Obligat tiinetek
a. keratoconjunctivitis sicca
b. sialadenitis chronica

1. Lehetséges tiinetek

c. alégutak szdrazsiga (orr-garat-hérgdk)

d. a gastrointestinum elviltozisai (oesophagus,
motilitas-zavar, gyomor nyilkahirtya at
rophia, pancreas-funkcids zavarok)

e. a genitalis tractus elviltozasai (vaginitis sicca)

f. xeroderma

A Sjogren-szindréma
tiineteinek csoportositisa

A klinikai tinetek tekintetében exocrin (glandula-
ris) és non-exocrin (extraglandularis) tiineteket
kilonboztetiink meg. A sicca-komplexeta glandu-
laris csoportba soroljuk, mint elengedhetetlen tii-
neteket, de ezen felil egyéb glandularis manifesz-
tacidkkal is talilkozunk.

A glandularis tiineteket részletesen az 1. tabld-
zatban soroltuk fel.

Glandularis tiinetek

Xerophthalmia

A primer Sj6gren-szindréma szemészeti megnyil-
vinuldsaakreatoconjuctivitis sicca. Fiziolégias ko-
rilmények kozott a szaruhirtyitr vékony konny—
filmréteg fedi és védi. A kérképben a kénnymirigy
idilr gyulladésa folytan elégtelen a kénnytermelés,
és ennek kovetkeztében a szaruhirtya felszinén
sziraddsos jelenségek mutatkoznak. Kezdetben
csak a konnyfilm felszakadasi ideje (BUT break
up time) révidil meg (pislogas utdn az egészsége-
sekhez képest lényegesen révidebb idé alatt szdraz
foltok jelennek meg a cornein), melynek kdvet-
keztében apré himer6zidk
alakulnak ki. A klinikai ti-
netek: a szem korai kifira-
ddsa, idegentest-érzet, fijda-
lom, fényérzékenység. A
legjellemzSbb panasz, hogy
a betegek képtelenek sirni.
(15, 16).
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1.4bra Egy Sjégren-szindromds beteg ajakbiopszids képe. Lithaté
az intenziv lymphocytds infiltracic fokusz képzédéssel, ductus
tagulattal, valamint a zsirszovet enybe felszaporoddsa és fibrézis
(HE, 60x-o0s nagyitds).

A szem elviltozasinak diagnosztikus lehetdségei
1. Schirmer-teszt (kérosnak tekintjiik, ha az alsé
szemhéj mogé behelyezett itatéspapiron a kdnny
altal 5 perc alatt benedvesitett rész révidebb, mint
10 mm.

2. A koénnyfilm felszakaddsi idejének vizsgilata
(BUT). Megrovidilése a kénnyfilm stabilitisinak
csokkenését jelzi, 10 mdsodperc alatt kérosnak
tartjuk.

3. A rose-bengal teszt alkalmazisival a cornein
kialakulé himhidnyok felismerhet6k. A kénnymi-
rigyben zajlé autoimmun gyulladds kévetkeztében
duzzanat alakul ki. A csékkent kdonnytermelés
miatt silyos szovédmények alakulnak ki, mint
keratitis filamentosa, cornea vascularisatio stb.

A felsorolt tesztek kozil kettd valdszintivé,
hirom egyiittes alkalmazisa biztossd teszi a diag-
ndzist.(17).

Nem részletezziik az egyéb, részben még kisér-
letes stidiumban 1év6 diagnoszikus prébilkoziso-
kat. Fontos tudni, hogy a szemcseppek tartésits-
szerei (gyakran a miitkonnyeké is!) himhidnyokat
okozhatnak a szaruhirtyin, ezért indokolatlan
rendelésiik 1atrogen elvaltozashoz is vezethet(78).

Xerostomia

A nyilmirigyek idalt gyulladdsa (lymphocyrtis,
plazmasejtes infiltricid, hiamproliferacid, atréfia)
kovetkeztében jelentésen csokken a nydltermelés, s
ez id6vel szdjszdrazsigot okoz. A szijszdrazsigrol
panaszkodd beteg esetén egyéb xerostomiihoz ve-
zeté tényezdkre is gondolnunk kell, mint példiul
erés dohdnyzis, killonbozd gyogyszerek, diabetes,
avitaminosis, a fej és tark6tdj rontgen besugarzasa.

e i 4 5.
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Felkeltheti primer Sjogren-szindréma gyanu-
jat a szdjképletek megtekintése is. Xeropathii-
ban fénytelen a szdjnyalkahartya, az ajkak szdra-
zak, recidividlo fissura labialis, stomatitis angula-
ris alakulhat ki, a nyelv vérés, gyulladr lehet,
papilldi atrofizilédnak. Fokozott a caries hajlam,
és a candidiasis irdnt is nagyobb a fogékonysig

(19).

A xerostomia diagnosztikai lehetdségei

A nydltermelés mértékérdl a Stenon-vezeték szon-
dizdsdval, illetve a nyelv alatt &sszegyild nyil
elvezetésével tijékozddhatunk. Ez utébbi médszer
egyszerlisége miatt viligszerte elterjedt. A 10 perc
alatt gydjtétt nydlmennyiségb6l a bazilis nyal-
szekréciét hatirozzuk meg, citromsavas ingerléssel
kiegészitve a stimulalt nydlszekrécié mértékét kap-
juk meg. Klinikinkon a bazilis szekrécié mérését
hasznaljuk, 0,1 ml/min éreék alatt xerostomiarél
beszéliink (20).

Hangsilyozzuk, hogy szdjszdrazsig esetén min-
dig ki kell zarni szimpatikus izgalom, mértékrelen
dohidnyzas vagy gyogyszer oki szerepét.

A vezetd tiinetek mellett gyakori a nyalmirigyek
fijdalmas duzzanata. Parotis duzzanat az esetek
10-35%-ban, a submandibularis mirigy duzzanata
1-5%-ban észlelhetd, lehet egyoldali vagy kétol-
dali és egyes esetekben epizédikus. Eldfordul,
hogy a parotis duzzanat alapjin tévesen krénikus
tultémirigy gyulladdsra gondolvin hosszadalmas
antibiotikus kezelésben részesiil a beteg. Mivel
nem kévetkezik be az illapot javulisa, célzott
vizsgalatokra keriil sor, és igy kizdrhaték a nyilks-
vek, daganatos betegségek, cystosus elviltozdsok.
Nem ritkdn sialolithiasis gyanija miatt végzett
kivizsgilds sorin dertl fény Ss-ra. A filetémirigy
kontrasztanyagos feltdltésével (sialographia) felis-
merhetSk a kronikus gyulladis kévetkeztében ki-
alakult szovetpusztulas jelei (27). Ss esetén a ductu-
sok kitdgulnak, szabilytalan szerkezetdek, benniik
a kontrasztanyag tocsikban helyezkedik el. A
vizsgalat hdtrinya, hogy fijdalmas, néhany esetben
sulyos gyulladdsos reakciét okoz, mely beolvadas
veszélyével jarhat. Az utébbi idében a nagy nyil-
mirigyek ultrahangos vizsgilatat javasoljak ennek
helyettesitésére, mely azonban komoly személyi és
anyagi felkésziltséget kivan.

Mivel a parotisban lejatsz6d6 gyulladidsos folya-
mat mellett az ajak kisnyalmirigyeiben is kialakul
az autoimmun gyulladas, ezek szdvettani vizsga-
lata jelentds segitséget ny1jt a diagnosztika szama-
ra. A kisnydlmirigy biopszia elterjedésével lehetd-
ségiink nyilt arra, hogy felismerjiik a Ss jellegzetes
sz6vetrani jeleit, valamint a benignus sialoadenitist,
amely néhany mijbetegségben (primer biliaris cirr-



Micrt késik a primer Sjogren-szindroma felismerdse?

2. tiblizat
A primer Sjégren-szindréma extraglandularis tiinetei

1. Polyarthritis

2. Vasculitis

3. Myositis

4. Lymphadenopathia

5. Vesebetegségek

6. Kézponti idegrendszeri kirosodisok
7. Pneumonitis

hosis, cholangitis sclerotisans), illetve krénikus
alkoholistikon alakul ki.

Felhivjuk a figyelmet arra, hogy tartés nyil-
mirigy duzzanat (egy vagy kétoldali) sziiksé-
gessé teszi az ajakbiopszids vizsgilat elvégzé-
sét, mivel a Ss betegek egy részében ekkor még
nem ;e!entos a xerostomia, de a szdvettani vizs-
galat mér fényt derit a jellegzetes elviltozasokra.
A hisztolégial lelet silyossigitdl fiiggden ductus
tagulatot, lymphocytds-plazmasejtes infiltriciér
lithatunk. A kereksejtes beszlir6dés gécos jellegd,
az alkotd sejtek tgynevezett fékuszokba tomériil-
nek. Fékusznak tekinyik azt a gyulladisos in-
filtratumort, amelyet legalibb 50 sejt alkor (22).
A kotészdver pusztuldsit zsirszovet pétolja, a
silyosabb formikban fibrézis is kialakul (23)
(1. dbra).

Meg kell jegyezniink azonban, hog gy Ss esetén
csak 40-60%-ban sikeriil a jellegzetes szdveti elvil-
tozasok felismerése az autoimmun gyulladisos
folyamat gécos jellege'miatt.

A primer Sjogren-szindrémdban
megfigyelhet egyéb exocrin tiinetek

A bér szarazsigat gyakorta észleljiik, de a betegek
ritkin panaszoljik spontdn. E szdrazsig oka nem
teljesen nyilvinvald, hiszen csak alkalmanként mu-
tathatd ki a biopszids anyagban a Vere]tekmmgyek
gyulladisa vagy atréfidja. A verejték mennyisége
csokkent, noha sétartalma normalis. Az orrnyal-
kahdrtya szarazsiga, porkGs6dése epistaxist, a gége
és a hangszalagok hasonlé elviltozisa rekedtséget
okozhat (76). A bronchialis mucosaban idiilt lob-
sejtes infiltratum alakul ki, krénikus bronchitis
tiineteit észleljik kohogéssel, tapadds, nehezen
felszakadd kopettel. A betegek olykor a szaglis

vagy izérzés zavarirdl panaszkodhatnak, vagy a
szildrd ételeket nehezen tudjék lenyelm A nyelési
nehézség a pharyngitis sicca és az oesophagus
mirigyeinek hiposzekréciéja folytin alakul ki
Gyakori az atréfids gastritis, s a kovetkezményes
hisztamin refrakter anaciditas (24, 25). Esetenként
akut vagy kronikus pancreatitis alakul ki, speciilis

LAM 1992;2(7): 610-616.

vizsgilatokkal a pancreas exocrin funkcidjinak
csokkenése igazolhato.

A vulva és vagina nydlkahdrtydja a kiils6 genita-
lidk apokrin mirigyeinek lymphocytis és plazmase)-
tes infiltricidja folytin szdrazza és atréfidssd vilik,
vulvovaginitis sicca, s dyspareuntia alakulhat ki.

Extraglandularis
(non-exocrin) tiinetek

Az extraglandularis tiinetek kialakuldsa a primer
Sjégren-szindromiaban megjelend autoantitestek-
kel, immunkomplexekkel figg 6ssze (2. tiblizat).

Polyarthritis

Korabbi retrospektiv klinikai felmérésiinkben ta-
pasztaltuk, hogy a Ss-is betegek egyharmadinal
1rthr11gn/arthr1tls voltaz elsd tiinet (20). Tébbiik-
ben 1d6nként fellobband, enyhe exsudativ, non-
eroziv polyarthritis lépett fel. Nehézséget jelent a
gyakorlatban a polyarthralgia é a polyarthritis
elkiilonitése. A nyilvinvalé gyulladisos folyamat
felismerése nem jelenthet gondot. Mivel a betegek
az 1désebb korosztilyhoz tartoznak, az arthritis
illetve inflammalt arthrosis elkiilénitése néha nem
konnyli. A Ss-as betegeken megjelend ‘arthritisre
jellemzé, hogy a kis- és nagyizileteket egyarant
érintheti, az iziileti porcon nem alakul ki er6zid,
nem vezet az iziilet deformiciéjdhoz (26, 27). Az
.arthrosis, mint életkori sajatossig jelenik meg,
azonban egy-egy irodalmi adat megemliti, hogy
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centrilis erézidkkal jaré forméja is kialakul Ss-as

betegeken (28). Az iziileti folyamat pontos igazola-
sira rontgen felvételt, izotépos vizsgilatot, illetve
indokolt esetben synovia biopszidt végezhetiink.

2. dbra Egy Sjogren-szindrémds beteg nervus suralis

biopszids

mintdja. A metszetben a nervus suralis lymphocytds infiltrdcidja
lathaté

(Bzefscbowskyfeszes 60x-o0s nagyitds).
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Vasculitis

Gyulladdsos vascularis megbetegedések is vi-
szonylag nagy szimban fordulnak el§ primer Sjog-
ren-szindrémds betegeken az esetek tobbségében
cutan vasculitis formdjiban (29, 30, 31). Szovettani
szempontbdl két jellegzetes forma kiilénithets el:
neutrofil-, é mononukleiris sejtes. A neutrofil
vagy leukocytoclasticus vasculitis gyakran cutan
vasculitis formdjiban jelenik meg. A diagnézist a
bér biopszids vizsgilata teszi lehetdvé.

Myositis

A primer Ss extraglandularis tiineteként megjelend
myositisek tilnyomé része enyhe, fokilis megbe-
tegedés, jellemzi a perivascularis lymphocytis in-
filerici6. A dermato-polymyositistdl szdvettani
vizsgalattal kuldnithetd el.

Lymphadenopathia

Lymphadenopathia a primer Ss-is betegek 30—
40%-dban alakul ki, hullimz$ jelleggel, idénként
splenomegalidval egyiitt (32). A tiinetek megjele-
nése prediszpoziciot jelent malignus lymphoma
kialakulasira (33).

A vese érintettsége

Sjogren-szindrémaban

Szimos renilis rendellenességet irtak le primer
Ss-ban, beleértve a krénikus pyelonephritist és az
interstitialis nephritist is (34). Jél kérvonalazottak
a renalis tubularis defektusok. A nephrogen diabe-
tes insipidus, aminoaciduria, glycosuria, phosphat-
uria, a hligysav csdkkent tubularis reabszorpci6ja,
illetve ezek kiillonb6z6 kombiniciéi fordulhatnak
el6 (35, 36). Szbvettani szempontbél az interstiti-
umban lymphocytis és plazmasejtes infiltracié
figyelheté meg, tubularis atréfiaval, nephrokal-
cindzissal. Noha eredetileg feltételezték, hogy
a tubularis laesio hiperviszkozitis kévetkezmé-
nye, a peritubularis membranon kimutathaté IgG
és C3 depozitumok immunoldgiai patogenezisre
utalnak. A glomerularis tipust vesebetegségek rit-
kik, de ezek kiildnbéz8 tipusai szintén megfigyel-
het6k. A diagnézisban a jél ismert vesefunkcids
vizsgilatok, sziikség esetén vesebiopszia ad tim-
pontot.

Kézpontiidegrendszeri karosoddsok

Kdézponti idegrendszeri manifeszticiét egyre na-
gyobb gyakorisiggal kézélnek mind az agyvel,
mind a gerincveld vonatkozisiban. A kiilonbdzé
tiinetek (fokalis epilepsia, mozgisi rendellenesség,
a kognitiv funkcié zavara, aszeptikus meningitis)

Zeher Mar it

valészinileg immunpatomechanizmus — vasculitis
— talajdn alakulnak ki (29, 31). Neuropathia léphet
fel a periférids idegeken, szenzoros, motoros vagy
kevert formaban, legtdbbszor vasculitis kévetkez-
tében, bir az ideghiivelyek direkt lymphocytds
infitriciéjat is leirtak (37). Egyes agyidegek teriile-
tén is kialakulhat neuropathia, kiillonésen a nervus
trigeminusra és a nervus facialisra lokalizltan (38).
Az 1degkdrosodds kimutatisira a nervus suralis
biopszia hasznilatos. (2. dbra)

Preumonitis ‘

Mint ahogy az egyéb poliszisztémis autoimmun
betegségek esetében, a primer Ss-ban is érinti a
tidészovetet az autoimmun gyulladis. Klinikai
tiinetek tekintetében vissza-visszatéré pulmonalis
infiltratum képében jelenik meg, folyadékgyiilem-
mel vagy anélkiil. Hosszi ideig fennillé gyulladi-
sos folyamat kdvetkezében idiilt interstitialis fib-
rézis alakulhat ki. Korai tiinetként ventillicigs és
perfizids zavarok figyelhetdk meg (4). A diagné-
zisban a j6l ismert funkcionalis tesztek, valamint a
tiidS szovettani vizsgilata lehet segitségiinkre.

Az extraglandularis megnyilvanulisi formaik
(vasculitis, myositis, lymphadenopathia, vesebe-
tegségek, kozponti idegrendszeri kirosodasok,
pneumonitis) altaliban a vezetd tiinetek kialaku-
lasa utdn lépnek fel (27).

Rutin laboratériumi és
immunszerologiai
eltérések

Primer Ss gyandjit kelti az is, ha valamely betegen
tartésan gyorsult vorosvértest siillyedést észle-

- link, és ennek egyéb okai (malignus tumor, bakte-

ridlis gyulladas stb.) kizirhaték. A gyorsult voros-
vértest siillyedést okozhatja tobbek kézote a gyak-
ran el6fordulé hypergammaglobulinaemia, mely
polyclonalis (IgG és IgM) tipusi is lehet.

Az enyhe normocytas és normochrom anaemiata
krénikus gyulladisos folyamatra lehet visszavezer-
ni. A thrombocytopaenia oka pontosan nem tiszti-
zott, nem tartozik a gyakori tiinetek kozé, feltéte-
lezhet6 thrombocyta ellenes antitestek, illetve
thrombocytat kirosit6 immunkomplexek szerepe is
(39). Eosinophilia viszonylag ritkin észlelhetd.

Az anugén-antitest reakcié kovetkeztében nem
ritka a szérum komplement szintjének csékkenése,
és az aktivilt komplement komponensek jelenléte
(40).

A betegek szérumiban gyakran megnévekedett
immunkomplex mennyiséget lehet kimutatni.



Miért késik a primer Sjogren-szindroma felismerdse s

Autoantitestek és jelentéségiik

A primer Ss-ra viszonylagos specifitdst az anti-Ss-
A és anti-Ss-B autoantitestek jelentenek. Erzel\env
médszerek hasznilatival ezen autoantitestek ko zel
100%-os gyakorisiaggal mutathaték ki (47).

gyéb tiinetek, 6nallé kérképek,
melyek gyakran jelentkeznek
primer Sjogren-szindrémaban

Raynaud-szindrémadt a primer Ss-is betegek kb.
20%-aban figyelhetiink meg, melyet az esetek eg
részében cry0010bullnaemla illetve 1mmunkomp-
lexaemia idéz el6 (20, 27).

A primer Ss és az idilt majbetegségek kapcso-
lata jél 1smert tény. Primer Ss-ban leirtak szévet-
tanilag igazolt kronikus aktiv hepatitist, primer
biliaris cirrhosist illetve a kettd szdvettani je-
gyeinek 6tvozdédését. Autoimmun mijbetegség-
ben szenvedS8kdn' viszont gyakran jelentkezik
sicca szindréma, és miként a Ss, az autoimmun
hepatopathia is gyakrabban alakul ki nékén
(42, 43).

Klinikai tinetekben megnyilvanulé pajzsmi-
rigybetegségek, autoimmun thyreoiditis, Base-
dow-kor az esetek mintegy 10-14%-iban fordul-
nak eld (20).

A felsorolt megflgyelesek alapjin Raynaud-
szindréma, autoimmun méj- és pajzsmirigybeteg-
ségek esetén gondolnunk kell Sj6gren- szindréma
jelenlétére is, és célzott kérdésekkel, sziikség esetén
specidlis vizsgalatokkal térekedniink kell a Ss korai
tineteinek felismerésére.

A primer Sjogren-szindréma
kezelése

A prlmer Ss kezelését napjainkban is a terapids
6vatossag jellemzi. A szemsziradisos tiineteket
killsnféle mukonnyek alkalmazasaval enyhitik,
Aktiv gvulladis fennilldsakor szteroid tartalmu
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szcmcseppel\et migigen sulyos keratoconjunctivi-
tis sicca esetén Cvlosporm A tartalmi cseppe]-&t
ligy kontaklencséket is hasznalnak terdpids céllal
(18).

A szdjszdrazsigot minyallal, N-Acetvl-cystein
tartalmua készitménnyel javithayjuk (44).

Enyhe izileu fijdalom, nyalmirigy duzzanat
esetén nem-szteroid gvulladisgatlékar alkalma-
zunk. Tartds, f1]dainns nvalmlrlov duzzanat, si-
lyos iziileti gyulladas, illetve extmchndulans tine-
tek megjelenése esetén szteroid kezelés, illetve
egyéb immunszupressziv szer alkalmazasa sziiksé-
ges. A kezelés intenzitdsit a tiinetek silyossiga
hatdrozza meg. Tapasztalatunk szerint az extra-
glandularis tinettel jiré primer Ss formaban kis
dézisti, fenntartd szteroid kezelés szitkséges. A
szisztémas Cyclosporin A kezelés még nem terjedt
el a gvakorlatban, egyedi elbirils alapjin, sdlyos
esetekben (arthritis, myositis, keratitis) keriilhet
alkalmazasra (45).

Osszefoglalis

A primer Sjégren-szindréma diagnézisa altaliban
azért késik, mert a vezet6 tiinetek (keratoconjunc-
tivitis sicca, xerostomia, arthritis) nem keriilnek
felismerésre. Ezek keresése eldsegiti a betegség
igazolasit. A tineteket tobb vizsgiléeljiris
egylttes alkalmazasaval, objektiv médon értékel-
)uk és tartsuk szem elStra differencidldiagnosztika
szabalyait is.

A primer Ss felismerése természeténél fog-
va szemész, fogisz, belgydgyisz-immunolégus
szoros egyuttmikodését igényli. A korai eserek
felismerésében a csalidorvosok szerepe kiemel-
kedé.

A primer Ss-ra gyanus beteg keriiljon minél
el6bb erre specializalt immunolégiai szakrendelés-
re, ahol lehet8ség van a korszert nmmunoioglzu
diagnosztika alkalmazisira is (anti-SS-A és anti-
SS-B autoantitestek meghatdrozdsa, antinukledris
faktor kimutatds).

A betegség korai felismerése lehetSséget ad arra,
hogy a megfelels kezelést idejében kezdjuk el, és
ezzel ;awtsuk a primer Sjogren -szindrémas bete—
gek életmingségét.
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