SJöGRENŮV SYNDROM
= onemocnění způsobené lymfocytární infiltrací exokrinních žláz manifestující se především suchostí v ústech a očích

většinou primární, ale i sekundární (doprovází jinou systémovou chorobu pojiva

epidemiologie: 


0,1 – 0,6% obyvatel, 9x více ženy


vrchol: 40 – 60 let

patogeneze: infiltrace exokrinních žláz T-lymfocyty ( destrukce buněk

         B-lymfocyty: hyperreaktivní




    produkce autoprotilátek

etiologie: nejspíš genetická predispozice v HLA v interakci s virovým onemocněním

KO:průběh většinou pomalý (pokud se neobjeví lymfom nebo vážné extraglandulární projevy


SUCHOST SLIZNIC očí a úst, ale i nosu, dýchacího traktu, vaginy


nedostatek slin (↑ kazivost zubů


často: zvětšené příušní žlázy


            bolest kloubů, někdy spojená s polyartritidou


ÚNAVNOST


někteří mají další extraglandulární projevy: myalgie, myozitida, lymfadenopatie, ↑ teplota, periferní neuropatie, vaskulitida, postižení ledvin (intersticiální nefritida), Resnaudův fenomén, intersticiální plicní onemocnění


zvýšené riziko nehodkinských lymfomů: 5 – 10% nemocných

laboratorní vyšetření:


antinukliární protilátky u 50 – 80% nemocných


nejčastěji: autoprotilátky proti antigenům Ro/SSA a La/SSB


revmatoidní faktory


hypergamaglobulinémie


někdy kryoglobuliny

zobrazovací metody: scinti paroid a slinných žláz (již méně než dříve)
diagnóza ( diagnostivká kritéria:


oční symptomy suchosti, písek v očích, umělé slzy min 3x denně, Schirmerův test >4 při barvení rohovky


suchost v ústech, pocity otoku slilnných žláz, potřeba hodně zaíjet, patologická scinti, sialografie, nestimulovaný výdej slin < 1,5ml/15 min


pozitivní biopsie z malé slinné žllázy >1 ( nahromadění 50 a více lymfocytů v lalůčku žlázy


autoprotilátky proti Ro/SSA a La/SSB

diferenciální diagnostika:předchozí radioterapie hlavy a krku


lymfomy


sarkoidóza


rce štěpu proti hostiteli


infekce hepatitidou C či HIV


použití anticholinergních léků

terapie:symtomatická - převážně



agonisté muskarinových receptorů (pilokarpin cavimelin) (↑výdeje slin



častá ústní hygiena, pravidelné zvlhčování úst



často a pravidelně náhradní slzy



doporučuje se uzavření odvodných cest


farmakologická:



bazální léky: hydrochlorochin, methotrexat, azathioprin, leflunomid, mykofenolát mofetil – ale nejistá účinnost



glukokortikoidy při vaskulitidě



rituximab – nově prokázán dobrý efekt
