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Resumo

Objectivos: Avaliar, nos doentes seguidos na nossa
Unidade com o diagndstico clinico de Sindrome
Seco: 1- o resultado histolégico das biopsias de
glandula salivar acessoria (BGSA) efectuadas; 2-a
importancia desse resultado para o cumprimento ou
nao dos critérios de classificacao de S. de Sjogren
(SSj); 3- asensibilidade da BGSA.

Metodologia: Foram revistos os processos clinicos
dos doentes seguidos na nossa Unidade com o
diagndstico de S. Seco. Utilizamos os critérios de
classificac&o do European Study Group para SS;.

Resultados e conclusfes: Foram obtidos 78
processos de doentes com o diagnéstico clinico de
S. Seco. Foi realizada BGSA em 56 doentes (71,8%).
De acordo com a classificacdo de Chisholm e
Manson, os resultados foram classificados como grau
0 (4%), grau 1 (11%), grau 2 (29%), grau 3 (31%) e
grau 4 (25%). Este resultado foi necesséario paraa
classificac&o dos doentes como SSj em 44,6%. Na
nossa amostra, a sensibilidade da BGSA para SSj,
quando considerado umgrau 3 ou4 como positivo,
foi de 82,1%.
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Abstract

Objective: To determine:

1) the results of labial salivary gland biopsies
(LSGB)

2) the implications of the results with respect to
the classification criteria of

Sjogren’s syndrome (SS)
3) Assess the sensitivity of LSGB in SS
in patients from our Unit with the clinical
diagnosis of SS.

Methods: The clinical charts from all the patients
with the diagnosis of SS were reviewed using the
European Study Group’s classification criteria.

Results and conclusions: 78 patients had a clinical
diagnosis of SS. ALSGB was performed in 56 (71.8%)
patients. According to the Chisholm-Manson
classification, the results were: stage 0 (4%), stage 1
(11%), stage 2 (29%), stage 3 (31%) and stage 4
(25%). The LSGB was essential for correct
classification in 44.6% of patients. Its sensitivity was
82.1%, when a stage 3 or 4 was considered.

Key words: Sjogren’s syndrome, classification
criteria, labial salivary gland biopsy, Chisholm-
Manson classification, European Study Group.

I ntroducéo

O Sindrome de §jégren (SSj) € uma entidade caracteriza-
da por um compromisso de glandulas exdcrinas. A hipos-
secregdo resultante condiciona um Sindrome Seco (SS) e
suas manifestagdes clinicas. E também caracteristica uma
hipergamaglobulinemia por producéo exagerada de anti-
corpos, ndo funcionais?®.

A biopsiadeglandulasalivar acessoria(BGSA) temsido
consideradaum examefulcral naavaliagdo diagndsticadesta
doenca. Paraisso contribuem os valores de sensibilidade
(96%) e especificidade (100%) que Ihe sdo atribuidos',
quando consideramos um padréo histoldgico correspon-
dente ao estadio 3 ou 4 da classificagdo de Chisholm e
Manson?. No entanto, estudos mais recentes tém encon-
trado valoresinferiores de sensibilidade?. Também aespe-
cificidade deste exame complementar tem sido questiona-
da, visto terem sido encontrados infiltrados linfocitarios
focais das glandulas salivares acessorias em estudos ne-
crépsicos de individuos sem SSj diagnosticado antemor-
tentS.,

Oscritérios de classificagdo de SSj, que adoptamos nes-
te trabalho, foram recentemente propostos® e validados®.
Nestes critérios, o resultado da BGSA deixou de ser obri-
gatério parao diagnoéstico. Aindaassim, continuou averi-
ficar-se ser este exame 0 mais preciso, se isolado®.

Perante estes factos, achamos relevante avaliar na po-
pulacdo de doentes seguidos na nossa Unidade, com o
diagndstico clinico de SS:
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1- o resultado histol 6gico das BGSA efectuadas;

2- aimportanciadesse resultado para o cumprimento ou

nao dos critérios de classificagdo de SSj;
3- asensibilidade daBGSA.

Metodologia

Neste estudo retrospectivo, foram revistos os
78 processos dos doentes com SS, primério ou as-
sociado, seguidos na nossa Unidade. Considera-
mos que o doente tinha SS sempre que possuia
diagnéstico clinico de SSj, independentemente dos
critérios utilizados para esse diagnéstico. Anali-
s&mos o registo de cadaum doscritériosde classi-
ficagcdo de SSj, o resultado histolégico daBGSA e
aimportanciadesse resultado paraaclassificagdo
do doente.

Resultados

Foram obtidos 78 processos de doentescom SS.
Dois doentes eram do sexo masculino, sendo os
restantes 76 (97,4%) do sexo feminino (Fig. 1). A
idade médiade diagnéstico foi de 57,3 anos (21-84
anos) (Fig. 2). O SS era associado em 11 doentes
(14,1%): morfeia (3 casos), dermatomiosite (2 ca-
s0s), artrite reumatéide (2 casos), cirrose biliar pri-
maria (2 casos), doenca de Graves (1 caso) e um

doente tinha, simultaneamente, policitemiaveraetiroidite
de Hashimoto (Fig. 3).

Nesta populagéo, 32 doentes (41%) tinham critérios de
classificac8o de SSj. N&o preenchiam estes critérios 43
doentes e outros 3 doentes apresentavam critérios que
impediam a suaclassificagdo como SSj: uso de antidepres-
sivos (2 doentes) e linfoma pré-existente (1 doente) (Fig.
4).

Foi obtido resultado histol6gico de BGSA efectuadaem
56 doentes (71,8%)(Fig. 5). De acordo com a classificacdo
de Chisholm e Manson, 4% foram classificados como grau
0, 11% como grau 1, 29% como grau 2, 31% como grau 3 e
25% como grau 4. Tendo em conta que se consideracrité-
rio de classificagdo de SSj apenas um grau 3 ou 4, verifica
mos que tal sucedeu em 56% das BGSA efectuadas.

Dos doentes submetidos a BGSA, 14 (25%) ja tinham
critérios de classificacéo para SSj, independentemente do
resultado desse exame. Simultaneamente, 17 doentes (30,4%)
tinham 2 ou menos critérios de classificagao, pelo que ndo
foram classificados como SSj, mesmo quando o resultado
histol6gico foi positivo. Os restantes 25 doentes (44,6%)
tinham 3 critérios de classificagdo antes da realizagdo da
BGSA, pelo que do resultado desta dependeu asua classi-
ficac&o (ou ndo) como SSj (Fig. 6).

Considerando apenas os 28 doentes com critérios de
classificagdo para SSj e que realizaram BGSA, estafoi po-
sitiva (grau 3 ou 4 de Chisholm e Manson) em 23 (82,1%).
Sendo assim, a sensibilidade da BGSA para SSj na nossa
populacéo foi de 82,1%.

Dos doentes com SS, mas sem critérios de classificagao
deSSj, 28 realizaram BGSA. Destas, 20 foram negativase 8
foram classificadas como grau 3 ou 4 de Chisholm e Man-
son.
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Discusséo

Os doentes com SSj séo geralmente do sexo feminino,
em 89-95% dos casos’#°, sendo 0s nossos resultados con-
cordantes (97,4% do sexo feminino). Num estudo de 62
doentes, a idade de diagnéstico variou entre os 2 e 0s 83
anos, com uma médiade 43,8 anos’. Nos nossos doentes,
a idade de diagnéstico foi algo superior (57,3 anos, com
extremos dos 21 aos 84 anos). | sto poderaderivar do facto
da nossa Unidade nao incluir idades pediatricas, embora
ndo possamos excluir um inicio mais tardio da sintomato-
logia ou do recurso aos cuidados médicos, por parte dos
nossos doentes.

Na nossa populacéo de doentes, 41% tinharegisto de,
pelo menos, 4 dos critérios europeus de classificacao de
SSj. N&o foi objectivo do nosso estudo verificar arazéo da
auséncia de mais critérios nos restantes doentes (registo
incompleto, erro diagndstico, impossibilidade de realiza-
¢do dos exames complementares necessarios). Para além
disso, os critérios de classificagdo ndo tém como objecti-
VO serem critérios de diagnostico, mas apenas de permiti-
rem estudos e comparagfes multicéntricas. Pensamos que,
perante o doente e anecessidade de fazer opgbesterapéu-
ticas ou deinvestigacao diagndstica, permanece essencial
o diagnéstico clinico e o bom senso. De referir ainda que
um ndmero significativo destes doentes tinham um diag-
naéstico de S. de Sjogren antes de 1993, ano da proposta
dos critérios de classificagdo actuais.

Se, previamente a adopgao destes critérios, a sensibili-
dade e especificidade de um estadio 3 ou 4 de Chisholm e
Manson naBGSA eram avaliadas em 96-100% e 100%?*, no
estudo em que estes critérios foram validados® essesval o-
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Resultados das bidpsias de glandulasdlivar acessoria, ef ectuadas de acordo com
a classificacéo de Chisholm e Manson (n=56).

resforam de 87,3% e 90,3%. No nosso estudo, a sensibili-
dade encontrada foi de 82,1%, para o padréo histol6gico
jareferido. N&o foi possivel avaliarmos com correc¢éo a
especificidade do teste, visto ndo termos amostra de do-
entes sem doenca submetidos a BGSA. No entanto, dois
factos levantam-nos algumas davidas em relacdo aos va-
lores de especificidade jareferidos.

Em primeiro lugar, e partindo do principio de que os
critérios de classificacdo séo fiaveis (sensibilidade de
97,5%9), poderemos classificar os 28 doentes submetidos
aBGSA e apenas com SS, mas sem critérios de classifica-
¢do de SSj, como néo tendo a doenga. Como o resultado
da BGSA foi negativo em 20 destes doentes, o valor de
especificidade assim obtido é de 67,9%, beminferior ao de

Figura 6
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Vitali, que é de 90,3%3. Em segundo lugar, mesmo sendo
questionavel aclassificacdo destes 28 doentes como “sem
doenga’, visto terem SS, permanece o facto de 8 destes
doentes, sem critérios clinicos de classificacdo para SSj,
terem a BGSA positiva, o que dificilmente é compativel
com os valores de 90-100% de especificidade referidos! 3.

Em resumo, parece-nos que estes dados sugerem que,
ou os critérios de classificagdo, na nossa populagéo, ndo
sdo tdo fiaveis quanto é referido (sensibilidade de 97,5% e
especificidade de 94,2%)3, ou aBGSA n&o tem umaespeci-
ficidade tdo elevada como se supde.

Como referimos anteriormente, muitos destes doentes
tiveram o diagnoéstico de S. de Sjogren antes da existéncia
dos actuais critérios de classificagdo. Pensamos que esta
seraumadas raz8es pelaqual apenas em 44,6% dos doen-
tes, aBGSA foi um exame necessario para o cumprimento
(ou ndo) dos critérios de classificacéo, visto terem 3 crité-
rios antes da sua realizagdo. Dos restantes doentes sub-
metidos a BGSA, esta teré sido eventual mente desneces-
saria por excesso em 25% (visto j& cumprirem os critérios
antes da sua realizac8o) e desnecessaria por defeito em
30,4% (que apenas tinham 2 critérios antes da sua execu-
¢d0). Estes dados sugerem a possibilidade daimplementa-
¢do dos critérios de classificagdo poder diminuir o nimero
de BGSA actualmente realizadas. No entanto, e no segui-
mento das limitacdes ja anteriormente apontadas aos cri-
tériosdeclassificagdo, consideramospossivel queum doente
tenha apenas 2 destes critérios, mas que, perante outros
dados clinicos, o médico que o assiste considere relevan-
teaBGSA e que possafazer depender do resultado desta
a atitude perante o doente. De igual modo, também um
doente com 4 critérios de classificagcdo podera ter outros
sinais ou sintomas ndo atribuiveis a SSj, de tal forma que
umaBGSA possa ser considerada rel evante nesse contex-
to.
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Conclusdo

Respondendo aos objectivos do nosso trabalho, con-
cluimos que:

1- aBGSA teve uma sensibilidade de 82,1% para o SSj,
guando considerado o estadio 3 ou 4 de Chisholm e Man-
son;

2- épossivel que asuaespecificidade sejainferior arefe-
ridanaliteratura;

3- em 44,6% dos doentes, o resultado daBGSA foi deter-
minante parao cumprimento (ou ndo) doscritériosdeclas-
sificagéo.
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