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Introducción

El Síndrome de Sjögren primario es una enfermedad autoinmune caracterizada por un proceso inflama-
torio que afecta, fundamentalmente, las glándulas de secreción exocrina pero que puede comprometer 
también otros órganos1, 2. Es la segunda enfermedad autoinmune multisistémica más frecuente después 
de la artritis reumatoidea. Predomina en el sexo femenino (relación estimada respecto de los hombres 
3 a 10 según diferentes cohortes), en particular entre los 40 y 60 años. Se estima una incidencia de 
entre 3.9 y 5.3 casos por 100.000 personas-años en Europa y una prevalencia que oscila entre 43 y 282 
enfermos por cada 100.000 habitantes3.

Clínicamente, el Síndrome de Sjögren primario se manifiesta por compromiso glandular que, de 
acuerdo a su localización, origina xeroftalmía, xerostomía, xerodermia, xerovagina, xerotráquea y 
tumefacción parotídea. Un 30 a 40% de los pacientes puede presentar compromiso extraglandular, 
aunque estudios recientes muestran que aplicar índices validados de actividad sistémica identifica 
esta afectación hasta en un 92% de los pacientes, en un seguimiento de 75 meses4. Entre estas mani-
festaciones se encuentran artritis, artralgias, púrpura, polineuropatía, fenómeno de Raynaud, acidosis 
túbulo-renal, glomerulonefritis, anemia, leucopenia e hipergamaglobulinemia1, 2. Asimismo, un síntoma 
frecuentemente asociado es la fatiga, de etiología multifactorial.

Las manifestaciones pulmonares del Síndrome de Sjögren primario incluyen anomalías de las vías 
respiratorias, neumonía intersticial y trastornos linfoproliferativos. Mucho menos frecuente, e incluso 
en algunas series sin encontrarse caso alguno5, es la presencia de quistes pulmonares como único com-
promiso respiratorio como el que se observa en la paciente que describimos a continuación.

Caso clínico

Paciente de sexo femenino de 65 años de edad. Ingresa a Neumonología derivada en razón del hallazgo 
de lesiones quísticas en la tomografía computada (TC) de tórax. 

Antecedentes
Refiere compromiso del estado general, adelgazamiento, sequedad de mucosas y cansancio extremo que 
le impide desarrollar sus actividades cotidianas, escasa tos seca y disnea desde hace aproximadamente 
un año. Evaluada la disnea califica como clase funcional II en la escala del Medical Research Council 
modificada (mMRC).

Hace 10 años se le diagnosticó Síndrome de Sjögren primario (SSp). Fue tratada en principio con 
metotrexato a razón de 15 mg/semana, abandonó el tratamiento hace tres años y desde entonces no 
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recibe medicación específica. Hace ocho años se le realizó una histerectomía por miomas. Refiere severa 
disminución visual del ojo izquierdo por desprendimiento de retina en relación a miopía. Es enfermera 
jubilada y no presenta contacto con sustancias aero-alergénicas. No tiene antecedentes de uso de tabaco.

Examen físico
La paciente aparece adelgazada (ha perdido 6 kg. en el último año) siendo su peso en el momento de la 
consulta de 49 kg. Se constató la presencia de síntomas vinculados a su enfermedad de base: xeroftalmia, 
xerostomía, xerodermia. El examen cardiovascular reveló tensión arterial 140/70 mm Hg, frecuencia 
cardíaca 65 latidos/min, auscultándose un soplo sisto-diastólico aórtico. El examen respiratorio mostró 
frecuencia respiratoria 14 resp/min; sin datos relevantes en la auscultación pulmonar.

Exámenes complementarios
Hemograma: hematocrito 35%; hemoglobina 11,8 gs/dl; eritrosedimentación 11mm; recuento leucoci-
tario 3.600/mm3, con fórmula conservada. Otras pruebas: alfa-1 antitripsina 122 mg/dl; test del látex 
para artritis reumatoidea (-), factor anti núcleo 1/640 (Moteado); Anticuerpos anti Ro y anti La (+); 
anticuerpo antipéptido citrulinado (-).

Espirometría: resultados normales.
Prueba de marcha de 6 minutos: caminaba 425 metros sin desaturar (85% del máximo previsto), 

finalizando con disnea score 5 y fatiga score 9 en la escala de Borg. 
Ecocardiograma: se observó leve insuficiencia aórtica con FEV 60%.
Imágenes: La Rx de tórax no muestra imágenes quísticas (Figura 1). La tomografía computada de 

alta resolución (TACAR) (Figuras 2 a 5) evidencia múltiples imágenes quísticas aéreas bilaterales de 
paredes finas a predominio basal. No se observan adenomegalias mediastínicas ni axilares y el calibre 
de la vía aérea está conservado. 

La paciente aportó TC del año 2008 en la que no se registraba evidencia de patología quística (Figu-
ras 6 y 7).

Figura 1. Rx de tórax frente, no se visualizan imágenes quísticas.
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Figura 2. TACAR corte coronal, imágenes quísticas de paredes 
finas bilaterales a predominio de hemitórax izquierdo.

Figura 3. TACAR de tórax, reconstrucción sagital. Se observan los 
quistes que predominan en lóbulo inferior. 
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Figura 4. TACAR de tórax, corte axial. Se observan quistes bilate-
rales, a predominio central.

Figura 5. TACAR de tórax, corte axial. Se evidencian quistes a 
predominio retrocardíaco.
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Figura 6 y 7. TC corte axial, no se observan imágenes quísticas.

Discusión

Se presenta el caso de una paciente con una manifestación pulmonar poco frecuente del SSp como es 
el hallazgo de múltiples quistes en la TC. 

En el Sindrome de Sjögren, la enfermedad pulmonar tiene una frecuencia que oscila entre el 9% y el 
90% en diferentes series de casos y se expresa fundamentalmente como tos, disnea, neumonitis recur-
rente y dolor pleural. El patrón más frecuente en la TACAR es el de vidrio esmerilado (64.3%); otros 
hallazgos comunes son bronquiectasias, patrón reticular y panal de abeja. Las alteraciones s localizan 
predominantemente en los lóbulos inferiores6, 7.

El hallazgo de quistes pulmonares fue comunicado en el 7.4% a 46.2% de los casos en distintos 
reportes de pacientes con SSp y se han asociado con amiloidosis pulmonar, neumonía intersticial lin-
focítica y neoplasias hematológicas. Se presenta generalmente con otras anormalidades radiográficas, 
como nódulos y vidrio esmerilado. 

La presentación sólo como imágenes quísticas en SSp se informó en el 2.5% a 9% de los pacientes, 
con ubicación preferencial en los lóbulos inferiores8-10; predomina en mujeres mayores, con positividad 
para anticuerpos (AC) anti Ro y anti La y tienen evolución incierta (difícil de predecir por la cantidad 
escasa de casos descriptos). Si bien existen comunicaciones de infecciones secundarias de los quistes, 
no está descripto que su presencia empeore el pronóstico de la enfermedad de base11. El mecanismo 
fisiopatológico de la aparición de los quistes no está totalmente aclarado. Se postula que podrían deberse 
a un mecanismo de retención valvular de aire a partir de la infiltración de los bronquiolos por células 
inflamatorias o linfoideas, o bien formarse a partir de la destrucción de paredes alveolares por células 
inflamatorias12-14.

Tal como propone Martínez Balzano, los hallazgos radiológicos nos sitúan frente a dos escenarios 
distintos: los quistes se observan aislados, son el único hallazgo, expresión directa del SSp, o bien se 
acompañan de otras lesiones pulmonares como vidrio esmerilado y /o nódulos. En el primer escenario, 
este autor sugiere que sólo deben realizarse pruebas funcionales respiratorias como seguimiento, siempre 
que el paciente sea asintomático o con síntomas leves tal como ocurría en la paciente que presentamos15.
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Conclusión

Describimos el caso de una paciente con SSp, quien presentó disnea en el contexto de su enfermedad 
de base. Se realizaron pruebas funcionales respiratorias con resultados normales, evidenciándose en la 
TACAR quistes pulmonares sin otra lesión parenquimatosa asociada. Este es un hallazgo infrecuente 
en el SSp. Se considera adecuado realizar seguimiento evolutivo, sin tratamiento específico para los 
quistes pulmonares. 
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