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OPIS PRZYPADKU
CASE REPORT

Manifestacje okulistyczne w zespole Sjogrena —
czy nieszczes$cia chodzg parami? Opis przypadku

Ocular manifestations in Sjogren’s syndrome —
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STRESZCZENIE

Zespot Sjogrena (Sjogren’s syndrome — SS) jest przewlekla, autoimmunologiczng chorobg uktadowa o charakterze za-
palnym. Wystepuja w nim limfocytarne nacieki zapalne w gruczotach wydzielania zewngtrznego, co prowadzi do ich
znacznej dysfunkcji i zniszczenia. Stan chorobowy najczesciej obejmuje gruczoty tzowe i §linianki, co powoduje su-
chos¢ oczu i suchos¢ w jamie ustnej. W pracy opisano przypadek 64-letniej kobiety, ktora od 6 lat odczuwata dyskomfort
w prawym oku. Okulista rozpoznal zaéme poczatkowa obu oczu, owrzodzenie rogowki oka prawego i podwinigcie
powieki dolnej prawej wymagajace interwencji chirurgicznej. Pomimo udanego zabiegu rzesy zaczety nieprawidtowo
odrasta¢ i podraznia¢ rogowke. W krotkim czasie problem nieprawidtowo rosngcych rzes objat rowniez powieki lewego
oka. Rzegsy powiek obu oczu wielokrotnie usuwano mechanicznie. Na podstawie objawow, dodatniego wyniku testu
Schirmera oraz obecnosci przeciwciat SS-A rozpoznano SS. W kolejnych latach w obu oczach pacjentki rozwingty si¢
keratopatia wraz z ubytkami nablonka rogéwki, zaawansowana zaéma, podwini¢cie gornych powiek oraz zwigzany
Z tym nieprawidtowy wzrost rzgs. Stany te wymagaty intensywnego leczenia farmakologicznego oraz chirurgicznego,
w tym naszycia btony owodniowej na powierzchni¢ oka prawego, plastyki powiek, zamknigcia punktow tzowych i ope-
racji zaémy. Pomimo leczenia u pacjentki wystepuja obecnie liczne zrosty spojowkowe oraz unaczynione bielmo ro-
gowki prawego oka. Oprdocz objawow ocznych pacjentka wykazuje objawy ze strony innych narzadow.
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ABSTRACT

Sjogren’s syndrome (SS) is a chronic, systemic, autoimmune inflammatory disease. It is characterized by inflammatory
lymphocytic infiltration of exocrine glands, leading to their significant dysfunction and destruction. Lacrimal and
salivary glands are commonly affected, causing dryness of the eyes and mouth. The subject of the study is a case report
of a 64-year-old woman who had been suffering from discomfort in her right eye for 6 years. Early stage cataract in both
eyes, corneal ulceration of the right eye, and a right lower eyelid entropion requiring surgical intervention, were
diagnosed at that time. Despite successful treatment, the eyelashes began to grow improperly again and irritated the
cornea. Subsequently, the problem of trichiasis also affected the eyelid of the left eye. The eyelashes of both eyes were
removed mechanically many times. Sjogren’s syndrome was diagnosed on the basis of the symptoms, a positive
Schirmer test and the presence of SS-A antibodies. In the following years, the patient developed keratopathy with corneal
epithelial defects, advanced stage cataract, and upper eyelid entropion with associated trichiasis in both eyes. These
conditions required both intensive pharmacological and surgical treatment, including an amniotic membrane transplant
onto the surface of the right eye, blepharoplasty, lacrimal puncta closure and cataract surgery. Despite the treatment, the
patient currently has numerous conjunctival adhesions and vascularized corneal leucoma of the right eye. In addition to

the ocular symptoms, the patient has presented other systemic signs.
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WPROWADZENIE

ZespOt Sjogrena (Sjogren’s syndrome — SS) to autoim-
munologiczna choroba uktadowa o charakterze zapal-
nym i przewlektym przebiegu. Charakteryzuje si¢ lim-
focytarnymi naciekami zapalnymi w gruczotach wy-
dzielania zewngtrznego — najczeSciej w §liniankach
i gruczotach tzowych — prowadzacymi do zniszczenia
i znacznej dysfunkcji tych gruczotéw. Objawy pod-
miotowe, bedace nastepstwem wspomnianych proce-
sow, to sucho$¢ w jamie ustnej wynikajaca z braku
sliny oraz szereg objawow okulistycznych. Poniewaz
sucho$¢ jamy ustnej i sucho$é oczu to dwa najwaz-
niejsze objawy, SS nazywany jest inaczej zespotem
suchosci [1,2].

Pod wzgledem czesto$ci wystepowania SS zajmuje
drugie miejsce wsrdd autoimmunologicznych chordb
reumatycznych [1]. Wystepuje u 2—3% doroslej popu-
lacji[3], w USA choruje na nig 4 mln Amerykanow [4].
Najbardziej rozpowszechniona jest jednak w Europie
[5]. Uwaza sig, ze ze wzgledu na heterogenny i niespe-
cyficzny charakter pierwotnych objawoéw SS jest to
zjawisko niedoszacowane i nierozpoznawane nawet
W potowie przypadkow [6].

Schorzenie znacznie cze$ciej dotyka kobiet niz mez-
czyzn, stosunek wynosi 9 : 1. Zespodt suchosci moze
wystapi¢ w kazdym wieku, jednak najwiecej zachoro-
wan obserwuje si¢ u 0s6b miedzy 30 a 55 rokiem zycia
[2,7]. Objawy choroby ujawniajace si¢ najwczesniej
i wystepujace u zdecydowanej wigkszosci pacjentow
maja zwiagzek ze stanem zapalnym gruczolow zewna-
trzwydzielniczych. Objawy podmiotowe zwiazane
z niedoczynnoscia $linianek to sucho$¢ w jamie ustnej,

trudnosci w potykaniu pokarmu, konieczno$¢ kilku-
krotnego budzenia si¢ w nocy w celu wypicia tyku
wody czy trudnosci w mowie. W badaniu przedmioto-
wym blony Sluzowe sg suche i zaczerwienione, $li-
nianki mogg by¢ powigkszone. Czgsto rozwija si¢
préchnica zeboéw w nietypowych dla tego schorzenia
miejscach [2].

Objawy towarzyszace zmianom w gruczotach tzowych
to dyskomfort, pieczenie, uczucie ciala obcego w oku —
czesto opisywane jako piasek pod powiekami — zaczer-
wienienie z widocznym poszerzeniem naczyn spojow-
kowych gatki ocznej, a takze nadwrazliwo$¢ na §wia-
tlo. Rozwija si¢ suchy stan zapalny rogéwki i spojow-
ki z erozjami oraz owrzodzeniami rogowki [1,2].
Objawy sucho$ci mogg obejmowac réwniez nos, gorng
cze$¢ gardla oraz uktad oddechowy, a sa nimi prze-
wlekta chrypka oraz kaszel. U kobiet wystepuje tez
sucho$¢ pochwy.

U 50-60% pacjentow SS ze wzgledu na ukladowy
charakter dotyka rowniez innych narzadow, takich
jak stawy, ptuca, nerki czy skora. Dodatkowo istnieje
zwigkszone ryzyko wystapienia chtoniaka; czgstosé
jego wystepowania szacuje si¢ na 5-10% [2,7,8].
Zespot Sjogrena czgsto wspotistnieje z innymi cho-
robami uktadowymi, takimi jak reumatoidalne zapa-
lenie stawOw, toczen rumieniowaty uktadowy czy
twardzina uktadowa. Okresla si¢ go wtedy jako wtor-
ny SS [9].

Zespot suchosci, niezaleznie od intensywnosci lecze-
nia, moze prowadzi¢ do niezwykle cigzkich powiktan
okulistycznych, ktorych konsekwencje czesto nie sa
utozsamiane z wystgpowaniem tej choroby, w zwiazku
z tym bywaja bagatelizowane przez klinicystow [4,6,
10,11].
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Pacjentka, 64-letnia, zgtosita si¢ do okulisty z powodu
bolu i zaczerwienienia prawego oka. Zostala przyjeta
na oddziat okulistyki, gdzie rozpoznano podwinigcie
powieki dolnej prawej, owrzodzenie rogdwki prawego
oka oraz za¢mg poczatkowa obu oczu. Zastosowano le-
czenie zachowawcze. Miejscowo do prawego oka po-
dano antybiotyki, atroping i dekspantenol oraz pole-
cono zastosowanie soczewki opatrunkowej nagatko-
wej. Zardwno przy przyjeciu, jak 1 przy wypisie oraz
podczas kolejnych hospitalizacji ci$nienie wewnatrz-
galkowe obu oczu wynosito 16-19 mm Hg.

Miesigc pozniej wykonano plastyke powieki dolnej
prawej, jednak po zabiegu oko nadal pozostawato za-
czerwienione i bolesne.

Pacjentka miata wielokrotnie usuwane rzesy, ktore nie-
prawidtowo rosnac, draznity rogowke i powodowaty
znaczny dyskomfort. Objawy te zaniepokoity okulistow.
Pacjentka zostata skierowana na oddzial reumatolo-
giczny, gdzie wykryto obecnosc¢ przeciwciat przeciwja-
drowych SS-A w surowicy krwi. Wykonano takze test
Schirmera — wydzielanie tez w obu oczach wynosito 0 mm
w ciggu 5 minut. Suma punktéw uzyskanych przez pa-
cjentke na podstawie kryteriow klasyfikacyjnych wg
American College of Rheumatology/European League
Against Rheumatism (ACR/EULAR) z 2016 r. [12]
wyniosta 4, co dato podstawe do rozpoznania SS.
Pacjentka zostata skierowana na oddziat dermatologii
z podejrzeniem pemfigoidu bliznowaciejacego. Bada-
nia immunofluorescencji bezposredniej (direct immu-
nofluorescence — DIF) oraz po$redniej (indirect

Tabela I. Leki stosowane u pacjentki
Tabela I. Medications used by patient

immunofluorescence — IIF) wycinka skory okazaly sie
ujemne i diagnoze odrzucono. Po okoto dwoch latach
od pojawienia si¢ pierwszych objawow u pacjentki
ostatecznie rozpoznano SS. Chorobie towarzyszyto za-
palenie stawow 1 bdle migsni. Wdrozono leczenie far-
makologiczne metotreksatem, kwasem foliowym i me-
tyloprednizolonem.

W listopadzie 2016 r. pacjentka po raz pierwszy zostata
przyjeta na oddziat okulistyki Uniwersyteckiego Cen-
trum Klinicznego im. prof. K. Gibinskiego SUM w Ka-
towicach w celu pobrania wycinkow ze spojowki po-
wieki gornej i dolnej prawego oka oraz dalszego lecze-
nia. Badanie histopatologiczne wykazalo przewlekly
proces zapalny.

W kolejnych latach u pacjentki wykonano nastepujace
zabiegi prawego oka: fakoemulsyfikacje zaémy ze
wszczepem sztucznej soczewki wewnatrzgatkowej, za-
mknigcie punktow tzowych, naszycie blony owodnio-
wej, plastyke goérnej powieki. Nastepnie U pacjentki
przeprowadzono zabiegi na lewym oku: fakoemulsy-
fikacje zaémy ze wszczepem sztucznej soczewki we-
wnatrzgatkowej, zamknigcie punktow tzowych oraz
plastyk¢ podwinigtego brzegu goérnej powieki.
W zwigzku z dalszym podraznieniem rogéwki przez
nieprawidlowo rosnace rzgsy u pacjentki wykonano
plastyke brzegu powieki gornej lewej z krioaplikacja
cebulek rzesowych. Leki stosowane u pacjentki zostaty
wymienione w tabeli | (dane na czas przestania arty-
kuhu do redakc;ji).

Zaawansowane zaburzenia powierzchni oka maja od-
zwierciedlenie rowniez na mapie rogowki (ryc. 1 i 2).
Na rycinie 3 uwidoczniono keratopatie prawego oka
W postaci unaczynionego bielma rogowki.

Leki stosowane ogdlnie

Leki stosowane miejscowo
(do obu oczu)

metotreksat 25 mg/tydzien
metyloprednizolon (Metypred) 4 mg/dzien
kwas foliowy 15 mg/tydzien
witamina D 1000 j./dzien
beklometazon + formoterol + glikopironium
Trimbow — wziewnie, 2 inhalacje 2 razy/dzien
bisoprolol (Bisocard) 2,5 mg/dzien

kwas hialuronowy + trehaloza (Thealoz Duo) do 15 razy/dzien
Xiidra - krople do oczu, 2-3 razy/dzien
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Exam 1

Mormalized

Kf: 43.71 @ 49°
Avel 45.82 Es: 0.78 f Em:-0.64

Ryc. 1. Mapa rogowki prawego oka; na catej powierzchni widoczna nieregularna niezbornos¢.
Fig. 1. Corneal topography of right eye; visible irregular astigmatism all over eye surface.
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Ks: 44.23 @ 63° Kf: 43.09 @153°
AvekK: 43.66 Es: 0.38 f Em:-0.34 CYL: 1.14
SRI: 1.24 PVA: 20/30-20/40

Ryc. 2. Mapa rogéwki lewego oka; niezborno$¢ nieregulama.
Fig. 2. Corneal topography of left eye; irregular astigmatism.
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Ryc. 3. Prawe oko pacjentki; keratopatia w postaci unaczynionego bielma rogowki.
Fig. 3. Right eye of patient; keratopathy in form of vascularized keratoleukoma.

Oprécz objawow ocznych u pacjentki wystepuje szereg
schorzen i dolegliwosci ze strony innych ukladow.
Wiele z nich moze mie¢ zwiazek z choroba podsta-
WOowa.

Objawy zwiazane z niedoczynno$cia zewnatrzwydziel-
niczg $linianek u pacjentki to sucho$¢ w ustach, trud-
nosci w przetykaniu, wymuszajace koniecznos¢ nawet
kilkukrotnego wybudzenia w nocy w celu wypicia tyku
wody. W badaniu endoskopowym przetyku i zotgdka
rozpoznano niedomoge wpustu z niedomykalnoscia
dolnego zwieracza przetyku i zdiagnozowano chorobg
refluksowa przetyku (gastroesophageal reflux disease
— GERD).

Objawami podmiotowymi ze strony uktadu oddecho-
wego byly suchy kaszel, utrzymujacy si¢ od kilku lat,
z odkrztuszaniem ropnej wydzieliny oraz zmniejszona
tolerancja wysitku. Poniewaz badanie spirometryczne
wykazato cigzka nieodwracalng obturacje, a proba roz-
kurczowa byta ujemna, rozpoznano przewlekta obtura-
cyjna chorobe ptuc (POChP). W bronchoskopii stwier-
dzono ropne zapalenie oskrzeli, szczegdlnie gornych
partii, a w tomografii komputerowej zobrazowano
przestrzenie rozedmowe oraz zmiany widknisto-guz-
kowe.

DYSKUSJA

Postawienie pewnej diagnozy SS u prezentowanej pa-
cjentki nie byto tatwym zadaniem. Caty proces zajat
klinicystom okoto dwoch lat. Rozpoznanie nie bylo
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jednak bardzo opdznione, gdyz szacuje si¢, iz czas ten
wynosi $rednio 610 lat [6]. Prawidlowe i szybkie po-
stawienie diagnozy jest niezwykle wazne, poniewaz
nawet u 42% pacjentow z pierwotng postacig SS moga
si¢ rozwing¢ objawy systemowe [6] oraz istotnie cze-
Sciej niz w populacji ogolnej obserwuje si¢ u nich wy-
stepowanie chtoniakow [2,7,8]. Pierwszymi zauwazal-
nymi i znaczacymi dla pacjentki dolegliwo$ciami byty
objawy okulistyczne — dyskomfort oraz uczucie piasku
pod powiekami — dlatego rozpoznano pierwotny SS.
U 24% chorych z pierwotnym SS pierwszymi objawa-
mi sa manifestacje okulistyczne [6]. Z relacji pacjentki
wynika, ze objawy systemowe rozwinely si¢ w pozniej-
szym okresie. Istnieje jednak mozliwos$¢, iz objawy
systemowe byly obecne przed wystagpieniem proble-
mow ocznych, ale nie byty one istotne dla pacjentki.

Dysfunkcja gruczotow izowych, a w konsekwencji
brak tez, prowadzi nie tylko do uczucia dyskomfortu,
ale robwniez do powazniejszych powiktan — zmetnienia
oraz owrzodzenia rogowki [4,6,10,11]. W dtugotermi-
nowym badaniu kohortowym u 4,3% pacjentéw juz na
poczatku choroby wystgpowalo zmgtnienie rogoéwki,
au kolejnych 1,4% rozwingto si¢ w jej trakcie. Nato-
miast owrzodzenie rogdwki wystgpowato poczatkowo
u 0,6%, a w trakcie rozwoju choroby pojawilo si¢
u 0,7% pacjentow z pierwotnym SS [6]. Pomimo iz wy-
mienione manifestacje okulistyczne w pierwotnym SS
sa opisywane w literaturze [6,10,13] i mogg by¢ bardzo
powazne, do tej pory nie oszacowano, z jaka czestoscia
wystepuja W populacji. Wyniki wspomnianego badania
kohortowego wykazaty, ze u 13% pacjentow z pierwot-
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nym SS rozwijaja si¢ objawy grozace utratg wzroku [6].
W celu uniknigcia perforacji rogéwki poczatkowe
zmetnienie, a nastgpnie owrzodzenie rogowki prawego
oka u przedstawionej pacjentki wymagalo naszycia
btony owodniowej. Obecnie ostro$¢ wzroku w prawym
oku jest na poziomie ruchéw reki. U pacjentéw z SS
bardzo czgsto wystepuje przewlekte zapalenie spojo-
wek. Dodatkowo w literaturze opisywane sa przypadki
pacjentow z SS oraz perforacja rogéwki, zapaleniem
twardowki, blony naczyniowej, naczyn siatkowki oraz
nerwu wzrokowego, prowadzace do ostabienia ostrosci
wzroku, a nawet §lepoty [4,6,10].

U pacjentki konieczna byta fakoemulsyfikacja zaémy
ze wszczepem sztucznej soczewki w obu oczach.
Warto zwrdci¢ uwage na kortykosteroidy stosowane
miejscowo do oczu oraz systemowo w terapii SS. Zbyt
dtugie i czgste stosowanie kortykosteroidow zwicksza
ryzyko wystapienia zaémy [14].

Prezentowane objawy niedoczynnoéci zewnatrzwy-
dzielniczej §linianek u pacjentki, m.in. zmniejszona
produkcja $liny, ma zwigzek z zaburzeniem odruchu
przetykowo-§linowego i moze by¢ przyczyna chorob
przetyku [15].

W badaniu endoskopowym przetyku i zotadka rozpo-
znano GERD. Badania wskazujg na 2,41 razy wicksze
ryzyko GERD u chorych z SS w stosunku do populacji
ogo6lnej [16]. Ze wzglgdu na duzg ogdlng czestos¢ wy-
stepowania choroby nalezy zwr6cié szczegolng uwage
na objawy dyspeptyczne u chorych z SS oraz poinfor-
mowac¢ pacjentdow o zwiekszonym ryzyku wystgpienia
refluksu zotagdkowo-przetykowego. Ma to na celu za-
pobieganie rozwojowi choroby oraz wczesne wdroze-
nie leczenia w przypadku jej rozpoznania.

Zaroéwno objawy ze strony uktadu oddechowego, jak
i badania obrazowe byly podstawa do rozpoznania
POChP. Badania wykazuja, ze u 9-22% chorych z SS
dochodzi do zajgcia ptuc, co definiowane jest jako
obecnos¢ objawow ze strony uktadu oddechowego,
zmian w badaniach obrazowych lub testach czynno-
sciowych. U takich pacjentow wyniki w kwestionariu-
szach oceny jakosci zycia (health-related quality of
life — HRQL) sg gorsze, a $miertelno$¢ wieksza [17].
W tajwanskim badaniu kohortowym oceniajacym ry-
zyko wystapienia POChP u 0s6b z SS wykazano, ze za-
padalno$¢ na POChHP jest 1,4 razy wigksza niz w grupie
kontrolnej. Natomiast w innym badaniu 41% sposrod

chorych z SS miato réwniez POChP, w tym 30% byto
niepalacych [18].

W diagnostyce roznicowej SS nalezy uwzglednicé
wspolistnienie chordéb autoimmunologicznych (multi-
ple autoimmune syndrome — MAS), czyli sytuacje, gdy
u jednego chorego wystepuja jednoczesnie co najmniej
trzy choroby z autoagresji.

Ze wzgledu na podobienstwo objawoéw ocznych u pa-
cjentki przeprowadzono diagnostyke roznicowa w kie-
runku pemfigoidu bliznowaciejacego ocznego, lecz
rozpoznania nie potwierdzono. W lutym 2021 r. po raz
pierwszy opisano przypadek innej pacjentki, u ktorej
wspotwystepowat pemfigoid bliznowaciejacy oczny,
SS oraz choroba Hashimoto [19]. U chorych z SS na-
lezy bra¢ pod uwage wicksze ryzyko wstapienia innych
chordb autoimmunizacyjnych, ktore moga si¢ sktadac
na MAS. W diagnostyce chorych z SS duze znaczenie
ma interdyscyplinarnos¢, ktora moze zapewnic lepsza
kontrole oraz leczenie choroby pierwotnej, a takze cho-
rob wspotistniejacych.

Aktualnie zwraca si¢ uwage na brak odpowiednich
narzedzi do oceny stopnia nasilenia objawdéw okuli-
stycznych w pierwotnym SS. Skala stuzaca do oceny
zajgcia narzadowego w pierwotnym SS — EULAR
Sjogren’s Syndrome Disease Activity Index (ESSDAI)
[20] — nie wyr6znia domeny okulistycznej, okreslajacej
objawy suchosci oczu i wynikajacych z tego ciezkich
powiktan [10]. Z kolei EULAR Sjogren’s Syndrome
Patient Reported Index (ESSPRI) [21] odnosi si¢ jedy-
nie do ogdlnego pojecia suchosci, bez uwzglednienia
sucho$ci oczu i zaburzen widzenia oraz zwigzanego
z tym wplywu na jako$¢ zycia pacjenta [5,10].

PODSUMOWANIE

Opisany przypadek ma zwréci¢ uwagg klinicystow, jak
ciezkie i zréoznicowane moga by¢ powiktania okuli-
styczne SS. Zespot suchego oka moze by¢ jednym
z pierwszych objawow przewlektej choroby uktadowe;j
inie nalezy poprzestawac na leczeniu objawowym, lecz
poglebié¢ diagnostyke. Pomimo intensywnego leczenia
farmakologicznego i operacyjnego w cigzkich manife-
stacjach ocznych SS obserwuje si¢ ciagly postep cho-
roby o charakterze destrukcyjnym. Wczesne rozpozna-
nie i leczenie SS moze ograniczy¢ rozlegtos¢ nieodwra-
calnych zmian w obrebie narzadu wzroku.
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