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Sjegrenin oireyhtyman kliininen
kuva, diagnostiikka ja hoito

« Sjogrenin oireyhtyma on reumasairauksiin kuuluva krooninen autoimmuunisairaus, jonka kohde-elimina ovat
avoeritteiset rauhaset. Tunnusomaisia oireita ovat silmien ja suun kuivuminen.

* Qireyhtymalle on hiljattain julkaistu uudet luokittelukriteerit.

* Osalla potilaista esiintyy myds rauhasten ulkopuolisia oireita ja yleisoireita. Sairauteen liittyy suurentunut

non-Hodgkin-lymfoomien riski.

» Kuivia limakalvoja hoidetaan paikallisesti. Ekstraglandulaarisiin oireisiin saatetaan tarvita
glukokortikoideja, hydroksiklorokiinia tai immunosuppressiivisia ladkkeita. Biologisia hoitojakin tutkitaan.

Sjogrenin oireyhtymin tunnusomaiset oireet,
silmien ja suun kuivuminen, aiheutuvat kyynel-
ja sylkirauhasten lymfosyyttivaltaisesta tuleh-
duksesta ja toiminnan hiiriésti. Primaarinen
Sjbgrenin oireyhtymi esiintyy itsendiseni. Se-
kundaarinen tautimuoto liittyy muihin autoim-
muunisairauksiin kuten nivelreumaan, yleisty-
neeseen punahukkaan (SLE) tai systeemiseen
skleroosiin (1). Jopa kolmasosalla nivelreumaa
sairastavista voi esiintyd sekundaarisen Sjogre-
nin oireyhtyman oireita.

Oireyhtymd puhkeaa tavallisimmin 40-50
vuoden idssd, mutta voi ilmeti kaiken ikaisilla.
90 % sairastuneista on naisia. Primaarisen Sjo-
grenin oireyhtymin esiintyvyydeksi on eri tutki-
muksissa saatu 0,02-3,3 %. Vaihtelu johtuu pii-
osin erilaisista diagnosointikriteereisti (2).

Diagnoosi ja erotusdiagnoosi
Sjogrenin oireyhtymin tismillinen diagnostiik-
ka ja erotusdiagnostiikka edellyttivit useiden
erikoisalojen yhteisty6td. Potilas ohjataan
useimmiten erikoissairaanhoitoon, mutta oi-
reyhtymai voidaan diagnosoida myds peruster-
veydenhuollossa, mikili paikalliset konsultaa-
tiomahdollisuudet ovat riittivit (silmélaakari,
korvaldgkiri, hammasldikiri, reumatologi).
European League Against Rheumatism (EU-
LAR) ja American College of Rheumatology
(ACR) ovat vastikiin julkaisseet oireyhtymille
uudet luokittelukriteerit (3) (taulukko 1).

Oireet ja I6ydokset

Epiily Sjogrenin oireyhtymisti herdi yleensi
joko limakalvojen kuivumisen, ekstraglandulaa-
risen (avoeritteisten rauhasten ulkopuolisen)

ilmentyman tai laboratorioléyddksen perusteel-
la (taulukko 2).

Kuivasilmaiisyyttd esiintyy myos erilliseni
ilmioni ilman yleissairautta. Silmien tai suun
limakalvojen kuivuminen voi liittyd myés
normaaliin ikdintymiseen ja moniin liikkei-
siin, joten Sjdgrenin oireyhtymin diagnoosi ei
voi perustua pelkistiin subjektiivisiin oireisiin.
Diagnoosi edellyttdd objektiivista nadytt6ad avo-
eritteisten rauhasten vihentyneestd toiminnas-
ta ja/tai immunologisen aktiivisuuden merkke-
ja huulisylkirauhasbiopsiassa tai laboratorio-
kokeissa. Erotusdiagnostiikassa tulee sulkea
pois muut samantyyppisii oireita aiheuttavat
sairaudet ja tilat (taulukko 3).

Kyynelneste-erityksen ja silmien tutkiminen
Kyynelneste-eritys mitataan Schirmerin imu-
paperitestilld, jossa kiytetidn kaupallista testi-
liuskaa. Testin tulos < 5 mm/5 min jommassa-
kummassa silmisséd on poikkeava ja viittaa
kuivasilmiisyyteen. Spesifisempid Sjogrenin
oireyhtymin silmitutkimuksia ovat side- ja
sarveiskalvon virjiykset (Rose Bengal -virjiys,
Lissamine Green- ja/tai fluoreseiinivirjiys) se-
ki kyynelnesteen stabiliteetin arviointi eli
BUT-miiritys (break-up time) (3). Niiden suo-
rittamiseen tarvitaan silmaldakaria.

Sylkirauhasten erityksen ja muutosten tutkiminen
Syljeneritystd voivat mitata suuhygienisti tai
hammaslaikiri, mutta myds asiaan perehtynyt
yleisldikiri. Stimuloimattoman syljenerityksen
raja-arvona pidetddn tulosta alle 1,5 ml/15 min.
Sylkirauhasten kaikututkimusta kiytetddn yha
enemmdin apuna Sjégrenin oireyhtymin diag-
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nostiikassa, vaikka se ei kuulukaan sairauden
luokittelukriteereihin. Oireyhtymii sairastavalla
voidaan todeta sylkirauhasten atrofioitumista tai
epihomogeenisyytti. Erityisesti sylkirauhas-
kasvainta epiiltiessi tarkempia tutkimuksia ovat
MRI ja magneettisialografia (kuva 1) (4).

Huulisylkirauhasbiopsia
Huulisylkirauhasbiopsian ottaa yleensi korva-
ladkari tai hammasldikiri. Siind todettu fokaa-
linen lymfosyyttinen sialadeniitti (vihintidn
yksi lymfosyyttifokus eli yli 50 lymfosyytin
kerdymi 4 mm?*ssd) on vahva viite Sjégrenin
oireyhtymisti (5).

Autovasta-aineet

Oireyhtymaii epiiltdessd tutkitaan my6s auto-
vasta-aineet eli reumatekiji seki tuma- ja ENA-
vasta-aineet (mukaan lukien SSA- ja SSB-vasta-
aineet).

TAULUKKO 1.

Primaarisen Sjogrenin oireyhtyman luokittelukriteerit (ACR/EULAR) (3).

KOHDERYHMA

Epdily Sjogrenin oireyhtymasta henkiloilld, joilla esiintyy joko védhintaan yksi ekstraglandulaa-
rioire tai silmien/suun limakalvojen kuivumisoireita (véhintdan yksi positiivinen vastaus alla

oleviin kysymyksiin).

1. Onko Teilld ollut pdivittdista jatkuvaa kiusallista silmien kuivumisoiretta vahintdan 3 kk?
2. Onko Teilla toistuvaa hiekan tai soran tunnetta silmissa?

3. Kédytatteko keinokyyneleitd vahintddn kolme kertaa pdivassa?

4. Onko Teilla ollut pdivittdistd suun kuivumisoiretta vahintdan 3 kk?

5. Kédytatteko usein nesteita helpottamaan kuivan ruoan nielemista?

KRITEERIT

Huulisylkirauhasbiopsiassa fokaalinen lymfosyyttinen sialadeniitti ja
"focus score” > 1 fokus/ 4 mm? (fokus on 50 solun pesdke)

SSA-vasta-aineiden esiintyminen

Sarveiskalvon vérjayksessa 0SS (ocular staining score) > 5

(tai van Bijsterveld score > 4) vahintaan yhdessa silmassa

Schirmerin testin tulos ainakin toisessa silmédssa < 5 mm/5 min

(ennen mittausta tulee olla riittava tauko antikolinergisessa ladkityksessd)
Stimuloitumaton syljeneritys < 0,1 ml/min (ennen mittausta tulee olla
riittdva tauko antikolinergisessa ladkityksessa)

Kriteerit tayttyvat, jos pisteitd kertyy vahintdan 4 eikd esiinny poissulkukriteereitd

POISSULKUKRITEERIT

1. Kaulan tai paan alueen sadehoito
2. Aktiivinen C-hepatiitti (vahvistus PCR:Ild)

3. AIDS

4, Sarkoidoosi

5. Amyloidoosi

6. Kdanteishyljinta

7. 19G4:dan liittyva sairaus

3 pistetta
3 pistettd

1 piste
1 piste

1 piste
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Sjogrenin oireyhtyman
ekstraglandulaarioireet

Ekstraglandulaarioireita ilmenee 30-70 %:lla
primaarista Sjégrenin oireyhtymad sairastavista
(6,7) — joskus jopa ensioireina. Sekundaarinen
Sjogrenin oireyhtymad sen sijaan ilmenee yleen-
sd limakalvojen kuivumisoirein.

Yleisoireet

Visymys on tavallinen oire Sjégrenin oireyhty-
missi (4). Joskus voi esiintyd my6s lampoilyi,
mutta timi on harvinaista ja limpéilyn aiheut-
tajina tulee sulkea pois infektiot, lymfooma ja
muut maligniteetit.

Purppuraihottuma ja muut iho-oireet

Tho-oireista yleisimpid ovat ihon kuivuminen
ja sdarten purppuraihottuma, joka liittyy usein
hypergammaglobulinemiaan. Télléin histolo-
gisena 16ydokseni voidaan todeta leukosy-
toklastista vaskuliittia. Myos urtikariaalinen
pienten suonten vaskuliitti, vaskuliittihaavat,
rengaspunoitus (annulaarinen eryteema) ja
subakuutti kutaaninen lupus erythematosus
-ihottuma ovat mahdollisia Sjégrenin oireyhty-
min ihoilmentymii (8).

Raynaud n oire

Kylmaialtistuksessa tai emotionaalisessa stres-
sissd voi esiintyd sormien ja/tai varpaiden pien-
ten verisuonten supistumisherkkyytti ja ihon
kolmivaiheista virimuutosta (valkeneminen,
sinerrys, punoitus).

Imusolmukesuurentumat

Sjogrenin oireyhtymiin voi liittyd myos kaula-
tai muiden imurauhasten suurenemista. Tar-
vittaessa imusolmuke poistetaan kirurgisesti
néytteeksi.

Nivel- ja lihasoireet

Niveloireet ilmenevit tavallisimmin ajoittaisi-
na kipuina, harvemmin niveltulehduksina.
Sjégrenin oireyhtymén artriitti ei yleensi ole
erosiivinen eli se ei aiheuta rontgenkuvissa ni-
kyvii nivelten syopymid. Myés lihaskivut ovat
oireyhtymissi tavallisia, myosiitti sen sijaan
harvinainen (9).

Adreis- ja keskushermoston oireet

Aireishermosto-oireita esiintyy noin 10-20 %:lla
potilaista. Niisti tavallisin on sensorispainottei-
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nen polyneuropatia, joka ilmenee raajojen kir-
kiosissa pistelynd, kihelméintini ja kosketus-
tunnon heikkenemisena (10,11). Paikallisia tai
laaja-alaisia keskushermostomuutoksia ilme-
nee noin 5 %:lla oireyhtymai sairastavista.

Keuhko-oireet

Tavallisin hengitystie- ja keuhko-oire on kuiva
irsytysyskd. Myos hengenahdistus ja astman
kaltaiset oireet ovat mahdollisia (4).

Sjbgrenin oireyhtymiin voi liittyd intersti-
tiaalinen keuhkosairaus (ks. SLL 38/2017 s.
2077-2101), joka voidaan todeta histologisesti
ja/tai keuhkojen ohutleike-tietokonetomogra-
fiassa. Keuhkofunktiotutkimuksissa voidaan
todeta 16ydoksid restriktiosta (8,12).

Hyvin harvinaisia oireyhtymdain liittyvid
keuhkomuutoksia ovat amyloidoosi, lymfooma,
vaskuliitti ja keuhkoverenpaineen nousu seki
pleuriitti (1).

TAULUKKO 2.

Sjogrenin oireyhtyman ekstraglandulaarisia
oireita ja laboratorioldydoksia.

EKSTRAGLANDULAARISIA OIREITA
Vasymys

Artralgiat, artriitti

Myalgiat, myosiitti
Sylkirauhasturvotus

Raynaud’n ilmio
Leukosytoklastinen vaskuliitti
Interstitiaalinen keuhkosairaus
Renaalinen tubulaarinen asidoosi
Interstitiaalinen nefriitti
Interstitiaalinen kystiitti
Glomerulonefriitti

Perifeerinen neuropatia
Transversaalinen myeliitti
Aseptinen meningiitti

Pankreatiitti

SSA/B-vasta-aineisiin liittyva sikion sydamen
johtoratahairio

LABORATORIOLOYDOKSIA

Suurentunut lasko

Suurentunut seerumin 1gG-pitoisuus

Lieva anemia, leukopenia tai trombosytopenia
Positiivinen reumatekija

Positiiviset tumavasta-aineet

Positiiviset SSA- tai SSB-vasta-aineet
Pienentynyt komplementti C3- tai C4-pitoisuus
Kryoglobulinemia

Monoklonaalinen gammapatia (MGUS)

Munuaisloydokset

Munuaissairauteen viittaavia oireita primaarises-
sa tautimuodossa voivat olla vasymys, lihasheik-
kous, polyuria, polydipsia ja virtsatiekivikohtauk-
set (13). Tavallisin histologinen munuaisléydos
on tubulointerstitiaalinen nefriitti, joka ilmenee
Sjogrenin oireyhtymissi yleensi distaalisena
renaalisena tubulaarisena asidoosina. Tilléin
virtsan pH on korkea metabolisesta asidoosista
huolimatta ja hypokalemiaa seki lieviasteista
munuaisten vajaatoimintaa saattaa esiintyd (13).
Glomerulonefriitti ja munuaisvaskuliitti ovat
oireyhtymaissa harvinaisia.

TAULUKKO 3.

Sjogrenin oireyhtyman erotusdiagnostiikassa
huomioon otettavia tiloja.

LIMAKALVOJEN KUIVUMISOIREET
lkd@ntyminen
Laakkeet

diureetit

antikolinergit

beetasalpaajat

neuroleptit

anksiolyytit

antihistamiinit

ym.
Depressio, pelko- ja jannitystilat
Sylkirauhasten alueen sadehoidon jalkitila
Virusinfektiot
Kuivumistilat
Diabetes

SYLKIRAUHASTURVOTUS
Sylkikivi
Sylkirauhastuumorit
Sarkoidoosi

Amyloidoosi

Lymfooma
Rasva-aineenvaihdunnan hairiét
Bulimia

Diabetes

Maksakirroosi

Krooninen pankreatiitti
1gG4:ddn liittyva sairaus

NIVEL- JA/TAI IHO-OIREET

Yleistynyt punahukka (SLE)
Sekamuotoinen sidekudostauti (MCTD)
Systeeminen skleroosi

Nivelreuma

Fibromyalgia

INFEKTIO-OIREET
HIV
Hepatiitti C

\
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Ruoansulatuskanavan oireet

Suun kuivuminen ja ruokatorven toimintahii-
riét voivat aiheuttaa nielemisvaikeuksia. Atro-
fista gastriittia on useammin kuin verrokeilla
(14) ja keliakiaa jopa 15 %:lla potilaista (15).
My6s akuuttia ja kroonista pankreatiittia ja auto-
immuunihepatiittia esiintyy. Sjégrenin oireyhty-
mi on jopa 18-38 %:lla primaarista biliaarista
kirroosia sairastavista (14).

Sikion sydamen johtoratahairio

Aidin SSA- ja SSB-vasta-aineisiin on kuvattu
liittyvidn hyvin harvinaisena ilmi6ni sikion sy-
dimen johtoratahdiricitd ja harvapulssisuutta.
Tuoreessa meta-analyysissd johtoratahiiri6itd
esiintyi 1,7 %:1la vauvoista, joiden dideilld SSA-
vasta-aineet olivat positiiviset. Jos ensimmadises-
sd raskaudessa on syntynyt vauva, jolla on AV-
blokki, hiirion kehittymisen riski seuraavassa
raskaudessa on suurempi, noin 15 % (16).

Laboratoriol6ydodkset

Sj6grenin oireyhtymii sairastavilla saatetaan
todeta lievdd anemiaa, leukopeniaa tai trombo-
sytopeniaa seki suurentunut lasko. Hypersedi-

Magneettisialografiatutkimus.

Sjogrenin oireyhtymélle tyypilliset sylkirauhasten
suurentumista aiheuttavat nestekertymdt molemmissa
korvasylkirauhasissa (nuolet).

mentaation taustalla on usein IgG:n kasvanut
pitoisuus seerumissa. Myos positiivinen reu-
matekijd on tavallinen 16ydés. Sitd havaitaan
noin 70-80 %:lla potilaista, kun taas spesifisem-
min nivelreumaan liittyvia sitrulliinipeptidi-
vasta-aineita todetaan vain 5-10 %:lla.

Positiiviset tumavasta-aineet ovat keskeinen
16ydos kaikissa systeemisissé sidekudossairauk-
sissa. Niitd todetaan noin 70 %:lla Sjégrenin
oireyhtymii sairastavista. Tumavasta-aineiden
virjaytymiskuvio on oireyhtymissi yleensi
speckled-tyyppinen (tiplikis). Jos tumavasta-
aineet ovat positiiviset, jatkotutkimuksena teh-
ddin tuman liukoisten vasta-aineiden (ENA-vas-
ta-aineet) mairitys: SSA-vasta-aineet ovat positii-
visia 70-90 %:lla potilaista ja SSB-vasta-aineet
40-70 %:lla (17). Joskus harvoin SSA-ja SSB-
vasta-aineet voivat olla positiiviset, vaikka tuma-
vasta-aineet olisivat negatiiviset.

Aktiivisessa Sjégrenin oireyhtymissi saate-
taan todeta myds seerumin C3- tai C4-komple-
menttipitoisuuksien pienentymistid tai kryoglo-
bulinemiaa. Seerumin monoklonaalinen kom-
ponentti tai immunoglobuliinien kevytketjujen
eritys saattavat viitata paitsi myeloomaan, myos
Sjbgrenin oireyhtymin immunologiseen aktii-
visuuteen, ja olla riskitekija non-Hodgkin-lym-
fooman kehittymiselle (18,19). Edelld mainittu-
ja tarkempia immunologisia tutkimuksia teh-
diin erikoissairaanhoidossa tapauskohtaisesti.

Hoito ja seuranta

Hoito- ja seurantalinjat piitetiin yksilollisesti
sairauden ilmentymien ja vaikeusasteen mu-
kaan. Jos primaarinen Sjégrenin oireyhtymi
ilmenee 13hinni limakalvojen kuivumisoirein,
hoidon tavoite on niiden eliménlaatuakin hei-
kentivien oireiden hallinta. Ekstraglandulaari-
oireiden hoidon tavoitteena on taudin etenemi-
sen estiminen kohde-elimissa. Tdhin tarvitaan
useimmiten systeemilddkitystd. Sekundaarises-
sa Sjogrenin oireyhtyméassd noudatetaan perus-
sairauden hoitolinjoja. Limakalvojen kuivumis-
oireet hoidetaan tarpeen mukaan paikallisesti.
Taulukkoon 4 on koottu seurannassa huomioi-
tavia nikokohtia.

Silmien kostutukseen kiytetiin keinokyyne-
leitd, silmévoiteita ja silmédlamelleja. Suojasilma-
laseistakin saattaa olla apua. Mikili kuivumis-
oireet ovat hankalia, voidaan kyynelteihin asen-
taa silikonitulpat tai tehdi kyynelpisteiden sulku
(20). Siklosporiinitipoilla on tehoa vaikeaan kera-

LAAKARILEHTI 46/2017 VSK 72



30Pijpe J, van Imhoff GW, Spijkervet
FK ym. Rituximab treatment in
patients with primary Sjogren’s
syndrome. Arthritis Rheum
2005;9:2740-50.

31 Devauchelle-Pensec V, Mariette X,
Jousse-Joulin S ym. Treatment of
primary Sjégren syndrome with
rituximab: a randomized trial. Ann
Intern Med 2014;160:233-42.

32 Steinfeld SD, Tant L, Burmester GR
ym. Epratuzumab (humanised
anti-CD22 antibody) in primary
Sj6gren’s syndrome: an open-label
phase I/1l study. Arthritis Res Ther
2006;8:R129.

33 Mariette X, Seror R, Quartcuccio L
ym. Efficacy and safety of
belimumab in primary Sjogren’s
syndrome: results of the BELISS
open-label phase Il study. Ann
Rheum Dis 2015;74:526-31.

34Meiners PM, Vissink A, Kroese FH
ym. Abatacept treatment reduces
disease activity in early primary
Sj6grens syndrome (open-label
proof of concept ASAP study).
Ann Rheum Dis 2014;73:1393-6.

35Mavragani CP. Mechanisms and
new strategies for primary
Sj6gren’s syndrome. Annu Rev
Med 2017;68:331-43.

36 Izmirly PM, Kim MY, Llanos C ym.
Evaluation of the risk of anti-SSA/
Ro-SSB/La antibody-associated
cardiac manifestations of
neonatal lupus in fetuses of
mothers with systemic lupus
erythematosus exposed to
hydroxychloroquine. Ann Rheum
Dis 2010;69:1827-30.

toconjunctivitis siccaan (20). Niiden mairaa-
minen kuuluu silmiliikirille.

Sadnnolliset hammaslidkarilld ja suuhygie-
nistilld kdynnit ovat tarpeen, koska vihentynyt
syljentuotanto lisdd kariesriskii. Kostuttavat
geelit ja suihkeet seki ksylitolipurukumi voivat
lievittdd suun kuivumisoireita. Myos pilokarpii-
ni- ja sevimeliinitablettien tehosta on niyttod
(20,21). Pilokarpiinitablettien vasta-aiheita ovat
mm. sulkukulmaglaukooma, vaikeahoitoinen
astma ja sydimen vajaatoiminta. Suun hiiva-
infektiot hoidetaan joko paikallisesti tai tarvit-
taessa systeemilddkitykselld. Nenin limakalvoja
hoidetaan A-vitamiinitipoilla ja eméattimen li-
makalvoja liukastusvoiteilla ja paikallisesti
kiytettavilli estrogeenilla (4).

Akillinen sylkirauhasturvotus saattaa rauhoit-
tua itsekseen tai rauhasta kevyesti hieromalla,
mutta mikili sithen liittyy infektio, antibiootti-
hoito on tarpeen. Jos turvotus jii pysyviksi,
maligniteetin mahdollisuus tulee harkinnan
mukaan sulkea pois kaiku- tai MRI-tutkimuk-
sella ja ohutneulaniytteelld. Krooninen sylki-
rauhasturvotus saattaa Sjogrenin oireyhtymai
sairastavalla atheutua MALT-lymfoomasta (4).

Niveloireiden hoitoon kiytetdin ensilinjan
laikkeini tulehduskipuliikkeiti ja hydroksi-

Sjégrenin oireyhtymdn ensioire voi olla myds
muu kuin limakalvojen kuivuminen.
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klorokiinivalmisteita (20,22). Avoimessa tutki-
muksessa hydroksiklorokiini pienensi merkit-
sevisti laskoa ja seerumin IgG-pitoisuuksia
(23). Sicca-oireisiin silld ei kuitenkaan niyti
olevan tehoa (6).

Synoviitteja voidaan hoitaa paikallisin korti-
sonipistoksin. Lyhytaikaisesti voidaan kiyttia
my6s glukokortikoidia pienelld annoksella ja
tarvittaessa metotreksaattia (20,22,24). Primaa-
risessa Sjogrenin oireyhtymissi seki infliksi-
mabi ettd etanersepti ovat osoittautuneet tehot-
tomiksi (25,26) eiki TNF-modulaattoreita suosi-
tella (22). Nivelreumaan liittyvissi sekundaari-
sessa tautimuodossa sen sijaan noudatetaan
perussairauden hoitolinjoja.

Tuki- ja litkuntaelinoireiden seki visymyksen
hoidossa on hyvi kiinnittid huomiota myos
yleis- ja lihaskunnosta huolehtimiseen (27).

Sainnollisen litkunnan on todettu liittyvin lie-
vempiin subjektiivisiin oireisiin (28). Dehydro-
epiandrosteronilla (DHEA) ei niytd olevan tehoa
visymykseen (29), joten sen kiytt6d Sjogrenin
oireyhtymissi ei suositella (22).

Raynaud'n oireen hoidossa keskeistd on suo-
jata sormet ja varpaat kylmailti seki tapaturmil-
ta ja vilttdd tupakointia. Tarvittaessa voidaan
kiyttdd verisuonia laajentavia lddkkeitd kuten
kalsiumsalpaajia.

Keuhko-oireita voidaan helpottaa avaavilla
suihkeilla tai glukokortikoidisuihkeilla. Intersti-
tiaalista keuhkosairautta hoidetaan glukokorti-
koidiladkitykselld ja tarvittaessa solunsalpaajilla,
lahinn3 atsatiopriinilla tai mykofenolaattimofe-
tiililla (20).

TAULUKKO 4.

Sjogrenin oireyhtymaa sairastavan seurannassa
perusterveydenhuollossa huomioitavia seikkoja.

LIMAKALVOJEN KUNTO

Silmien, suun ja emattimen kuivuus, hiivainfektiot
Kuivumisoireita pahentavat tekijat (ladkkeet ym. )
Karieksen ehkdisy, hammaslaakarilld ja suuhygienistilla
kdynnit

YLEIS- JA ELINOIREET SEKA LOYDOKSET
Kuumeilu, laihtuminen

lhon kunto

Niveloireet ja nivelstatus
Hengitystieoireet, keuhkojen auskultaatio
Imusolmukesuurentumat
Sylkirauhasturvotukset

LUTANNAISSAIRAUDET

Autoimmuunityreoidiitti, kilpirauhasen vajaatoiminta
Keliakia

Atrofinen gastriitti

Primaarinen biliaarinen kirroosi

Interstitiaalinen kystiitti

Yhteiset piirteet muiden reumasairauksien kanssa
(nivelreuma, SLE, systeeminen skleroosi)

RASKAUS SSA/B-VASTA-AINEPOSITIIVISELLA AIDILLA

LABORATORIOKOKEET

Verenkuva

Lasko

Kreatiniini, kalium

Virtsandyte

ALAT, AFOS

T4-V, TSH (jos kilpirauhasen vajaatoimintaan viittaavia
oireita ja/tai jos TPO-vasta-aineet todettu positiivisiksi)
Kudostransglutaminaasivasta-aineet (jos anemiaa,
ruoansulatuskanavan oireita tai lahisuvussa keliakiaa)
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SIDONNAISUUDET
Marja Pertovaara: Ei sidonnaisuuksia.

Distaalista renaalista tubulaarista asidoosia
hoidetaan natriumbikarbonaatilla tai kalium-
sitraatilla. Glomerulonefriitissd hoitopiitokset
perustuvat histologisiin 16ydoksiin. Lidkitykse-
ni kiytetadn glukokortikoidia ja solunsalpaa-
jia, joita saatetaan joskus tarvita myos tubu-
lointerstitiaalisen nefriitin hoidossa (13).

Vaskuliiteissa esimerkiksi vaikeisiin neuro-
logisiin oireisiin tarvitaan glukokortikoideja suu-
rina annoksina sekd solunsalpaajia kuten atsa-
tiopriinia tai mykofenolaattia. Henkei uhkaa-
vissa tilanteissa tarvitaan jopa syklofosfamidia.

Ekstraglandulaarioireiden hoidon tavoitteena
on taudin etenemisen estdminen.

English summary
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of Sjogren’s syndrome

2674

Mononeuritis multiplexin ja kroonisen tuleh-
duksellisen demyelinoivan polyneuropatian hoi-
dossa saatetaan my6s antaa immunoglobuliinia
laskimoon (20). Myosiitteihin kiytetiin gluko-
kortikoideja keskisuurella tai suurella annoksella
ja tarvittaessa metotreksaattia tai atsatiopriinia
steroidia sddstdvini ladkityksena.

Biologisista hoidoista anti-CD20-vasta-aine
rituksimabi vaikutti aluksi lupaavalta Sjogrenin
oireyhtymassi (30), mutta satunnaistetussa lu-
mekontrolloidussa tutkimuksessa merkitsevii
tehoa piidvastemuuttujaan ei saatu (31). Myds
epratutsumabista, belimumabista ja abata-
septista on tehty pienii tutkimuksia (32-34), ja
monia muitakin tutkimuksia on kdynnissi (35).

Biologisten hoitojen indikaatiot Sjogrenin
oireyhtymassi eivit kuitenkaan ole vakiintu-
neet. Lihinni hoidot voivat tulla kyseeseen ta-
pauskohtaisesti vaikeassa, muuhun hoitoon
vastaamattomassa systeemisessi tautimuodos-
sa (20). Kaytt6 on tilldin myyntiluvasta poik-
keavaa.

Sjbgrenin oireyhtymii sairastavilla esiintyy
tavallista useammin muitakin autoimmuuni-
sairauksia. Seurannassa onkin hyvi ottaa
huomioon esimerkiksi kilpirauhasen vajaa-
toiminnan ja keliakian mahdollisuus (tauluk-
ko 4). Moniin systeemisiin sidekudossairauk-
siin liittyy sekundaarisen Sjogrenin oireyhty-
min kuivumisoireita, mutta primaarinen Sj6-
grenin oireyhtymi ei yleensi kehity nivelreu-
man tai muun systeemisen sidekudossairau-
den suuntaan.

SSA/B-vasta-ainepositiivisen iidin raskautta
on syyti seurata kaikututkimuksin, ja sikién
pulssi on syytd mitata viikoittain viikolta 16
alkaen. Jos todetaan viitteiti sydidntulehdukses-
ta, sitd hoidetaan deksametasonilla (7). Retro-
spektiivisten tutkimusten perusteella didin
kayttaima hydroksiklorokiiniladkitys saattaa
estid AV-blokin kehittymisti (36), joten SSA/B-
vasta-ainepositiivisen didin ei ehki kannata
lopettaa sen kiyttod raskausaikana, jos aiem-
massa raskaudessa siki6lle on kehittynyt blokki.

Ennuste

Jos oireet keskittyvit limakalvoille eiki viitteitd
immunologisesta aktiivisuudesta ole todetta-
vissa, Sjogrenin oireyhtymdn eteneminen on
yleensa hidasta (37). Riski sairastua imusolmu-
kekasvaimiin, erityisesti MALT-lymfoomiin on
suurempi kuin muulla viest6lld (38-40) ja
selvisti suurempi primaarisessa kuin sekun-
daarisessa Sjgrenin oireyhtymissi (40). Lym-
foomien riskitekij6itd ovat muun muassa kroo-
niset sylkirauhasturvotukset, purppura, peri-
feerinen neuropatia, kryoglobulinemia, hypo-
komplementemia, paraproteinemia, lymfo-
penia ja suuri seerumin beeta-2-mikroglobu-
liinipitoisuus (1,9,18,19).

Lopuksi

Yleensi Sjogrenin oireyhtymin diagnosointia
koordinoi reumatologi. Suurimmalla osalla po-
tilaista tauti ilmenee limakalvo-oirein, ja mikili
mydskididn laboratoriokokeet eivit viittaa im-
munologiseen aktiivisuuteen, hoito ja seuranta
voidaan toteuttaa perusterveydenhuollossa.
Saidnnolliset kdynnit hammasliagkirilld ja suu-
hygienistilld ovat tarpeen. Jos kostutustipat
eivit riitd silmdoireiden hallintaan, tulee harki-
ta silmaldikirin konsultaatiota muista hoito-
mahdollisuuksista.

Mikaili potilaalla on immunologiseen aktiivi-
suuteen viittaavia laboratorioldydoksia tai
oireyhtymin vaikeita systeemisii ilmentymii
(vaskuliitit, myosiitit, neurologiset oireet, mu-
nuaisaffisio, epiily lymfoproliferaatiosta,
SSA/B-vasta-ainepositiivisuus raskauden aika-
na), immunosuppressiivisen lddkityksen tarvet-
ta tulee arvioida erikoissairaanhoidossa. @

Kiitokset korva-, nend- ja kurkkutautien

erikoislddkdri Saara Sillanpddlle sylkirauhasen
magneettisialografiakuvasta (kuva 1).
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Primary Sjogren’s syndrome (pSS) is a chronic rheumatic autoimmune disease characterized by lymphocyte
infiltration of the lacrimal and salivary glands, leading to sicca symptoms in the eyes and mouth, respectively.
In addition, pSS can also present as a systemic disease with a wide spectrum of extraglandular manifestations
including fatigue and joint, muscle, dermatological, renal, pulmonary, neurological and gastrointestinal
symptoms, as well as Raynaud s phenomenon, lymphadenopathy and abundant autoantibody production.
The first manifestation of pSS can thus also be something other than a typical sicca symptom.

Treatment decisions in pSS are based on the assessment of the presence and severity both of sicca symptoms
and extraglandular manifestations. Sicca symptoms are treated symptomatically with local treatments
whereas extraglandular symptoms may need treatment with glucocorticoids, hydroxychloroquine and
immunosuppressants. The progression of pSS presenting mainly with sicca symptoms is usually slow, but pSS
with several extraglandular features and signs of immunological activity is associated with an increased risk of
non-Hodgkin"s lymphomas, in particular with MALT lymphomas.

New classification criteria for pSS have been presented in 2016 and several studies on biological treatments in
pSS are ongoing.
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