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Resumen

Objetivos: Analizar las caracteristicas epidemiolodgicas, clinicas y analiticas al diagndstico del
sindrome de Sjogren (SSp) y analizar la utilidad del nuevo indice europeo de actividad del SS 2010
(ESSDAI) para predecir el desarrollo de linfoproliferacién en una gran cohorte de pacientes
espanoles con SS.

Métodos: El registro multicéntrico GEAS-SS se form6 en 2005 con el objetivo de recoger una gran
serie de pacientes espanoles con SSp. Actualmente incluye 13 centros de referencia espafoles con
experiencia en el manejo del SS. Hasta enero de 2013, la base de datos incluia 921 pacientes que
cumplen los criterios clasificatorios A-E de 2002 para el SSp. El indice acumulado ESSDAI se calculd
retrospectivamente al momento del diagnostico. Los valores estadisticos se expresaron como el
cociente de riesgo (HR) y el intervalo de confianza del 95% (IC).

Resultados: Tras la exclusion de 17 pacientes que fueron diagnosticados con linfoma antes del
diagndstico del SS, se evaluaron un total de 904 pacientes seguidos durante una media de 79 meses.
Durante el seguimiento, 25 (3%) pacientes desarrollaron linfoma después de ser diagnosticados de
SSp. Las siguientes caracteristicas presentes al diagndstico del SS se asociaron con el desarrollo de
linfoma: sexo masculino (HR: 5,78, IC: 2,14-15,63), edad (HR: 1,04, IC: 1-1,07), C3 (< 0,82 g/L) (HR:
3,75, 1C: 1,38-10.19), C4 (< 0,07 g/L) (HR: 3,22, IC: 1,08-9,61), banda monoclonal (HR: 4,23, IC:
1,38-13,02) y crioglobulinas (HR: 4,44, IC: 1,86-10,58). El andlisis multivariado de regresion de Cox
identificé el género, C3 bajo, banda monoclonal y crioglobulinas como variables significativas
independientemente relacionadas con el desarrollo de linfoma. Con respecto a los dominios ESSDAI,
la actividad (puntuacion > 1) en los dominios constitucional (HR: 4,06, IC: 1,54-10,70) y
hematologico (HR: 2,59, IC: 1,16-5,78) se asoci6 con el desarrollo de linfoma. Ademas, la actividad
en el dominio hematoldgico se asoci6 de forma independiente con el desarrollo de linfoma. Los
pacientes con el mas alto grado de actividad en el dominio constitucional (fiebre > 38,5°C, sudores
nocturnos y/o pérdida de peso involuntaria de > 10% del peso corporal) mostraron mayor riesgo de
desarrollo de linfoma (HR: 9,11, IC: 2,51-33.12).
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Conclusiones: Fiebre > 38,5 °C, sudores nocturnos y/o pérdida de peso significativa fueron las
caracteristicas clinicas asociadas prospectivamente con el desarrollo de linfoma en pacientes con
SSp. Ademads, hemos identificado un perfil hematoldgico e inmunolégico especifico (citopenias,
hipocomplementemia, banda monoclonal y crioglobulinemia) como predictores de linfoma en el SS.
Asi, los pacientes que presentan este perfil clinico y de laboratorio al diagndstico del SSp requieren
un seguimiento mas estrecho.
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