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STRESZCZENIE
Zespot Sjogrena jest przewlekta, uktadowg chorobg autoimmuno-
logiczng, ktdrej podfozem sg zaburzenia odpowiedzi humoralnej
i komorkowej, mogace potencjalnie prowadzi¢ do szerokiego
spektrum objawéw Klinicznych. Objawami osiowymi zespotu
Sjogrena sq kserostomia i kseroftalmia, bedace nastepstwem
limfocytarnego nacieku gruczotow slinowych i tzowych. Manife-
stacja pozagruczotowa choroby moze obejmowac takze zmiany
w obrebie osrodkowego i obwodowego ukfadu nerwowego. Objawy
neurologiczne sq nierzadko jedng z pierwszych manifestacji
klinicznych choroby.
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Wprowadzenie

Zespol Sjogrena (SjS, Sjogren syndrome) jest
przewlekta, uktadowg chorobg autoimmuno-
logiczna, wystepujaca nawet u 2-3% dorostej
populacji. Charakterystyczng cecha schorzenia
sg zaburzenia odpowiedzi humoralnej i ko-
moérkowej, mogace potencjalnie prowadzié¢ do
szerokiego spektrum objawéw klinicznych [1].
Zgodnie z tradycyjnym podziatem w SjS mozna
wyr6znic postac pierwotng (pSjS, primary Sjégren
syndrome) oraz posta¢ wtérng (sSjS, secondary
Sjogren syndrome), ktéra wspoblistnieje z innymi
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uktadowymi lub narzgdowo-swoistymi chorobami
autoimmunologicznymi. Objawami osiowymi SjS
sg kserostomia i kseroftalmia, bedace nastgpstwem
limfocytarnego nacieku gruczotéw slinowych
i zowych. Manifestacja pozagruczotowa choro-
by obejmuje: przewlekle zmeczenie, marazm,
niewielkie zwyzki cieploty ciata, limfadenopatie,
mialgie, a takze zaburzenia narzagdowe obejmujace
pluca, nerki, $ciany naczyniowe, migénie, stawy
czy uklad nerwowy [2, 3].

Rys historyczny zespotu Sjogrena

Po raz pierwszy zaburzenia zwigzane z zespo-
tem suchosci zostaly opisane w 1882 roku przez
Lebera, ktory przedstawil doniesienie o wlékien-
kowym zapaleniu rogéwki [4]. Sze$¢ lat pdzniej
polski chirurg Jan Mikulicz-Radecki podczas
zebrania Towarzystwa Medycznego w Krélewcu
zaprezentowal przypadek 42-letniego rolnika cier-
piacego na symetryczny niebolesny obrzek gru-
czoléw tzowych, obrzek slinianek przyusznych
oraz podzuchwowych. Czesciowa resekcja gruczo-
t6w lzowych okazala sig nieskuteczna i po zabiegu
obserwowano gwaltowne odrastanie usunietych
tkanek. Korzystny efekt przyniosto przeprowadzo-
ne przez Mikulicza catkowite usuniecie gruczotow
tzowych i §linianek podzuchwowych. Po kilku
miesigcach pacjent zmart z powodu zapalenia
otrzewnej, a przeprowadzona sekcja ujawnita
obecno$é¢ naciekéw ztozonych z licznych matych
komérek, mogacych sugerowac obecno$é chtonia-
ka [5]. Podczas zebrania Towarzystwa Klinicznego
w Londynie w 1888 roku, niedlugo po wystapie-
niu Mikulicza, Hadden przedstawit przypadek
65-letniej kobiety z kserostomig i kseroftalmia
[6]. Kolejne doniesienia pojawily sie w 1926 roku,
kiedy to Gougerot opisal trzech pacjentéw z po-
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stepujacym zanikiem gruczoléw blony $luzowej
spojowek, jamy ustnej, nosa i gardta [5]. Houwer
[7] w 1927 roku powiazal wystepowanie suchego
zapalenia spojowek z zapaleniem staw6w. W 1933
roku w Sztokholmie okulista Henryk Sjogren [8]
opublikowal monografie opisujaca 13 chorych
ze wspolwystepowaniem suchego zapalenia
spojowek i zapalenia stawéw. W badaniach hi-
stopatologicznych Morgan i Castleman [9] w 1953
roku dowiedli, Ze przypadki przedstawiane przez
Mikulicza-Radeckiego, Sjogrena i innych lekarzy
sg spowodowane ta samg jednostka chorobowa.
Podzial zespolu Sjogrena na pierwotny i wtérny
dokonat Bloch i wsp. [10] w 1965 roku, w 1979
podtrzymat go i zdefiniowatl Moutsopoulos [11].
Pojecia autoimmunologicznej egzokrynopatii
wprowadzone przez Talala [12] i autoimmuno-
logicznego zapalenia nablonkéw zastosowane
przez Skopulego i Moutsopoulosa [13] pozostaja
trafne co do opisu zaréwno etiologii, jak i cech
klinicznych zespotu. Aktualnie obowigzujace
definicja i kryteria rozpoznania zespotu Sjogrena
zostaly opracowane przez American-European
Consensus Group (AECG) [14] i American College
of Rheumatology (ARC) [15].

Epidemiologia zahurzen neurologicznych
w zespole Sjogrena

Zajecie uktadu nerwowego bywa jedng z pierw-
szych uktadowych manifestacji pSjS. Objawy
deficytu neurologicznego moga wyprzedzac
pojawienie sie suchosci blon §luzowych, czyli
osiowych objawéw choroby, co zaobserwowano
u 25-93% chorych [16, 17]. Na przyktad zajecie
obwodowego uktadu nerwowego w grupie oséb
z neuropatig w przebiegu SjS stwierdzono w 93%
przypadkéw przed ostatecznym ustaleniem roz-
poznania choroby podstawowej [17]. Niekiedy
cechy deficytu neurologicznego ujawniajg sie
réwnoczesnie z kserostomia i kseroftalmia (rzad-
ko) lub dopiero po zdiagnozowaniu SjS [18, 19].

Szacunkowa czestos¢é réznych objawéw neu-
rologicznych w SjS waha sie w granicach 0-70%
w zaleznosci od analizowanych danych, zastoso-
wanych kryteriéw diagnostycznych i kwalifikacji
pacjentéw [17, 20-22]. U chorych z pSjS deficyt
neurologiczny wystepuje w okolo 20% przypad-
kéw [23-25]. Uszkodzenie osrodkowego uktadu
nerwowego (OUN) w pSjS nie jest rzadkie, jednak
czedciej wystepuja zaburzenia ze strony uktadu
obwodowego; w obserwacji Carvajal i wsp. [24],
odpowiednio: 5% versus 15%. Istniejg jednakze
prace wskazujace, ze zajecie OUN w przebiegu SjS

moze by¢ poréwnywalnie czeste do wystepowania
zmian o charakterze obwodowym [26, 27]. Jak
w swoich badaniach wykazali Kaplan i wsp. [28],
najpowszechniejsza neurologiczng manifestacja
kliniczng jest obwodowa neuropatia, ktéra dotyka
10-28% pacjentéw. Wartos¢ ta jednak jest zapew-
ne wyzsza, gdyz zajecie obwodowego uktadu
nerwowego nie zawsze manifestuje sie klinicznie.
W badaniu obejmujacym 62 pacjentéw, u ktérych
przedmiotowy stan neurologiczny byt prawidlo-
wy, badanie neurograficzne w 58% przypadkow
potwierdzito elektrofizjologiczne cechy niemej
klinicznie neuropatii [22]. Czgsto$¢ uszkodzenia
OUN u pacjentéw z pSjS réwniez nie jest jedno-
znaczna i w réznych badaniach okreéla sig je jako:
od ,,niewykrywalnego” po ,,do$¢ czeste” [26, 29].
Rozbieznosci te mozna tatwo wytlumaczy¢, bio-
rac pod uwage brak powszechnie obowigzujacej
definicji zajecia OUN, co pozwala miedzy innymi
na dowolnosé w interpretacji takich tagodnych
objawdéw, jak bol glowy czy zaburzenia nastroju.
Ponadto istotne wydajg sie: réznice w przyjmo-
wanych kryteriach diagnostycznych, selekcja
badanej populacji, a nawet szczegélne zaintereso-
wania poszczeg6lnych grup badaczy czy stopien
referencyjnosci oSrodkéw przeprowadzajacych
analize [29-31]. Wyniki dwdéch niedawnych
obserwacji dotyczacych zajecia OUN znaczaco
sie r6znity — wykazano w nich 67,5% [32] oraz
5,8% [33] powiklan neurologicznych w badanych
grupach. Tak duze rozbieznoéci mozna czeSciowo
tlumaczy¢ rekrutacjg do badania pacjentéw hospi-
talizowanych w réznych oddzialach szpitalnych.
Do oddzialéw neurologii i psychiatrii zglaszajg
sig chorzy ze skargami na dolegliwosci ze strony
uktadu nerwowego i wéwczas odsetek powiktan
neurologicznych jest duzy. Na oddziatach reuma-
tologii diagnostyka ukierunkowana jest na scho-
rzenia tkanki tacznej, a zajecie uktadu nerwowego
rzadziej sie obserwuje. Zaskakujaco wysoki od-
setek powiktan neurologicznych uzyskany przez
Morreale’a i wsp. [32] mozna prawdopodobnie
przypisac takze przyjetej przez autoré6w szerokiej
definicji manifestacji neurologicznej SjS, obejmu-
jacej rowniez objawy powszechnie wystepujace,
takie jak bdl glowy czy przewlekle zmeczenie.
Niektére objawy neuropsychiatryczne poja-
wiajace sie w przebiegu schorzen autoimmuno-
logicznych moga by¢ wspdlne dla kilku jednostek
chorobowych. W badaniu poréwnujacym zabu-
rzenia neuropsychiatryczne u pacjentéw z tocz-
niem rumieniowatym uktadowym (SLE, systemic
Iupus erythematosus) i pSjS wykazano podobng
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czesto$¢ wystepowania: bélu glowy (87% v. 78%,
p = 0,165), zaburzen poznawczych (46% v. 50%,
p = 0,273),zaburzeninastroju (26%v. 33%, p = 0,376),
niepokoju (12% v. 4%, p = 0,095), neuropatii
czaszkowej (1% v. 4%, p = 0,339) oraz drgawek
(7% v. 3%, p = 0,208) [34]. Chorobe naczyh méz-
gowych obserwowano czeSciej w SLE niz pSjS
(12% v. 3%, p = 0,049); lecz mononeuropatia (0%
v. 8%, p = 0,015) i polineuropatia (18% v. 56%,
p < 0,001) przewazaly w pSjS. Pozwala to wniosko-
wag, ze cze$¢ mechanizméw odpowiedzialnych
za rozw6j objawéw neuropsychiatrycznych jest
wspo6lna, a cze$¢ odmienna dla tych jednostek
chorobowych. W kolejnych badania stwierdzono,
ze wéréd chorych z SjS odnotowuje sie wyzsze
wskazniki wystepowania zaburzen poznawczych,
depresji i przewleklego zmeczenia, co ujemnie
koreluje z jakoscig zycia pacjentow [35, 36].

Czynniki predykcyjne uszkodzenia
uktadu nerwowego w zespole Sjogrena
Obecnie wielu badaczy koncentruje sie na
poszukiwaniu potencjalnie predykcyjnych
czynnikéw, ktérych obecnos¢ moze wskazywac
na wyzsze prawdopodobiefistwo zajecia uktadu
nerwowego w przebiegu SjS. Francuscy autorzy
wykazali, Ze objawy neurologiczne czesciej wyste-
Puja u pacjentéw ze znacznie wyzsza aktywnoscia
choroby, z zapaleniem naczyni, wymagajacych
podawania glikokortykosteroidéw (GKS), lekow
immunosupresyjnych, rytuksymabu lub innych
preparatéw immunomodulujacych [24]. Chociaz
nie dowiedziono bezposredniej roli autoprzeciw-
cial w uszkodzeniu uktadu nerwowego, stwierdzo-
no jednak, ze obecnos¢ przeciwcial skierowanych
przeciwko antygenom SSA i SSB oraz przeciwcial
anty-Ro/SSA byta skorelowana z pojawieniem
sig deficytu neurologicznego [19, 25]. Wskazano
réwniez na statystycznie znamienng zaleznos$é
miedzy zajeciem uktadu nerwowego a objawem
Raynauda, uszkodzeniem nerek, krioglobulinemig
i— co jest sprzeczne z przytoczonymi danymi —
brakiem przeciwcial anty-Ro/SSA [25]. Jak wynika
z dotychczasowych badan, pierwotna krioglo-
bulinemia moze by¢ uznana jako samodzielny
czynnik prognozujacy ryzyko rozwoju zaburzen
neurologicznych, w szczegélnosci neuropatii
czuciowo-ruchowej i mnogiej mononeuropatii
(mononeuritis multiplex) [25]. Zaobserwowano
réwniez, ze nowe objawy neurologiczne znacz-
nie czeSciej rozwijaja sie u chorych z wczesniej-
szym zajeciem ukladu nerwowego, co wiecej,
pelne ustapienie ostrych objawéw osrodkowych

uzyskuje sie niezwykle rzadko, a poprawa, jesli
wystepuje, ma charakter jedynie czasowy [24].

Neuropatie obwodowe w zespole Sjogrena

Uszkodzenie obwodowego uktadu nerwowego
w przebiegu SjS manifestuje sig jako:

* aksonalna neuropatia czuciowo-ruchowa;

* neuropatia ruchowa;

* neuropatia zwojéw nerwowych;

* neuropatia cienkich wiékien;

* mnoga mononeuropatia (mononeuritis multi-
plex);

* neuropatia nerwéw czaszkowych.

Prawdopodobnie podlozem rozwoju mnogie;j
mononeuropatii, neuropatii ruchowej i aksonal-
nej neuropatii czuciowo-ruchowej jest zapalenie
drobnych naczyn nerwoéw [37]. Taki patome-
chanizm uszkodzenia tlumaczy korelacje tych
jednostek chorobowych z zespotem Raynauda,
zapaleniem naczyn skérnych i zajeciem nerek
[25]. Neuropatia obejmujgca zwoje czuciowe
zostala powigzana z limfocytarnym naciekiem
zwojow korzeni grzbietowych [25, 37, 38]. Te
same patogenne mechanizmy sg odpowiedzialne
za uszkodzenie mézgowia i rdzenia kregowego
oraz zapalenie naczyn OUN [37].

Neuropatie obwodowe w SjS obejmuja gléwnie
zwoje korzeni grzbietowych rdzenia kregowe-
go oraz niezmielinizowane wiékna nerwowe.
W obrazie klinicznym skutkuje to odpowiednio
ganglionopatia czuciowa i bolesng neuropatia
cienkich witékien [16].

Ganglionopatia czuciowa najczesciej objawia
sie jako parestezje, niestabilnos¢ chodu oraz
trudno$ci zwigzane z precyzyjng motoryka kon-
czyn i tutowia. Objawy te sa spowodowane cze$-
ciowym zniesieniem czucia glebokiego, czemu
zwykle towarzyszy prawidlowa sila mig$niowa.
Odruchy glebokie moga by¢ ostabione lub nie-
obecne. Niekiedy wystepuje ataksja czuciowa.
Postuluje sie, ze w przebiegu ganglionopatii
korzeni grzbietowych dochodzi takze do zmian
w obrebie sznuréw tylnych rdzenia kregowego
[39, 40]. Przypuszczenie to potwierdzajg badania
obrazowe rezonansu magnetycznego (MRI, mag-
netic resonance imaging), wykazujace w sekwencji
T2 obszary hiperintensywne, ktérych lokalizacja
i rozlegtos¢ scisle koreluja z manifestowanymi
klinicznie zaburzeniami sensorycznymi doty-
czacymi gléwnie czucia glebokiego. Istnienie
tego zwiagzku pozwala na wykorzystanie obrazow
T2-zaleznych badania MRI do oceny stopnia na-
silenia zmian obejmujacych neurony czuciowe
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w przebiegu neuropatii zwigzanej z SjS. Zaawan-
sowanie zmian widocznych w MRI zwigksza sie
wraz z czasem trwania choroby, a takze koreluje
ze wspolistnieniem zaburzen autonomicznych.
Hiperintensywne obszary widoczne w MRI mogg
takze sluzy¢ do oceny potencjalnych korzysci wy-
nikajacych z zastosowania intensywnego leczenia
immunosupresyjnego — ich nieobecnosé¢ wydaje
sie pozytywnym czynnikiem predykcyjnym [41].

Chorzy na neuropatie cienkich wiékien zazwy-
czaj skarza sie na uczucie pieczenia, obejmujace
czesto stopy i nasilajgce sie w okresie spoczynku
nocnego. Dodatkowo moze wystapi¢ ostabienie/
/zniesienie percepcji bélu i/lub temperatury w ob-
szarach z subiektywnymi fenomenami czucio-
wymi. Niekiedy obserwuje sie takze hiperalgezje
lub allodynie. Odruchy gtebokie najczesciej sg
obecne, a rutynowe wyniki badania przewodni-
ctwa nerwowego pozostajg prawidlowe. Zatem
rozpoznanie neuropatii cienkich wiékien bywa
trudne, gdyz nie wyklucza go prawidlowy wynik
przedmiotowego badania neurologicznego ani
standardowej neurografii. Pomocne moga sie
okaza¢ biopsja skéry i charakterystyczny obraz hi-
stopatologiczny obejmujacy zmniejszong gesto$é
epidermalnych wiékien nerwowych oraz zmiany
w morfologii cienkich wtékien [42]. Diagnostycz-
ne moga by¢ réwniez niestandardowe badania
neurofizjologiczne, na przyktad rozktad szybkosci
przewodzenia (CVD, conduction velocity distribu-
tion) w nerwie lub ocena neurosensoryczna okre-
§lajaca progi czucia temperatury i progi bélu spo-
wodowanego temperatura [43]. Wykazano réznice
miedzy idiopatyczna lub cukrzycowa neuropatig
cienkich wlékien a neuropatig cienkich wiékien
w przebiegu SjS [44]. W pierwszych dwéch przy-
padkach uszkodzenie dominuje w dystalnych
odcinkach nerwéw, podczas gdy w SjS zmiany
dotyczg wiékien nerwowych potozonych zaréwno
w obrebie proksymalnych, jak i dystalnych czesci
koniczyn [44].

W pismiennictwie mozna spotkaé zaledwie
kilka opiséw wspélistnienia SjS i zespolu Guil-
lain-Barrégo (GBS, Guillain-Barré syndrome) [45,
46]. W jednym z przypadkéw GBS rozwinal sie
u kobiety w wieku 82 lat i byt oporny na leczenie
plazmaferezg [45]. Dopiero zlozona terapia za
pomoca dozylnych wlewéw immunoglobulin
(IVIG, intravenous immunoglobulin) i leku immu-
nosupresyjnego (hydroksychlorochiny) okazata
sie skuteczna. Dlatego tez zasadne wydaje sig
poszukiwanie SjS jako potencjalnej przyczyny
opornego na plazmafereze GBS.

Pierwszy przypadek neuromiotonii w przebiegu
pSjS opisat Xiao [47]. Neuromiotonia jest rzadkim
schorzeniem mogacym mie¢ podloze immuno-
logiczne. U chorych wystepuje nadwrazliwo$é
nerwéw obwodowych. Jej wynikiem jest stata
spontaniczna aktywno$¢ mieSniowa, bedaca na-
stepstwem powtarzajacych sie wytadowan czyn-
no$ciowych potencjatéw ruchowych pochodzenia
obwodowego.

Uszkodzenie nerwow czaszkowych
w zespole Sjogrena

W SjS, w poréwnaniu z innymi chorobami
autoimmunizacyjnymi, neuropatia nerwu wzro-
kowego jest bardzo rzadka manifestacjg neurolo-
giczna. Dokladna czesto$é wystepowania tej pa-
tologii nie jest znana. Gono i wsp. [48] stwierdzili
cechy neuropatii nerwu II u 18% chorych z SjS,
jednakze badana przez nich grupa byta niewielka
i obejmowata jedynie 32 pacjentéw. Dotychczaso-
wa wiedza na temat zajecia nerwu wzrokowego
w SjS pochodzi gléwnie z opiséw kazuistycznych
lub prac opartych na matych grupach chorych. Na
podstawie tych obserwacji mozna wyréznié¢ zapa-
lenie nerwu II ostre, podostre lub postepujace oraz
neuropatie rozpatrywang w kontekscie spektrum
zapalenia rdzenia i nerwéw wzrokowych (NMO,
neuromyelitis optica) [49, 50]. U ponad 80% opi-
sanych chorych neuropatia jest obustronna, ma
przebieg podostry, postepujacy, a u niektérych
os6b moze na wiele lat wyprzedza¢ objawy kli-
niczne SjS [50]. Etiologia tych zmian nie zostala
wyjasniona. Cze$¢ autoréw sugeruje udzial me-
chanizmu o charakterze vasculitis matych naczyn
w obrebie siatkéwki i nerwu II [51]. Taka etiologie
miatyby ttumaczy¢ przypadki, w ktérych w angio-
grafii fluoresceinowej stwierdzano cechy ostrego
lub przewleklego niedokrwienia siatkéwki [52].
Kadota i wsp. [53] opisali kobiete w wieku 63 lat
z pozagatkowym zapaleniem nerwu wzrokowego,
u ktérej w badaniu MRI stwierdzono naciek zapal-
ny i niecatkowite, niecharakterystyczne wzmoc-
nienie kontrastowe lewego nerwu wzrokowego.
Na podstawie przeprowadzonych badan u chorej
rozpoznano SjS, a w kilkuletniej obserwacji obraz
MR nie zmienit sig mimo leczenia systemowego.
W etiologii tej neuropatii autorzy sugerowali
udziat komplekséw immunologicznych z obecnos-
cig naciekéw zapalnych. Z piSmiennictwa wynika,
ze uszkodzenie nerwu wzrokowego w przebiegu
SjS jest oporne na leczenie [54, 55].

Pojedyncze doniesienia opisywaly zwigzek
SjS ze spektrum NMO, ktére moze wspolistnieé
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z chorobami autoimmunizacyjnymi. Park i wsp.
[56] w grupie 106 chorych z NMO w 18,9%
przypadkéw stwierdzili przeciwciala przeciw-
ko antygenom SSA. Ich obecno$é¢ byla istotnie
zwigzana z wystgpowaniem przeciwcial przeciw
akwaporynie 4. Autorzy nie znalezli istotnych
r6znic w przebiegu NMO, rokowaniu ani zajeciu
ukladu nerwowego w grupie chorych z przeciw-
cialami anty-SSA lub bez nich. Masuda i wsp.
[67] wykazali, Zze przeciwciala specyficzne dla SjS
istotnie czesciej wystepuja u pacjentéw z NMO
w poréwnaniu z chorymi ze stwardnieniem roz-
sianym (31% v. 10%). Sugerowali, Ze obecnos¢
tych przeciwcial moze modulowaé przebieg
choroby i odpowiada za znamienne nasilenie
neuropatii nerwu wzrokowego w przebiegu NMO.

W przypadkach neuropatii nerwu II u chorych
z SjS obserwowano bardzo stabg odpowiedzZ na
leczenie steroidami, natomiast odpowiedZ na
leczenie immunoglobulinami lub innymi lekami
immunosupresyjnymi byla nieznacznie tylko
lepsza [50]. Niekiedy, mimo poczatkowej popra-
wy po podaniu GKS, z czasem nastgpowala stala
progresja objawéw, ktéra prowadzita do catkowitej
$lepoty [52]. U dzieci i mtodych dorostych z SjS
opisywano dobre efekty po tagcznym zastosowaniu
cyklofosfamidu i steroidéw [58]. W przypadkach
wspolistnienia SjS i NMO postgpowaniem z wy-
boru jest leczenie rytuksymabem.

Zajecie nerwow galkoruchowych obserwo-
wano zaréwno jako pierwszy objaw SjS, jak
i w przypadkach juz zdiagnozowanych, w tym
rowniez gdy objawy oczne towarzyszyly innym
zaburzeniom neurologicznym, takim jak atak-
sja mézdzkowa czy zapalenie mézgu i opon
moézgowo-rdzeniowych [21, 59]. Lui i wsp. [60]
opisali chorego w wieku 59 lat hospitalizowanego
z powodu lewostronnego bélu glowy, diplopii
i lewostronnej ptozy. Badania obrazowe, badania
plynu mézgowo-rdzeniowego i laboratoryjne nie
wykazaly istotnych nieprawidlowosci z wyjat-
kiem podwyzszonego stezenia przeciwciat prze-
ciwjadrowych (ANA, anti-nuclear antibodies),
anty-PR3, anty-Ro, anty-La. Wyniki testu Schir-
mera, biopsji gruczolu Slinowego oraz stwier-
dzane zaburzenia immunologiczne pozwolily na
rozpoznanie pierwotnego SjS z izolowanym po-
razeniem nerwu III. Poprawe uzyskano po 2 mie-
sigcach leczenia prednizolonem i azatiopryna.
U nielicznych chorych opisano izolowang neuro-
patie nerwu VI. W przypadkach tych charaktery-
styczne objawy gatkoruchowe réwniez ustapity po
zastosowaniu terapii immunosupresyjnej [61, 62].

Neuropatia nerwu tréjdzielnego nalezy do do-
brze poznanych neurologicznych powiktan SjS,
czasami bywa jego pierwsza manifestacja [63].
Wéréd chorych z uszkodzeniem obwodowego
uktadu nerwowego, w 16% przypadkéw obserwo-
wano izolowang neuropatie tréjdzielng. Typowo
zajecie nerwu V jest jednostronne i charaktery-
zuje sig powolna progresjg [17]. Niektére cechy
tej neuropatii, jak chociazby charakterystyczne,
wylacznie czuciowe objawy czy tez czeste wspél-
wystepowanie z czuciowq ataksjg neuropatyczna,
sugeruja, ze moze ona stanowié¢ forme czuciowe;j
ganglionopatii obejmujgcej nerwy czaszkowe
[17]. Istniejg jednak publikacje podwazajace teo-
rig wylacznie czuciowego charakteru neuropatii
nerwu tréjdzielnego w SjS, opisujace kliniczne
i radiologiczne dowody zajecia czesci ruchowe;j
tego nerwu [64]. Doniesienia te wskazujg na
inny patomechanizm uszkodzenia, na przyktad
zapalenie naczyn.

Neuropatia nerwu VIII jest opisywana przede
wszystkim jako objaw izolowany [21, 26, 65].
Dowiedziono, ze pSjS jest zwigzany z czuciowo-
-nerwowym pogorszeniem stuchu pochodzenia
Slimakowego, obejmujacym przede wszystkim
wysokie czestotliwosci [66]. Postepujacy niedo-
stuch u chorych z SjS jest bardziej powszechny
niz w populacji ogélnej i koreluje z poziomem
przeciwcial cytoplazmatycznych [67]. Wykazano
czestsze wystepowanie przeciwcial antykardioli-
pinowych u chorych z SjS i ubytkiem stuchu niz
bez ubytku [68]. Zjawisko to sugeruje autoimmu-
nologiczne podloze uszkodzenia ucha wewnetrz-
nego i bylo réwniez obserwowane w przebiegu
innych choréb autoimmunizacyjnych. Etiologia
tego zespolu jest niejasna, ale dobra reakcja na
leczenie GKS i nawrotowy charakter sugerujg jej
zwigzek z zaburzeniami uktadu odpornosciowego.
Schorzenie najczesciej dotyczy kobiet w wieku
20-40 lat. Objawy kliniczne obejmuja zwykle
obustronny niedostuch odbiorczy, rozwijajacy
sie w ciggu kilku tygodni lub miesiecy, szumy
uszne oraz u polowy chorych — nasilone objawy
przedsionkowe [69].

Uszkodzenie uktadu autonomicznego
w zespole Sjogrena

Zaburzenia czynnosci uktadu autonomiczne-
go moga wystapi¢ nawet u 50% chorych na SjS
[70]. Na szczeg6lng uwage zastuguje obustronne
rozszerzenie Zrenicy z leniwg reakcjg na §wiatto,
zbiezno$¢ i akomodacje (Zrenice Adiego), co moze
by¢ traktowane jako wczesny objaw SjS [17, 71].
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Jest on spowodowany autoimmunologicznym
zapaleniem przywspéliczulnego zwoju rzesko-
wego. Niekiedy Zrenicy Adiego towarzyszy brak
odruchéw $ciegnistych, co okreslane jest mianem
zespotu Holmesa-Adiego. U chorych moga réow-
niez wystapié: hipotonia ortostatyczna, zaburze-
nia potliwosci (hipo- lub anhydroza), zaburzenia
sercowo-naczyniowe, jelitowe lub suchy kaszel.
Jako pierwsza manifestacje zespolu Sjogrena
opisano takze zespo6? tylnej odwracalnej encefa-
lopatii (PRES, posterior reversible encephalopathy
syndrome), spowodowany gwaltownym wzrostem
ci$nienia tetniczego, bedacy wynikiem dysfunkcji
autonomicznej [72].

Etiopatogeneza uszkodzenia osrodkowego
uktadu nerwowego w zespole Sjogrena

W pidmiennictwie wyrézniane sg trzy poten-
cjalne mechanizmy patogenetyczne dla objawéw
o$rodkowego deficytu neurologicznego w przebie-
gu SjS. Jeden z nich, opisany przez Bakchin i wsp.
[73], jest nastepstwem $rédczaszkowych naciekéw
komoérek jednojgdrzastych. Autorzy oparli swojg
teorie na wynikach po$miertnego badania chorego
na SjS, u ktérego rozwinely sie: ataksja, zaburze-
nia galkoruchowe i napady drgawkowe. Pozostale
hipotezy zakladaja nieprawidlowosci powstale
na skutek dzialania przeciwcial przeciwneuro-
nalnych i anty-Ro oraz zmiany o charakterze nie-
dokrwiennym, wynikajace z zapalenia drobnych
naczynh [74-76].

W 2002 roku opublikowano opis chorej z SjS
w wieku 55 lat, u ktérej stwierdzono ostabienie
mies$ni, ataksje mézdzkowa oraz ciezkie zabu-
rzenia depresyjne [77]. W surowicy i plynie
moézgowo-rdzeniowym pacjentki zidentyfikowano
przeciwciata reagujace z neuronami ruchowymi
rdzenia kregowego, komoérkami Purkinjego i neu-
ronami kory mézgowej. Przypadek ten jest po-
twierdzeniem teorii zaktadajgcej patogenetyczny
zwiazek autoprzeciwcial z uszkodzeniem obwo-
dowego uktadu nerwowego i OUN. Potwierdzono
takze wplyw SjS na uktad hormonalny. U chorych
z pSjS znacznie czesciej wystepuje niedoczynnoséé
osi podwzg6rze—przysadka—nadnercza [78]. Dys-
funkcja ta moze czeSciowo tlumaczy¢ zaburzenia
nastroju stwierdzane w tej grupie pacjentéw.

Uszkodzenie o$rodkowego uktadu nerwowego
w zespole Sjogrena

W SjS moze sie rozwinaé uszkodzenie po6tkul
mozgu, pnia mézgu, mézdzku oraz rdzenia kre-
gowego [26, 37, 79]. Zmiany chorobowe moga

mie¢ charakter rozlany lub ogniskowy. Objawy
powiazane z uszkodzeniem ogniskowym obej-
muja: zaburzenia mowy (afazje, dyzartrig), wi-
dzenia, czucia lub ruchu, zesp6t pniowy czy tez
moézdzkowy. Zmiany rozlane przybieraja postac:
ostrego/podostrego zapalenia moézgu, aseptycz-
nego zapalenia opon mézgowo-rdzeniowych,
deficytéw funkcji poznawczych oraz zaburzen
neuropsychiatrycznych [80]. Niezwykle rzadko
neurologiczna manifestacja SjS moze sig ujawniac
gwaltownie, w sposéb podostry i bezposérednio
zagrazajacy zyciu [37].

W przebiegu SjS moga wystepowac zmiany do-
tyczace zar6wno istoty szarej (zanik), jak i biale;j.
Te ostatnie stwierdza sie u okolo 49% chorych,
u ktérych podejrzewa sie zajecie uktadu nerwo-
wego [81]. Zmiany mogg mie¢ charakter naczy-
niowy lub rzadziej — zapalno-demielinizacyjny,
ktéry czesciej sie pojawia u pacjentéw mtodszych,
nieobcigzonych nadci$nieniem tetniczym ani
z obnizonym szacunkowym wspélczynnikiem
filtracji ktebuszkowej. W 80% przypadkéw uszko-
dzenie istoty bialej ma charakter naczyniowy,
a do czynnikéw predykcyjnych ich wystapienia
zalicza sie nadci$nienie tetnicze i podwyzszone
stezenie cholesterolu frakcji HDL (high-density
lipoprotein) [81]. W badaniach wskazuje sie, ze
zmiany czeéciej obserwuje sie u pacjentéw ze
stabiej wyrazonymi zaburzeniami immunolo-
gicznymi — szczeg6lnie przy braku przeciwciat
anty-Ro/La [26, 81]. WlaSciwie rozréznienie typu
zmian w istocie bialej jest niezbedne do wlacze-
nia skutecznego leczenia. Pomytki diagnostyczne
mogg by¢ przyczyna podjecia agresywnej terapii
btednie rozpoznanego zapalenia naczyn lub cho-
roby demielinizacyjne;j.

Wéréd zespotéw neurologicznych w przebiegu
SjS, w ktérych dominowato uszkodzenie rdzenia
kregowego, opisywano: poprzeczne zapalenie
rdzenia kregowego (myelitis transversa), zespot
Browna-Sequarda, pecherz neurogenny, chorobe
neuronu ruchowego oraz NMO, Iacznie z charak-
terystycznym zapaleniem nerwéw wzrokowych
[80, 82, 83]. Poprzeczne uszkodzenie rdzenia
kregowego nalezy do rzadkich objawoéw SjS,
a czesto$¢ jego wystepowania szacuje sie ponizej
1% [84]. Schorzenie to typowo manifestuje sie
niedowladem konczyn, zaburzeniami czucia
oraz porazeniem jelit i/lub pecherza moczowego.
Charakterystyczne dla SjS jest zajecie procesem
chorobowym odcinka dtugosci ponad 3 segmen-
tow rdzenia kregowego, zwykle w czesci szyjnej
i/lub piersiowej. Kahlenberg i wsp. [85] w grupie
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34 chorych z SjS stwierdzili uszkodzenie obejmuja-
ce calg dtugos¢ rdzenia w 6% przypadkéw, zmiany
wylacznie w odcinku szyjny w 15%, wylacznie
w odcinku piersiowym w 21%, a zar6wno w od-
cinku szyjnym, jak i piersiowym u 59% pacjentéw.
Poprzeczne zapalenie rdzenia moze niekiedy
wspolistnie¢ z podostrym zapaleniem mézgu [86].
W takim przypadku w badaniu MRI wykazano
zmiany w obu torebkach wewnetrznych, prawym
wzg6rzu oraz obrzek rdzenia kregowego od odcin-
ka szyjnego do ledzwiowego. Choroba manifesto-
wala sig migdzy innymi silnym neuropatycznym
bélem obejmujacym cale ciato, a zmniejszenie
dolegliwosci bélowych uzyskano, podajac leki
przeciwpadaczkowe i przeciwdepresyjne (gaba-
pentyne, karbamazepine, wenlafaksyne).

Encefalopatia wystepujaca niekiedy w przebie-
gu SjS, ze wzgledu na r6znorodno$é mozliwych
objawow, stanowi wyzwanie diagnostyczne.
Réznicowanie moze obejmowaé nawet choroby
prionowe [87]. Nalezy zwr6ci¢ uwage na SjS jako
ewentualne podloze zapalenia opon mézgowo-
-rdzeniowych ze wzgledu na mozliwos¢ zasto-
sowania skutecznej terapii immunosupresyjnej
[59]. Nieliczne doniesienia wskazuja, ze podostre
aseptyczne zapalenie opon i mézgu moze sie
pojawi¢ nawet u pacjentéw, u ktérych nie wyste-
puja objawy suchosci bton §luzowych. W obrazie
klinicznym moga dominowa¢ zaburzenia pamigci
i $wiadomosci [88]. W fazie aktywnego zapale-
nia badanie MRI uwidacznia hiperintensywne
zmiany obejmujace kore i przylegla istote bialg
[88]. Zmiany te zwykle wycofuja sie po leczeniu
GKS. Niestety nie w kazdym przypadku zajecia
mozgowia terapia immunosupresyjna jest sku-
teczna — przedstawiano migdzy innymi duze
zmiany martwiczo-demielinizacyjne istoty biatej
mo6zdzku i pnia mézgu, ktére sie utrzymywaly
mimo podania prednizolonu [89].

W literaturze mozna odnaleZ¢ opisy przypad-
kéw, kiedy to pierwszym objawem pSjS byt rze-
komy guz mézgu [90]. W spektrum objawéw SjS
znajduja sie rowniez waskulopatie, takze naczyn
zaopatrujacych OUN. Nieprawidlowosci naczy-
niowe moga dotyczy¢ pacjentéw, u ktérych nie
wystepuja powszechnie znane czynniki ryzyka
udaru. Obserwowano tetniakowate poszerzenie
lub zwezenie/okluzje naczynh wewnatrzczaszko-
wych [91, 92]. W niektérych przypadkach ko-
nieczna jest interwencja neurochirurgiczna, cho¢
gdy zmiana dotyczy pojedynczego naczynia, udaje
sig uzyskac dobry efekt dzieki wtasciwiej terapii
immunomodulujacej [91].

Padaczka

Jedna z manifestacji neurologicznych SjS jest
padaczka. Napady nie majg czesto charaktery-
stycznej morfologii i nie zawsze mozna ustali¢
lokalizacje ogniska padaczkowego. Do rzadko opi-
sywanych postaci nalezg zesp6t Kozewnikowa lub
padaczka wspélwystepujaca z dysfunkcjg autono-
miczng [92, 93]. Wéréd pacjentéw z pSjS stwier-
dzono obnizony prég drgawkowy oraz wzmozong
pobudliwoé¢ kory mézgowej, co obserwuje sig jako
zwiekszong amplitude endogennych potencjaléw
wywolanych (ERP, event-related potentials). Zja-
wisko to moze ttumaczy¢ zwiekszona czestosé
wystepowania napadéw padaczkowych w SjS
[94]. Wykazano, Ze obecno$¢ schorzen o etiologii
autoimmunologicznej moze az 4-krotnie zwigk-
sza¢ ryzyko wystapienia padaczki [95]. W bada-
niach populacyjnych obejmujacych ponad 2 mln
pacjentéw stwierdzono, ze wsréd chorych na
schorzenia autoimmunologiczne az 17,5% cierpi
na padaczke. Udokumentowano zwigzek miedzy
wystgpowaniem zespoléw manifestujacych sie
drgawkami i schorzeniami autoimmunologiczny-
mi, takimi jak SLE, autoimmunizacyjne zapalenie
tarczycy typu Hashimoto, zapalenie mézgu Ras-
mussena i zapalenie uktadu limbicznego [94, 95].

Diagnostyka neurologiczna zespotu Sjogrena
— szczegolna rola potencjatéow wywotanych
Dobér badaii pomocniczych w SjS zalezy
od stwierdzanych powiktan neurologicznych.
U niektérych chorych pomocne moze sie okazaé
badanie ptynu mézgowo-rdzeniowego. W tych
przypadkach najczesciej limfocytoza nie przekra-
cza 50 komorek. W okresie aktywnosci choroby
indeks immunoglobuliny G moze by¢ podwyzszo-
ny nawet u 50% pacjentéw. Zgodnie z badaniem
Parda i wsp. [96] u okolo 1/4 chorych (26% w neu-
ropatii obwodowej, 20% w neuropatii nerwéw
czaszkowych, 25% w przypadkach zajecia OUN)
stwierdza sig takze prazki oligoklonalne, ktére
mogg zniknaé po leczeniu GKS [65, 97].
Waznym badaniem wykorzystywanym w diag-
nostyce zmian osrodkowych jest MRI. W tym celu
stosowane sa przede wszystkim sekwencje T2
i FLAIR (fluid-attenuated inversion recovery). Uwi-
daczniajg one ogniska hiperintensywne w istocie
bialej zlokalizowane podkorowo i okotokomoro-
wo, mogace przypomina¢ zmiany obserwowane
w przebiegu stwardnienia rozsianego [29, 97].
Lokalizacja i charakter zmian mogg utrudniaé
ustalenie ostatecznego rozpoznania choroby,
zwlaszcza ze w piSmiennictwie istnieja doniesie-
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nia o zwiekszonej czestosci wystepowania pSjS
u pacjentéw ze stwardnieniem rozsianym [29].
Cechami r6znicujacymi oba schorzenia i przema-
wiajgcymi za rozpoznaniem pSjS sa: starszy wiek
pacjenta, wspoélistnienie uszkodzenia obwodowego
uktadu nerwowego lub nerwéw czaszkowych,
nieliczne prazki oligoklonalne w ptynie mézgowo-
-rdzeniowym lub ich brak, brak zmian w ciele
modzelowatym, a takze ognisko uszkodzenia obej-
mujace kilka segmentéw rdzenia kregowego [98].
Zmiany w OUN mogg by¢ takze monitorowane
za pomocy ultrasonografii. Morreale i wsp. [99],
wykorzystujac badanie przezczaszkowe badanie
dopplerowskie (TCD, transcranial Doppler),
stwierdzili obecno$¢ wewnatrzczaszkowych zabu-
rzen hemodynamicznych w SjS. W grupie chorych
wykazali znamiennie wyzsze warto$ci wskaznika
pracy serca (MPI, mean pulsatility index) i wskaz-
nika ci$nienia skurczowego do rozkurczowego
(S-DR, systolic-diastolic ratio) dla tetnic srodko-
wych mézgu. Co wiecej, wzrost S-DR korelowat
z wystgpowaniem zaburzen neuropsychologicz-
nych i obecnoscig przeciwcial anty-SSA, suge-
rujac udzial odpowiedzi immunologicznej w po-
wstawaniu wczesnych zmian w hemodynamice
mozgowej. Uszkodzenie ér6dblonka, a nastepnie
§ciany naczyn tetniczych moze by¢ wigc odpo-
wiedzialne za zwiekszenie oporu w tetniczkach
zaopatrujacych OUN z nastepcza hipoperfuzja.
Jedng z metod wykorzystywanych w diagno-
styce i monitorowaniu zaburzen neurologicznych
w przebiegu SjS sa multimodalne potencjaty wy-
wolane (MMEP, motor evoked potentials) [1, 65,
100, 101]. Wykazano, ze u okolo 50% pacjentéw
ze zmianami w OUN zwigzanymi z SjS mozna
wykazaé przynajmniej jeden nieprawidlowy
wynik MMEP. Hietaharju i wsp. [100] wsrod
48 chorych z SjS w 12% przypadkéw zareje-
strowali subklinicznie nieprawidtowe wzroko-
we potencjaly wywolane (VEP, visual evoked
potentials), a u prawie polowy badanych (48%)
— patologiczny zapis elektroencefalograficzny.
W kolejnym doniesieniu nieprawidtowe wartosci
somatosensorycznych potencjaléw wywolanych
(SSEP, somatosensory evoked potentials) z nerwu
strzatkowego opisano tylko u jednego z 20 pacjen-
téw z pSjS, u ktdérego nie bylo objawéw zajecia
uktadu nerwowego [101]. W pracy Gokegay i wsp.
[102] z 2009 roku wykazano w grupie 90 chorych
z pSjS nieprawidtowe SSEP po stymulacji nerwu
posrodkowego mimo braku obwodowej neuropa-
tii. W przypadkach tych VEP i stuchowe pniowe

potencjaly wywotane (BAEP, brainstem auditory
evoked potentials) nie byly zmienione, nato-
miast érednia interlatencja N9-N13 oraz latencje
bezwzgledne zalamkéw N13 i N20 SSEP byly
znamiennie dluzsze u pacjentéw w por6wnaniu
z grupa kontrolng oséb zdrowych. Co ciekawe,
latencje zatlamkéw N9 mierzone w punkcie Erba
byly prawidlowe, podobnie jak interlatencja N13—
-N20. Wyniki te wskazuja na zajecie w SjS gtéw-
nych galezi czuciowych neuron6w obwodowych.
Badania SSEP potwierdzajg takze zaburzenia
funkcji zwojéw korzeni grzbietowych, ktérych
pierwotne nacieczenie przez limfocyty T jest
postulowanym obecnie mechanizmem rozwoju
czuciowej neuropatii ataktycznej w przebiegu
SjS [103]. W badaniach wlasnych stwierdzono
istotne wydltuzenie latencji i wzrost amplitudy
fali P100 VEP, wydtuzenie interlatencji [-V i [II-V
z obnizeniem amplitudy zalamka V BAEP u cho-
rych z SjS w poréwnaniu z grupg kontrolna.

Badanie potencjaléw wywolanych moze
w niektérych przypadkach przewyzszaé badania
obrazowe. Fushimi i wsp. [104] opisali chorg
z podostra poprzeczng mielopatia w przebiegu
SjS, u ktérej badanie MRI kregostupa nie wyka-
zalo Zzadnych zmian. Badanie SSEP pozwolito
natomiast rozpoznaé uszkodzenie piersiowego
odcinka kregostupa (brak odpowiedzi z nerwu
piszczelowego przy prawidlowych SSEP z ner-
wu posrodkowego). Rozpoznanie okazalo sie
prawidtowe — po trzech kursach GKS uzyskano
poprawe kliniczng widoczng takze w kontrolnych
zapisach SSEP.

Badanie ERP jest wykorzystywane do oceny
funkcji poznawczych w wielu chorobach neu-
rozwyrodnieniowych, metabolicznych, naczy-
niowych, zapalnych jak réwniez reumatycznych
[105, 106]. Istotnym i powszechnie analizowanym
ERP jest potencjat P300. Zaobserwowano wydiu-
zenie latencji fali P300, a takze N200 u pacjentéw
z pSjS bez objawéw osrodkowego deficytu neu-
rologicznego, z prawidlowym wynikiem testu
Krotkiej Skali Oceny Stanu Psychicznego (MMSE,
Mini-Mental State Examination) [105]. Dodatkowo
czas latencji korelowat z czasem trwania choroby.
Dane te §wiadczg o mozliwosci rozwoju zaburzen
poznawczych w SjS nawet w przypadku braku
klinicznych cech uszkodzenia uktadu nerwowego.

Szczegblnie znaczenie w ocenie uszkodzenia
obwodowego ukladu nerwowego ma badanie
neurograficzne, o ktérym wspomniano, omawiajac
poszczegblne neuropatie w przebiegu SjS.
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Leczenie powiktan neurologicznych
w zespole Sjogrena

Jak dotad nie pojawily sie wytyczne propo-
nujace szczegblny rodzaj terapii dedykowany
pacjentom z zaburzeniami neurologicznymi
w przebiegu zespolu Sjogrena. W zespole tym
czesto jako leczenie pierwszego rzutu stosowane
sa GKS. Niestety, nie zawsze leki te pozwalajg
uzyskac¢ zadowalajaca poprawe kliniczng, dlatego
tez zastosowanie znajduje politerapia za pomocg
dodanych do GKS innych lekéw immunosupresyj-
nych, na przyklad cyklofosfamidu [107]. Stosun-
kowo czesto obserwuje sig niewielkg odpowiedz
obwodowej neuropatii na podanie GKS [17, 26].
W przypadku bolesnej neuropatii czuciowej czy
radikulopatii korzystne moze okazac sie leczenie
za pomocg IVIG. Rist i wsp. [108] w badaniu opub-
likowanym w 2011 roku wykazatl skutecznosé¢
IVIG w 42% przypadkéw z obwodowej neuropatii
w przebiegu SjS (oceniang za pomocg Zmodyfiko-
wanej Skali Rankina). Pozytywna odpowiedz na
terapie nie byta jednak jednorodna — najwieksza
korzysé z leczenia odniesli pacjenci z neuropatig
czuciowo-ruchowg oraz neuropatig czuciowg
bez ataksji. Mori i wsp. [109] donosili o podobnie
zr6znicowanej odpowiedzi na IVIG i GKS u cho-
rych z neuropatia i SjS. Glikokortykosteroidy sa
efektywniejsze w przypadku wieloogniskowej
mononeuropatii lub neuropatii nerwéw czaszko-
wych, natomiast bolesna neuropatia czuciowa,
parestezje i inne objawy radikulopatii wykazujg
korzystniejsza odpowiedz na leczenie IVIG [109].
Skutecznym leczeniem powiklan neurologicznych
moze by¢ stosowanie rytuksymabu — poprawe
obserwowano u 65% chorych po trzech miesigcach
terapii. Najlepsze wyniki dotyczyly pacjentéw z krio-
globulinemia i uszkodzeniem obwodowego uktadu
nerwowego w przebiegu zapalenia naczyn [110].

Objawy dysfunkcji OUN, czesciej niz zajecie
obwodowego ukladu nerwowego (78% v. 26%),
moze prowadzi¢ do ciezkiej niepelnosprawnosci
(Modified Oxford Handicap Scale 2) [26]. Wazna
jest zatem wczesna diagnostyka nawet subklinicz-
nych zaburzen pochodzenia osrodkowego. Terapia
powiklan osrodkowych ma w duzej mierze cha-
rakter empiryczny. Govoni i wsp. [111] proponujg
zastosowanie réznych strategii terapeutycznych
w zaleznos$ci od klinicznej manifestacji choroby.
W przypadku stabilnej, samoograniczajacej sie
choroby nie jest wymagane zadne leczenie. Przy
progresji objawéw klinicznych lub cechach ak-
tywnosci choroby w badaniach pomocniczych
(MRI, badania ptynu mézgowo-rdzeniowego)

nalezy wdrozy¢ leczenie GKS i dozylnymi pulsa-
mi cyklofosfamidu (raz miesiecznie, przez 6-12
miesigcy, z mozliwoscig wydtuzenia leczenia do
2 lat, w zalezno$ci od odpowiedzi klinicznej)
[111]. Wsr6d innych lekéw immunosupresyj-
nych wymienia sig azatiopryne, metotreksat
lub cyklosporyne. Canhao i wsp. [112] opisali
réwniez korzystny efekt IVIG u pacjentéw z SjS
i zapaleniem naczyn OUN. TréjpierScieniowe
leki przeciwdepresyjne nalezy stosowa¢ ostroz-
nie z powodu efektu cholinolitycznego w postaci
nasilenia suchosci bton sluzowych [111].
Badania dowodzg istnienia nierozerwalnego
zwigzku miedzy wystepowaniem SjS a zaburze-
niami neurologicznymi, ktérych rozwéj wydaje sig
wpisany w naturalng historie choroby. Mnogo$¢
objaw6w, a takze wyniki badan wskazujg na obec-
no$¢ zmian subklinicznych sugerujacych praw-
dopodobne niedoszacowanie zajecia uktadu ner-
wowego w przebiegu tej choroby. Zespdl Sjogrena
moze sie charakteryzowaé r6znorodnymi objawami
neurologicznymi, co wymaga szczegélowej diagno-
styki, a ze wzgledu na niejednorodng odpowiedz
na leczenie stanowi wyzwanie terapeutyczne.
Z tego powodu konieczne jest multidyscyplinarne
podejscie do diagnostyki i leczenia chorych na SjS.
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