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ABSTRACT

Chronic Recurrent Parotiditis or Juvenile Primary Sjogren? A Case Report

Introduction: Chronic Recurrent Parotiditis is a recurrent swelling of the parotid gland, of multiple
etiology. In some cases it may be an early manifestation of Sjogren’s syndrome. Objective: A comparison
of both diseases, in light of the clinical, radiological, histological and laboratory findings in a patient
suffering from a chronic recurrent parotiditis suggestive of Sjogren’s syndrome. Case Report: A 14 years
old girl, seen in Oral Maxillary Medicine consultation at "Hospital Universitario de Maracaibo", for a year’s
history of multiple episodes of parotid swelling. Glandular involvement was confirmed clinically. While
dental cavities and thick saliva were observed, the absence of oral dryness and ocular manifestations
resulted in a diagnosis of Chronic Recurrent Parotitis at the time. Due to multiple recurrent dental cavities,
high recurrence of the swelling episodes, and poor response to treatment, Sjogren’s syndrome was
suspected. Lower lip minor salivary gland biopsy, specific antibodies, sialometry and Schirmer’s test were
requested, finding enough positive criteria for the diagnosis of Sjogren’s syndrome. Conclusions: Among
children and teenagers with CRP with treatment failure, the presence of Sjogren’s syndrome must be
evaluated, even in the absence of oral and ocular symptoms.

(Key words: Recurrent parotitis, Sjogren, autoimmunity).

Rev Chil Pediatr 2009; 80 (4): 361-366

RESUMEN

Introduccién: La parotiditis cronica recurrente es una inflamacion recidivante de la glandula, producida por
diversos factores, sin embargo, ésta en algunos casos puede presentarse como primera manifestacion del
sindrome de Sjogren. Objetivo: Describir la relacion existente entre los signos y sintomas de ambas
patologias, evaluando los hallazgos clinicos, radiograficos, histologicos y de laboratorio encontrados en
un paciente con antecedentes de parotiditis cronica recurrente y criterios positivos para Sindrome de
Sjogren. Presentacion del caso: Paciente femenino de 14 afos de edad, atendida en la consulta de
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Medicina Bucal del Hospital Universitario de Maracaibo por presentar multiples aumentos de volumen
parotideo de 1 afo de evolucion. Clinicamente se confirm6 los cambios glandulares, observandose ademas
caries y salivacion espesa, sin sequedad bucal ni molestias oculares, llegando al diagnéstico de Parotiditis
Cronica Recurrente. Ante las multiples caries avanzadas, la marcada recurrencia de los episodios inflamatorios
y respuesta inadecuada al tratamiento, se solicitd biopsia de glandula salival menor de labio inferior,
anticuerpos especificos para el sindrome de Sjogren, sialometria y test de Schirmer, encontrando criterios

positivos suficientes

para diagnosticar este Sindrome. Conclusién: En pacientes nifios y adolescentes

con PCR en los cuales a pesar del tratamiento indicado no se logre prolongar el tiempo entre las
recurrencias ni disminuir el aumento de tamafo de la glandula satisfactoriamente, debe ser evaluada la
presencia del Sindrome de Sjogren, atin en ausencia de sintomas oculares y bucales.

(Palabras clave: Sjogren, parotiditis recurrente, autoinmune).
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Introduccion

La parotiditis crénica recurrente (PCR) y el
Sindrome de Sjogren (SS), producen afectacion
de las glandulas salivales, especialmente a nivel
de parétida y ambas son de etiologia desconoci-
da'®. La PCR se ha catalogado como una
enfermedad inflamatoria crénica cuya mayor
incidencia se encuentra entre los 3 y 6 afos de
edad">*? y tiende a remitir en la pubertad'*?;
sin embargo, también se ha observado en la
edad adulta, pero con mucha menos frecuencia.
En cuanto al sexo, la mayoria de los autores
coinciden en que la diferencia porcentual entre
ambos es minima y no muy relevante**’. Por
otro lado, el SS se ha definido como una enfer-
medad crénica autoinmune'*'® que afecta con
mayor frecuencia a adultos de sexo femenino
entre la cuarta y sexta década de la vida, cons-
tituyendo las mujeres el 90% de los pacientes
diagnosticados!'!:121417,

El SS puede ocurrir de dos formas: primario,
cuando las manifestaciones clinicas se limitan a
las glandulas exocrinas; y secundario, en pre-
sencia de otra enfermedad autoinmune!®!'%!7,
Para el SS no existe una prueba diagndstica
simple y directa, por lo que internacionalmente
se utilizan los criterios propuestos por la
American-European Consensus Group para es-
tablecer el diagnostico'!. La presencia de este
sindrome en niflos no es comun y es frecuente-
mente una condicioén no diagnosticada debido a
la limitacidn existente en la aplicabilidad de los
criterios diagnosticos en edades tempra-
nasl2,l4,15.

Clinicamente la PCR se manifiesta como
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una inflamacién recidivante de la glandula
pardtida, uni o bilateral, con dos o més episodios
inflamatorios de dolor e intensidad variables,
separados por intervalos de tiempo asintomati-
cosZ+379.1820 Dyrante un episodio agudo, se
observa extraoralmente cierta asimetria facial
causada por el aumento de la zona glandular, la
palpacion revela sensibilidad e induracidn en la
glandula, de la cual se puede seguir su contorno
anatomico®?. La superficie de la piel que cu-
bre la zona puede aparecer normal o ligera-
mente inflamada y enrojecida; esta inflamacion
puede persistir por 24 6 48 horas, 1 6 2 semanas
0 meses, como se ha observado en algunos
pacientes>7%20, Intraoralmente se puede ob-
servar el conducto de Stenon inflamado o enro-
jecido; al ser ordenada la glandula se puede
observar una marcada disminucion del flujo
salival y un drenaje de saliva viscosa con o sin
floculaciones, las cuales representan la presen-
cia de secrecion condensada, epitelio descamado
del conducto, elevados niveles de proteinas
salivales y plasmaticas, células inflamatorias e
incluso pus cuando la infeccidn se convierte en
una manifestacion secundaria. Es comun en-
contrar linfoadenopatias cervicales, malestar y
un bajo grado de fiebre’%!%2,

En pacientes con SS los episodios infla-
matorios pueden presentarse de manera simi-
lar, el aumento recurrente de las parétidas pue-
de seruno de los primeros signos y sintomas de
la enfermedad en la nifez, seguido de xerof-
talmia o queratoconjuntivitis seca y xerosto-
mia*!2151721 T a xeroftalmia se manifiesta por
una serie de sintomas descritos como prurito,
sensacion de cuerpo extrafio, signos de dismi-
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nucion del lagrimeo, hiperemia de la conjuntiva
y gran fotosensibilidad!®!!:1317.22_ E] principal
sintoma oral es la xerostomia o sequedad bucal,
la que ocasiona problemas funcionales, mayor
susceptibilidad a las caries, enfermedad perio-
dontal y predisposicion a las infecciones orales,
especialmente candidiasis'®!?2. Puede presen-
tarse en ocasiones una tumefaccion o hipertro-
fia de las glandulas salivales, de caracter croni-
co y progresivo, generalmente a nivel de las
parotidas de forma unilateral o bilateral, adop-
tando una consistencia firme a la palpacion,
poco o nada dolorosa?’. También pueden que-
jarse de sequedad en otras areas como nariz,
garganta, vagina, recto y piel'*'%,

Histologicamente, ambas alteraciones pre-
sentan infiltracion linfocitaria que se inicia en la
zona periductal y termina presentando reduc-
cion progresiva del parénquima; estos hallazgos
parecen manifestarse de manera mas intensa
en el SS que en la PCR. Otras semejanzas
entre estas dos entidades aparecen también en
estudios de imagen, reportandose para ambas,
multiples areas hiperecoicas, hipoecoicas y areas
punteadas o globulares; sin embargo, en la PCR
se reporta un aspecto de cuentas de un rosario
o de salchichas en los conductos*’ que parece
no presentarse en el SS%.

En el presente estudio se pretende describir
la relacion existente entre los signos y sintomas
de ambas patologias, evaluando los hallazgos
clinicos, radiograficos, histologicos y de labora-
torio encontrados en un paciente con antece-
dentes de parotiditis cronica recurrente y crite-
rios positivos para Sindrome de Sjogren.

Caso Clinico

Paciente femenino de 14 afios de edad, con
antecedentes de amigdalitis, otitis, asma, aler-
gias y prolapso de la valvula mitral, que acudio
a la consulta de Medicina Bucal del Hospital
Universitario de Maracaibo, referida del Servi-
cio de Infectologia del mismo hospital, por pre-
sentar multiples episodios de inflamacion
parotidea bilateral de 6 meses de evolucion,
precedidos generalmente por otitis o gripe y
separados por intervalos asintomaticos de 1 a 2
meses.

Extraoralmente se observo asimetria facial
causada por aumento moderado de ambas
parotidas, siendo el lado izquierdo el mas afec-
tado, con aproximadamente 5 cm, en su diame-
tro mayor, acompafiado de induracion, rubor,
calor, y ligero dolor a la palpacion (figura 1). El
examen clinico intraoral reveld multiples caries
e irritantes locales (figura 2), con salivacion
espesa y floculaciones al ordefio de la glandula
(figura 3); sin embargo, la mucosa se observo
humeda y brillante. Se indicaron estudios hema-
tologicos, seroldgicos, inmunoldgicos y reso-
nancia magnética, lo que permiti¢ identificar
niveles de hemoglobina ligeramente por debajo
de los valores normales, serologia positiva para
Citomegalovirus (IgG), y niveles elevados de
Inmunoglobulinas Gy E (3 220 mg/dly 714 ug/
dl respectivamente). Tanto la ecografia paroti-
dea aportada por el paciente como la Resonan-
cia Magnética, revelaron proceso inflamatorio
inespecifico tipo sialectasia globulosa, con au-
mento de volumen principalmente del lado iz-

Figura 1. Inflamacion parotidea con presencia de rubor,
calor y dolor.
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Figura 2. Presencia de multiples caries avanzadas.
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Figura 3. Drenaje de floculaciones.

quierdo y dilataciones ductales en ambas glan-
dulas. En base a estos hallazgos se llego al
diagndstico de Parotiditis Cronica Recurrente.
Al momento de presentarse los episodios
agudos de parotiditis, se instaurd un tratamiento
con AINES via oral y topicos, ademas de abun-
dante hidratacion; la antibioticoterapia fue ad-
ministrada s6lo en un episodio en el que se
observo saliva purulenta. En vista de la marca-
da recurrencia y la persistencia de los signos y
sintomas a pesar del tratamiento aplicado, se
decidio realizar instilaciones intraductales a tra-
vés del conducto de Stenon con solucion salina
semanalmente, sin obtener resultados positivos,
procediéndose entonces, a pesar de no referir
xerostomia ni trastornos oculares, a solicitar
otros examenes complementarios que permitie-
ran la reevaluacién del paciente, como anti-
cuerpos antinucleares (ANA), Factor Reuma-
toide (FR) y anticuerpos especificos para el
Sindrome de Sjogren, como el SSA o Anti-Roy
el SSB o Anti-La, los cuales resultaron positi-
vos. Adicionalmente, se indic6 biopsia de glan-
dulas salivales menores en labio inferior, la cual
reveld un abundante infiltrado linfocitario (figu-
ra 4), mientras que la sialometria evidencio
valores inferiores a los normales en saliva total
no estimulada (0,2 ml/15 min) y estimulada (3,5
ml/15 min) asi como también en saliva parotidea
no estimulada (0 ml/15 min) y estimulada (0,4
ml/15 min) (figura 5). Posteriormente se realizo
interconsulta con Oftalmologia, quienes infor-
maron queratitis, importante resequedad en
ambos ojos y Test de Schirmer positivo (figura
6), prescribiéndole lagrimas artificiales. Ante
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Figura 4. Infiltrado inflamatorio observado en biopsia de
glandulas salivales menores.

estos resultados la paciente fue diagnosticada
con Sindrome de Sjogren, razon por la cual fue
remitida al Servicio de Reumatologia del Hospi-
tal Central de Maracaibo. De igual forma, como
parte del plan de tratamiento la paciente fue
referida al Servicio de Odontopediatria para
recibir atencion odontologica, debido a las mul-
tiples caries.

Figura 5. Sialometria parotidea.
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Figura 6. Test de Schirmer.

Discusion

El SS es una enfermedad autoinmune que
afecta mas frecuentemente a mujeres entre la
cuarta 'y la quinta década de la vida y es bastan-
te infrecuente en nifios y adolescentes!?!415:17,
por otra parte, la PCR es una enfermedad
inflamatoria cronica que afecta a nifios en eda-
des comprendidas entre 4 meses y 15 afios y no
tiene predileccion por el sexo'**7?, eviden-
ciandose en nuestro caso clinico una mayor
relacion segin sexo y edad para la PCR que
para el SS.

Algunas evidencias encontradas en este caso
y reportadas en ambas patologias”!!2, como la
presencia de episodios inflamatorios recurren-
tes de la glandula parotida y hallazgos ecogra-
ficos que mostraron un proceso inflamatorio
inespecifico tipo sialectasia globulosa anivel de
la glandula, dificultaron el diagnostico definitivo
en este caso, ademas de la ausencia de xeros-
tomia y xeroftalmia. La ausencia de estos dos
ultimos signos en los estadios iniciales de la
enfermedad o un desarrollo tardio de los mis-
mos, pudiera ser considerada una condicion
usual en pacientes adolescentes con SS Prima-
rio Juvenil'?224,

De los examenes indicados, el estudio
histopatologico de glandulas salivales menores
concuerda con lo reportado por Ussmuller®® y
Stiller's, quienes sugieren que el infiltrado infla-
matorio abundante presente en estas glandulas,
es una caracteristica tipica del sindrome de
Sjogren, por otra parte, hallazgos histologicos
encontrados en pacientes diagnosticados con
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PCR, después de un periodo de seguimiento de
aproximadamente 7 afios, evidenciaron evolu-
cion hacia el SS?. La presencia de multiples
episodios de inflamacion parotidea bilateral que
respaldaron el diagnoéstico tentativo de PCR,
pudiera estar apoyado en el modelo de la
patogénesis del SS presentado por Al-Hashimi!'?,
el cual consiste en un proceso de dos fases, una
fase inmune y una no inmune. En la fase no
inmune, una anomalia genética o una infeccion,
podria producir apoptosis acelerada de las célu-
las epiteliales de la glandula; las cuales podrian
actuar como autoantigenos, desencadenando
una respuesta inmune contra los productos de
las células muertas. En la segunda fase o inmu-
ne, este proceso inflamatorio inmuno-mediado
danaria las glandulas diana u otros 6rganos. La
ausencia de una historia familiar positiva para
SS no concuerda con el criterio presentado por
Al-Hashimi'?, quien sugiere una posible predis-
posicion genética para el referido sindrome. Sin
embargo, caracteristicas referidas al sexo y la
serologia positiva para Citomegalovirus encon-
tradas en nuestro paciente, pudieran apoyar la
informacion referida a un posible rol de las
hormonas sexuales y la presencia de algtn tipo
de virus en la patogénesis del SS!°. Se ha
reportado una limitacion en la aplicabilidad de
los criterios diagnosticos en edades tempra-
nas'>!*15, Sin embargo, probablemente debido
a la edad de la paciente, los resultados obteni-
dos en los estudios complementarios permitie-
ron la aplicacion de los criterios establecidos
por la American-European Consensus Group.
En pacientes nifios y adolescentes con PCR
en los cuales a pesar del tratamiento indicado
no se logre prolongar el tiempo entre las
recurrencias ni disminuir el aumento de tamafio
de la glandula satisfactoriamente, debe ser eva-
luada la presencia del Sindrome de Sjogren, aun
en ausencia de sintomas oculares y bucales.
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