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INTRODUCCIÓN

El Síndrome de Sjögren (SS) es una enfermedad autoinmune
sistémica crónica caracterizada por afectación de las glándulas
salivares y lagrimales. El SS pediátrico es infrecuente y con
presentación diferente respecto al adulto, predominando las
manifestaciones extraglandulares y con menor frecuencia de
síntomas clásicos de síndrome seco.

OBJETIVOS

El objeMvo de este estudio es describir los pacientes registrados
con sospecha diagnósMca de SS pediátrico primario/secundario
en una unidad de Reumatología Pediátrica de referencia, así
como evaluar los criterios clasificatorios ACR/EULAR (2016) y los
criterios diagnósMcos pediátricos propuestos en 2018.

RESULTADOS

Se incluyeron 12 pacientes con diagnósMco de SS. La mitad eran mujeres y el 92% de raza caucásica, con una mediana de edad al inicio de los síntomas de 8 (3-
12) años. Un 17% estaban asociados a artriMs idiopáMca juvenil (n=1) y lupus eritematoso sistémico (n=1).

Las principales manifestaciones al inicio fueron las musculoesqueléMcas (67%), seguidas de las oculares (17%), la paroMdiMs recurrente (17%), lívedo reMcularis
(17%) y fenómeno de Raynaud (17%). Durante la evolución de la enfermedad, el porcentaje de pacientes que ha desarrollado la sintomatología 0pica de
síndrome seco ha sido mayor (xerocalmia en un 58% y xerostomía en un 25%). Sin embargo, las manifestaciones predominantes durante el seguimiento fueron
las músculoesqueléMcas (83%), con importancia también de la afectación renal (25%). A nivel serológico, la posiMvidad de anMcuerpos ANA fue la más frecuente
(92 %), seguida de los anMcuerpos anM-Ro (75 %) y en menor proporción, factor reumatoide (42%) y anM-La (33%).

El 83% de los pacientes fueron tratados con hidroxicloroquina con buena respuesta.
En cuanto a los criterios, sólo un 42% de los pacientes cumplieron los criterios clasificatorios ACR/EULAR de 2016. Un 83% cumplieron criterios diagnósMcos de
Tomiita et al. (2018), clasificados como: definiMvo (33%), probable (25%) y posible (25%).
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MATERIAL Y MÉTODOS

Se realizó un estudio observacional retrospecMvo en un centro
de referencia de reumatología pediátrica entre 2008 y 2024. Se
revisaron bases de datos y se recopilaron datos demográficos,
clínicos, analíMcos y terapéuMcos de pacientes con sospecha
diagnósMca de SS.

Síndrome de Sjögren: una en0dad de di2cil diagnós0co en la edad 
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CONCLUSIONES
• En nuestra serie, la sintomatología inicial más frecuente fue musculoesquelética (67%). 
• La parotiditis recurrente, manifestación distintiva en niños, mostró una relación inversa entre la edad de inicio y su incidencia. Las manifestaciones clínicas fueron 

variadas, incluyendo afectación renal en tres pacientes. 
• Durante la evolución, se incrementó la prevalencia de sequedad ocular y oral. El SS pediátrico presenta formas variadas que dificultan su diagnóstico, siendo clave la 

sospecha clínica. La clasificación en diagnóstico posible, probable y definitivo propuesta por Tomiita et al. resulta más adecuada para el SS pediátrico que los criterios 
ACR/EULAR, dado que la presentación como síndrome seco es menos común en esta población. 

• Esto subraya la necesidad de desarrollar criterios diagnósticos específicos para la edad pediátrica. 
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