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DIAGNOOSI:
Sjogrenin oireyhtyman luokittelukriteerit 2016 ACR-EULAR

Sjogrenin oireyhtymaa tulee epailla, jos potilaalla esiintyy jokin Sjogrenin
syndroomaan viittaava elinoire tai on ainakin yksi seuraavista silmien tai suun
kuivuusoireista:

1. Paivittainen jatkuva silmien hankala kuivuus vahintaan 3 kk:n ajan
Toistuva hiekan/soran tunne silmissa
Tarve kayttaa silmien kostutusvalmisteita vahintaan 3 kertaa vrk:ssa

Paivittainen kuivan suun tunne vahintaan 3 kk:n ajan
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Tarve juoda saannollisesti nestetta kuivan ruoan nielemisen helpottamiseksi

Sjogrenin oireyhtyma voidaan todeta, jos kriteereista tulee yhteensa =4
pistetta eika ole yhtaan poissulkukriteeria.

V. 2016 luokittelukriteerien mukaan Sjogrenin oireyhtyma voidaan
diagnosoida myos potilailla, joilla ei ole limakalvojen kuivumisoireita, jos heilla
ESSDAI-indeksi (EULAR Sjogren's Syndrome Disease Activity Index) on
vahintaan 1. ESSDAI on EULAR:in asiantuntijapaneelin kehittama mittari,
jonka avulla arvioidaan Sjogrenin oireyhtyman eri yleis- ja sisaelinoireiden
aktiivisuutta. Se koostuu 12:sta osiosta eli yleis-, nivel-, lihas-, keuhko-,
sylkirauhas-, iho- ja munuaisoireista, imusolmukesuurentumista, keskus- tai
aareishermoston oireista seka hematologisista ja biologisista I0ydoksista.

Kriteerit: Pisteytys:
Huulen sylkirauhasessa fokaalinen sialadeniitti ja fokus score =21fokus/4mm2 3
Anti-SSA/Ro positiivinen 3
Silmien varjays score 25 (tai van Bijsterveld 24 ) ainakin toisessa silmassa 1
Schirmerin testi <5 mm/ 5 min ainakin toisessa silmassa 1

Leposyljeneritys < 0,1 ml/min 1



Poissulkukriteerit:

N o o k0D

. Aiempi paan tai kaulan alueen sadehoito

Aktiivinen C-hepatiitti ( todettu PCR-tutkimuksella )
AIDS

Sarkoidoosi

Amyloidoosi

Elimensiirron jalkeinen kaanteishyljintareaktio

IgG4-sairaus

V. 2016 luokittelukriteerien mukaan Sjogrenin oireyhtyman diagnoosi
edellyttad, etta potilaalla on joko SSA-vasta-aineita veressa tai tyypillinen
histologinen 16ydods huulen sylkirauhasten koepalassa. Kriteerien
sensitiivisyys 96% ja spesifisyys 95% verrattuna kliiniseen diagnoosiin.

Kriteereissa mainittujen poissulkukriteerien lisaksi muita huomioon otettavia
tekijoita diagnoosia tehtaessa:

1.

Laakkeet:
¢ antikolinergiset laakkeet
e verenpainelaakkeet
e astmalaakkeet

e psyykenlaakkeet (myos ADHD-laakitys)

2. lkaantyminen

3. Fibromyalgia

4. Autonomiseen hermostoon vaikuttavat tekijat:

e diabetes

e psykogeeniset syyt

5. Sylkirauhasissa oleva lymfooma

6. Silmien kuivuus voi esiintya itsenaisena oireena ilman Sjogrenin

syndroomaa

. Uniapnea/CPAP-hoito



Epidemiologiaa

Vuosittainen insidenssi hieman alle 7/100 000, prevalenssi 39/100 000
Euroopassa ei-eurooppalaisilla prevalenssi kaksinkertainen

Naisilla yleisempi (suhde 9:1)

Lymfoomariski suurentunut; n. 5 % sairastuneista kehittaa lymfooman. Sen
ennuste kuitenkin usein hyva. Lymfooman kehittymisen riskitekijoita:

-jatkuva sylkirauhasten turvotus
-imusolmukesuurentumat
-palpoitava purppura
-keskimaarainen tai korkea taudin aktiivisuus
-kryoglobulinemia
-lymfopenia
-matalat komplementit
-seerumin tai virtsan paraproteiini
Yleisesti Sjogrenin oireyhtyman sairastuneen ennustetta huonontavia
tekijoita:
-vanhempi ika diagnoosihetkella
-miessukupuoli
-parotisrauhasten suurentumat
-poikkeava parotisrauhasten skintigrafia
-extra-glandulaariset iimentymat
-vaskuliitti
-SSB-vasta-ainepositiivisuus
-matalat komplementit

-kryoglobulinemia



Ensimmainen kaynti reumapoliklinikalla selvassa Sjogrenin
syndrooman epailyssa

1. Laboratoriokokeet

o tvk, crp, la, U-Seul, ALAT, AFOS, Krea, IgG, C3, C4, ANA-ab,
ENA-ab, RF, kryoglobuliini, Na, K, D-25-OH

e Erotusdignostiikkaa ajatellen tarvittaessa muita erotusdiagnostisia
tutkimuksia kuten S-Prot-fr, keliakiavasta-aineet,
kilpirauhaskokeet, B12-vitamiini, HCV, HIV, mitokondrio-ja
silealihasvasta-aineet

¢ jos toistuvasti koholla olevat transaminaasit, otettava huomioon
maksan autoimmuunisairaudet

e Sjogrenin syndrooman yhteydessa ilmenevien
Kilpirauhassairauksien yleisyyden vuoksi tarvittaessa TSH ja T4V

e B2-mikroglobuliini, mikali immunologinen aktiivisuus ei muuten ole
iimeista

e Ota huomioon sekundaarisen Sjogrenin syndrooman/
limittymisoireyhtyman mahdollisuus

2. Kuvantaminen/ kl. fysiologia
e thorax, tarvittaessa kasien ja jalkaterien rtg,
¢ jos hengitystieoireita, keuhkojen toimintakokeet ja HRTT
¢ jos hengenahdistusta, ekg, proBNP, UKG

e parotis- ja submandibulaarirauhasten UA tarvittaessa vasta-
ainenegatiivisille

¢ MRI/magneettisialografia tarvittaessa
3. Monitorointiohjelma
e Yleis-HAQ+ ESSPRI
4. Schirmerin testi
e ennen vastaanottoa reumahoitajan tekemana
e alle 5 mm 5 min aikana on poikkeava
5. Leposyljeneritys

e ennen vastaanottoa reumahoitajan tekemana



e <1,5ml 15 min aikana on poikkeava
6. Lahete sylkirauhasbiopsiaan

e tarvittaessa vasta-ainenegatiivisille (jopa 1/3 SSA-ab negatiivisia)
7.Reumabhoitaja

e kuivien silmien ja kuivan suun hoito-ohjeet-> reumatalo.fi

e ohjaus potilasjarjeston sivuille

e ohjaus laakehoidosta

e muistuttaminen rokotuksista

e elamantapaohjaus

ESSPRI:
Oirekysely viimeisen kahden viikon ajalta
e kuivuus
e uupumus/vasymys
e Kipu

e henkinen vasymys

Kuivuusoireet:

e silmat

e Suu

e iho

e nena

¢ henkitorvi

e ematin



Seurantakaynnit

1. Lievassa taudissa seuranta terveyskeskuslaakarin vastaanotolla, jossa
normaali kliininen tutkimus seka imusolmukkeiden palpaatio,
laboratoriokokeista TVK, CRP, La, ALAT, AFOS, Krea, U-Seul.
Seurantakayntien tiheys kliinisen tilanteen mukaan 2-3 vuoden valein

2. Jos elinldydoOksia tai sytopenioita, seurantakaynnit
erikoissairaanhoidossa 3-12 kk:n valein. Lab.kokeet: TVK, CRP, La,
ALAT, AFOS, Krea, U-KemSeul seka harkinnan mukaan C3, C4, IgG,

3. Tarvittaessa fysio- ja/tai toimintaterapeutin tapaaminen
4. Tarvittaessa konsultaatiot:

e keuhkolaakari

e ihotautilaakari

e gastroenterolog

e kardiologi

e silmalaakari

o KNK-Iaakari

e nefrologi

5. Avoterveydenhuollossa suun hoidon suunnitelma
6. Erikoissairaanhoidon kaynneilla Yleis-HAQ+ ESSPRI

7. Reumahoitaja

Perhesuunnittelu, raskaus ja imetys
1. Raskauden ja sen aikaisen laakityksen suunnittelu etukateen

2. Rauhallisessa vaiheessa oleva sairaus ei lisaa
raskauskomplikaatioriskia

3. Raskaudenaikaisesta laakityksesta ohjeet Terveyskylassa (reumatalo.fi)

4. SSA-ja SSB-vasta-aineet voivat aiheuttaa

o sikiolle sydamen eteiskammiokatkoksen (riski 1.raskaudessa 1-2%)



e vastasyntyneen neonataalilupuksen
5. SSA-ja SSB-vasta-ainepositiivisille suositellaan hydroksiklorokiinilaakitys

6. SSA-ja SSB-vasta-ainepositiivisille aideille sikion sykeseuranta

Hoito

Hoito maaraytyy kliinisen taudinkuvan perusteella kansainvalisten
hoitosuositusten mukaan

Lopuksi

Tauti on yleensa hyvaennusteinen. Useimmiten hoito ja seuranta voivat
tapahtua perusterveydenhuollossa
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