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Resumo: Introducdo: A Sindrome de Sjdgren (SS) é uma doenca autoimune cronica, rara na faixa etaria
pediétrica, caracterizada por infiltrado inflamatério linfoplasmocitario das glandulas exdcrinas.
Subdivide-se em priméria (SSp) ou secundéria, quando associada a outras doengas autoimunes.
Pode ter manifestagbes clinicas decorrentes de acometimento glandular (exocrinopatia
autoimune) ou extraglandular. Descri¢do do caso: M.J.V.M., 13 anos, feminino, iniciou ha trés
anos quadro cutaneo recorrente de méculas e papulas violdceas em membros inferiores de
distribuicdo gravitacional, algumas com ulceracdo e hipercromia residual, associado a artrite
aguda recorrente de grandes articulagfes. Foi encaminhada para investigagdo diagnostica por
guadro sugestivo de sindrome vasculitica. Na internacdo referia xerostomia, parotidite de
repeticdo, xeroftalmia com prurido ocular, hiperemia palpebral e Ulceras nasais recorrentes. Os
achados no exame fisico incluiam: Ulceras nasais, purpuras palpaveis em membros inferiores com
xerodermia importante e artrite em tornozelos e cotovelo direito. Os exames laboratoriais
mostravam: Hb 8,9 mg/dL, VHS na 12 hora: 84mm PCR: 192 mg/dL, positividade para Anti-Ro,
Anti-La, fator reumatéide e FAN. Exame oftalmol 6gico constatou blefarite e ceratite puntata em
terco inferior da cornea bilateramente. A ultrassonografia cervical mostrou gléndulas parétidas e
submandibulares aumentadas, com fibrose e hipervascularizagdo, sugestivo de inflamagéo
crénica, sem sialolitiase. Aventada hipGtese diagnéstica de SSp e iniciado tratamento com
hidroxicloroquina e prednisona com melhora importante da artrite e das lesdes purpuricas.
Discussdo: A SSp é incomum, com um amplo espectro de manifestacdes. Suas alteracdes
cutaneas incluem xerodermia, Ulceras, fendbmeno de Raynaud, livedo reticular, urticéria e eritema
pérnio. A purpura palpavel pode fazer parte do quadro inicial, mimetizando outros diagndsticos,
como o0 LUpus Eritematoso Sistémico, a Purpura de Henoch-Schonlein e outras vasculites
primérias. Conclusdo: O diagnostico diferencial de plrpura na faixa etéria pediatrica deve incluir
a SSp, particularmente quando associada a presenca de Sindrome Sicca e parotidite de repeticéo.
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