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La sequedad de mucosas es la principal afectación

del síndrome de Sjögren



El síndrome de Sjögren es una enfermedad sistémicaEl síndrome de Sjögren es una enfermedad sistémica





Vasculitis Annular
erythema Multiplex

mononeuritis
Polineuropathy

Myositis Muscular 
pain

Arthritis Joint pain

AdenopathiesLymphoma

Glomerular Tubular

Interstitial Bronchial

Focal disease Non-specific 
symptoms



¿CÓMO CUANTIFICAR LA 

AFECTACIÓN SISTÉMICA 

DEL SÍNDROME DE SJÖGREN?

¿CÓMO CUANTIFICAR LA 

AFECTACIÓN SISTÉMICA 

DEL SÍNDROME DE SJÖGREN?



The European League Against Rheumatism (EULAR)
recientemente ha promovido y apoyado un estudio
internacional (EULAR SS Task Force) con el objetivo de
desarrollar unos índices de actividad consensuados para el
síndrome de Sjögren.



EULAR SS Task Force
Se han desarrollado 2 índices: ESSDAI (sistémico) 
y ESSPRI (calidad de vida)



EULAR SS Task Force
Se acaba de publicar el estudio de validación de 
ambos índices
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¿Qué es?





¿Qué es?

Estructura



12 dominios (10 clínicos, 2 biológicos)

constitucional

linfadenopatía

glandular

articular

cutáneo

hematológico
biológico

SNP

muscular

renal

pulmonar

SNC



¿Qué es?

Estructura

¿Cómo puntuar?



Rango de puntuación total de 0 a 123



4 niveles actividad (no, bajo, moderado, alto)

0

1

2

3

No actividad

Baja/leve actividad

Moderada actividad

Elevada actividad



4 niveles actividad (no, bajo, moderado, alto)

0

1

2

3

No afectación articular

Artralgias y rigidez matutina > 30 min

Artritis en 1-5 articulaciones

Artritis en >6 artic.

Criterios de exclusión: artrosis



Escala de ponderación de 1 a 6



Escala de ponderación (x1 – x6)

linfadenopatía

glandular

articular

cutáneo

constitucional

pulmonar

SNC

muscular

renal

biológico SNPhematológico



0
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2

3

No afectación articular

Artralgias y rigidez matutina > 30 min

Artritis en 1-5 articulaciones

Artritis en >6 artic.

Puntuación final de cada dominio



0

2

4

6

No afectación articular

Artralgias y rigidez matutina > 30 min

Artritis en 1-5 articulaciones

Artritis en >6 artic.

Puntuación final de cada dominio



¿Qué es?

Estructura

¿Cómo puntuar?

¿Cúando aplicarlo?



EVOLUCIÓN

ACTIVIDAD AL 

DIAGNÓSTICO 

DEL SJÖGREN

Diagnóstico del 
síndrome de Sjögren

Diagnóstico del 
síndrome de Sjögren

Última visitaÚltima visita

Cumplimiento criterios del 2002

NUEVA ACTIVIDAD
ACTIVIDAD 

ACUMULADA

¿Cuándo aplicarlo?¿Cuándo aplicarlo?



¿Qué es?

Estructura

¿Cómo puntuar?

¿Cúando aplicarlo?

Interés práctico



Interés práctico

A. Caracterización de la actividad sistémica
1. ¿Cómo se distribuye en el tiempo?
2. ¿Cómo se distribuye órgano por órgano?
3. ¿Qué marcadores al dx se asocian con el desarrollo de actividad?

B. Instrumento de predicción pronóstica
1. Papel de la puntuación global basal
2. Actividad basal órgano por órgano
3. Papel del nivel de actividad basal (alta actividad en al menos 1 órgano)
4. Papel de la graduación de la actividad global basal (1-4, 5-13, >13)



Interés práctico

A. Caracterización de la actividad sistémica
1. ¿Cómo se distribuye en el tiempo?
2. ¿Cómo se distribuye órgano por órgano?
3. ¿Qué marcadores al dx se asocian con el desarroll o de actividad?

B. Instrumento de predicción pronóstica
1. Papel de la puntuación global basal
2. Actividad basal órgano por órgano
3. Papel del nivel de actividad basal (alta actividad en al menos 1 órgano)
4. Papel de la graduación de la actividad global basal (1-4, 5-13, >13)



Seguimiento
(75 meses)

ACTIVIDAD BASAL

Media ESSDAI

5.81

Diagnóstico del 
síndrome de Sjögren

Diagnóstico del 
síndrome de Sjögren

����Última visita����Última visita

Nueva actividad

Media ESSDAI

3.34

A1. ¿Cómo se distribuye en el tiempo?A1. ¿Cómo se distribuye en el tiempo?

Cumplimiento criterios del 2002



0% 20% 40% 60% 80% 100%

CNS

PNS

Muscular

Renal

Pulm

Cutan

Artic

Glandular

Lymph

Constit

No activity Low activity Moderate activity High activity

Actividad total

12%

10%

34%

56%

13%

15%

4%

1%

10%

3%

A2. ¿Cómo se distribuye órgano por órgano?A2. ¿Cómo se distribuye órgano por órgano?
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2
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A3. ¿Qué marcadores al diagnóstico se asocian con el 

desarrollo de actividad?

A3. ¿Qué marcadores al diagnóstico se asocian con el 

desarrollo de actividad?

constitucional linfadenopatía glandular articular cután eo pulmonar renal SNP



Interés práctico

A. Caracterización de la actividad sistémica
1. ¿Cómo se distribuye en el tiempo?
2. ¿Cómo se distribuye órgano por órgano?
3. ¿Qué marcadores al dx se asocian con el desarrollo de actividad?

B. Instrumento de predicción pronóstica
1. Papel de la puntuación global basal
2. Actividad basal órgano por órgano
3. Papel del nivel de actividad basal (alta activida d en al menos 1 órgano)
4. Papel de la graduación de la actividad global bas al (1-4, 5-13, >13)



B1. Papel de la puntuación global basalB1. Papel de la puntuación global basal

La media en la puntuación del ESSDAI al diagnóstico en toda la cohorte 
fue de 5.89

P>0.05



DOMINIOS
ESSDAI 

score 
> 1

Grado
de

actividad

score 
> 1

HR 2.66
CI 1.38-5.11

HR 3.01
CI 1.91-4.76

score 
> 1

HR 2.13
CI 1.09-4.16

B2. Actividad basal órgano por órgano y mortalidadB2. Actividad basal órgano por órgano y mortalidad



DOMINIOS
ESSDAI 

score 
> 1

Grado
de

actividad

score 
> 1

HR 2.66
CI 1.38-5.11

HR 3.01
CI 1.91-4.76

SENSITIVITY ANALYSIS

score 
> 1

HR 2.13
CI 1.09-4.16

B2. Actividad basal órgano por órgano y mortalidadB2. Actividad basal órgano por órgano y mortalidad

HR 4.71
CI 1.15-19.36



Follow-up (years) 5 years 10 years 20 years 30 years

Survival rate (%)

- No activity
- Low activity
- Moderate
- High activity

98.4

98.8

98.3

96.5

95.3

96.6

95.2

90.3

86.3

90.0

86.0

72.9

51.4

62.1

50.7

24.0

B3. Papel del nivel de actividad basal (alta actividad en al menos 1 órgano)B3. Papel del nivel de actividad basal (alta actividad en al menos 1 órgano)

P=0.011

Mayor mortalidad si al dx hay 
al menos un dominio ESSDAI de 

alta actividad





Actividad baja: puntuación global ESSDAI 1-4

Actividad moderada: puntuación global ESSDAI 5-13

Actividad alta: puntuación global ESSDAI >13

Actividad baja: puntuación global ESSDAI 1-4

Actividad moderada: puntuación global ESSDAI 5-13

Actividad alta: puntuación global ESSDAI >13



Follow-up 
(years)

5 years 10 years 20 years 30 years

Survival rate (%)

- ESSDAI = 0
- ESSDAI 1-4
- ESSDAI 5-13
- ESSDAI ≥14

98.4

98.9

98.3

97.1

95.4

96.7

95.0

91.6

86.4

90.2

85.5

76.3

52.2

63.2

49.8

30.1

B4. Papel de la graduación de la actividad global basal (1-4, 5-13, >13)B4. Papel de la graduación de la actividad global basal (1-4, 5-13, >13)

P=0.037

Mayor mortalidad si el 
paciente presenta al dx un 

indice ESSDAI superior a 13.





• EULAR ESSDAI Glossary

• EULAR evidence-based therapeutic guidelines
for systemic Sjögren



EULAR Glossary



EULAR Glossary

Inclusión de pacientes con otras enfermedades autoi nmunes asociadas

Definir de forma clara la afectación de cada órgano  

Definir los criterios de exclusión (afectación no a utoinmune) 



EULAR evidence-based
therapeutic guidelines for

systemic Sjögren



EULAR evidence-based
therapeutic guidelines for

systemic Sjögren

Participantes de 25 países



EULAR evidence-based
therapeutic guidelines for

systemic Sjögren

Coordinador del proyecto: 
Manel

Participantes de 25 países






