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1- INTRODUGAO .

Hipécrates e Galeno, em seus relatos, fazem refe-
réncia a "doentes que se mumifiéavam em vida". Tratava-se nas rea-
lidade, do. curso final de uma enfermidade cuja caracterizagao cli
nica s8¢ ooorreria em meados dos séculos XV1l e XV1ll, em descri -
goes feitas por Zacutus ILuzitanus em 1634 e Diembroeck em 1660 1)
Era a esclerose sistémica progressiva.

Em 1945, Goetz(2) propds o termo "esclerose sisté-
mica progressiva" para estabelecer claramente o caratef difuso da
doenga no organismo.

A terminologia universalmente utilizada € "esclero
se sistemica", uma vez que o curso progressivo da doénga‘nﬁé é o
habitual de todas as formas dessa enfermidade.

A esclerose sistémica em sua forma progressiva ou
.nao, caracteriza-se por ser uma doenga cronica de etidlogia des-
conhecida, multissistémica, caracterizada por lessGes dissemina -
das no tecida conjuntivo e resultante esclerose da pele e tecido'
subcutaneo (esclerodermia), assim como alteractes em varios oOr -
gaos internos, especialmente os pulmoes, o coragao, o aparelho di

gestivo e os rins,
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JV., NO 29281,.28 anoé, maséu%ino, ﬁreto, §olfe;'
ro,.mbtorista de.6nibus; procedenté e residente em Criciﬁma, san
ta Catafihé,vaprgsenfou woa internagio anterior pelo mesmo moti-
vo. (7).

'Q.P;'" Féita de ar" e " Sensagéo de estar com o
'eszmago cheio".

H.D.A. H3 mais QQ menos tres mesés, notou que a
peie.de sua'face, tbrnbu-séobrilhante;descamgtiva e aprésehtag
do-se aderenie. Juntovc;ﬁ este qgédro apresentod, énoféxia,.mi—

algia, tonturas e emagrecimento discreto. Ha uns dois meses, co

’ - ~ . » . [ 4 ,.;‘
megou a sentir sensagao de plenitude gastrlca apos as refelgoes

G ' 3 - .
e junto, as mesmas alteragoes .de pele que ocorreram ng face, em!

heml—abdomem superlor, prlncipalmente no ;;;é;;ééié;‘«' -
Ha uns Quarenta dias, foi 1nternado em Urlcluma,
. Sendo'feitoxb‘diagnéstico de esclerodermia. Durante é periodo /
de internagao apreSenﬁou um;quadro de dor prec;rdial intensa /
-que durou varies dias, nao sabendo especificar direito. 4pds os
... .auarenta dias de internacao, foi epcaminhagpggéﬁnEi;fianépolis
com o-diagﬁésticolde;esclerbdermié\e insufiéiéhcia éa;diaéa, fa-

; uzendo uso de cort1001de, dlgltal e furosemlde.

. .'.‘-u'

 ,%?-:; ‘H. D.A‘S. Apos o inlClO do quadro cllnlco, comegou




5;’ﬁ cH.M. P. O pa01ente’apresentou as doengas proprlas

- R 1 '*.La "‘f
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}da 1nfan01a e coﬁ.treze anos num a01dente de trabalho psrdeu 0s
trés dedos da @EQ esquerdaf Nega éualquer‘cirurgia anteriord’)

| H;M.F._A—irma‘tem febfé,réumética'e b irmao apre
senta aéenga sémelhaﬁté_éjsua;§s§cﬁ,‘ﬁega diabetes, sifilis, can
ceres ou doenga cardiaca.ha familia.

Exame'Fisiéo: No momento da interﬁégao'o pacien-—
te, estava multo an31oso, agltado, dlspnelco, mas ¢ licido e ori-
entado em tempo e lugar. Na 1nSpegao geral apresentava—se em es-
tado geral razoavel, hldrafado, com umg, face esclerodermlca onde-‘
apresentava diminuigaouda,fenda,bucal‘e da mimica com areas.salf
picadas e despigmentédaSg,Jjugulafes tirgidas, abdomenm também a-
| présentava pele’brilhéﬁte;.éépesséda e adérentewés estruturas /
.Jprofundas. ﬁe_modoagefaiiaﬁase‘todbib'seu corpo apresehtava um /
Prilho incaracterfstigg;"b abdomem¢est§vé_distenaidb e os membros
inferiores édeméciadoé. Os sinals vitais pesqulsados foram P.A.
que era 50/40 Fc. 120 bpm. Na ausculta pulmonar havia esterto-
res-crepitantes em baseé, diminuigao'do murmurio vesicular mais
a direita. Na ausculta cardlaca nao hav1a sopro, mask apresenta~
va um ritme de tres *l:em;po‘5 A palpagao abdominal revelou uma asci
te modérada sem visceromegél@g. Em membros infggiqres havia ede-

ma (++/++++).'_'_ A f‘”*‘%—

D ‘# 't"-*

Observagao, o exame leico do dia da’ 1nternagao,

J«f-sf

era multo pobre em dados'positi#os:e:&égativos.

v«—-w;‘ ;«tq.ﬁu..,:.

.q-‘ P ;_,

digital e furosemlde.u
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‘3486 (40%) ; Mon=87 (l); Perfil ﬁenal— Uréia=30 mg;- Creatlnlna fg“_;

prometlda. Presenga de desallnhanento Septo-Aortlco e Nhtrp—Aorb

.Exames realizados foram' Hemograma. GV~4 800 000,

1,03 mg; S6dio=138; Potdssio=4,3; Glicose= 76 mg; VES= 305 Pes-

quisa de célglas‘LE.;'negativo;vExame de urina normalj Cooﬁﬁé di
reto e ihdireto negativo} Réio X de Torax go_homénto da internaf
cao= cardiomegalia; ceféliza950'7a3cular pulmonar, D.P. a direi-

. ' 4 ‘ ‘ .
ta. Raio X de Térax dias ‘apis= aumento da drea cardiaca, circulg

' ¢ao pulmongr normal, reagao pleural bilateral, elevagéd da cupu-

la diafragmitica direita, pingamento pleuro-diafragmitico & E,
infiltracao intérsticial,iiscreto na base pulmonar direita,-arqg

bougo coétal integro.vNa S.E.G.D.= transito esofageano processan

do-se livremente e de maneira lenta,.dimipuigéo difusa da motili

dade do esdfago e estomago, degldcamentoiposterior discreto do e

N o : ’ o~ can . -
sofago por aumento da area cardiaca, hao se evidenciou refluxo

gastro—esﬁfégiano, 6bfransito_intestinal‘processou;Se em tempo

normal mais ou menos 5 horas, as algas do delgado nao mostraram

alteragoes significativas. 0 ECG= mostrou uma area inativa em pa

rede posterior, O Ecodardiograma mostrou as cavidades que as ca
vidades esquerdgs estao aumenfadas. Ha hiposinesig importante do

Septo e pgrede posterlor e, a fungao contratil do V E esta . eom

_tico devido a dilatagaOTda_canara esquerda. A valva Aortlca' pre

A . . P

v*;

d:a 'qa,’ 5
oA s
s

~ senta sinais de b ixo fluxo atraves dos folhetos tradu21do ifpor;;3 

‘Ht=42%; Hb=14, o Leuc-8 7oo Seg~4698 (5«%); Eos=435 (5¢); Llnf— fgé
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. valvula mltral apresenta—se desproporclonalmente P ena em re

? . ao ramanho da camara. Ha sinals dé‘H P (Hlpertensao Pulmonar

4 '... - -

dlscreta no ecegrama pnlmonar. Nao h4 Derrame Pericérdio.

A Biopsia revelou ao exame microscpﬁico, os cortes histolégie

cos revelan em le 2, fragnentos de pele exlblndo dlscreta a

cantose, estando a derme pouco espessada, com leve 1nf11trado-

de monenucleares, peri-vascular. "Sugestivo de esclerose sis

'temico'“
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infrequente, mas nao rara. A faixa etdaria em que os sintomas /

mais aparecem, situam-se entre os 30 e 50 anos, sendo incomum /

em criangas e idosos. 0 sexo feminino prevalece sobre o masculi

no na proporgao de 2 l. Exlste relatos sobre a7incid§ncia au-

mentada de esclerose 51stem1ca em pessoas pretas e em mineiros.

No caso‘cllnico houve relagEo éom a literatura; pois o‘paciente

era preto.-e procedente de Cric1uma, 01dade de mineragao de car-

.

¥a0. -
A eselefose sistémica difusa da pele € observada

mais frequentemente nas extremldades superlores, torax e face o

corre mais na esclerose 81stemlca. No in101o a pele parece ama-

TR
[}

relada e apresenta um ligeiro'edema nEo depressivel; posterior-

‘mente no entanto torna-se endurecida e ederente a plancs profun

v

- dos. Observamos comumente calcinose cutanea e:fendmenos de Ray-

L4 ) y . . ‘ . ~
naud que e em torno de 40% dos casos, no caso o paciente nao a-

‘presentava, D T

Entre,os compremetimentos sistémicos, destaca-se

e ;». ‘A., . :/.; - /

as pulmonares que ocorrem em nais ou menos 60% dos pa01entes Es

- e " >

tas 880 decorrentes da dep0319ao de mucopollssacarldees na pare

r
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v . . A esclerose sistémica ¢ uma doenga relativamente .

T

¥asos eanguineos e lamlna basal/ -
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‘_-de pequenas arteriolas. A'fibrose, que & consequencia de uma.,/

proliferagao do tecidofflbroso devido a um aumento do nume;q‘éo
aumento do numero de FTibras do dolégéhd, se'eétende”irrégular-!
mente péf segmentos, ha%endé éréas de colapso parciél cém dis -
creto enfisema perifoéalf Com a prpgrésééo'da fibrose e dé.en -
fermidade, as altéraé%es da-arquitetﬁrahpulmonar se manifestam

de forma mais intensa, 1n1C1ando—se perlferlcamente é nas bases

'pulmonares, expandlndo-se posterlormente 08 demals ségmentos do -
parenqulma. 0 oomprometimento arterlolas p;de levar ao‘desenvol
vimento de hlpertensao pulmonaf grave, manlfestagao esta corré~
~lacionada expre331vamente com as alteragoes vasoespasticas 'da
enfermldade, e que nas extremldades se manifesta como fenomeno
de Raynaud (3). - ’ S . ; ' ﬁf?;
Clinicaﬁenté5-o-indijidﬁq'éomieSélerose:sistémi;‘
ca, pode se assintomatico péra‘manifestagﬁeé éuimonéies_og\aprg-
sentar sinais e sintamas qué vao desde tosse atéguadfd.dé insu
ficiéncia reSpiratéria aguda. No caso descritoid paciente apre-
.sentou um qﬁadro de‘dispnéia e ortoPnéia brogressiia, devido a

hipertensao pulmonai carécterizada bem; pelo ecograma pulmonar.

Na radlologla, 0. 1nd1v1duo apresenta na fase 1n1

clal uma reticulayao flna com predom&nlo nas zonas 1nferlores, -




;No ‘caso. cllnlco,‘o ralo.X de torax em P A., 0 comprometimento /

. - E AR S 3
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’ »pulmonar do paclente, nao estava multo avangado ‘mais ja hav1a

.um_inflltrado intersticial discreto na base do pu;gmég~§ireito,

concordando assim com a literatura. .

latdria restritiva.

‘al - .uma flbrose perlvascular do mlocardlo advindo daf uma 1n—

T - .cas. compatxvels com a as da literatura. T e L T

As provas funcionais pulmonares, gue nao foram
realizadas, nos mostram o comprometimento pulmonar do pacien%
te com esclerose sistemlca. Cla881camente, aceita-se que as /

pertubaqoes funclonals que ocorrem na esclerose sistemica con-~

sistem na diminuigao da‘capacidade vital e do weolume residual,

—

que se manifestam sob a forma de insuficidncia pulmonar vinti-

Encontramos comprometimento ranal em 2/3 dos pé

—

01ente, sendo que este problema renal € realmente causa morte,

' ;1/3 dos paclentes. 0 comprometlmento renal e dbnunc1ado pela_'
'protelnurla, anormalldade do sedimento urlnarlo, hlpertensao,

‘e pela insuflclen01a renal progre331va. No caso cllnlco o~pa—

ciente nao apresentava comprometimento renal.
As manlfestagoes cardlovasculares nos pacientes

com esclerose 51stemlca, resumem-se em uma fibrose 1nterstlcl-

-

suflclen01a cardlaca congestiva, disturbios de condutlbllldade'

e arrltmlas. O cor pulmonale, € dev1do a hlpertensao pulmonar.

’

& R »

No caso cllnico,'o ecocardlograma nos mostrou alteragoes cardl L
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Entre as manlfestagoes do trato esofago—gasro 1n

~

testlnal, destaca—se a dlsfagia, que nao e progressxva, sendo a

> .

1ncompeten01a do esflncter cardloesofagiano e uma'falta'de pe-

rlstaltlsmo dos 2/3 1nfer10r do esofago, dando umg hipotonia e
Pibio

posterior dilatagao._Esta dilatagao leva & uma éstase alimentar-
e em .consequéncia uma esofagite, pirose, sensacao de plenitude

~a§§tr0esternal.<Embora existam numerosos relatos de comprometi-

ca foi relatada com pouea*frequencia. Sugeriu—se que'a malabsor

gao pode ser o resultado de um comprometimenfo da motibilidade

intestinal, que leva a uma estase relativa do contéudo intesti-
nalce, consegtientemente, proliferagao bacterianaj e comprometi

. mento da paredé intestina1 pela doengé. A atrofia das fibras /

musculares lisas € a achado de biépsia;.Esta atrofia leva a di-

- latagoes saciformes no colon. No caso clinico apresentado o pa-
ciente apresentou somente alteragao do ritmo intestinal, e ao

‘raio X nao houve nenhuma alteragzo.

e —r——

Em relagao a possibilidade de uma regulagio auto
;imﬁne na patogéﬁia.da esclerose sistémica tem'sidd corrobofadé
por alteragGes descritas nas subpoPuIéQBes linfocitérias. Os re
lafos de Neto e‘Séméra(4j;.é§fes;ntam os reéultados obtidos na

avaliaqao da v1abilldade ‘das populagoes llnf001tar1as T e B, me

“x

'dlante a interpretaqao de rosetas EA e EAC em 38 pacientes aco-

metldos por esclerose 31stemlca. Em 84 22% dos paclentes a via-

S

 bilidade dos linfoc1tos T mostrou—se flagrantemente deprlmlda -

[
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revelaram dentra dos llmltes da normalldade."}“

. F . i
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- ' Em face desses resultados, 0s autores especulay_{[b;zL;

ram a presumlvel participagao dos llnf001tos T na patogenla ;da
leszo tecldual na esclerqse_slstemica, propondo uma agao inespg
cifica sobre os fibroblastos, endotgiiécitqs e mioendoteliééiﬁd.
Com rela§EoAaO'tratamento da esclerose sistémica
varias dhvgas foram e estao sehdo usadas. Neto e samaré (5) em
seus felétos,‘sobie 0 uéo da.colchiciné nbvtrafamento da escle-
rose reglonal encontfaram uma atenuaqao con51stente da exten -
szo dg area corporal acometlda ( 30 A0% ), elast1c1dade da pélé
( 50-60% ), da hipercromla e regressao do halo de 1nflltragao s
com dlmlnulgao da zona de aderen01a central.
_Segundo,'Steen, Madsger e Rodnag‘(6), en seusApg.
latos sobre o uso da D—peniéilamiha na.ésclerose sistémiqa pro-
gressiva, em que fi?eram'ﬁm duplo cego, onde acharam né@ésgérib

utilizar a D-Penicilamina por mais tempo e em maior ndmero de '

pacientes, o que figeram cbmparaﬁdo 73 casos tqmando por 6 me- .
ses consecutivoé e 45 pacientes que n%o ﬁtilizafém eéfa droga. ' ;
A média do uso foi de 24 meéés.e a‘qﬁantidade variou de 500‘ a |
1500 mg dlarlos ( medla de 750 mg ) Os resultados foram s1gni-

ficativos no tocante a espessura da pele e a partleipagao 51ste R

v -

mlca, em vantagem para o grupo que usou a D—Penlcllamlna. 0 nl—r’




Vgressrva e dlfusa entraram no'estudo, 2) somente pa01entes com

o o
- -

,‘ S -

‘menos de tres anos de evolugao, 3) no grupo que respondeu bem_,

nao houve seguranga se balxa ou alta dose e melhor, 4) nao se
conhece bem quanto tempo a droga deve ser usada.

) ". .. 03 . 4 . L~ 03 -
A esclerose 31st§mlca e uma.doenga cronica de

evolugao progre531va. A morte nos casos, resulta de comprometl-
mento renal progress1vo, hemorragla cerebral insuficiéncia car

dlaco ou pulmonars’,-' C 3  .

0 trgtamento con51ste de medidas gerals, para a

manutengzo da forga e das fungoes musculoesqueleticas. Sendo in-

dicado a fisioterapia, Cinesioterapia, evitar exposigEo ao frio

e 31ntomatloos. 0 uso do cort1001de esta restrito a fase edema-

)



. 0 autor apresenta os aspectos clinicos, diagnds-
ticos e evolutivos de um paciente do sexo masculino e de 28 a -

nos, acometido de esclerose sistémica.

Como manifestagbes iniciais} apresentou, anore -
xia e alteragoes de pele ( esclerodermia ). Durante a evolugao

o paciente agravou o seu guadro respiratério, sobrevindo uma /

. 7, P
dispneia progressiva -

' Tendo esta enfermidade caracteristicas peculia -

res e sendo uma doenga pouco fréquente, julgamos interessante

descrever este caso, contribuindo desta forma a um maior conhe-

cimento desta patologia. . -'_ -” R

.
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