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1- IN¶:Ro1>Uç_Ãc . 

Hipócrates e Galeno, em seus relatos, fazem refe- 

rência a “doentes que se mumificavam em vida". Tratava-se na rea- 

.lidade, doflcurso final de uma enfermidade cuja caracterização eli 

nica so ocorreria em meados dos séculos Xvll e XVlll, em descri - 

ções feitas por Zacutus Luzitanus em 1634 e Diembroeck em 1660ÂIL 

Era a esclerose sistêmica progressiva. 

Em 1945, Goetz(2) pnopõs o termo "esclerose sistê- 

mica progressiva" para estabelecer claramente o carater difuso da 

doença no organismo. 

A terminologia universalmente utilizada é "esclerg 

se sistêmica", uma vez que o curso progressivo da doença não É o 

habitual de todas as formas dessa enfermidade. 

A esclerose sistêmica em sua forma progressiva ou 

não, caracteriza-se por ser uma doença crônica de etiàlogia des- 

conhecida, multissistëmica, caracterizada por lessoes dissemina - 

das no tecida conjuntivo e resultante esclerose da pele e tecido. 

subcutâneo (esclerodermia), assim como alteraçoes em vários Õr - 

gãos internos, especialmente os pulmões, Q ¢graçã0,'o aparelho di 

gestivo e os rins. 
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'qn J.V., N? 29281, 28 anos, masculino, preto, soltei 
_ 

_ 

- 

`_ 

ro, motorista de.õnibus, procedente e residente em Criciuma, San 

ta Catarina, apresentou uma internação anterior pelo mesmo moti- 

vo, (Ê) 
" 

'

. 

_ 
_ `Q.?ó " Falta de ar" e " Sensacšo de estar com o 

_
Y 

estômago cheio". 
_

` 

_, 

H.D.A. Há mais ou menos três meses, notou que a 

pele de sua face, tornou-se brilhante, descamativa e apresentag 

do-se aderente. Junto com este quadro apresentou, anorexia, mi- 
‹ . _ 

-algia, tonturas e emagrecimento discreto. Há uns dois meses, cg 
na _ ou _ I _ I . meçou a sentir sensaçao de plenitude gastrica apos as refeiçoes 
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' e junto, as.mesmas alteraçoes de pele quê gcgrreram na face, em? 
_ ~ -I - ›>~;‹~ _ 

. 
_ 

_ _ __ V . 
' .-¬':.~. ...i._...... __ _- _ _ 

hemi~abdomem superior, principalmente no epigástrio.
_ 

_ 
_ Há uns uarenta dias, foi internado em Criciuma, 

_ q _ _ 

~ sendo feito o diagnástico de esclerodermia. Durante a período / 
de internação apresentou um_quadro de dor precordial intensa /V 

¬ ~ ^"' que durou.várie§ dias, nao sabendo especificar direito. Após os 

_ ___quarenta dias de internação,_foi encaminhadp_;¿ã£,šlorianonolis 

com o-diagnõsticoflde.esclerodermia e insuficiência cardíaca, fa- 
_ _ _» 
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ffiegä «_ __ z H.D.A@S._Ap6s o.início do quadro clínico, começou _‹.~-‹ ';f «_ _- . _
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`fÍ§¿éapresentar_uma dispnëia progressiva, diminuição da diurëse e uma 
V ;alteração do ritmo intestinal que se tornou mais lento. _ , 
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:_ â_,H.M.P. O paciente apresentou as doenças proprias 

da infancia e com treze anos num acidente de trabalho perdeu os 

t ^ . 

' 

ti”, 1 
' . 

_ 
- . res dedos da_mao esquerda. Nega qualquer cirurgia anter1or_~ 

- H.M.F._A irmã tem febre reumatica e o irmão aprg 

senta doença semelhante a sua,"sic". Nega diabetes, sífilis, can 

ceres ou doença cardíaca na família. 
_ _ 

Exame Físico: No momento da internação o pacien- 

te, estava muito ansioso, agitado, dispneico, màš}'lucido e ori- 

entado em tempo e_lugar.¿Na inspeção geral_apresentava-se em es- 
_ 

_ 

__ _ 

_ _ 

_' 
_ 

_. ‹ _.
l tado geral razoável; hidratado, com uma face esclerodérmioa onde 

_ 

' 
- 

_ 
_ 

_ _ _
_ 

apresentava diminuição.da_fenda bucal e da mímica com áreas sal- 

picadas e despigmentadasj,zjugulares tãrgidas, abdomem também a- 

presentava pele brilhante; espessada e aderente as estruturas / 

_ 

profundas. De_modo geraliquase todo o seu corpo apresentava um / 
_ , z - 

brilho incaracterístiooá O abdomem estav¿_distendido e os membros 

'inferiores edemaciados¿ -Os sinais vitais pesquisados foram P.A. 

que era 50/40; Fc. 120 bpm. Na ausculta pulmonar havia esterto- 
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_ . . A esclerose sistêmica 6 uma doença relativamente 

infrequente, mas não rara; A faixa etária em que os sintomas / 
mais aparecem, situam~se entre os 30 e 50 anos¿.sendo incomum./ 

. em crianças_e idosos. O sexo feminino prevalece sobre o masculi 

no na proporçao de 2:1. Existe relatos sobre a incidência au- 

mentada de esclerose sistêmica em pessoas pretas e em mineiros. 

No caso clínico houve relação com a literatura; poís_o paciente 

era preto e procedente de Criciúma cidade de mineração de car- 
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Y ~ ~ As provas funcionais pulmonares, que nao foram 

realizadas, nos mostram o comprometimento pulmonar do pacient 
te com esclerose sistêmica. Classicamente, aceita-se que as / 
pertubaçoes funcionais que ocorrem na esclerose sistêmica con» 
sistem na diminuição da capacidade vital e do volume residual, 

- que se manifestam sob a forma de insuficiência pulmonar vinti7 
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' _incompetëncia do esfincter cardioesofagiano e uma falta de pe- 
ristaltismo dos 2/3 inferior do esõfago,_dando uma hipotõnía e 

posterior dilatação. Esta dilatação leva a uma estase alimentar 
e em consequencia uma esofagite, pircse, sensação de plenitude 
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ca foi relatada com pouca frequência. Sugeriu-se que a malabsor 

ção pode ser o resultado de um comprometimento da motibilidade 

intestinal, que leva a uma estase relativa do conteudo intesti~ 

nalte, conseqüentemente, proliferação bacteriana; e comprometi 
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mento da parede intestinal pela doença. A atrofia das fibras / 
musculares lisas é a achado de biópsia, Esta atrofia leva a di- 

lataçoes saciformes no colon. No caso clínico apresentado o pa- 
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A» ciente a resentou somente altera ao do ritmo intestinal e ao _P 9 
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li! ‹ É 'raio X nao houve nenhuma alteraçao. 

Em relação a possibilidade de uma regulação autg 
èimune na patogenia da esclerose sistêmica tem sido corroboradá 

por alteraçoes descritas nas subpopulações¿linfocitárias. Os rg 
latos de Neto e Samara(4)Q apresentam os resultados obtidos na 

avaliação da fiabilidade das populações linfocitárias T e B; mg 
diante a interpretaçãogde rosetas EA e EAC em 38 pacientes aco; 
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metidos por esclerose sistêmica. Em 84,21% dos pacientes a via- 
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_ I ~ ' i › ram a presumivel participacao dos linfocitos T na patogenia gda 

lesão tecidual na esclerose_sistëmica, propondo uma ação inespe 
cifica sobre os fibroblastos, endoteliõcitos e mioendoteliócito. 

Com relaçao ao tratamento da esclerose sistêmica 
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varias drogas foram e estao sendo usadas. Neto e samara (5) 'em 
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seus relatos, sobre o uso da colchicina no tratamento da escle- 

rose regional, encontraram uma atenuação consistente da eiten - 

sao da área corporal acometida ( ÃO-40% ), elasticidade da pele 

( 50-60% ), da hipercromia e regressão do halo de infiltração ,' 

vv com diminuiçao da zona de aderência central. 

_Segundo, Steen, Madsger e Rodnan (6), em seus rg 
latos sobre o uso da D-penicilamina na esclerose sistêmica pro- 

gressiva, em que fizeram um duplo cego, onde acharam necessário 
utilizar a D-Yenicilamina por mais tempo e em maior número de 

pacientes, o que fizeram comparando 73 casos tomando por 6 me- 

ses consecutivos e 45 pacientes que não utilizaram esta droga. 
A média do uso foi de 24 meses e a quantidade variou de 500 a 

1500 zzzgaiáz-ios, pç média ae 75o«mg )~. os 'resultados foram s_igni- 
ficativos no tocante a espessura da pele e â participação sistšp 
mica, em vantagem para o grupo que usou a D-Penicilamina. 0'ni-É 

_ 
_' '_ _' 

' 
' 

__ -'- `r ‹". - '__' - ' 

V- . ¬ 
_ _ 

-› _ - .sv-~* 
fel de sobrevida em 5 anos foi de 88% para este grupo e 66% para 
0 8TUP° fiflfltrêle- Ílgumas caracteristicas desse grupo merecemf?*”Jf 

'_ f 
' " '- T ' "' '_ ' z¬- _ 

L' '! '‹.___z - ' 

_ _ 
_ 

f ', _. 
' 

› 
. 

_ ;_,_ . _ q. 
q __ ~ ._ z ___- _ 

_ 

" 
z., _ _ _ _ 

- > 

l 
-._ - 

,_ , _ _ 

_ › ,-_ 3-. :_ '~ z " ,za I. ~ 
_ 

_ 
vf z . P fz _,« 

^f-- -_ * 
1 

_ 
'^-;~.'~. *Y-1 \r- 

? z' 
_, _‹ _” 4~ 

_. ` _) I 
__ `_;¿_.__¡. _ _, , \ `_.¡ ¿\¡_ __ ._}__,_ .ii _ __ W __. ,~ 

4 , - « .' _~z,r ---... ;:...'.?.¡' 
__ #1 - ~ 

_ 
- ; -. l -. ._ . -\. . V _ .. __ * 4 - _ , › `¿_ .zV_7, __ .._ __ ,,_r.__._¡¿r,› '~.x,¿. ,_ \ 

, “Z _:_. . 

' 
- 

_ 

' 
- . 

_ 
_ 

_ \_- z-_ '_ \ I u ‹__ ¿ ft __ _ 

` _ 
~f À _›.,›,¡?'=__ _'~¬ ~_\"_-._ ,Ar '¿; ×*>¡ 8 

1% 
_ ¡›\*› _-f › 

' "'~_ . -1 ' . _ ._ _ -;__-~›_-_ 4,; ›,;\.L-«ef ' 4.*-_, ¬«›*= _-' ,_..- ._ ` 

. Yv , , 
_. . ' 

' '›':*” " 
',‹‹‹›:”z-Ç 

-- -` '¿' ›' °-V '.`~' è -- 
. « - 

_ 
V _.-,_¿_‹-_' › . ¬ _ g__=_ _ . *,. __¿z -'_ . 1_,'* 

_ 
-›,-» 

_ 
*,._' ,-`,:¡_'‹_.'~.2__^_.'-f 6 ›,_, -*__ mf' - z-r__‹<‹ _'_~ z _:^»'! u ‹ - _ __ __ _-.-~_ 

_ __ __ 4' . _. _ .-,- _ _›_‹ - `.' `.1 ~`.` ';~_ 'Ã '" -~'- 5z‹_ ~ nx: ‹^=-« ,- l' ." É U” " " ¡ M
_ 

¬. . _ 
«' . _ 

¬; ›~ 
_ 

* . ,.é`“ › _' 
_ 

nz' _-slfpf .šff ...'‹"` `. * 
.____.$;v_'¿ __ .__J¬_¿z. _» -'›‹__ -___- _ ;_.z_-¿,_‹_¿__. dv? -; › “_-¡.~__‹',_ ›‹'u_§^ 1_¿_ _ _9:`v_¿-:_»§_ .-."§Íf¿___ vg-¿`› *_~‹-p¬.. _}:~ z+ ._z 

V ¬ - ‹ ‹ 
ç r ' ~=›--› et. -` *:.- *_ = . ~ -«_ ~~ ~z _. . .' .~.zz. z..»__^zf_-.'.~- _ 

_ _: -'__ **_~_ z-V › 
_ 

à- ._'?*¬«.»...~.z_«-.›_. 
› _ ‹ ' 4 

-:_ 

_‹

%
_

. 

rh

V Hõ Íf :E 

z! 

\_¿\

_

_
_ _ 

__

_ 

' 

gti

_ 

›'. 

5-ui'

I 

_- 

,~

2 
_,.

'

Â 
.N .ag _z_ `*';'z fg af . 

.‹_›;_

_ 

=; {É
. “H -”'¡~.`;--‹~- 

. L _ ._ _ ._ ' 
: ¿ _ ' ' 2; _ _. 

_ f 
_ _ _ 

" “_:- ~ *_ 
4^-, - 

' 

. ' 

_ 

"* “,..
o 

«~--- 1 -' ` - 
_ _› _- . .'-~~ ›; - ‹ -* 

_ _ 
'›'~`\>_'=“ R. r* ‹ 

~ .~.- .--- 
_ 

-f* ' 

_ r, T3 '- 
i › -' «..;.z_\_-4,. 'F. fz z ‹-- -z z.- › ' z-E-í._`I_ ~-" ‹-.~ +°> ' '~_1*" _, ` 32'; ¡ -_ -' : 

^ ` 1 'z'¡._ -¬ '.~¿z_\__›' 1;' z1':_~ "':._Í 1 ', 
' 

_ _ _ 
_'.› Í. . _ _ 

'_ * 

- ¿ 1 __, ___- ' 
¬ _, __ 

»z.-‹

J 

,_.__.;

\ 

. ¬ . 
r . ,1 ‹_ 

__ ,;\‹.. ,_ ;,_-...É 
'›_

› 

› 542 

._ 

..- ._ .~_ .. V . 
_ .. ~z _. _ _ _ 

‹ .pf 
._ - 

. *_ ¬›_ ¿.‹ 
.c 

YJ. * 

r " 17' * 
v \ '* 

,_ t ^* W-.~'‹f`¿'Í1"~**.*"f' "f`‹fl.§Í›.~;-*"š1`*.". " «fi-. ‹$ , _ ›¡_ . .ay s._f._›~.›,. .-3 &‹¿' §`~ ¡_.›. . \ ", i" I 

__ . ,_

�

i

|



ú*<'.' 

- .-›. _ 
, »-.-. . . s '_ ~\ .!,~1~'~¡';.: -~ "››'-››~›¢ '-.> .$.-fiífiff sã*-'*‹ °:¬_: '~-'z.z.'_ 'r _-- 5, »_×._«..z-_z."~' .... . .~. _. ... .› _.. _ 

3 « - 
' fr. i "'- 1 ¬ 1:2- fax* ff *='****š'=~e-'››âs* 

^ 'T `1*f.""«”z°?*«..~:.*‹~'-.~Í<~›5~.f."'*f=.‹-~‹›“wf. -.im *'“=~- .‹ - ~'~››*':- -A-‹‹‹=*.1 

_.

›

Ê 
- 

^ ›. _'.~ I r ', 

- 

` 
› '= -êÍ`- š§.`..‹. Í" 1 z' ,ê :A ' ' 

.._ * 

, ~f 
._5_.- _. ~,,.__ -_-...rf-_. _. ‹ . __» -. .- . ' -' z' 

_ z ~ -¿___^.¬_;, - . 'w - 1'‹ «_ * ‹ z 
' .~___›_›~__‹_ç‹,\ .-`-'1Í_-Ê_-_‹›\›'_.*.‹«_‹ ~-Y 

_ 
.-f. -._ F .pq .Y '‹, 

,_ ›. , ›.‹'~- .~ 
_ 

~ › 
_ -, .._, ._ . ._,.`..._ .. \' * -› . »¬.-\' -' _5=.»~..›._.›. z,› ._`-.-1-›“'›~'. 'cw *'~' -É ._ ,. 

.¬:‹~,'~-›z'.¢_ › 
. .- -." z:, "_...~:' ¬

- ' ¬ _ __,_¡_ ,- . \_ -_. z'9,›_u¬›' ~.' xy* -‹\._ .WW __'“°Ó\ ,_.___.. ‹ 1 .- 
_ w ¢ ›‹ 

'- ~ - - ~‹'- f -~: z. Y -_-_/ 
J _.__ W _, _.,__J___ _.__ ___ _.__..¿__._¿_.__________.¿_‹z,},_§_,_.___.__ _,§_¡_.._._¿___._ x¿ 9._§._ ,só _. _ 

__ 
~___, __ 

_
4 

.;,¡__ . 

_ 
:__ ,¢_¡._¿ .7~ - 

×..¿,,_¶, z ¡._‹‹-W _ ,..._~__. W _¿ 
,f _.___ __. ,_ _-_» z 4 _ A . 

‹\» -- ~. 4* rw. "*v-.:_~_\* “* z ,‹‹~«.‹.__-¡ nv. fv >›:,› W. 1-bffi_¿‹ 3~‹›- '« -,‹Í. .fé '.- . - <'... › 
"' 

. ,.- - 
' š-- ' -.T - â "' 

í 1. _ .;.»:'..:á:z_»ft *_z__.-:_;,,*,~:›__¬-zf_~z¬};u.9% 
- 

_» . . 
_ .,.-.,~,õ_\z_- -_ _; _ . ._ ..~.

_ .- ` f. _»¿`-,.__- _; .‹ ..¡,,š~_›_f-.¿-_; ¬,.*.°~.,",. :.,:_. _ ...: t;1,*.~‹¡_», «rf ari- _/fiz-‹_y‹.. 
___ 

:~ 
!..__-___ 

-- - 
. 

" ' 
.z - *__ :_ ___ 

. ~ .-* 
_

f

\ 

F. 

' ~-›" zz fr' ' -'.' '..-'<* ¬"*-í~¬“"Í`) -fix: ~' .lfíz »›~.»-ÍÊ”*'¡Ê<›.*à*"i.“›I'¢..z?%.*^››.; ' Y? 
. 
-* " 

- = 
_ 

3' 

_ _ __ _ - _._ _.._., .___.__ _.__ «,_ . 
i __ f-f .. .

_ ‹. ~4 z _
‹ 

' 

. _- ' 
_- 

- . 
_ 

-. 
_ 

- , 
_ 

. 
___-__ _ -_' z'___:. _;-_ ¢.¬.__.__z _,¡_:›' '_ 

_ 
'-._._~... 

_ 

'___- 
_ 

› 
_ _ 

_ _ 

; _ ._ .« 
__ 

.. _ _. .',-._‹'. 
_, 

.-fu' . _‹.~^...~«:._›-_'_z‹_. _ 
z- __ »- ,_ ¬ __* ` 

. . 4 14- '*“^"- z; “F 'Ê‹í-'§.;-~`í"'¡z'~¬_V`*~'.- ~'"ÍÍ“.'-.`*'..?‹f"§fz‹@§§?ff:~z'-.«Éi*'“'*il*fèzzfi 'r?`.~§` _- _- . _ = . 
¬' 

. _

' 

fz. 
' 

_ 

- - ‹ §`f_›f~'‹ ¬,, -¬-_.`× ' ~' 
1, 

'-'. '?š:¿- ;«., Yi. 5.»-.;f1~.'í.,';-,â'§.. :__~_,., .-' -_,‹z~¿-z ._ 

.- . . ›__ ›z¿_ 
V 

_ 

~. 
_ 

;'~ 
_ _

- 

_ 
_ _ 

.¡. ___ 
. _. 

_ 
_ - '.‹-4 _ ›¿,-‹'g_z.__¿.:_; .' _› 

í gr ',_~_f§."1__.~¿_`_‹~1¿¡k_¿_;¿._¿:›z-fara ¡_!..¿°__,~_{*__~ _.___;__flz‹ 
_ 

'--:,., 
__ 

. 1 ‹_ -ii. ___. ^ ~ 

__ 
_ ,__ 

' z " A 
' 'Í 1' 

.Q 
“ ' 

' ' 

o o
' ser citados: l)'somentes_pacientes com Esclerose Sistemica Pro- 

. ‹ = -. ..- 'z.»_»..«1z-~›*:.zf.›.. n -'~-; ..~›.. 
2 ___ 

\. 
_ 

_ 
__ 

__ 
,__ __ ‹_, __ 

__ 

us *_ _»-`__;_ 

_ 
_ 

_-_ 

_ _ _ ____ 

._ 
_ 

.z 
_' _

_ 

. . . ”gressxva e difusa entraram no èstudo;.2) somente pacientes com 
` 

- 
" 

. . 

' "'., 'Í 
_ .,_; . 

d 
'. 

_ . 

` ' 

- . 
_. _,,.¡__ ___ 

_ 

_» __. 
"menos de três anos de evolução;f3)flno grupo que respondeu bem , 

, 
~ - z '>. " 

_. 

‹ 

_ 
' 

' .` ' 

_ 

. _ 
,_ ,_ .,,. _. ‹__ .. . 

_ 

_ ___ 
. . ._ _ 

_ 
_ __ _ _ 

- ' 

; 

` 
. ~. 

` 
,-. 

_ _. _* 
‹ 

›
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conhece bem quanto tempo a droga deve ser usada. ' 

.A esclerose sistêmica e' uma doença cronica de 
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dicado a fisioterapia, oinesioterapia, evitar exposiçao ao frio 
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