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CASO CLINICO/CLINICAL CASE

Esclerose sistémica progressiva

— Um caso clinico

Progressive systemic sclerosis — One case report

INES VICENTE', EDUARDO SILVA?, DEOLINDA PORTELINHA?, MANUELA MERUJE®, RUI PATO®

RESUMO

A esclerose sistémica é uma doenca rela-
tivamente rara sendo a terceira doenca mais
frequente do tecido conjuntivo, logo apés a artrite
reumatoide e o lupus eritematoso sistémico. A sua
forma de apresentacio € variada e depende dos
orgao afectados.

Os autores apresentam um caso clinico de
fibrose pulmonar em doente do sexo feminino de
68 anos, apresentando queixas de dispneia ha
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ABSTRACT

Systemic sclerosis is relatively rare, being the
third most frequent disease of the connective tis-
sue, just behind rheumatoid arthritis and sys-
temic erythematous lupus. It’s presentation form
varies with the affected organs.

The authors present a clinical case of lung fi-
brosis in a 68 years old female patient, with several
years’ dyspnoea, always attributed to cardiac in-
sufficiency. The investigation allowed to diagnose a
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varios anos e que foram seémpre atribuidas a
insuficiéncia cardiaca. O estudo da doente
permitiu concluir tratar-se de um caso de doenga
intersticial pulmonar (pneumonia intersticial usual)
enquadrado no quadro de esclerose sistémica.
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INTRODUCAO

A Esclerose Sistémica Progressiva ¢ uma doen-
ca multissistémica, de etiologia desconhecida, ca-
racterizada por vérios graus de alteragdo vascular,
fibrose e inflamagdo da pele, tracto gastrointesti-
nal, pulméo, rime cora§§o"2.

E uma doenca rara; em Portugal sio diagnostica-
dos entre 40 a 120 novos casos por ano, a terceira
doenga mais frequente do tecido conjuntivo, logo
apés a artrite reumatéide e o lipus eritematoso
sistémico. Doenga de cardcter progressivo, inicia-se
habitualmente entre a 5.* e a 6.* década da vida,
sendo a mulher atingida trés vezes mais do que o
homen’.

Apresenta duas variantes clinicas: tipo difuso e
tipo limitado. Apesar do quadro clinico ser domi-
nado pelas manifestagdes cuténeas, sdo, no entan-
to, as repercussdes viscerais, principalmente ao ni-
vel do pulmao e do rim, que imprimem um caracter
de maior gravidade a doenga®.

O envolvimento pulmonar origina complica-
¢des que incluem doenca intersticial pulmonar, hi-
pertensdo pulmonar, hemorragia alveolar, pneu-
monite de aspira¢@o, bronquiectasias, pneumotérax
espontdneo, carcinoma brdnquico e patologia pleu-
ral. A fibrose intersticial difusa com um padrdo
UIP (Pneumonia Intersticial Usual) é o tipo mais
comum de envolvimento pulmonar na escleroder-

mia'?*,
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lung interstitial disease (usual interstitial pneumo-
nia) as a manifestation of systemic sclerosis.
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Key-words: Usual Interstitial Pneumonia, systemic
sclerosis, corticoid therapy.

CASO CLINICO

PCCC, sexo feminino, 68 anos, raca branca,
casada, doméstica, natural e residente em Coim-
bra, é referenciada para a consulta de Pneumolo-
gia do Centro Hospitalar de Coimbra, em Julho de
1999.

Referia cansago e dispneia de agravamento
progressivo nos ultimos 2 anos, episédios de tosse
seca dispneizante, episdios de S. Raynaud ha 1,5
ano; desde hd 18 anos apresentava queixas de can-
saco, palpitacdes e poliartralgias de cardcter meca-
nico. As queixas de cansago e dispneia foram
sempre atribuidas a insuficiéncia cardiaca. Nao re-
feria rigidez matinal, artrite ou febre. Negava quei-
xas digestivas, urindrias, assim como fotossensibi-
lidade, aftas de repeticdo ou diminuicdo da
pilosidade, apetite e peso conservados.

Dos antecedentes pessoais patoldgicos destaca-
vam-se: sinusite e adenite axilar na adolescéncia,
paludismo (residiu em Mogambique de 1958 a
1975), febre escaronodular em 1962, pleurisia es-
querda de etiologia desconhecida em 1970, depres-
sdo reactiva, insuficiéncia cardfaca, gonartrose e
espondilartrose. Néo referia habitos tabagicos ou
alcodlicos e estava medicada habitualmente com
furosemido, perindopril, dcido acetilsalicilico, dil-
tiazem, diclofenac, alprazolan, amitriptilina e bu-
flomedil

Dos antecedentes familiares havia de relevante
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a mde diabética com patologia cardiovascular nao
especificada, uma filha asmdtica e um filho com
urticdria.

Ao exame objectivo a doente apresentava-se
consciente, colaborante, orientada temporo-espa-
cialmente, com rubor facial de distribui¢do homo-
génea ¢ telangiectasias faciais. Nao apresentava
turgescéncia jugular e o-exame da tiride era nor-
mal. Apresentava temperatura axilar de 36,5° C e
uma tensdo arterial de 120/70 mmHg. O Indice de
Massa Corporal (IMC) era 28 kg/m’. A ausculta-
¢do cardfaca era regular com frequéncia ventricular
100/min, sem sopros audiveis. Tinha uma auscul-
tagdo pulmonar com crepitagdes finas inspiratorias
na metade inferior das faces posterior e lateral de
ambos 0s hemitdraces. Observavam-se placas cu-
taneas endurecidas e pigmentadas dorsais e lomba-
res. O exame do abdémen era normal. Os membros
inferiores estavam edemaciados mas sem sinais de
artrite.

O hemograma inicial apresentava hemoglobina
de 13,6 @/dL, sem leucocitose (8,63x103/uL com
67% de neutréfilos) e com 275x103/uL, sendo o
esfregaco sanguineo normal; tempo de protrombi-
na de 11 segundos (controlo de 11) eo tempo de
tromboplastina parcial de 25 segundos (controlo de
24), com INR de 1. A velocidade de sedimentagio
(VS) era de 37 mm e a proteina C reactiva (PCR)
de 0,818 mg/dL. A bioquimica completa e urina II
eram normais. O ECG revelou ritmo sinusal
100/min com PQ 200 mseg e desvio direito do eixo
eléetrico.

Na radiografia do térax (Fig. 1), de Outubro de
1999, observavam-se opacidades reticulonodulares
basais e perda de volume bilateral. O ecocardio-
grama apresentava discreto derrame pericardico na
parede posterior do ventriculo esquerdo e sem alte-
racdes morfoldgicas nem funcionais.

O estudo funcional respiratério niao revelava alte-
ragoes, a excep¢io da difusdo baixa (DLCO = 52%,
DLCO/NVA =63%).

Realizou também VDRL - negativo, Waaler-
-Rose = positivo, Factor reumatéide ~ 26,3 IU/dL,
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Fig. 1

autoanticorpos (ANA positivo 1:640, padrdo ho-
mogéneo cromossomas positivo; Scl70 - positivo;
Anti Jol - negativo), C3 = 1,14 g/L,, C4 - 0,157 g/L,
CHS0 - 57,8 U/mL e proteindria 24 horas - 0,169 g.

Efectuou a motilidade esofagica sem alteragdes.

No sentido de esclarecer as alteragdes radiolé-
gicas efectuou tomografia axial computorizada
(TAC) torécica (Fig. 2) que confirmou um padrao
intersticial com estrias € vesiculas a periferia, mais
evidente nas bases, e a presenca de bronquios de
paredes espessadas.

Realizou também broncofibroscopia com lava-
do broncoalveolar (LBA) que revelou celularidade
baixa com alveolite linfocitica (células 270/mm’,
neutrofilos 28%;, linfocitos 36%).

Face a estas alteragdes funcionais, radioldgicas
e do LBA, e perante a suspeita de doen¢a autoimu-
ne com envolvimento pulmonar, decidiu-se realizar
biépsia pulmonar cirtrgica, cuja histologia mostra-
va: “parénquima pulmonar com modificacdo da
arquitectura lobular por processo inflamatdrio, tra-
duzido pela coexisténcia de l6bulos praticamente
sem lesoes, com outros com-acentuado alargamen-
to dos septos interalveolares por infiltrado inflama-
tério crénico linfoplasmocitdrio e marcada prolife-
ragdo fibrobroblastica (Fig. 3.1), associado a
hiperplasia de pneumdcitos tipo 2. Ainda-outros
com lesdo ‘mais avangada menos celularizados ja
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Fig. 3.1

com fibrose intersticial (Fig. 3.2) com imagens em
favo de mel (Fig. 3.3) bronquioliza¢do dos alvéo-
los e muscularizagdo das arterfolas pulmonares.
Estes aspectos sd@o compativeis com Pneumonia
Intersticial Usual (UIP) num quadro de esclero-
dermia”.

Foi instituida corticoterapia com prednisolona

na dose de 20 mg por dia e posteriormente foi as-
sociada ciclofosfamida em pulsos mensais, durante
6 meses na dose de 500 mg/m’ tendo posterior-
mente sido substituido por azatioprina na dose de
75 mg por dia. Também foi medicada com colqui-
cina 0,5 mg duas vezes por dia e manteve a tera-
péutica com furosemido 40 mg por dia, perindopril

Fig. 3.2
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2 mg por dia, dcido acetilsalicilico 100 mg por dia,
diltiazem 200 mg por dia, alprazolan 0,5 mg por
dia e amitriptilina 25 mg por dia. Por ter desenvol-
vido diabetes mellitus secundaria & corticoterapia,
foi iniciada insulinoterapia com 22 unidades por
dia de insulina intermédia.

Verificou-se evolu¢do no sentido do agrava-
mento clinico, laboratorial e da fung@o respiratéria,
estando a doente dependente de oxigenoterapia do-
micilidria nos udltimos 3 meses. Houve melhoria
das queixas do Sindrome de Raynaud e houve re-
gressdo parcial das lesdes cutdneas a nivel da cin-
tura escapular e da regido lombar.

DISCUSSAO

A esclerose sistémica progressiva tem variadas
componentes clinicas e formas de apresentacio.
No caso descrito verificaram-se lesOes cutineas,
bem como queixas de dispneia de esforco e sin-
drome de Raynaud. A doente surge na consulta de
pneumologia para esclarecimento das queixas res-
piratérias, tendo sido diagnosticada doenga pulmo-
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nar intersticial, que associada as restantes manifes-
tacoes e estudo laboratorial permitiu chegar ao
diagndstico de esclerose sistémica difusa. Segundo
alguns autores, nos doentes com esclerose sistémi-
ca e doenga pulmonar intersticial os sintomas pul-
monares encontram-se em 54% dos casos, as alte-
ragdes radioldgicas em 53% e as alteragdes no
estudo funcional respiratério em 92%".

Os dados encontrados no lavado broncoalveolar
- um predominio linfocitdrio, apesar da baixa celu-
laridade — apontariam para uma melhor resposta a
terapéutica imunossupressora. Contrariamente, 0
padriio histoldgico de pneumonia intersticial usual
justificaria. a evolugéo verificada. A resposta a te-
rapéutica parece ser mais favordvel quando o dia-
gnéstico é feito precocemente®. Estudos recentes
sugerem que a ciclofosfamida administrada por via
oral ou em pulsos endovenosos pode ser eficaz no
tratamento da alveolite precoce”®’.

Este caso exemplifica a necessidade que o
pneumologista tem na abordagem polivalente dos
doentes com este tipo de manifestacdes que podem
corresponder a patologia sistémica com envolvi-
mento organico para além do foro da pneumologia.
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