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ESCLEROSE SISTÊMICA

A esclerose sistêmica é uma doença autoimune do tecido conjuntivo, que afeta 
predominantemente mulheres entre 30 e 50 anos. Sua patogênese é multifacetada e se 
distingue de outras colagenoses por um ataque contínuo de anticorpos que resulta em 
dano vascular generalizado e fibrose excessiva em diversos órgãos, especialmente 
pele, esôfago, rins e pulmões. A vasoconstrição persistente leva à hipóxia e morte 
celular, culminando na fibrose.

CLASSIFICAÇÃO E FISIOPATOLOGIA

A esclerose sistêmica é classificada em três formas principais, com base na extensão 
do acometimento cutâneo e no prognóstico:

Forma Cutânea Difusa: Afeta o tronco e a porção proximal dos membros, com 
maior risco de acometimento de órgãos internos (fibrose pulmonar, crise renal). É 
a forma mais grave e está associada a anticorpos como o anti-topoisomerase I 
(anti-Scl-70) e anti-RNA polimerase III.
Forma Cutânea Limitada: Restrita à pele das mãos, face e antebraços. O 
acometimento visceral é menos comum, mas pode ocorrer, principalmente na 
forma de hipertensão pulmonar e da Síndrome CREST (Calcinose, Raynaud, Esôfago, 
Sclerodactyly, Telangiectasias). Está associada ao anticorpo anti-centrômero.
Forma Visceral: Acomete apenas os órgãos internos, sem manifestações cutâneas.



Manifestações clínicas

As manifestações clínicas são vastas e refletem a fibrose e a vasculopatia:

Pele: Caracterizada pela esclerodactilia (esclerose da pele dos dedos, que pode 
evoluir para "mão em garra"), microstomia (redução da abertura da boca), 
telangiectasias (pequenas dilatações vasculares) e calcinose (depósito de cálcio 
no tecido subcutâneo).
Fenômeno de Raynaud: Uma das manifestações mais precoces, consiste em uma 
vasoconstrição transitória das extremidades, gerando uma alteração trifásica 
da cor dos dedos (palidez, cianose e, por fim, rubor). É importante diferenciá-lo da 
doença de Raynaud primária, que não está associada a outras condições.
Aparelho Gastrointestinal: Ocorre um processo inflamatório na musculatura lisa 
do esôfago, causando disfagia e distúrbios de motilidade.
Rins: A crise renal esclerodérmica é uma emergência médica caracterizada por 
vasoconstrição renal difusa, levando a insuficiência renal aguda oligúrica, 
hipertensão grave por ativação do sistema renina-angiotensina-aldosterona 
(SRAA) e anemia hemolítica microangiopática (com presença de esquizócitos). 
Pulmões: As manifestações pulmonares incluem a alveolite, que pode evoluir para 
fibrose, e a hipertensão pulmonar, decorrente da vasculopatia.

TRATAMENTO

O tratamento é, em sua maioria, sintomático. Para as manifestações específicas:

Acometimento Pulmonar: Em casos de alveolite, pode ser indicada a 
imunossupressão com ciclofosfamida ou micofenolato de mofetila.
Crise Renal: O tratamento de escolha é o uso de inibidores da enzima conversora 
de angiotensina (IECA). O uso de corticoides deve ser evitado, pois pode piorar o 



quadro hipertensivo.
Fenômeno de Raynaud: Recomenda-se evitar fatores precipitantes (como o frio) e o 
uso de bloqueadores de canal de cálcio (p. ex., anlodipino, nifedipino).
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