ESCLEROSE SISTEMICA

A ESCLEROSE SISTEMICA E UMA DOENGA AUTOIMUNE DO TECIDO CONJUNTIVO, QUE AFETA
PREDOMINANTEMENTE MULHERES ENTRE 30 E 50 ANOS. SUA PATOGENESE E MULTIFACETADA E SE
DISTINGUE DE OUTRAS COLAGENOSES POR UM ATAQUE CONTINUO DE ANTICORPOS QUE RESULTA EM
DANO VASCULAR GENERALIZADO E FIBROSE EXCESSIVA EM DIVERSOS ORGAOS, ESPECIALMENTE
PELE, ESOFAGO, RINS E PULMOES. A VASOCONSTRIGAO PERSISTENTE LEVA A HIPOXIA E MORTE
GELULAR, CULMINANDO NA FIBROSE.

CLASSIFICAGAO E FISIOPATOLOGIA

A ESCLEROSE SISTEMICA E CLASSIFICADA EM TRES FORMAS PRINCIPAIS, COM BASE NA EXTENSAQ
DO ACOMETIMENTO CUTANEO E NO PROGNOSTICO:

o FORMA CUTANEA DIFUSA: AFETA 0 TRONCO E A PORGAO PROXIMAL DOS MEMBROS, COM
MAIOR RISCO DE ACOMETIMENTO DE ORGAQS INTERNOS (FIBROSE PULMONAR, CRISE RENAL). E
A FORMA MAIS GRAVE E ESTA ASSOCIADA A ANTICORPOS COMO O ANTI-TOPOISOMERASE |
(ANTI-SCL-70) E ANTI-RNA POLIMERASE .

e FORMA CUTANEA LIMITADA: RESTRITA A PELE DAS MAOS, FACE E ANTEBRAGOS. 0
ACOMETIMENTO VISCERAL E MENOS COMUM, MAS PODE OCORRER, PRINCIPALMENTE NA
FORMA DE HIPERTENSAO PULMONAR E DA SINDROME CREST (CALCINOSE, RAYNAUD, ESOFAGO,
SCLERODACTYLY, TELANGIECTASIAS). ESTA ASSOCIADA A0 ANTICORPO ANTI-CENTROMERO.

e FORMA VISCERAL: ACOMETE APENAS 0S ORGAQS INTERNOS, SEM MANIFESTAGOES CUTANEAS.



MANIFESTAGOES CLINICAS

AS MANIFESTAGOES CLINICAS SAO VASTAS E REFLETEM A FIBROSE E A VASCULOPATIA:

* PELE: CARACTERIZADA PELA ESCLERODACTILIA (ESCLEROSE DA PELE DOS DEDOS, QUE PODE
EVOLUIR PARA "MAO EM GARRA"), MICROSTOMIA (REDUCAD DA ABERTURA DA BOCA),
TELANGIECTASIAS (PEQUENAS DILATAGOES VASCULARES) E CALCINOSE (DEPOSITO DE CALCIO
NO TEGIDO SUBCUTANEQ).

e FENOMENO DE RAYNAUD: UMA DAS MANIFESTAGOES MAIS PRECOGES, CONSISTE EM UMA
VASOCONSTRIGAO TRANSITORIA DAS EXTREMIDADES, GERANDO UMA ALTERAGAO TRIFASICA
DA COR DOS DEDOS (PALIDEZ, CIANOSE E, POR FIM, RUBOR). E IMPORTANTE DIFERENCIA-LO DA
DOENGA DE RAYNAUD PRIMARIA, QUE NAQ ESTA ASSOCIADA A OUTRAS CONDIGOES.

e APARELHO GASTROINTESTINAL: OCORRE UM PROCESSO INFLAMATORIO NA MUSCULATURA LISA
DO ESOFAGO, CAUSANDO DISFAGIA E DISTURBIOS DE MOTILIDADE.

* RINS: A CRISE RENAL ESCLERODERMICA E UMA EMERGENCIA MEDICA CARACTERIZADA POR
VASOCONSTRIGAO RENAL DIFUSA, LEVANDO A INSUFICIENCIA RENAL AGUDA OLIGURICA,
HIPERTENSAO GRAVE POR ATIVAGAO DO SISTEMA RENINA-ANGIOTENSINA-ALDOSTERONA
(SRAA) E ANEMIA HEMOLITICA MICROANGIOPATICA (COM PRESENGA DE ESQUIZOCITOS).

e PULMOES: AS MANIFESTAGOES PULMONARES INCLUEM A ALVEOLITE, QUE PODE EVOLUIR PARA
FIBROSE, E A HIPERTENSAQ PULMONAR, DECORRENTE DA VASCULOPATIA.

TRATAMENTO

0 TRATAMENTO E, EM SUA MAIORIA, SINTOMATICO. PARA AS MANIFESTAGOES ESPECIFICAS:

e ACOMETIMENTO PULMONAR: EM CASOS DE ALVEOLITE, PODE SER INDICADA A
IMUNOSSUPRESSAQ COM CICLOFOSFAMIDA QU MICOFENOLATO DE MOFETILA.

e CRISE RENAL: O TRATAMENTO DE ESCOLHA E 0 USO DE INIBIDORES DA ENZIMA CONVERSORA
DE ANGIOTENSINA (IECA). 0 USO DE CORTICOIDES DEVE SER EVITADO, POIS PODE PIORAR O



(QUADRO HIPERTENSIVO.
e FENOMENO DE RAYNAUD: RECOMENDA-SE EVITAR FATORES PRECIPITANTES (COMO 0 FRI0) E 0
USO DE BLOQUEADORES DE CANAL DE CALCIO (P. EX., ANLODIPINO, NIFEDIPINO).
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