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RESUMO

A esclerodermia é uma doenca autoimune rara. Caracteriza-se por inflamacdo e aumento da reatividade vascular,
associada a deposicao excessiva de colagénio nos tecidos, incluindo a pele e os érgdos internos. Apresentamos o
caso de uma mulher, de 41 anos, frequentadora consecutiva de varias consultas no Médico de Familia por queixas
de ansiedade e poliartralgias. Inicialmente, o quadro clinico foi interpretado como patologia osteoarticular. Poste-
riormente, surgiu dificuldade na ingestao de liquidos, atribuida a ansiedade e, adicionalmente, parestesias nas maos.
Apos excluida patologia ortopédica, foi observada em consulta de Reumatologia onde, na sequéncia de multiplos
exames foi feito o diagndéstico de esclerodermia sistémica forma cutanea limitada. Pretende-se recordar as princi-
pais manifestacdes clinicas da esclerodermia. Apesar de rara, esta é uma hipoétese a considerar em mulheres entre
0s 30-40 anos, com poliartralgias, disfagia e queixas cutaneas que por vezes sao desvalorizadas.
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ABSTRACT

Scleroderma is a rare autoimmune disease. It is characterized by inflammation and increased vascular reactivity, associa-
ted with excessive collagen deposition in tissues, including the skin and internal organs. We present a case of a woman, 41
years old, with multiple appointments with her General Practitioner due to complaints of anxiety and polyarthralgia. Initially
this was interpreted as osteoarticular pathology. Subsequent symptoms included dysphagia as well as hand'’s paresthesias.
Given the absence of orthopedic pathology, she was observed in a rheumatology consultation where, after several tests,
she was diagnosed with systemic sclerosis, limited cutaneous form. We want to recall the main clinical manifestations of
scleroderma. Although rare, this is a hypothesis that should be considered in women aged 30-40 years with polyarthralgia,
dysphagia and skin complaints that are sometimes undervalued.
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INTRODUCAO

A esclerose sistémica (ES), também conhecida como es-
clerodermia, € uma doenca autoimune rara, de etiologia
desconhecida.! Caracteriza-se por uma inflamacédo e um
aumento da reatividade vascular da micro e macrocir-
culacdo, associada & deposicao excessiva de colagénio
nos tecidos, com consequente esclerose dos mesmos,
incluindo a pele e os érgdos internos.? Trata-se de uma
doenca rara (2-20 pessoas por milhdo/ano), com predo-
minio no sexo feminino (ratio 3:1) e pico de incidéncia en-
trea 3% e 5 década devida.®

A ES divide-se classicamente em duas formas clinicas
principais: forma limitada e forma difusa.* A forma li-
mitada apresenta envolvimento cutdneo da face e das
extremidades, ritmo lento de atingimento cutaneo, cal-
cinose e incidéncia tardia de manifestacoes viscerais.®
Estes doentes podem ter caracteristicas da sindrome de
CREST (calcinose, fendomeno de Raynaud, dismotilidade
esofégica, esclerodactilia e telangiectasias).® A forma di-
fusa cursa com envolvimento cutaneo generalizado do
tronco e da area proximal dos membros, bem como pos-
sivel envolvimento cardfaco, pulmonar e renal precoce.*

A diversidade clinica desta doenca e a multiplicidade
de complicacoes possiveis, que podem condicionar um
prognostico devastador, torna o seguimento da ES um
importante desafio na préatica da Reumatologia.!

Varios critérios de classificacdo foram desenvolvidos ao
longo dos anos, sendo os mais recentes de 2013 (Tabela
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1).> Estes critérios tém maior sensibilidade e especifi-
cidade para o diagnostico precoce da ES e para certas
formas de esclerose sistémica limitada, relativamente
aos critérios de 1980.! Encontram-se divididos em itens
e subitens, com pontuacdes diferentes consoante a im-
portancia atribuida.> Um total igual ou superior a nove
faz o diagnostico definitivo de esclerose sistémica.”

Estes critérios sao aplicaveis a doentes que vao ser in-
cluidos em estudos sobre ES cuténea, mas nao sdo apli-
caveis a doentes com ES que nao envolva os dedos, ou
doentes com doencas semelhantes a ES que possam ex-
plicar as suas manifestacoes.! A pontuacao total é deter-
minada, somando os pontos obtidos em cada categoria.!
Doentes com uma pontuacdo total >9 s&o classificados
como tendo ES cuténea.!

A ES cutanea limitada caracteriza-se pela presenca de
fendmeno de Raynaud com anos de evolucao, por ve-
zes, décadas. Existe um envolvimento cutaneo limitado a
face, méos, antebracos e pés (distribuicdo acral).*

Estdo também presentes alteracdes na capilaroscopia
do leito ungueal, nomeadamente os megacapilares em
ansa e hemorragias capilares geralmente sem areas
avasculares, a ndo ser em fases muito tardias.! Também
podem estar presentes: hipertensdo pulmonar (tardia,
prevaléncia 10-15%), doenca intersticial pulmonar, calci-
nose subcutanea, doenca gastrointestinal ou CREST.' A
crise renal é rara nesta forma.! O anticorpo anticentroé-
mero esta presente em 70 a 80% dos casos.!

TABELA 1. Critérios de classificacdo da esclerodermia segundo o American College
of Rheumatology/European League Against Rheumatism Collaborative Initiative (2013).
Um total igual ou superior a 9 faz o diagndstico definitivo de esclerose sistémica.

ITEM | SUBITEM | PONTUACAO
Espessamento cutaneo dos dedos das maos com extensao 9
proximal as metacarpofalangicas (critério suficiente)

“Puffy fingers” 2
Espessamento cutaneo dos dedos (contar o score maior) Esclerodactilia dos dedos (entre 4

metacarpofalangicas e interfalangicas proximais)

3 o ) Ulceras das polpas dos dedos 2

Lesdes das polpas digitais (contar o score maior) — -

pitting scars 3
Telangiectasias 2
Alteracdes dos capilares periungueais 2
Hipertensao arterial pulmonar e/ou doenca pulmonar Hipertensao arterial pulmonar 2
intersticial (score maximo € 2) Doenca pulmonar intersticial 2
Fendmeno Raynaud 3
Autoanticorpos relacionados com SSc (anticentrémero, Anticentromero 3
anti-topoisomerase | (anti-Scl70), anti-RNA polimerase I11) | Anti-topoisomerase |
(pontuacao maxima & 11) Anti-RNA polimerase |11
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CASO CLINICO

Doente do sexo feminino, de 41 anos, empregada de lim-
peza. Integra uma familia nuclear, classe social média e
estadio V do ciclo de Duvall.

Com antecedentes pessoais de ansiedade e cirlrgicos
de reducdo maméria. Sem medicacdo habitual, habitos
tabagicos ou etilicos. Frequentadora consecutiva de va-
rias consultas no Médico de Familia (MF), desde 2011,
por queixas de ansiedade e artralgias (ombros, regido
cervical e joelhos); sem rigidez matinal ou despertares
noturnos. Realizou nesse ano, a pedido do seu MF, radio-
grafia do ombro (normal), do joelho (valgismo) e da co-
luna (escoliose discreta). O quadro clinico foi interpreta-
do como patologia osteoarticular, de carater mecanico,
consequente a sua atividade profissional, e com algum
grau de somatizacao.

Manteve a frequéncia regular nas consultas do MF por
continuidade das queixas de ansiedade. Em 13/01/2014,
refere dificuldade na ingestao de liquidos, devido a sen-
sacao de ansiedade, e também refere, de novo, pares-
tesias nas maos durante o sono. Foi entao orientada
para a consulta de Ortopedia, tendo sido observada
em 05/05/2014, com a suspeita de sindrome do tunel
carpico. Nesta consulta, a utente queixou-se de poliar-
tralgias de carater inflamatorio, sendo por isso encami-
nhada para a consulta de Reumatologia. A 24/04/2014,
nessa consulta, verificou-se a existéncia de fenémeno de

Raynaud, esclerodactilia discreta das méos (Figs. 1 e 2),
e foi pedido estudo analitico por suspeita de esclerose
sistémica/miopatia inflamatdria. O estudo revelou um
hemograma normal, fungoes renal e hepatica normais,
velocidade sedimentacdo (VS) aumentada, proteina
C-reativa normal, anticorpo anticentrémero positivo e
aldolase elevada.

Foi internada no Servico de Reumatologia, durante 3
dias, para esclarecimento diagnostico. Durante o inter-
namento realizou estudo analitico (com normalizacao
da velocidade de sedimentacdo - VS e aldolase), exame
sumario de urina, provas funcionais respiratorias, ele-
troforese de proteinas, capilaroscopia do leito ungueal,
manometria esofégica, tomografia computadorizada do
torax e ecocardiograma transtoracico. Estes exames
nao apresentavam alteracoes de relevo com a excecdo
da capilaroscopia do leito ungueal, que revelou um pa-
drao esclerodérmico com megacapilares exuberantes
e abundantes, capilares tortuosos e ramificados, areas
avasculares discretas e hemorragias nao recentes. A
06/06/2014 teve alta com o diagndstico de esclerose
sistémica forma cutanea limitada.

A doente mantém seguimento em consultas de Reuma-
tologia, sendo que na ultima consulta mantinha fenéme-
nos de Raynaud e esclerodactilia das maos, sem Ulceras
digitais e sem pérnio. Ndo apresentava fotossensibilida-
de, alopecia, Ulceras cutaneas ou tumefacao articular.

FIGURA 1. Edema, rigidez e espessamento cutaneo das maos é uma manifestacao inicial comum.
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DISCUSSAO

Pretende-se com este caso clinico recordar as principais
manifestacoes clinicas da ES. Apesar de rara, esta é uma
hipotese a considerar em mulheres entre os 30-40 anos,
com poliartralgias, disfagia e queixas cutaneas frustes,
que por vezes sao desvalorizadas. Por outro lado, a an-
siedade é um sintoma muito comum na pratica clinica de
Medicina Geral e Familiar, podendo mascarar e dificultar
outros diagnodsticos. Este casoilustratambém o exemplo
de uma doenca sistémica com repercussao cutanea, po-
dendo ser a primeira ou Unica manifestacdo da mesma.

CONFLITOS DE INTERESSE: Os autores declaram nao
ter qualquer conflito de interesse na realizacdo do pre-
sente trabalho.

FONTES DE FINANCIAMENTO: Nao houve qualquer fon-
te de financiamento na realizacdo do presente trabalho.

CONFIDENCIALIDADE DOS DADOS: Os autores decla-
ram ter seguido os protocolos da sua instituicdo acerca
da publicacdo de dados de doentes.

PROTECAO DE PESSOAS E ANIMAIS: Os autores de-
claram que os procedimentos seguidos na elaboracdo
do presente trabalho estao em conformidade com as
normas das comissdes de investigacao clinica e de ética,
bem como da declaracao de Helsinquia e da Associacéo
Meédica Mundial.

FIGURA 2. Pele brilhante (aspeto em “cera”) sugere espessamento
cutaneo.
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