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RESUMO

ABSTRACT

E apresentado o caso de uma doente de 50 anos com diagndstico concomitante de esclerose sistémica e neoplasia
da mama em estadio precoce. Em exames complementares sdo detetadas lesdes dsseas no esqueleto axial. Surge a
duvida diagnostica de qual a doenca primaria que esta na base destas alteracées. Conclui-se tratar-se de envolvi-
mento 6sseo da esclerose sistémica que, apesar de raro nalocalizacao onde surgiu, se encontra descrito naliteratura.

PALAVRAS-CHAVE: Densidade Ossea; Esclerodermia Sistémica; Neoplasias da Mama

Here is presented a 50-year-old female patient diagnosed with both systemic scleroderma and breast cancer- initial stage.
New onset of bone lesions in the axial skeleton are discovered in a routine imagological exam. It raises the question of which
primary disease causes these findings. It is concluded that they are related to systemic scleroderma, besides bone is a rare site
of manifestation of this disease, especially in the axial skeleton.
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INTRODUCAO

O caso clinico que abaixo se descreve surgiu de uma
consulta de segunda opinido, a propoésito de alteracoes
dsseas encontradas num exame de imagem, e enfatiza a
necessidade de se pensar em causas raras para determi-
nada manifestacao clinica/achado imagiolégico, princi-
palmente quando ajustificacdo mais dbvia parece ndo se
encaixar no quadro.

CASO CLINICO

Doente do sexo feminino, com 50 anos, casada, natural e
residente em Lisboa.

Antecedentes Pessoais: Fumadora de 0,5 unidades
maco ano, nega habitos alcodlicos ou toxicofilicos.

Histéria da doenca atual: Doente em aparente satide até
2008, altura em que inicia quadro de cianose alternada
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FIGURA 1. Tomografia computorizada toracica que revela padrao em favo de mel, sobretudo em ambas as bases, opacidades reticulares, distor-

cao arquitetural e bronquiolectasias de tracao.

FIGURA 2. Tomografia computorizada toracica evidenciando alteracoes 6sseas na grelha costal.

com palidez nas extremidades dos dedos das maos e
pés, com agravamento com exposicao a frio e remissao
espontanea. Um ano depois, por manutencéo do quadro,
com exacerbacodes frequentes, procurou assisténcia mé-
dica. Realizou exames complementares de diagndstico,
entre os quais determinacoes analiticas que revelaram
anticorpos antinucleares positivos. Investigacao com-
plementar sem outras alteracoes de relevo. Admitindo
tratar-se de fendmeno de Raynaud, foi recomendada
cessacao tabdgica, abstinéncia de café e reducdo do
stress quotidiano.

Durante a investigacao, realizou mamografia, que iden-
tificou nédulo suspeito. Realizou ecografia com bidpsia,
com diagnostico de carcinoma ductal invasivo no qua-
drante supra-interno da mama esquerda. Feito estadia-
mento clinico e imagioldgico: T1aNOMO. Submetida a
quadrantectomia e radioterapia (dose total de 36 Gy).
A anatomia patoldgica revelou tratar-se de um tumor
hormonossensivel (recetores de estrogénio e de pro-
gesterona expressos a 100%), sem amplificacao do gene
Her 2. Iniciou terapéutica adjuvante com tamoxifeno.
Em maio de 2010, por edemas periféricos, dispneia para
pequenos esforcos e mal-estar inespecifico, admitidos
como efeitos adversos medicamentosos, parou hormo-
noterapia, apds um ano de terapéutica.

N&o houve melhoria dos sintomas e, por suspeita de

eventual pneumonite radica, realizou tomografia com-
putorizada (TC) de tdérax, que revelou pneumonite
intersticial bilateral (Fig. 1). Ao exame objetivo, neste
momento, com espessamento cutaneo difuso, com atin-
gimento de toda a superficie corporal, afilamento dos
dedos das méaos (esclerodatilia) e dos labios superior e
inferior. Tendo em conta achados clinicos e laboratoriais,
feito diagndstico de esclerose sistémica progressiva. Ini-
ciou pulsos de corticoides e ciclofosfamida, sem melho-
ria. Em 2011, em consulta na Alemanha, inicia farmaco
experimental, inibidor da serotonina, com melhoria do
espessamento cutaneo em cerca de 20%, sem melhoria
a nivel pulmonar. Ficou medicada com ciproheptadina
(farmaco efeito semelhante ao farmaco experimental).

Iniciou, também, micofenolato de mofetil, 2 g/dia, com
melhoria da funcdo pulmonar. Por hipertensdo pulmo-
nar, iniciou terapéutica com bonsentano 62,5 mg duas
vezes por dia. Pelas queixas dispépticas, foi necessario
acrescentar a terapéutica um inibidor da bomba de pro-
tdes e um agente pro-cinético.

Em 2012, em TC toréacica de rotina para avaliacdo de
patologia pulmonar, surgem imagens compativeis com
fraturas de costelas bilaterais, na 4%, 5%, 7% e 8* costelas
(Fig. 2), confirmadas em cintigrafia éssea (Fig. 3). Simul-
taneamente, calcificacoes 6sseas em mamografia de se-
guimento.
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FIGURA 3. Cintigrafia 6ssea de corpo inteiro (em cima) e grelha cos-
tal lateral esquerda e direita, evidenciando areas de hipercaptacao
de radiofarmaco na 4° e 6° costela a esquerda e 5% e 6° costela a di-
reita.

Colocada hipdtese diagndstica de lesdes secundarias a
neoplasia da mama versus alteracées secundarias a es-
clerose sistémica. Apds investigacao adicional, conclui-
-se que tais achados sdao manifestacoes da esclerose
sistémica progressiva.

Mantém seguimento de rotina em consulta de Oncolo-
gia Médica, encontrando-se em remissdo da neoplasia
da mama. Medicacao habitual: micofenolato de mofetil,
2 g/dia, bonsentano, 62,5 mg/ duas vezes por dia, ci-
proheptadina, 4 mg, duas vezes/dia, lepicortinolo 10 mg/
dia, pentoxifilina 400 mg/ trés vezes por dia, hidroxiclo-
roquina, 400 mg/ duas vezes por dia, domperidona, 10
mg/ trés vezes por dia, ranitidina, 150 mg/ uma vez por
dia, pantoprazol, 20 mg/ duas vezes por dia, budesonida
e formoterol, duas inalacdes/ duas vezes por dia, suple-
mento de célcio, ferro e vitamina E, um comprimido/dia.

DISCUSSAO

A esclerose sistémica é uma doenca autoimune sistémi-
ca caracterizada pela deposicao excessiva de colagénio
e outras macromoléculas de tecido conjuntivo na pele
e orgdos internos.” A nivel ¢sseo, podem ocorrer feno-
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menos de reabsorcao. Estes séo evidentes em radiogra-
fia, visualizados como é&reas de hipertransparéncia. Os
locais mais frequentemente afetados sdo as falanges
terminais dos dedos da mao. No entanto, j& existem des-
critos casos em outros locais do esqueleto, nomeada-
mente, nas costelas.? Neste caso em particular, perante
a existéncia de uma patologia neoplasica com frequente
tropismo para metastizacdo a nivel do esqueleto axial,
foi necessaria a exclusao de envolvimento secundario.
Embora pouco provéavel, pelo estddio precoce em que
foi detetada a doenca, é um evento mais frequente que
o envolvimento dsseo da esclerose sistémica. Este acha-
do é raro e o seu diagnostico apenas foi possivel peran-
te uma elevada suspeicéo clinica e amplo conhecimento
das manifestacoes clinicas possiveis desta doenca do
tecido conjuntivo.
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