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RESUMO

Introducgdo: O lUpus eritematoso sistémico (LES) € uma doencga inflamatéria cronica, multissistémica, de
causa desconhecida e de natureza auto-imune e evolui com manifestagdes clinicas polimorficas, com
periodos de exacerbacdes e remissbes. A Esclerose Sistémica (ES) é uma doenga autoimune, de etiologia
desconhecida, que afeta o tecido conjuntivo. A concomiténcia de sindromes que afetam o tecido conjuntivo
ja é conhecida, uma vez que as manifestagbes nem sempre sdo restritas as caracteristicas de uma Unica
doenca. Detalhamento do caso: Paciente de 47 anos ja diagnosticada com Lupus Eritematoso Sistémico
estava em acompanhamento regular quando iniciou quadro de dispneia progressiva e disfagia. Foi internada
para investigacao clinica e observou-se em exame radioldgico de imagem presenca de fibrose pulmonar,
além de esofagopatia. A paciente ja possuia episddios frequentes de fendmeno de Reynoud e esclerodactilia.
Com a evolucdo do quadro em associacdo com as alteracBes que a paciente j4 possuia foi fechado o
diagnostico de Esclerose Sistémica em sobreposi¢do ao quadro de LUpus eritematoso sistémico. Discussao:
O Lapus Eritematoso Sistémico (LES) é uma complexa doenga autoimune com um largo espectro clinico e
imunoldgico. A ES pode acometer varios 6rgados e sistemas, sendo a pele o 6rgdo mais afetado, seguida dos
pulmdes, sistema musculoesquelético, rins, coracdo e trato gastrointestinal. A sobreposicdo dessas
patologias configura um caso raro que demanda identificacdo rdpida do profissional de saude a fim de
minimizar dados e complicagfes de ambas as patologias.

Palavras-chave: Lupus Eritematoso Sistémico, Esclerodermia, Overlap.

SUMMARY

Introduction: Systemic lupus erythematosus (SLE) is a chronic, multisystemic inflammatory disease of
unknown cause and autoimmune in nature and evolves with polymorphic clinical manifestations, with periods
of exacerbations and remissions. Systemic sclerosis (ES) is an autoimmune disease of unknown etiology that
affects connective tissue. The concomitance of syndromes that affect the connective tissue is already known,
since the manifestations are not always restricted to the characteristics of a single disease. Case report: A
47-year-old patient diagnosed with Systemic Lupus Erythematosus was regularly followed up when she started
progressive dyspnea and dysphagia. She was admitted for clinical investigation and the presence of pulmonary
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fibrosis, in addition to esophagopathy, was observed on radiological imaging. The patient already had frequent
episodes of Reynoud's phenomenon and sclerodactyly. With the evolution of the condition in association with
the changes that the patient already had, the diagnosis of Systemic Sclerosis was closed in overlapping with
the systemic lupus erythematosus. Discussion: Systemic lupus erythematosus (SLE) is a complex
autoimmune disease with a broad clinical and immunological spectrum. ES can affect several organs and
systems, the skin being the organ most affected, followed by the lungs, musculoskeletal system, kidneys, heart
and gastrointestinal tract. The overlapping of these pathologies is a rare case that demands the rapid
identification of the health professional in order to minimize data and complications of both pathologies.

Key words: Systemic Lupus Erythematosus, Scleroderma, Overlap.

RESUMEN

Introduccion: El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad inflamatoria crénica, multisistémica,
de causa desconocida y de naturaleza autoinmune y evoluciona con manifestaciones clinicas polimoérficas,
con periodos de exacerbaciones y remisiones. La Esclerosis Sistémica (ES) es una enfermedad autoinmune,
de etiologia desconocida, que afecta el tejido conectivo. La concomitancia de sindromes que afectan al tejido
conjuntivo ya es conocida, ya que las manifestaciones no siempre son restringidas a las caracteristicas de
una sola enfermedad. Detalle del caso: Paciente de 47 afos ya diagnosticada con Lupus Eritematoso
Sistémico estaba en seguimiento regular cuando inicié cuadro de disnea progresiva y disfagia. Fue internada
para investigacion clinica y se observé en un examen radiolégico de imagen presencia de fibrosis pulmonar,
ademas de esofagopatia. La paciente ya poseia episodios frecuentes de fenédmeno de Reynoud y
esclerodactilia. Con la evolucion del cuadro en asociacion con las alteraciones que la paciente ya poseia fue
cerrado el diagnéstico de Esclerosis Sistémica en superposicion al cuadro de Lupus eritematoso sistémico.
Discusién: El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es una compleja enfermedad autoinmune con un amplio
espectro clinico e inmunolégico. La ES puede acometer varios érganos y sistemas, siendo la piel el 6rgano
mas afectado, seguido de los pulmones, sistema musculoesquelético, rifiones, corazén y tracto
gastrointestinal. La superposicion de estas patologias configura un caso raro que demanda identificacién
rapida del profesional de salud a fin de minimizar datos y complicaciones de ambas patologias.

Palabras clave: Lupus Eritematoso Sistémico, Esclerodermia, Overlap.

INTRODUCAO

O ldpus eritematoso sistémico (LES) € uma doencga inflamatéria crénica, multissistémica, de causa
desconhecida e de natureza auto-imune, caracterizada pela presenca de diversos auto-anticorpos. Evolui
com manifestag¢des clinicas polimarficas, com periodos de exacerbagdes e remissfes. O desenvolvimento da
doenca estd ligado a predisposicdo genética e fatores ambientais, como luz ultravioleta e alguns
medicamentos (BORBA et al, 2008). Esta doenca possui periodos de exacerbacao e remissdo, tornando mais
dificil o manejo médico (RUS, 2007). Os custos estimados para o tratamento da doenca sdo elevados e estdo
diretamente relacionados a gravidade desta, devido ao tipo de medicamento diferenciado e o nimero de
exacerbacdes dos casos mais severos. (DORIA et al, 2015)

Dentre as formas de apresentacdo da doenga, podemos diferenciar o Lupus Eritematoso Sistémico e o
Lupus Eritematoso Cutaneo (LEC), apesar destas duas formas nao serem sempre tdo bem diferenciadas na
literatura cientifica, haja vista que existem varias intercessdes entre ambas. Apesar das lesdes de pele
especificas das 4 subclassificagbes do LEC, existem manifestacbes comuns compartilhadas com a LES,
como Fenémeno de Raynaud, telangiectasiasperiungueais e vasculites (KUHN, 2006).

Segundo estudos norte-americanos, a doenca afeta mais frequentemente mulheres jovens (9-10:1) com
sua prevaléncia variando de 14 a 50/100.000 habitantes (RUS, 2007). Estudos envolvendo a popula¢édo
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brasileira observou incidéncia mais elevada em pacientes brancos e também em mulheres jovens (ADINOLFI
et al, 2016).

A esclerodermia é uma doenca autoimune, cujas manifestacées clinicas podem ser bastante variaveis.
Algumas formas séo mais brandas, enquanto outras podem ser letais. A esclerodermia pode ser classificada
de duas maneiras: Esclerose Sistémica — que causa fibrose, com acometimento cutaneo, vascular e de 6rgaos
internos; € mais comum em adultos — e Esclerodermia localizada — que causa fibrose na pele e tecidos
adjacentes, sem acometimento vascular ou de 6rgaos internos; € mais comum em criancas (TOROK, 2012).

A Esclerose Sistémica (ES) é uma doenca autoimune, de etiologia desconhecida, que afeta o tecido
conjuntivo. Trata-se de uma condicao rara, potencialmente fatal, cuja incidéncia, segundo estudos realizados
na Inglaterra, tem uma estimativa anual de 0,6 a 19 casos novos para cada milhdo de habitantes. Em relacéo
a prevaléncia, estudos realizados nos Estados Unidos e na Inglaterra apontam, aproximadamente, 1 paciente
para cada 1000 habitantes. No Brasil, ha poucos estudos publicados sobre a incidéncia e a prevaléncia de
ES. Em um estudo realizado no Mato Grosso do Sul, em 2014, a taxa de incidéncia de ES foi de 11,9 casos
por milhdo de habitantes e a prevaléncia foi de 105,6 por milhdo de habitantes (HORIMOTO et al., 2017).

Na ES, pode haver alteracdes caracterizadas por inflamacao, fibrose e atrofia, associadas a endarterite
proliferativa e lesGes obstrutivas dos capilares, afetando pele, sistema musculo-esquelético e 6rgaos internos
— como coracgdo, pulmdes e rins. As manifestacdes clinicas da ES sao extremamente heterogéneas e o curso
da doenca pode ser bastante varidvel (KAYSER; ANDRADE, 2002).

E uma enfermidade que apresenta trés subtipos clinicos, os quais estdo relacionados a diferentes
morbidades. O primeiro subtipo é o cutdneo difuso, rapidamente progressivo e caracterizado pelo
espessamento generalizado da pele e pelo acometimento precoce de érgaos viscerais (coragéo, pulmdes e
rins). O segundo subtipo é o cutaneo limitado, caracterizado pelo espessamento restrito e ndo progressivo da
pele, além de acometimento mais tardio de outros 6rgédos, causando, por exemplo, o desenvolvimento de
hipertens&o arterial pulmonar. O terceiro subtipo é a sobreposi¢do de uma das formas clinicas (podendo ser
cutaneo difuso ou cutaneo limitado) com outra doenca que afete o tecido conjuntivo, a exemplo do Lipus
Eritematoso Sistémico (LES) (TOROK, 2012).

A concomitancia de sindromes que afetam o tecido conjuntivo ja é conhecida, uma vez que as
manifestagfes nem sempre sdo restritas as caracteristicas de uma unica doenca. Desta forma, um paciente
pode manifestar comemorativos ndo caracteristicos a sua entidade patoldgica diagnosticada, mesmo que nédo
preencha os critérios diagnosticos de uma outra; ou a variacdo seja tamanha que preencha, caracterizando a
sobreposi¢éo (LIN, 2012).

Em estudo, observou-se que aproximadamente 30% dos pacientes apresentavam concomitancia de LES
com pelo menos mais uma outra doenga autoimune, dentre elas, a esclerodermia (MCDONAGH, 2000).

Dito isto, este trabalho tem por objetivo relato de caso de uma paciente hospitalizado com diagnéstico de
Sindrome de Sobreposi¢éo Lupus Eritematoso Sistémico e Esclerodermia.

DETALHAMENTO DO CASO

No ano de 2017, na Fundacdo Santa Casa de Misericordia do Para (FSCMPA), ocorreu um caso de
sobreposicéo do Lipus eritematoso sistémico e Esclerodermia.

Em junho do ano supracitado, deu entrada no hospital paciente do sexo feminino, 47 anos, com diagnostico
de Lupus ha 8 anos, procedente do ambulatério de reumatologia onde fazia acompanhamento desde o
diagnostico da doenca. Na admissao relatava dispneia em repouso, com piora aos pequenos esforcos,
cianose de extremidades, dor generalizada, principalmente articular, dor toracica ventilatério dependente,
astenia, anorexia e referia 1 episodio de febre. Na manha da internag&o, durante pulso com Metilprednisolona,
evoluiu com piora dos sintomas e elevagéo dos niveis pressoricos, sendo encaminhada para internacédo. De
antecedentes negava Hipertenséo arterial e diabetes. Ao exame encontrava-se com cianose de extremidades,
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com Pressao arterial de 160x100 MMHG, com murmurio vesicular discretamente diminuido em bases
pulmonares. Foi diagnosticada com LUpus eritematosos sistémico, miositelUpica e Fibrose pulmonar, em uso
de Prednisona 60 mg/dia que foi mantida.

Na internagdo evoluiu com fraqueza muscular proximal, refluxo gastroesofagico, com nauseas e vomitos
persistentes, fenébmeno de Raynaud, algia em membros inferiores. Fez uso prednisona 60 mg/dia, contudo
mantinha dispneia, fraqueza muscular proximal com dificuldade para deambular e dispneia, refluxo
gastresofagico e fenbmeno de Raynaud. Realizou pulsoterapiacom metilprednisolona e pulsoterapia com
ciclosfofamida.

No decorrer da internacdo evolui com Pneumonia Nosocomial, mantinha a Fibrose pulmonar em bases
com queixa de tosse produtiva com secregdo purulenta, tomografia computadorizada de térax apresentava
espessamento de septos interlobulares difusos, associados a bandas parenquimatosas e bronquioloectasias
de tragdo. Foi iniciada antibioticoterapia com Ceftriaxone e Claritromicina, sem melhora, e entdo tratada
posteriormente com Piperacilina com Tazobactam sédico, obtendo resposta satisfatéria apds tratamento.

Devido a queixa de Refluxo Gastroesofégico, foi realizada Endoscopia digestiva alta, com resultado de
esofagite edematosa moderada; moniliaseesofagiana severa, pangastrite endoscoépica, tipo enantematica,
edematosa, exsudativa de moderada intensidade, bulbodeniteendntematica, edematosa moderada. Tratada
com Fluconazol por longo periodo.

Laboratério com sorologia para HIV negativas, FAN Padrédo nuclear Pontilhado fino, Fator Reumatoide <1,
Complemento C3: 90,26, Complemento C4: 16,52, ANTI-SCL: ndo reagente, ANTI JO: ndo reagente,
Aldolase: 6,2; CPK, para diagnéstico de lesbes e doencas da musculatura esquelética e também infarto agudo
do miocérdio: 370 (aumentado), CPK 6 dias ap6s o primeiro: 197 (limite superior de normalidadae) e Baar:
negativo

Devido ao quadro de dor foi realizada Ressonancia nuclear magnética de Coluna Lombo-sacra, na qual
evidenciou um abaulamento discal posterior difuso nos niveis de L3-L4 e L4-L5. Tocando a face Ventral do
Saco dural e reduzindo a amplitude de recessos neuroforaminais. Associa-se a rotura do anulo fibroso de
nivel L4-L5. Injaria dos ligamentos interespinhosos nos niveis L3-L4 e L4-L5. Artrose interpofisaria incipiente
nos niveis de L3-L4 e L4-L5.

Foi realizado também um Ecocardiograma, na qual mostrou um aumento discreto das camaras esquerdas,
VE com desempenho global normal, Fracéo de ejecédo de ventriculo esquerdo de 65% (preservada), discreta
regurgitacao mitral e tricuspide

A paciente mantinha aumento de astenia, dor em grandes e pequenas articulagbes, parestesias, alopecia,
dispneia aos esforgos. E evoluiu com sopro sistélico em todos os focos e facies tipica de Esclerodermia e
picos hipertensivos. Entdo realizada nova pulsoterapia com Ciclofosfamida e tratamento com
Hidroxicloroquina.

ApOs mais de 2 meses de internagdo, com a terapia instituida, antibioticoterapia, fluconazol, prednisona,
pulso com metilprednisolona, Hidroxicloroquina, recebeu alta com melhora, sem febre, dor ou dispneia e sem
outras queixas, com diagnéstico de Sindrome de sobreposi¢do Lipus eritematoso sistémico e Esclerodermia,
devido a todo quadro apresentado.

DISCUSSAO

O Lupus Eritematoso Sistémico (LES) é uma complexa doenca autoimune com um largo espectro clinico
e imunoldgico. E caracterizada pelo desenvolvimento de autoanticorpos e pelo autoataque imunoldgico a
diversos sistemas. Tem etiologia desconhecida, mas esta associada a fatores genéticos, hormonais e
ambientais (MOREIRA, 2017).

Como fatores de risco, temos como exemplo o género feminino (tanto em ldpus cutaneo —LEC- quanto
em lupus sistémico-LES-); para fatores ambientais, ndo existe uma boa relagdo causal com o LES, mas ha
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com a LEC (exposicao aos raios UV, habito de fumar); a variavel étnica e socioeconémica influenciam na
severidade e na mortalidade de ambas as formas patolégicas (PONS-ESTEL et al, 2010); mutagdes genéticas
como o gene TREX1, a deficiéncia de fatores do complemento (C1q e C4) e hiperexpresséo de TYK2 podem
também ser o caminho para uma melhor explicacéo sobre a etiologia desta doenca (GUNTHER et al, 2009;
JARVINEN et al, 2012). A paciente do caso em questdo era do sexo feminino e possui diagnostico de ltpus
ha 8 anos e encontra-se, portanto, dentro da faixa etaria mais acometida pela doenca.

Sobre a fisiopatologia, existem evidéncias de que a lesdo difusa do lapus seja de origem inflamatéria
vascular, haja vista que a patogénese da doenca transpasse fundamentalmente por uma desregulacao
imunoldgica, causando a hiperproliferacdo de variados anticorpos, e a excitacdo das células endoteliais
vasculares. Trata-se de um processo vicioso, no qual as células endoteliais ativadas liberam substancias que
coordenam uma resposta imunoldgica, da cascata de coagulagdo e do ténus vascular, os quais tem como
resultado a acado inflamatoria sobre o proprio endotélio, excitando-o novamente (BELMONT, 1996).

As manifestac¢des clinicas da doenga sdo extremamente variaveis, tanto no que tange a sintomatologia
guanto em relagéo a expressdo dos marcadores sorolégicos da autoimunidade do paciente (ADINOLFI et al,
2016). Além disso, os danos irreversiveis, que leve a perda funcional j& sédo esperados na evolugdo desta
doenca. (MARTINEZ-BARRIO et al, 2014).

Determinados 6rgaos podem ser costumeiramente atingidos pela LES (ADINOLFI et al, 2016). Segundo
Bortoluzzi et al, 2014 dentre estas lesdes, nés podemos salientar o espectro de sindromes neuropsiquiatricas.
Na paciente do caso clinico de sobreposi¢éo, este acometimento ndo foi relatado durante o periodo de
internacao.

Segundo Mavragni et al 2015, outro acometimento descrito € a nefrite IUpica, na qual observou-se que
casos mais severos de LES resultavam em nefrites do tipo Il ou IV e casos mais brandos em nefrite tipo V.
Na paciente do caso clinico néo foram encontrados dados relacionando acometimento renal importante. Muito
embora essa seja uma causa bastante comum de internacao

Segundo Rothfiled 1995 e Belmont 1996, destacam-se dentro do escopo de sintomas respiratérios
relacionados ao Lupus Eritematoso Sistémico, o envolvimento pleural (derrame pleural, pleurite),
envolvimento vascular (hipertensdo pulmonar, hemorragia alveolar), pneumonia intersticial e até lesdes
neurolégicas como paralisia diafragmatica. No caso clinico da paciente, observa-se que o acometimento
respiratério que corrobora com a descricéo do autor. Tendo em vista a descri¢do de sintomas como dispnéia,
dor ventilatério dependente e alteragdes encontradas em exames de imagem relatados anteriormente, ndo
relacionados somente a pneumonia que acabou acometendo a paciente.

O tratamento para LES é medicamentoso e tem se demonstrado com eficicia progressiva ao longo dos
anos devido a novas estratégias terapéuticas associadas aos tratamentos tradicionais (ADINOLFI et al, 2016).
O tratamento tradicional utiliza drogas antimalaricas (Hidroxicloroquina), com grande eficacia e grande
utilizacdo mundialmente (NORGAARD et al, 2015) e com drogas imunossupressoras (Ciclofosfamida ou
Micofenolato) principalmente em pacientes com leséo renal (FASSBINDER et al, 2015; ADINOLFI et al, 2016).
Existem ainda as drogas blogueadores de células-B, como o Rituximab e o Belimumab. O Rituximab mostra
uma reducgdo na sua eficacia, provavelmente por mecanismo de resisténcia (REDDY et al, 2015); ja o
Belimumab demonstra uma grande vantagem quando utilizado em LES de instalacéo na faixa etéria infantil
(HUI-YUEN et al, 2015).

Dentre as formas de apresentacdo da doenca, podemos diferenciar o LUpus Eritematoso Sistémico e o
Lapus Eritematoso Cutaneo (LEC), apesar destas duas formas ndo serem sempre tdo bem diferenciadas na
literatura cientifica, haja vista que existem vérias intercessdes entre ambas. Apesar das lesBes de pele
especificas das 4 subclassificacdes do LEC, existem manifestagcbes comuns compartilhadas com a LES,
como Fenémeno de Raynaud, telangiectasias periungueais e vasculites (KUHN, 2006). Estas descri¢c6es do
estudo de Kuhn 2006 tém relevancia dentro do caso relatado, pois a paciente ja apresentava o fenébmeno de
Raynaud observado desde sua admissdo. Embora este mesmo achado possa ocorrer também relacionada
ao diagnostico de esclerodermia que a paciente possuia.
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A Esclerose sistémica (ES) € uma doenga autoimune, de etiologia desconhecida e potencialmente fatal.
Caracteriza-se por inflamacao, disfuncdo vascular e fibrose da pele e de 6rgaos internos, devido a deposigao
excessiva de colageno nos tecidos. E uma doenca rara nos extremos de idade, sendo o pico de incidéncia
durante a quinta década de vida. A sobrevida estimada para portadores dessa doenca é de 66% em 10 anos.
As duas principais causas de mortalidade relacionadas a essa patologia sao insuficiéncia renal, em funcéo
da crise renal esclerodérmica, e a insuficiéncia pulmonar, devido & hipertenséo pulmonar (ABRAO et al, 2016).
Esta paciente embora tenha diagnostico de duas patologias com risco de disfuncdo renal, ndo teve este
acometimento como marco importante nesta internacao

A ES pode acometer varios 6rgaos e sistemas, sendo a pele o érgdo mais afetado, seguida dos pulmdes,
sistema musculoesquelético, rins, coracao e trato gastrointestinal. O acometimento do sistema respiratério
ocorre em 70 a 90% dos pacientes portadores, sendo as manifestagdes mais frequentes a doenga pulmonar
intersticial e a hipertensdo arterial pulmonar (OLIVEIRA, 2017). A paciente apresentou durante a internacao
acometimento respiratorio importante, com a constatacado de fibrose pulmonar. Quanto ao acometimento
cardiolégico, a paciente do caso possui uma fracdo de ejecdo de Ventriculo Esquerdo preservada, como
constatado em ecocardiograma.

A ES é uma doenca classificada em duas categorias, de acordo com a extenséo de pele acometida. Ha
a ES limitada, na qual ocorre um espessamento da pele em areas exclusivamente distais aos cotovelos e
joelhos, podendo haver ou ndo acometimento da face. A “sindrome CREST” (caracterizada por calcinose,
fendbmeno de Raynaud, dismotilidade esofagica, esclerodactilia e telangiectasias) € um termo em desuso e
atualmente enquadra-se na definig&o de ES limitada. H4, ainda, a ES difusa, na qual ocorre um espessamento
da pele tanto a nivel proximal como distal aos cotovelos e joelhos, podendo haver ou ndo envolvimento da
face e do tronco (CHARLES; CLEMENTS; FURST, 2006).

Assim, o sinal clinico mais importante para diagnosticar ES é o espessamento da pele, que geralmente
inicia com um edema da pele, normalmente nos dedos e nas méos. O curso clinico da doenga é bastante
variavel, sabendo-se que a forma cuténea difusa da doenca é tipicamente mais agressiva (STEEN, 2001). A
patogenia da doenca, embora no esteja totalmente esclarecida, possui relagdo com uma complexa interacéo
entre alteragbes vasculares com dano das células do endotélio, ativagdo da imunidade humoral e celular e
disfuncao no controle da sintese de tecido conjuntivo (PEREIRA et al., 2012; TOPAL; DHURAT, 2013).

A patogénese da doenca esta relacionada ao sistema vascular, as células endoteliais e adventicias; ao
sistema conjuntivo, com os fibroblastos como célula central; e ao sistema imunolégico, com fenémenos
inflamatorios e autoimunes (STICHERLING, 2012). Como se trata de uma doeng¢a multissistémica, que afeta
de diversas maneiras e a niveis variados os diferentes 6rgdos e sistemas, ndo existem dois pacientes com
manifestacbes idénticas, tornando extremamente importante a compreensdo da sua patogénese, a fim de
instituir a terapéutica mais adequada (TOPAL; DHURAT, 2013).

Segundo Lorenzoni e Martins 2010 estudos mostram que h& uma predisposicdo genética a ser
considerada para o desenvolvimento da doenca. Embora tenha sido identificada uma distribuigéo familiar, ndo
h& evidéncias de padrao de heranga mendeliano. Membros da mesma familia apresentam uma incidéncia de
1,6% de manifestar a doenca, em relagdo a populacdo em geral. No caso da paciente, ndo foi encontrado
dados que descrevessem acometimento de esclerodermia em familiares da mesma.

Suspeita-se que infec¢des, como citomegalovirus e parvovirus tém importancia na etiopatogenia da ES.
Suspeita-se também de substancias utilizadas em certos pesticidas, de exposicdo a derivados de benzeno e
asilica, o que pode ser relevante na medicina ocupacional. (CHARLES; CLEMENTS; FURST, 2006) Na
histéria da paciente ndo tiveram registros de acometimento por parte destas infeccées ou exposicao
ocupacional que tem relacdo com a esclerodermia.

Acredita-se que um dos fatores de maior importancia para o desenvolvimento da ES seja lesdo endotelial
que leva a disfuncao vascular (HUMMERS et al., 2009). Mecanismos celulares que levam ao acumulo de
miofibroblastos na camada intima dos vasos sanguineos tém como repercussao o espessamento da camada
e a consequente reducdo do lumen vascular (CHARLES; CLEMENTS; FURST, 2006). Essa lesdo endotelial

REAS/EJCH | Vol.Sup.17 | e273 | DOI: https://doi.org/10.25248/reas.e273.2019 P4agina 6 de 9


https://doi.org/10.25248/reas.e273.2019

Revista Eletrénica Acervo Saude / Electronic Journal Collection Health | ISSN 2178-2091

pode ser agravada por mecanismos de isquemia e de reperfusdo, resultando no aumento de diversas
citocinas, tais como a endotelina-1 ou a prostaciclina. A ativacdo de diversas outras citocinas e receptores
pode culminar no desequilibrio vascular, causando vasoconstricdo e fibrose (BALBIR-GURMAN;
MOSCOVICI, 2012).

Segundo Kayser e Andredade 2002, o fendmeno de Raynaud é normalmente o sinal mais precoce da
doenca. Com a evolucéo da doenca, surgem complicacdes devido ao envolvimento vascular de outros 6rgaos
e o0s principais sintomas sao fadiga e queixas musculo-esqueléticas, sobretudo artralgia ou artrite. O
diagnostico ainda é obscuro nessa fase. O que sugere, mais especificamente, evolucdo para esclerose
sistémica é a presenca de anticorpos antinicleo (ANAs) ou de microangiopatia SD; idade tardia de inicio do
fendmeno de Raynaud e grande intensidade do fendbmeno. No caso relatado observa-se a ocorréncia deste
fendmeno, que também acontece no LES ja diagnosticado.

A expressdo fenotipica da doenca é a fibrose. A fibrose da pele, das paredes vasculares e dos érgéos
internos, aparentemente, deve-se a deposicdo de componentes da matriz extracelular e ao aumento
progressivo do teor de colageno. Assim, o tecido subcutaneo é parcialmente substituido por coldgeno. Essa
atividade aumentada dos fibroblastos esta relacionada ao estimulo por citocinas inflamatérias, como o TGF-
beta (STICHERLING, 2012).

Por se tratar de uma doenca rara, a esclerodermia possui tratamento limitado, uma vez que ha certa
dificuldade em avaliar as melhorias da doenca e que néo haja parametros que sejam universalmente utilizados
(FETT, 2013). Como néo ha tratamento modificador da doenga definitivo e que aborde a patogenia béasica
gue a envolve, o foco da terapéutica é tratar as manifestacdes 6rgaos especificas (ALMEIDA, 2014).

Na terapéutica modificadora da doenca, tem-se farmacos muito utilizados e que demonstram eficicia em
alguns aspectos particulares. Ha terapias imunomoduladoras, que podem ser realizadas com Ciclofosfamida,
Micofenolato de mofetil, Metotrexato, Azatioprina, entre outros (ALMEIDA, 2014).

A Ciclofosfamida interfere na diviséo e na proliferacé@o celular, diminuindo os linfécitos B e T (QUILLINAN;
DENTON, 2009). E o agente imunossupressor utilizado ha mais tempo e possui varios estudos sobre
tratamento da ES (HUNZELMANN et al., 1997). Seu uso é recomendado para tratamento da doenca
intersticial pulmonar de pacientes portadores de ES (KOWAL-BIELECKA et al., 2009). Dessa forma, deve ser
considerada a primeira linha no tratamento de pacientes com ES e que possuam sinais precoces de
progressdo da doenca a nivel pulmonar. No caso, descreve-se que a paciente recebeu pulso de
Ciclofosfamida, tal medicacdo também utilizada para tratamento de LES contribui com a alta melhorada que
a paciente recebeu.

O micofenolato de mofetil também est4 relacionado & diminuigéo de linfécitos B e T, uma vez que previnem
a sua proliferacdo (TOPAL; DHURAT, 2013). Possui efeitos benéficos nas manifestacbes cutaneas e
diminuicdo na progressao para manifestagdes pulmonares da doenga (NIHTYANOVA et al., 2007).

Pode-se lancar mao de terapias bioldgicas, que utilizam anticorpos, e terapias antifibréticas também. Deve-
se avaliar o perfil e as manifesta¢cdes mais importantes de cada paciente, a fim de instituir a terapéutica mais
eficaz e direcionada (ALMEIDA, 2014).

CONSIDERACOES FINAIS

Tanto o LES como a AS séo patologias que isoladamente podem cursar desde forma leve até formas mais
graves, ambas doencgas auto-imunes que requerem tratamento e acompanhamento a fim de tentar reduzir
progressado e complicaces. Apds a exposicao e discussdo do caso abordados neste relato, evidencia-se que
apesar de ser uma condic¢do clinica rara, a sindrome de sobreposicao do Llpus e Esclerose sistémica deve
ser exposta para conhecimento sobre o caso, pois ainda existem poucas publicacdes a respeito desse
assunto. Nesse sentido € importante, chamar a atencdo sobre o tema e incentivar a pensar sobre essa
possibilidade diagndstica em pacientes reumatoldgicos, bem como suscitar discussdes sobre seu tratamento
e processo de reabilitacao intra-hospitalar e programacao de estratégias pos altas.
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