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RESUMO 

Introdução: O lúpus eritematoso sistêmico (LES) é uma doença inflamatória crônica, multissistêmica, de 

causa desconhecida e de natureza auto-imune e evolui com manifestações clínicas polimórficas, com 

períodos de exacerbações e remissões. A Esclerose Sistêmica (ES) é uma doença autoimune, de etiologia 

desconhecida, que afeta o tecido conjuntivo. A concomitância de síndromes que afetam o tecido conjuntivo 

já é conhecida, uma vez que as manifestações nem sempre são restritas as características de uma única 

doença. Detalhamento do caso: Paciente de 47 anos já diagnosticada com Lúpus Eritematoso Sistêmico 

estava em acompanhamento regular quando iniciou quadro de dispneia progressiva e disfagia. Foi internada 

para investigação clínica e observou-se em exame radiológico de imagem presença de fibrose pulmonar, 

além de esofagopatia. A paciente já possuía episódios frequentes de fenômeno de Reynoud e esclerodactilia. 

Com a evolução do quadro em associação com as alterações que a paciente já possuía foi fechado o 

diagnóstico de Esclerose Sistêmica em sobreposição ao quadro de Lúpus eritematoso sistêmico. Discussão: 

O Lúpus Eritematoso Sistêmico (LES) é uma complexa doença autoimune com um largo espectro clínico e 

imunológico. A ES pode acometer vários órgãos e sistemas, sendo a pele o órgão mais afetado, seguida dos 

pulmões, sistema musculoesquelético, rins, coração e trato gastrointestinal. A sobreposição dessas 

patologias configura um caso raro que demanda identificação rápida do profissional de saúde a fim de 

minimizar dados e complicações de ambas as patologias. 

Palavras-chave: Lúpus Eritematoso Sistêmico, 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 

Introducción: El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad inflamatoria crónica, multisistémica, 

de causa desconocida y de naturaleza autoinmune y evoluciona con manifestaciones clínicas polimórficas, 

con períodos de exacerbaciones y remisiones. La Esclerosis Sistémica (ES) es una enfermedad autoinmune, 

de etiología desconocida, que afecta el tejido conectivo. La concomitancia de síndromes que afectan al tejido 

conjuntivo ya es conocida, ya que las manifestaciones no siempre son restringidas a las características de 

una sola enfermedad. Detalle del caso: Paciente de 47 años ya diagnosticada con Lupus Eritematoso 

Sistémico estaba en seguimiento regular cuando inició cuadro de disnea progresiva y disfagia. Fue internada 

para investigación clínica y se observó en un examen radiológico de imagen presencia de fibrosis pulmonar, 

además de esofagopatía. La paciente ya poseía episodios frecuentes de fenómeno de Reynoud y 

esclerodactilia. Con la evolución del cuadro en asociación con las alteraciones que la paciente ya poseía fue 

cerrado el diagnóstico de Esclerosis Sistémica en superposición al cuadro de Lupus eritematoso sistémico. 

Discusión: El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es una compleja enfermedad autoinmune con un amplio 

espectro clínico e inmunológico. La ES puede acometer varios órganos y sistemas, siendo la piel el órgano 

más afectado, seguido de los pulmones, sistema musculoesquelético, riñones, corazón y tracto 

gastrointestinal. La superposición de estas patologías configura un caso raro que demanda identificación 

rápida del profesional de salud a fin de minimizar datos y complicaciones de ambas patologías. 

Palabras clave: Lupus Eritematoso Sistémico, Esclerodermia, Overlap. 

 

 

INTRODUÇÃO 

O lúpus eritematoso sistêmico (LES) é uma doença inflamatória crônica, multissistêmica, de causa 

desconhecida e de natureza auto-imune, caracterizada pela presença de diversos auto-anticorpos. Evolui 

com manifestações clínicas polimórficas, com períodos de exacerbações e remissões. O desenvolvimento da 

doença está ligado a predisposição genética e fatores ambientais, como luz ultravioleta e alguns 

medicamentos (BORBA et al, 2008). Esta doença possui períodos de exacerbação e remissão, tornando mais 

difícil o manejo médico (RUS, 2007). Os custos estimados para o tratamento da doença são elevados e estão 

diretamente relacionados à gravidade desta, devido ao tipo de medicamento diferenciado e o número de 

exacerbações dos casos mais severos. (DORIA et al, 2015) 

Dentre as formas de apresentação da doença, podemos diferenciar o Lúpus Eritematoso Sistêmico e o 

Lúpus Eritematoso Cutâneo (LEC), apesar destas duas formas não serem sempre tão bem diferenciadas na 

literatura científica, haja vista que existem várias intercessões entre ambas. Apesar das lesões de pele 

específicas das 4 subclassificações do LEC, existem manifestações comuns compartilhadas com a LES, 

como Fenômeno de Raynaud, telangiectasiasperiungueais e vasculites (KUHN, 2006). 

Segundo estudos norte-americanos, a doença afeta mais frequentemente mulheres jovens (9-10:1) com 

sua prevalência variando de 14 a 50/100.000 habitantes (RUS, 2007). Estudos envolvendo a população 
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brasileira observou incidência mais elevada em pacientes brancos e também em mulheres jovens (ADINOLFI 

et al, 2016).  

A esclerodermia é uma doença autoimune, cujas manifestações clínicas podem ser bastante variáveis. 

Algumas formas são mais brandas, enquanto outras podem ser letais. A esclerodermia pode ser classificada 

de duas maneiras: Esclerose Sistêmica – que causa fibrose, com acometimento cutâneo, vascular e de órgãos 

internos; é mais comum em adultos – e Esclerodermia localizada – que causa fibrose na pele e tecidos 

adjacentes, sem acometimento vascular ou de órgãos internos; é mais comum em crianças (TOROK, 2012).  

A Esclerose Sistêmica (ES) é uma doença autoimune, de etiologia desconhecida, que afeta o tecido 

conjuntivo. Trata-se de uma condição rara, potencialmente fatal, cuja incidência, segundo estudos realizados 

na Inglaterra, tem uma estimativa anual de 0,6 a 19 casos novos para cada milhão de habitantes. Em relação 

à prevalência, estudos realizados nos Estados Unidos e na Inglaterra apontam, aproximadamente, 1 paciente 

para cada 1000 habitantes. No Brasil, há poucos estudos publicados sobre a incidência e a prevalência de 

ES. Em um estudo realizado no Mato Grosso do Sul, em 2014, a taxa de incidência de ES foi de 11,9 casos 

por milhão de habitantes e a prevalência foi de 105,6 por milhão de habitantes (HORIMOTO et al., 2017). 

Na ES, pode haver alterações caracterizadas por inflamação, fibrose e atrofia, associadas à endarterite 

proliferativa e lesões obstrutivas dos capilares, afetando pele, sistema músculo-esquelético e órgãos internos 

– como coração, pulmões e rins. As manifestações clínicas da ES são extremamente heterogêneas e o curso 

da doença pode ser bastante variável (KAYSER; ANDRADE, 2002). 

É uma enfermidade que apresenta três subtipos clínicos, os quais estão relacionados a diferentes 

morbidades. O primeiro subtipo é o cutâneo difuso, rapidamente progressivo e caracterizado pelo 

espessamento generalizado da pele e pelo acometimento precoce de órgãos viscerais (coração, pulmões e 

rins). O segundo subtipo é o cutâneo limitado, caracterizado pelo espessamento restrito e não progressivo da 

pele, além de acometimento mais tardio de outros órgãos, causando, por exemplo, o desenvolvimento de 

hipertensão arterial pulmonar. O terceiro subtipo é a sobreposição de uma das formas clínicas (podendo ser 

cutâneo difuso ou cutâneo limitado) com outra doença que afete o tecido conjuntivo, a exemplo do Lúpus 

Eritematoso Sistêmico (LES) (TOROK, 2012). 

A concomitância de síndromes que afetam o tecido conjuntivo já é conhecida, uma vez que as 

manifestações nem sempre são restritas as características de uma única doença. Desta forma, um paciente 

pode manifestar comemorativos não característicos a sua entidade patológica diagnosticada, mesmo que não 

preencha os critérios diagnósticos de uma outra; ou a variação seja tamanha que preencha, caracterizando a 

sobreposição (LIN, 2012).   

Em estudo, observou-se que aproximadamente 30% dos pacientes apresentavam concomitância de LES 

com pelo menos mais uma outra doença autoimune, dentre elas, a esclerodermia (MCDONAGH, 2000). 

Dito isto, este trabalho tem por objetivo relato de caso de uma paciente hospitalizado com diagnóstico de 

Síndrome de Sobreposição Lúpus Eritematoso Sistêmico e Esclerodermia. 

 

DETALHAMENTO DO CASO 

No ano de 2017, na Fundação Santa Casa de Misericórdia do Pará (FSCMPA), ocorreu um caso de 

sobreposição do Lúpus eritematoso sistêmico e Esclerodermia. 

Em junho do ano supracitado, deu entrada no hospital paciente do sexo feminino, 47 anos, com diagnóstico 

de Lúpus há 8 anos, procedente do ambulatório de reumatologia onde fazia acompanhamento desde o 

diagnóstico da doença. Na admissão relatava dispneia em repouso, com piora aos pequenos esforços, 

cianose de extremidades, dor generalizada, principalmente articular, dor torácica ventilatório dependente, 

astenia, anorexia e referia 1 episódio de febre. Na manhã da internação, durante pulso com Metilprednisolona, 

evoluiu com piora dos sintomas e elevação dos níveis pressóricos, sendo encaminhada para internação. De 

antecedentes negava Hipertensão arterial e diabetes. Ao exame encontrava-se com cianose de extremidades, 
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com Pressão arterial de 160x100 MMHG, com murmúrio vesicular discretamente diminuído em bases 

pulmonares. Foi diagnosticada com Lúpus eritematosos sistêmico, miositelúpica e Fibrose pulmonar, em uso 

de Prednisona 60 mg/dia que foi mantida. 

Na internação evoluiu com fraqueza muscular proximal, refluxo gastroesofágico, com náuseas e vômitos 

persistentes, fenômeno 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 

gastresofágico e fenômeno de Raynaud. Realizou pulsoterapiacom metilprednisolona e pulsoterapia com 

ciclosfofamida. 

 No decorrer da internação evolui com Pneumonia Nosocomial, mantinha a Fibrose pulmonar em bases 

com queixa de tosse produtiva com secreção purulenta, tomografia computadorizada de tórax apresentava 

espessamento de septos interlobulares difusos, associados a bandas parenquimatosas e bronquioloectasias 

de tração. Foi iniciada antibioticoterapia com Ceftriaxone e Claritromicina, sem melhora, e então tratada 

posteriormente com Piperacilina com Tazobactam sódico, obtendo resposta satisfatória após tratamento. 

Devido a queixa de Refluxo Gastroesofágico, foi realizada Endoscopia digestiva alta, com resultado de 

esofagite edematosa moderada; monilíaseesofagiana severa, pangastrite endoscópica, tipo enantemática, 

edematosa, exsudativa de moderada intensidade, bulbodeniteenántemática, edematosa moderada. Tratada 

com Fluconazol por longo período. 

Laboratório com sorologia para HIV negativas, FAN Padrão nuclear Pontilhado fino, Fator Reumatoide <1, 

Complemento C3: 90,26, Complemento C4: 16,52, ANTI-SCL: não reagente, ANTI JO: não reagente, 

Aldolase: 6,2; CPK, para diagnóstico de lesões e doenças da musculatura esquelética e também infarto agudo 

do miocárdio: 370 (aumentado), CPK 6 dias após o primeiro: 197 (limite superior de normalidadae) e Baar: 

negativo 

Devido ao quadro de dor foi realizada Ressonância nuclear magnética de Coluna Lombo-sacra, na qual 

evidenciou um abaulamento discal posterior difuso nos níveis 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 ânulo fibroso de 

nível L4-L5. Injúria dos ligamentos interespinhosos nos níveis L3-L4 e L4-L5. Artrose interpofisária incipiente 

nos níveis de L3-L4 e L4-L5. 

Foi realizado também um Ecocardiograma, na qual mostrou um aumento discreto das câmaras esquerdas, 

VE com desempenho global normal, Fração de ejeção de ventrículo esquerdo de 65% (preservada), discreta 

regurgitação mitral e tricúspide 

A paciente mantinha aumento de astenia, dor em grandes e pequenas articulações, parestesias, alopecia, 

dispneia aos esforços. E evoluiu com sopro sistólico em todos os focos e fácies típica de Esclerodermia e 

picos hipertensivos. Então realizada nova pulsoterapia com Ciclofosfamida e tratamento com 

Hidroxicloroquina. 

Após mais de 2 meses de internação, com a terapia instituída, antibioticoterapia, fluconazol, prednisona, 

pulso com metilprednisolona, Hidroxicloroquina, recebeu alta com melhora, sem febre, dor ou dispneia e sem 

outras queixas, com diagnóstico de Síndrome de sobreposição Lúpus eritematoso sistêmico e Esclerodermia, 

devido a todo quadro apresentado. 

 

DISCUSSÃO  

O Lúpus Eritematoso Sistêmico (LES) é uma complexa doença autoimune com um largo espectro clínico 

e imunológico. É caracterizada pelo desenvolvimento de autoanticorpos e pelo autoataque imunológico a 

diversos sistemas. Tem etiologia desconhecida, mas está associada a fatores genéticos, hormonais e 

ambientais (MOREIRA, 2017). 

Como fatores de risco, temos como exemplo o gênero feminino (tanto em lúpus cutâneo –LEC– quanto 

em lupus sistêmico–LES-); para fatores ambientais, não existe uma boa relação causal com o LES, mas há 
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com a LEC (exposição aos raios UV, hábito de fumar); a variável étnica e socioeconômica influenciam na 

severidade e na mortalidade de ambas as formas patológicas (PONS-ESTEL et al, 2010); mutações genéticas 

como o gene TREX1, a deficiência de fatores do complemento (C1q e C4) e hiperexpressão de TYK2 podem 

também ser o caminho para uma melhor explicação sobre a etiologia desta doença (GÜNTHER et al, 2009; 

JÄRVINEN et al, 2012). A paciente do caso em questão era do sexo feminino e possui diagnostico de lúpus 

há 8 anos e encontra-se, portanto, dentro da faixa etária mais acometida pela doença. 

Sobre a fisiopatologia, existem evidências de que a lesão difusa do lúpus seja de origem inflamatória 

vascular, haja vista que a patogênese da doença transpasse fundamentalmente por uma desregulação 

imunológica, causando a hiperproliferação de variados anticorpos, e a excitação das células endoteliais 

vasculares. Trata-se de um processo vicioso, no qual as células endoteliais ativadas liberam substâncias que 

coordenam uma resposta imunológica, da cascata de coagulação e do tônus vascular, os quais tem como 

resultado a ação inflamatória sobre o próprio endotélio, excitando-o novamente (BELMONT, 1996).  

As manifestações clínicas da doença são extremamente variáveis, tanto no que tange a sintomatologia 

quanto em relação a expressão dos marcadores sorológicos da autoimunidade do paciente (ADINOLFI et al, 

2016). Além disso, os danos irreversíveis, que leve a perda funcional já são esperados na evolução desta 

doença. (MARTINEZ-BARRIO et al, 2014). 

Determinados órgãos podem ser costumeiramente atingidos pela LES (ADINOLFI et al, 2016). Segundo 

Bortoluzzi et al, 2014 dentre estas lesões, nós podemos salientar o espectro de síndromes neuropsiquiátricas. 

Na paciente do caso clínico de sobreposição, este acometimento não foi relatado durante o período de 

internação. 

Segundo Mavragni et al 2015, outro acometimento descrito é a nefrite lúpica, na qual observou-se que 

casos mais severos de LES resultavam em nefrites do tipo III ou IV e casos mais brandos em nefrite tipo V. 

Na paciente do caso clinico não foram encontrados dados relacionando acometimento renal importante. Muito 

embora essa seja uma causa bastante comum de internação  

Segundo Rothfiled 1995 e Belmont 1996, destacam-se dentro do escopo de sintomas respiratórios 

relacionados ao Lúpus Eritematoso Sistêmico, o envolvimento pleural (derrame pleural, pleurite), 

envolvimento vascular (hipertensão pulmonar, hemorragia alveolar), pneumonia intersticial e até lesões 

neurológicas como paralisia diafragmática. No caso clinico da paciente, observa-se que o acometimento 

respiratório que corrobora com a descrição do autor. Tendo em vista a descrição de sintomas como dispnéia, 

dor ventilatório dependente e alterações encontradas em exames de imagem relatados anteriormente, não 

relacionados somente a pneumonia que acabou acometendo a paciente. 

O tratamento para LES é medicamentoso e tem se demonstrado com eficácia progressiva ao longo dos 

anos devido a novas estratégias terapêuticas associadas aos tratamentos tradicionais (ADINOLFI et al, 2016). 

O tratamento tradicional utiliza drogas antimaláricas (Hidroxicloroquina), com grande eficácia e grande 

utilização mundialmente (NORGAARD et al, 2015) e com drogas imunossupressoras (Ciclofosfamida ou 

Micofenolato) principalmente em pacientes com lesão renal (FASSBINDER et al, 2015; ADINOLFI et al, 2016). 

Existem ainda as drogas bloqueadores de células-B, como o Rituximab e o Belimumab. O Rituximab mostra 

uma redução na sua eficácia, provavelmente por mecanismo de resistência (REDDY et al, 2015); já o 

Belimumab demonstra uma grande vantagem quando utilizado em LES de instalação na faixa etária infantil 

(HUI-YUEN et al, 2015). 

Dentre as formas de apresentação da doença, podemos diferenciar o Lúpus Eritematoso Sistêmico e o 

Lúpus Eritematoso Cutâneo (LEC), apesar destas duas formas não serem sempre tão bem diferenciadas na 

literatura científica, haja vista que existem várias intercessões entre ambas. Apesar das lesões de pele 

específicas das 4 subclassificações do LEC, existem manifestações comuns compartilhadas com a LES, 

como Fenômeno de Raynaud, telangiectasias periungueais e vasculites (KUHN, 2006). Estas descrições do 

estudo de Kuhn 2006 têm relevância dentro do caso relatado, pois a paciente já apresentava o fenômeno de 

Raynaud observado desde sua admissão. Embora este mesmo achado possa ocorrer também relacionada 

ao diagnóstico de esclerodermia que a paciente possuía. 
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A Esclerose sistêmica (ES) é uma doença autoimune, de etiologia desconhecida e potencialmente fatal. 

Caracteriza-se por inflamação, disfunção vascular e fibrose da pele e de órgãos internos, devido à deposição 

excessiva de colágeno nos tecidos. É uma doença rara nos extremos de idade, sendo o pico de incidência 

durante a quinta década de vida. A sobrevida estimada para portadores dessa doença é de 66% em 10 anos.  

As duas principais causas de mortalidade relacionadas à essa patologia são insuficiência renal, em função 

da crise renal esclerodérmica, e a insuficiência pulmonar, devido à hipertensão pulmonar (ABRÃO et al, 2016). 

Esta paciente embora tenha diagnostico de duas patologias com risco de disfunção renal, não teve este 

acometimento como marco importante nesta internação 

A ES pode acometer vários órgãos e sistemas, sendo a pele o órgão mais afetado, seguida dos pulmões, 

sistema musculoesquelético, rins, coração e trato gastrointestinal. O acometimento do sistema respiratório 

ocorre em 70 a 90% dos pacientes portadores, sendo as manifestações mais frequentes a doença pulmonar 

intersticial e a hipertensão arterial pulmonar (OLIVEIRA, 2017). A paciente apresentou durante a internação 

acometimento respiratório importante, com a constatação de fibrose pulmonar. Quanto ao acometimento 

cardiológico, a paciente do caso possui uma fração de ejeção de Ventrículo Esquerdo preservada, como 

constatado em ecocardiograma. 

 A ES é uma doença classificada em duas categorias, de acordo com a extensão de pele acometida. Há 

a ES limitada, na qual ocorre um espessamento da pele em áreas exclusivamente distais aos cotovelos e 

joelhos, podendo haver ou não acometimento da face. A “síndrome CREST” (caracterizada por calcinose, 

fenômeno de Raynaud, dismotilidade esofágica, esclerodactilia e telangiectasias) é um termo em desuso e 

atualmente enquadra-se na definição de ES limitada. Há, ainda, a ES difusa, na qual ocorre um espessamento 

da pele tanto a nível proximal como distal aos cotovelos e joelhos, podendo haver ou não envolvimento da 

face e do tronco (CHARLES; CLEMENTS; FURST, 2006). 

Assim, o sinal clínico mais importante para diagnosticar ES é o espessamento da pele, que geralmente 

inicia com um edema da pele, normalmente nos dedos e nas mãos. O curso clínico da doença é bastante 

variável, sabendo-se que a forma cutânea difusa da doença é tipicamente mais agressiva (STEEN, 2001). A 

patogenia da doença, embora não esteja totalmente esclarecida, possui relação com uma complexa interação 

entre alterações vasculares com dano das células do endotélio, ativação da imunidade humoral e celular e 

disfunção no controle da síntese de tecido conjuntivo (PEREIRA et al., 2012; TOPAL; DHURAT, 2013). 

A patogênese da doença está relacionada ao sistema vascular, às células endoteliais e adventícias; ao 

sistema conjuntivo, com os fibroblastos como célula central; e ao sistema imunológico, com fenômenos 

inflamatórios e autoimunes (STICHERLING, 2012).  Como se trata de uma doença multissistêmica, que afeta 

de diversas maneiras e a níveis variados os diferentes órgãos e sistemas, não existem dois pacientes com 

manifestações idênticas, tornando extremamente importante a compreensão da sua patogênese, a fim de 

instituir a terapêutica mais adequada (TOPAL; DHURAT, 2013). 

Segundo Lorenzoni e Martins 2010 estudos mostram que há uma predisposição genética a ser 

considerada para o desenvolvimento da doença. Embora tenha sido identificada uma distribuição familiar, não 

há evidências de padrão de herança mendeliano. Membros da mesma família apresentam uma incidência de 

1,6% de manifestar a doença, em relação à população em geral. No caso da paciente, não foi encontrado 

dados que descrevessem acometimento de esclerodermia em familiares da mesma. 

Suspeita-se que infecções, como citomegalovírus e parvovírus têm importância na etiopatogenia da ES. 

Suspeita-se também de substâncias utilizadas em certos pesticidas, de exposição a derivados de benzeno e 

àsílica, o que pode ser relevante na medicina ocupacional. (CHARLES; CLEMENTS; FURST, 2006) Na 

história da paciente não tiveram registros de acometimento por parte destas infecções ou exposição 

ocupacional que tem relação com a esclerodermia. 

Acredita-se que um dos fatores de maior importância para o desenvolvimento da ES seja lesão endotelial 

que leva à disfunção vascular (HUMMERS et al., 2009). Mecanismos celulares que levam ao acúmulo de 

miofibroblastos na camada íntima dos vasos sanguíneos têm como repercussão o espessamento da camada 

e a consequente redução do lúmen vascular (CHARLES; CLEMENTS; FURST, 2006). Essa lesão endotelial 
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pode ser agravada por mecanismos de isquemia e de reperfusão, resultando no aumento de diversas 

citocinas, tais como a endotelina-1 ou a prostaciclina. A ativação de diversas outras citocinas e receptores 

pode culminar no desequilíbrio vascular, causando vasoconstrição e fibrose (BALBIR-GURMAN; 

MOSCOVICI, 2012).  

Segundo Kayser e Andredade 2002, o fenômeno de Raynaud é normalmente o sinal mais precoce da 

doença. Com a evolução da doença, surgem complicações devido ao envolvimento vascular de outros órgãos 

e os principais sintomas são fadiga e queixas musculo-esqueléticas, sobretudo artralgia ou artrite. O 

diagnóstico ainda é obscuro nessa fase. O que sugere, mais especificamente, evolução para esclerose 

sistêmica é a presença de anticorpos antinúcleo (ANAs) ou de microangiopatia SD; idade tardia de início do 

fenômeno de Raynaud e grande intensidade do fenômeno. No caso relatado observa-se a ocorrência deste 

fenômeno, que também acontece no LES já diagnosticado. 

A expressão fenotípica da doença é a fibrose. A fibrose da pele, das paredes vasculares e dos órgãos 

internos, aparentemente, deve-se à deposição de componentes da matriz extracelular e ao aumento 

progressivo do teor de colágeno. Assim, o tecido subcutâneo é parcialmente substituído por colágeno. Essa 

atividade aumentada dos fibroblastos está relacionada ao estímulo por citocinas inflamatórias, como o TGF-

beta (STICHERLING, 2012).  

Por se tratar de uma doença rara, a esclerodermia possui tratamento limitado, uma vez que há certa 

dificuldade em avaliar as melhorias da doença e que não haja parâmetros que sejam universalmente utilizados 

(FETT, 2013). Como não há tratamento modificador da doença definitivo e que aborde a patogenia básica 

que a envolve, o foco da terapêutica é tratar as manifestações órgãos específicas (ALMEIDA, 2014). 

Na terapêutica modificadora da doença, tem-se fármacos muito utilizados e que demonstram eficácia em 

alguns aspectos particulares. Há terapias imunomoduladoras, que podem ser realizadas com Ciclofosfamida, 

Micofenolato de mofetil, Metotrexato, Azatioprina, entre outros (ALMEIDA, 2014).  

A Ciclofosfamida interfere na divisão e na proliferação celular, diminuindo os linfócitos B e T (QUILLINAN; 

DENTON, 2009). É o agente imunossupressor utilizado há mais tempo e possui vários estudos sobre 

tratamento da ES (HUNZELMANN et al., 1997). Seu uso é recomendado para tratamento da doença 

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 

progressão da doença a nível pulmonar. No caso, descreve-se que a paciente recebeu pulso de 

Ciclofosfamida, tal medicação também utilizada para tratamento de LES contribui com a alta melhorada que 

a paciente recebeu. 

O micofenolato de mofetil também está relacionado à diminuição de linfócitos B e T, uma vez que previnem 

a sua proliferação (TOPAL; DHURAT, 2013). Possui efeitos benéficos nas manifestações cutâneas e 

diminuição na progressão para manifestações pulmonares da doença (NIHTYANOVA et al., 2007). 

Pode-se lançar mão de terapias biológicas, que utilizam anticorpos, e terapias antifibróticas também. Deve-

se avaliar o perfil e as manifestações mais importantes de cada paciente, a fim de instituir a terapêutica mais 

eficaz e direcionada (ALMEIDA, 2014).  

 

CONSIDERAÇÕES FINAIS 

Tanto o LES como a AS são patologias que isoladamente podem cursar desde forma leve até formas mais 

graves, ambas doenças auto-imunes que requerem tratamento e acompanhamento a fim de tentar reduzir 

progressão e complicações. Após a exposição e discussão do caso abordados neste relato, evidencia-se que 

apesar de ser uma condição clínica rara, a síndrome de sobreposição do Lúpus e Esclerose sistêmica deve 

ser exposta para conhecimento sobre o caso, pois ainda existem poucas publicações a respeito desse 

assunto. Nesse sentido é importante, chamar a atenção sobre o tema e incentivar a pensar sobre essa 

possibilidade diagnóstica em pacientes reumatológicos, bem como suscitar discussões sobre seu tratamento 

e processo de reabilitação intra-hospitalar e programação de estratégias pós altas. 
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