ESCLEROSE SISTEMICA - CASUISTICA

SERVICO MEDICINA - IV

Analise retrospectiva dos doentes com esclerose sistémica seguidos
desde Junho 2009 a Novembro 2013 seguidos no Servico
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Southern (Tunisian) Gardens (1919)



EPIDEMIOLOGIA

N= 40 Doentes
Raca: Caucasiana - 33 (82,5%); Negra - 7 (17,5%)
Idade (Média): 52+16anos

37(92,5%) 3 (7,5%)

Idade Inicio Doenca (Média): 42118 anos

Idade Diagndstico (Média): 47+16 anos

_-

Idade Inicio Fendmeno Raynaud (Média): 43123 anos Tempo Evolugdo
Doenca (Média):

10+11 anos

Seguimento: 35 doentes mantém seguimento
- 1 Obito

- 1 Mudancga Pais

- 2 Mudancas Hospital

- 1 Abandono/Perda seguimento




CRITERIOS CLASSIFICACAO, SUBTIPOS
ESCLEROSE SISTEMICA E ANTICORPOS

Rose Garden (1920)




CRITERIOS CLASSIFICACAO

Critérios ACR 1980

Criterion Definition

major criterion proximal scleroderma
or two or more of the

Sollowing:

minor criteria 1) sclerodactyly

2) digital pitting scars of fingertips or loss of substance of
the distal finger pad
3) bilateral basilar pulmonary fibrosis

Critérios ACR/EULAR 2013

Arthritis Rheum 1980;23:581---90

anti-topoisomerase [ [anti-Scl-70], anti-RNA
polymerase 111} {maximum score is 3)

Anti-topoisomerase |
Anti-ENA polymerase I11

Item Sub-item(s) Weight/scoret
Skin thickening of the fingers of both hands extending proximal - 9
to the metacarpophalangeal joints (sufficient criterion)
Skin thickening of the fingers (only count the higher score) Puffy fingers 2
Sclerodactyly of the fingers (distal to the 4
metacarpophalangeal joints but
proximal to the proximal
interphalangeal joints)
Fingertip lesions {only count the higher score) Digital tip ulcers 2
Fingertip pitting scars 3
Telangiectasia - 2
Abnormal nailfold capillaries - 2
Pulmonary arterial hypertension and/or interstitial lung disease Pulmonary arterial hypertension 2
(muaximum score is 2) Interstitial lung disease 2
Raynaud’s phenomenon - 3
S8c-related autoantibodies (anticentromere, Anticentromere 3

Pontuagao 29

Ann Rheum Dis. 2013;72:1747-1755




CRITERIOS CLASSIFICACAO

* 18 Doentes (45%) preenchem critérios classificagao ACR 1980
* 35 Doentes (87%) preenchem critérios classificacdo ACR/EULAR 2013

* Todos os doente classificados como ES nos critérios de 1980, sdo também classificados
com ES nos critérios de 2013

W Preenchem Critérios 2088

@ Nao Preenchem Critérios 2088

Percentagem de Doentes que Preenche os Critérios Classificacao ES



CRITERIOS CLASSIFICACAO

17 doentes classificados como ES nos novos critérios, mas nao nos critérios ACR 1980

17 (100%) 16 (94,1%)

14 (83,4%)

12 (70,6%) 12 (70,6%)

Fénomeno Puffy Fingers ANA+ Anticorpos Padrao ES
Raynaud especificos* Capilaroscopia

Red Flags

Caracteristicas partilhadas pelos doentes classificados como ES pelos critérios 2013 e nao pelos critérios ACR 1980
*Anti-Scl 70 e Anti-Centromero

* Nos 18 doentes classificados como ES por ambos os critérios, predomina o espessamento
cutaneo proximal (12 doentes - 67%) e o atingimento pulmonar (12 doentes - 67%)




SUBTIPOS

N=40 Doentes M ES Difusa

M ES Limitada

M ES sem esclerodermia

@ ES inicial (very early)
O CREST

EDMTC

@ Sindrome Sobreposicao

4 Artrite Reumatadide

2 Lupus Eritematoso Sistémico (LES)
1 Dermatomiosite

1 Polimiosite

1(2,5%) 1(2,5%)

Subtipos de Esclerose Sistémica



ANTICORPOS

N=40 Doentes

37
(92,5%)
Anti-Scl70

Anti-Centromero

Anti-U3-RNP

3 Anti-Pm-scl
(6,5%)

Anti U1-RNP

ANA + ANA - Sem Autoanticorpos

6 doentes s6 com ANA +

Distribuicao de Anticorpos

N=34 Doentes

e

(20,6%)

I ¥
(35%)
1

Y
R

(25,7%)
F 3




MANIFESTACOES CLINICAS
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Highway and Byways (1929)




MANIFESTACOES CLINICAS

PRIMEIRA MANIFESTACAO CLINICA

N= 40 Doentes

2 (5%)

Primeira Manifestacao Clinica de Esclerose Sistémica

B Fendmeno Raynaud
[ Artralgias

O Mialgias

d Outros

Dispneia

Sindrome Febril

Refluxo Gastro-esofdgico (RGE)
Fotossensibilidade
Despigmentacdo cutanea



MANIFESTACOES CLINICAS

ENVOLVIMENTO CUTANEO

N=31 Doentes (77,5%)

Espessamento Difuso

Espessamento Limitado

Despigmentacao

Lupus Agudo

Fotossensibilidade

Calcinose

I

(33,3%)
I 17
(54,8%)
2
L E
2

Tipo de Atingimento Cutaneo



MANIFESTACOES CLINICAS

Espessamento Cutaneo em Doente com ES Difusa — Espessamento Cutaneo Proximal e Esclerodactilia



MANIFESTACOES CLINICAS

Atingimento Cutaneo de Doente com Sindrome Sobreposi¢cao (ES+LES) — Lupus Agudo



MANIFESTACOES CLINICAS

Calcinose em Doente com ES sem Esclerodermia



MANIFESTACOES CLINICAS
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Radiografias de Cotovelo e Maos com Calcinose - Doente com ES sem Esclerodermia



MANIFESTACOES CLINICAS

ENVOLVIMENTO SISTEMA VASCULAR PERIFERICO

33
33 Doentes (82,5%) com Fendmeno de Raynaud
15 Doentes (37,5%) com Ulceras Digitais (UD)
» 1 doente com UD activa
11 Doentes (27,5%) com Telangiectasias
Com Sem

Fenomeno Fendmeno

Raynaud Raynaud & DMTC

1 ES sem Esclerodermia
1 ES Limitada

Distribuicao do Fendmeno Raynaud



MANIFESTACOES CLINICAS

Ulceras digitais em Doentes com ES difusa



MANIFESTACOES CLINICAS

Puffy Fingers com Ulceras e Isquemia Digital em Doente com DMTC



MANIFESTACOES CLINICAS

Telangiectasias em Doente com ES Difusa



MANIFESTACOES CLINICAS

ENVOLVIMENTO SISTEMA VASCULAR PERIFERICO - CAPILAROSCOPIA

* 39 doentes realizaram o exame

* 34 doentes (87,2%) com Padrao Capilaroscopico de Esclerose Sistémica

N=34 Doentes

M Padrao Precoce
@ Padrao Activo

M@ Padrao Tardio

Distribuicao dos Padrdes da Capilaroscopia

Rheumatology 2004;43:719-726



MANIFESTACOES CLINICAS

1 -

Z -
4 -
Capilaroscopias: megacapilares e hemorragias(1); circulacdo colateral (2); areas avasculares (3);
megacapilares (4)




MANIFESTACOES CLINICAS

ENVOLVIMENTO SISTEMA VASCULAR PERIFERICO - CAPILAROSCOPIA

Idade Idade Inicio . Idafie. Tempo FR Temp?
e FR Diagnostico ) Evolugao
(anos) Doenga (anos) Doenca (anos)
Padrao
Precoce 49116 39,8123 43,4117 9,217 9,319
(N=8)
Padrdo Activo | 5 7,15 ¢ 41,1423 45,7+16 8,6+10 9,111
(N=16)
Padr(‘:\f_:‘;rdm 58,7+15,7 45,6425 49,617 12,9+10 13,1+11

Relacdo do Padrao Capilaroscopia com Idade dos Doentes, Idade de Inicio e Duragao Fendmeno Raynaud

e Idade Diagndstico e Tempo Evolugado de ES




MANIFESTACOES CLINICAS

ENVOLVIMENTO MUSCULO-ESQUELETICO

33 Doentes (82,5%) com Poliartralgias
13 Doentes (32,5%) com Mialgias

N= 13 Doentes

M ES Limitada
O ES Inicial
O DMTC

O Sindrome Sobreposicao

1 LES
1 Dermatomiosite
1 Polimiosite

Distribuicdao Atingimento Muscular por Subtipo de ES

* Valor de creatinaquinase (CK) total elevada em 4 doentes (30,7%)
- Média: 321,75 + 139,34 UI/L (valor referéncia CK Total <192 UI/L)



MANIFESTACOES CLINICAS

ENVOLVIMENTO GASTROINTESTINAL

N=25 Doentes

(62,5%) ) )
Isquemia Mesentérica 1

Dismotilidade intestinal - 4

Sindrome Ma-absorcao - 8

Dismotilidade 23
Esofagica/RGE — (92%)

Atingimento Gastrointestinal

+*» Peso (Média): 63+11,66 Kg

* 22 Doentes medicados com Inibidores Bomba Protoes
* 5 Doentes sob pro-cinéticos




MANIFESTACOES CLINICAS

ENVOLVIMENTO RENAL

N= 2 Doentes
(5%)

* 2 Doentes com Crise Esclerodérmica Renal

— 1 com ES Difusa, 1 com Sindrome Sobreposicao
* Medicados com |IECA

*1 Doente com Doenca Renal Crdénica (Estadio IV) - creatinina 3,28mg/dL (valor
referéncia <1,3mg/dL) e proteinuria 1,3 g/24 horas




MANIFESTACOES CLINICAS

ENVOLVIMENTO PULMONAR — DOENGCA INTERSTICIAL PULMONAR

» 37 doentes realizaram Tomografia computorizada Térax (TC)

* 18 Doentes (48,6%) com Doenga Intersticial Pulmonar (DIP)

N=18 Doentes
Sindrome Sobreposicao

T E—

ES sem Esclerodermia

ES Limitada

ES Difusa

E UIP B NSIP

N2 Doentes ( 1 2 3 4 5

Padrées de Doenca Intersticial Pulmonar (DIP) Relagdo entre Subtipos de ES e Padrdes de DIP

UIP — Pneumonia Intersticial Usual; NSIP — Pneumonia Intersticial Ndo-Especifica



MANIFESTACOES CLINICAS

ENVOLVIMENTO PULMONAR

29 Doentes Realizaram Provas Funcao Respiratoéria (PFR)

* 6 Doentes (20,7%) com alteracdes pletismografia
* 14 Doentes (48,3%) com diminuicao difusao mondxido carbono (DLCO)

N=29 Doentes
3(10,3%)

3 (10,3%)

O Sem Alteracées 23
@ Sindrome Restritivo* (79,3%)

@ Sindrome Obstrutivo

Alteracdes Pletismografia

*Todos com gravidade moderada
(capacidade pulmonar total > 60 e <70)




MANIFESTACOES CLINICAS

ENVOLVIMENTO PULMONAR — DOENGCA INTERSTICIAL PULMONAR

» Avaliacdo da extensdo da Doenca Pulmonar Intersticial por TC Térax

V — v
B HRCT extent @
- @
< 2% Indeterminate = 20% ' |

[\

FYC = T0% FVC = T70%

i

[\ WA/

F - -
Anatomical regions scored

L

Limited Extensive .
. . Five levels are assessed :
Disease Disease 1 Origin of the great vessels
123 Main canna
3 Pulmonary venous confluence
4 Halfway between levels 3 and 5
We”s, etal. Am)J Resp Crit Care Med 2008;177:1248-1254 5) |m|'|'IEdIEItE|":.I' above ngh‘[ hemyjlaphmgm

Assayaqg et al. Rheumatology 2012, 5:1
* Estratificacao risco — relacao com mortalidade

* Facil e rapido de aplicar



MANIFESTACOES CLINICAS

ENVOLVIMENTO PULMONAR — DOENGCA INTERSTICIAL PULMONAR

N=18 doentes com Doenca Intersticial Pulmonar

11 Doentes com TC Térax no sistema do hospital

N= 11 Doentes

Extensao da Doenga (%) | N2 Doentes
0-10 3
10-20 2
20-30 3
30-40 3
B Doenca Limitada
Distribuigdo das percentagens de extensdo @ Doenca Extensa

da DIP segundo Score de Wells et al . _ )
Extensao da DIP avaliada por TC Térax segundo

Score Wells et al



MANIFESTACOES CLINICAS

ENVOLVIMENTO PULMONAR — HIPERTENSAO PULMONAR

* 6 Doentes (17%) com Hipertensao Pulmonar (HTP) - avaliada pelo valor da pressao
sistélica na artéria pulmonar (PSAP) em ecocardiograma
* 5 Destes doentes tém DIP

1(17%)

3 (50%)

N= 6 Doentes

B

Sindrome Sobreposicao#
LES

ES Difusa
o DMTC*
O Ligeira
[0 Moderada
O Grave

C
Sem anticorpos

S6 ANA +
Anti-U1-RNP

Anti-Centromero

subtipos de ES (Grafico B) e anticorpos (Grafico C)

# 1 Doenca mitro-adrtica reumatica; *1 Comunicacgdo Interauricular corrigida

1 |

1]
1]

2
1]

Distribuicao dos diferentes graus de HTP nos doentes com ES (Grafico A), de acordo com

Valor PSAP (Média): 54+23,8 mmHg
Valores PSAP: normal (£ 30 mmHg), HTP ligeira (31-45 mmHg), HTP moderada (46—60 mmHg), HTP grave (> 60 mmHg)




MANIFESTACOES CLINICAS

ASSOCIACAO ENTRE ANTICORPOS E MANIFESTACOES CLINICAS

Table 1. Autoantibodies and associated phenotypes in systemic sclerosis

Antigen Subtype Clinical phenotype

Topoisomerase 1 Difiuse Pulmonary fibrosis, cardiac invalvement

Centromere (protein B, C}  Limited Severe digital ischemia, PAH, sicca syndrome, calcinosis

RMNA polymerase 1) Diffuse Severe skin disease, renal crisis (£ sine scleroderma)

LI3-RNP (fibrillarin) Diffuse/limited Primary PAH, esophageal, cardiac and renal involvement, muscular disease
ThiTa Limited Pulmonary fibrosis, renal crisis

B23 Difiuse/limited PAH, lung disease

Cardiolipin, fi,GP1 Limited PAH, digital loss

PM/Scl Overlap Myasitis, pulmonary fibrosis

U1-RNP Owverlap SLE, inflammatory arthritis, pulmonary fibrosis

GPl—glycoprotein I; PAH—pulmanary anterial hypertension; RMP—ribonucleoprotein particle; SLE—systemic lupus erythematosus,

Anti-Scl70

Anti-Centromero

Boin F. et al. Curr Rheumatol Rep.2007;9:165-172

I—

112

Anti-U3-RNP
Anti-Pm-scl

Anti U1-RNP

g1
2

Sem Autoanticorpos

/3



MANIFESTACOES CLINICAS

ASSOCIACAO ENTRE ANTICORPOS E MANIFESTACOES CLINICAS

N=7 Doentes N=12 Doentes N=9 Doentes
8 14 8 ﬂ
7 12 - 7 i
6 10 - 6
5 5
8 _
4 c 4
3 3
4 A\
2 w 2
1 2 1
0 0 0
Anti-Scl 70 Anti-Centromero Anti-U1-RNP
B Fendmeno Raynaud ® Ulceras Digitais
B Calcinose W Artrite
W Mialgias [ Espessamento Cutaneo Difuso
O Envolvimento Pulmonar @ Envolvimento Renal

IHTP E DDLCO



TERAPEUTICA

Southern Gardens (1936)



TERAPEUTICA IMUNOSSUPRESSORA ACTUAL

39 Doentes (97,5%) sob Terapéutica Imunossupressora

24(61,5%) N=39 Doentes

DMTC

Sindrome
Sobreposicao

BEREY b
a2
s @ [s]e

M@ Corticoides M Azatioprina
B Metotrexato B Micofenolato Mofetil
@ Rituximab @ Tocilizumab

O Ciclofosfamida

Tipo de Terapéutica Imunossupressora Utilizada Relagao entre tipo de Imunossupressao e subtipos de ES

2 doentes com ES Difusa propostos para terapéutica com Tocilizumab
1 doente com DMTC fez Rituximab (actualmente sob corticoterapia)




TERAPEUTICA VASODILATADORA

* 35 Doentes (87,5%) sob Terapéutica Vasodilatadora

*6 Doentes (17%) realizaram terapéutica com analogos das prostaciclinas
(iloprost/alprostadil), por ulceracdo digital. 5 destes actualmente sob terapéutica com
antagononistas receptores da endotelina.

* 10 Doentes sob terapéutica antiagregante

N=35 Doentes N=6 Doentes
Pentoxifilina 6
Nifedipina 12 O ES Difusa
P (34,3%)
- O DMTC
Diltiazem 4

Antangonistas
Receptores Endotelina

7 (20%)

Terapéutica com andlogos das

Tipos de terapéutica vasodilatadora actual prostaciclinas segundo subtipo de ES



ISCUSSAO E CONCLUSOES

Legend of The Nile (1937)




DISCUSSAO

Update on the profile of the EUSTAR cohort: an
analysis of the EULAR Scleroderma Trials and
Research group database

Table 2 Disease characteristics of the European League Against Rheumatism Scleroderma Trials and Research cohort

Total MD (%) leSSe deSSc P Value (lcSSe vs deSSc) Other

Disease characteristics

ACR criteria fulfilled, % 100 0 100 100 100
=>Aue at onset of RP (years), mean (SO} 42.2 (14.9) 3.8 42.1(19.0)  42.2(14.7) NS 41.1 (14.8)

Age at onset of first non-RP (years), mean (S0) 45.9(14.2) 104 47.2(141) 44.2(14.2) e 43.9(14.5)

Difference between onset of RP and 3.8(8.1) 11.9 5.1(9.1) 1.8 (5.5) wEE 2.9(8.1)

onset of first non-RP (years), mean (SO)

RP (ever), % 96.3 0.9 96.6 96.1 NS 931

Digital ulcers (ever),% 36.0 0.4 327 424 e 229

Digital ulcers {active), % 16.9 2.3 15.5 20.1 * k6

Sclerodema, % 48.4 21 43.3 58.5 FEE 255

Joint synovitis, % 15.7 0.7 127 200 s 21.1

Joint contractures, % 32.1 0.6 219 48.7 e 21.5

Tendon friction rubs, % 10.2 1.1 5.1 18.4 e 7.9

Muscle weakness, % 25.0 1.0 18.9 335 e 36.5

Muscle atrophy, % 12.2 1.3 8.1 18 e 19.7

Lahoratory parameters

ANA positive, % 93.4 22 937 93.5 NS 89.1

ACA positive, % 323 5.6 48.2 1.2 e 216
=>S[:I?[] positive, % 36.8 5.3 232 59.8 HE 19.6

UTRNP positive, % 7.7 28.3 6.6 8.1 NS 21.7

ANA polymerase Nl positive, % 24 49.9 1.2 47 = 29

CRP elevation, % 233 9.1 16.7 34.1 wEE 250

ESR, mean (S0) 25.0(21.2) 121 23.2(19.9) 27.7(22.9) FEE 29.1(23.7)

CK elevation, % 8.7 4.8 5.1 13.4 FEE 16.7

Proteinuria, % 6.1 3.7 44 8.4 HEE 10.7

Hypocomplementaemia, % 5.8 16.6 52 8.8 * 21.7

Florian Mp, et al. Ann Rheum Dis (2012). doi:10.1136



DISCUSSAO

Update on the profile of the EUSTAR cohort: an
analysis of the EULAR Scleroderma Trials and
Research group database

Table 2 Disease characteristics of the European League Against Rheumatism Scleroderma Trials and Research cohort

Total MD (%) lcSSc dcSSc P Value (lcSSc vs dcSSc) Other

Organ involvement
Lung
Dyspnoea, % 353 0.6 322 40.5 o 353
NYHA, median 1 9.8 1 1 NS 1
Pulmonary arterial hypertension, % 211 55 207 221 NS 19.3
PAP. systolic (mm Hg, measured on 1.7 (12.4) 4.5 31.5(12.5) 31.9(12.1) NS 34.3(12.1)
echocardiogram), mean (SD)
Lung fibrosis (on plain x-ray), % 39.5 8.3 3.3 52.0 wEE 449
Lung fibrosis fon HRCT), % 51.9 36.9 43.5 64.1 * 36.8
Ground-glass opacification {on HRCT), % 29.8 J6.9 220 40.3 * 26.3
Restrictive defect (lung function test), % 32.0 6.7 233 459 wEE 30.6
TLCO, lung function test (% predicted), 68.3 (21.1) 34.0 70.9 (21.0) 63.9 (20.6) o 69.2 (21.0)
mean (SD)
FVC, lung function test (% predicted), 92.2(21.3) 21.2 96.9 (20.2) 84.0 (20.3) Fw 96.9 (26.5)
mean (50)
FEV-1, lung function test (% predicted), 90.0(19.4) 33.2 93.5(18.8) 84.1(18.6) Fw 93.3 (22.3)
mean (50)
TLC, lung function test (% predicted), 89.5(19.2) 48.6 93.0 (17.4) 83.8 (20.6) Fiw 95.1 (16.8)
mean (50)
Gastrointestinal tract

=> Oesophageal symptoms, % 67.3 0.3 66.4 69.5 w* 62.1
Stomach symptoms, % 241 0.6 224 271 wHH 20.3
Intestinal symptoms, % 235 0.4 23.2 241 NS 23.2

Florian Mp, et al. Ann Rheum Dis (2012). doi:10.1136



DISCUSSAO

Update on the profile of the EUSTAR cohort: an
analysis of the EULAR Scleroderma Trials and
Research group database

Table 2 Disease characteristics of the European League Against Rheumatism Scleroderma Trials and Research cohort

Total MD (%) lcSSc dcSSc P Value (lcSSc vs dcSSc) Other

Cardiovascular system
Pulse, mean (SD) 77.3(13.6) 13.6 76.0(13.4) 79.5(13.8) H 75.1(10.9)
Arterial hypertension, % 20.6 0.6 21.2 20.3 NS 16.4
Palpitations, % 23.1 1.0 214 26.4 wHE 39
Conduction blocks, % 11.0 4.1 10.1 12.2 w* 13.4
Left ventricular ejection fraction 62.6 (6.3) 22.5 62.5 (5.8) 62.7 (7.1) * 63.4 (5.5)
{%, measured on echacardiogram), mean (SD)
Diastolic function abnormal, % 17.4 6.5 17.2 18.0 NS 16.8
Pericardial effusion, % 8.6 23.1 6.4 11.9 T 7.3
Kidneys

=> Renal crisis, % 2.1 0.8 1.0 4.0 o 0.7
Activity
Worsening of skin within the past month, % 21.9 2.3 14.4 344 e 14.8
Worsening of finger vascularisation within 25.0 2.3 215 30.7 w 24.1
the past manth, %
Worsening of cardiopulmonary manifestations within13.9 2.8 10.7 19.5 o 9.3
the past month, %
Active disease defined by 326 42.0 229 51.1 o 125

Valentini er 2/'? (total count =3), %
Nailfold capillaroscopy

=> Scleroderma pattern present, % a0.9 54.1 90.1 922 NS 87.5
Scleroderma pattern 66.3 e

Early pattern, % 24.0 26.7 19.3 J6.4

Active pattern, % 39.6 43.2 34.2 45.5

Late pattern, % 364 30.1 46.5 18.2

Florian Mp, et al. Ann Rheum Dis (2012). doi:10.1136



DISCUSSAO

Update on the profile of the EUSTAR cohort: an
analysis of the EULAR Scleroderma Trials and
Research group database

Table 3 Treatments in the European League Against Rheumatism Scleroderma Trials and Research cohort

Total MD (%) lcSSc dcSSc p Value(lcS5c vs decS3c) Other

Patients, n (%) 1820 (100) 1095 (60.2) 669 (36.8) 56 (3.1)

Dosage % Median % Median % Median % Median
=> Prednisone (my/day) 45.3 8 1.7t 37.0 1.5 59.3 10 = 39.0 5

Cyclophosphamide (my per last 4 weeks) 159 1000 5.1t 9.6 1000 2666 1000 E 8.3 1000

Methotrexate (my per week) 13.7 12 8.6t 12.8 10 15.1 15 NS 15.9 15
I:> Bosentan (my/day) 95 250 10.8% 7.1 250 12.6 250 *ae 22.0 125

Azathioprine {my/day) 6.4 100 9.7t 6.4 100 6.2 100 NS 122 50

Sildenafil {my/day) 45 60 10.9t% 37 60 5.8 60 NS 19 57.5

Mycophenolate mofetil 42 4 8.7t 26 4 6.6 4 E 6.8 3

{500 my tablets/day)

d-Penicillamine {my/day) 2.1 300 9.8t 2.0 300 2.5 300 NS 0 NA
=> Rituximab (cumulative dosage 1 2000 10.81 0.3 2000 2.2 2000 FEE 0 NA

since last visit in my)

drug total leSSc dcSSc Other
=> Proton pump inhibitor, % 65.2 2.5 65.1 65.2 NS 66.7

Calcium channel blocker, % 527 3.0 55.3 50.4 * 26.5

ACE inhibitor 20.8 35 19.7 235 NS 115
=> lloprost intravenously, % 15.6 3.7 14.4 15.5 NS 40.8

NSAIDs, % 147 31 15.6 13.4 NS 11.8

Diuretics, % 13.0 3.6 141 11.2 NS 125
=> Angiotensin-receptor 8.2 4.0 8.4 6.3 NS 28.0

blocker, %

| Blocker, % 6.6 3.8 6.6 6.6 NS 8.0

Oxygen, % 2.8 4.1 2.3 36 NS 2.1

Other pulmonary 2.7 5.2 3.2 20 NS 0

vasodilator, %

o Blocker, % 1.7 4.7 1.5 2.2 NS 0

Digitalis, % 1.2 3.8 1.2 1.2 NS 0

Sitaxentan, % 0.7 4.1 0.8 0.8 NS 0

Inhalation of iloprost, % 0.6 4.2 1.0 0.2 NS 0

Imatinib, % 0.5 5 0.2 0.9 NS 0

Florian Mp, et al. Ann Rheum Dis (2012). doi:10.1136



CONCLUSOES

* Aplicacdo dos critérios ACR/EULAR de 2013 - classificacdo de maior percentagem de

doentes como ES.

* Manifestacao clinica mais frequente - envolvimento vascular periférico (Fendmeno de

Raynaud)
* A avaliacao da extensao da DIP por TC-Torax pelo score de Wells é de facil aplicacao

* De realcar a presenca de doentes com HTP (com valor médio de PSAP moderado),

principalmente em doentes Anti-U1 - RNP+

* Comparagao com cohort europeu:
- Percentagem semelhante de doentes com envolvimento vascular periférico, mas menos
doentes com UD activas.

- Menor prevaléncia de DIP e HTP



OBRIGADA

Untitled (Still Life) (1940)




