
SERVIÇO MEDICINA – IV 
 
 

ESCLEROSE SISTÉMICA - CASUÍSTICA 

Análise retrospectiva dos doentes com esclerose sistémica seguidos 
desde Junho 2009 a Novembro 2013 seguidos no Serviço 



EPIDEMIOLOGIA 

Southern (Tunisian) Gardens (1919) 



N= 40 Doentes 
 

Raça: Caucasiana - 33 (82,5%); Negra - 7 (17,5%) 
 

Idade (Média): 52±16anos 

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

Idade Inicio Doença (Média): 42±18 anos 
Idade Diagnóstico (Média): 47±16 anos 

Idade Inicio Fenómeno Raynaud (Média): 43±23 anos Tempo Evolução 
Doença (Média): 

10±11 anos 

Seguimento: 35 doentes mantêm seguimento 
- 1 Óbito 
- 1 Mudança País 
- 2 Mudanças Hospital 
- 1 Abandono/Perda seguimento 

EPIDEMIOLOGIA 



CRITÉRIOS CLASSIFICAÇÃO, SUBTIPOS 
ESCLEROSE SISTÉMICA E ANTICORPOS 

 Rose Garden (1920) 



CRITÉRIOS CLASSIFICAÇÃO 

Critérios ACR 1980 

Critérios ACR/EULAR 2013 

Arthritis Rheum 1980;23:581---90 

Ann Rheum Dis. 2013;72:1747-1755 

Pontuação ≥9 



• 18 Doentes (45%) preenchem critérios classificação ACR 1980 
 

• 35 Doentes (87%) preenchem critérios classificação ACR/EULAR 2013 
 

• Todos os doente classificados como ES nos critérios de 1980, são também classificados 
com ES nos critérios de 2013 
 
 

18 (45%) 

22 (55%) 

Preenchem Critérios 1980

Não Preenchem Critérios 1980

35 (87%) 

5 (13%) 

Preenchem Critérios 2013

Não Preenchem Critérios 2013

Percentagem de Doentes que Preenche os Critérios Classificação ES 

CRITÉRIOS CLASSIFICAÇÃO 



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

17 (100%) 

12 (70,6%) 

16 (94,1%) 

12 (70,6%) 
14 (83,4%) 

Fénomeno
Raynaud

Puffy Fingers ANA+ Anticorpos
especificos*

Padrão ES
Capilaroscopia

Red Flags 

Características partilhadas pelos doentes classificados como ES pelos critérios 2013 e não pelos critérios ACR 1980 
*Anti-Scl 70 e Anti-Centrómero 

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

CRITÉRIOS CLASSIFICAÇÃO 



N=40 Doentes 

4 Artrite Reumatóide 
2 Lupus Eritematoso Sistémico (LES) 
1 Dermatomiosite 
1 Polimiosite 

9 (22,5%) 

9 (22,5%) 

1 (2,5%) 

3 
(7,5%) 

1(2,5%) 

9(22,5%) 

8 (20%) 

ES Difusa

ES Limitada

ES sem esclerodermia

ES inicial (very early)

CREST

DMTC

Síndrome Sobreposição

Subtipos de Esclerose Sistémica 

SUBTIPOS  



3 

9 
(25,7%) 

2 

1 

12  
(35%) 

7 
(20,6%) 

Sem Autoanticorpos

Anti U1-RNP

Anti-Pm-scl

Anti-U3-RNP

Anti-Centrómero

Anti-Scl70

N=40 Doentes N=34 Doentes 

ANA + ANA -

37 
(92,5%) 

6 doentes só com ANA +  

3 
(6,5%) 

Distribuição de Anticorpos 

ANTICORPOS 



 Highway and Byways (1929) 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



PRIMEIRA MANIFESTAÇÃO CLÍNICA 

26 (65%) 
6 (15%) 

2 (5%) 
6 (15%) 

Fenómeno Raynaud

Artralgias

Mialgias

Outros

N= 40 Doentes 

Dispneia 
Síndrome Febril 
Refluxo Gastro-esofágico (RGE) 
Fotossensibilidade 
Despigmentação cutânea 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 

Primeira Manifestação Clínica de Esclerose Sistémica 



ENVOLVIMENTO CUTÂNEO 

N=31 Doentes (77,5%) 

5 

2 

3 

2 

17  
(54,8%) 

10 
(33,3%) 

Calcinose

Fotossensibilidade

Lupus Agudo

Despigmentação

Espessamento Limitado

Espessamento Difuso

Tipo de Atingimento Cutâneo  

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



Espessamento Cutâneo em Doente com ES Difusa – Espessamento Cutâneo Proximal e Esclerodactilia 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



Atingimento Cutâneo de Doente com Síndrome Sobreposição (ES+LES) – Lúpus Agudo 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



Calcinose em Doente com ES sem Esclerodermia 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



Radiografias de Cotovelo e Mãos com Calcinose  - Doente com ES sem Esclerodermia 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



ENVOLVIMENTO SISTEMA VASCULAR PERIFÉRICO 

33   

7 

Com
Fenómeno
Raynaud

Sem
Fenómeno
Raynaud

5 DMTC 
1 ES sem Esclerodermia 
1 ES Limitada 

33 Doentes (82,5%) com Fenómeno de Raynaud  
 
15 Doentes (37,5%) com Úlceras Digitais (UD) 
 

 1 doente com UD activa 
 

11 Doentes (27,5%) com Telangiectasias 

Distribuição do Fenómeno Raynaud 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



Úlceras digitais em Doentes com ES difusa 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



Puffy Fingers com Úlceras e Isquemia Digital em Doente com DMTC 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



Telangiectasias em Doente com ES Difusa 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



• 39 doentes realizaram o exame 
 

• 34 doentes (87,2%) com Padrão Capilaroscopico de Esclerose Sistémica 

9 (26%) 

17 (50%) 

8 (24%) 
Padrão Precoce

Padrão Activo

Padrão Tardio

ENVOLVIMENTO SISTEMA VASCULAR PERIFÉRICO - CAPILAROSCOPIA 

Distribuição dos Padrões da Capilaroscopia  

N=34 Doentes 

Rheumatology 2004;43:719-726 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



Capilaroscopias: megacapilares e hemorragias(1); circulação colateral (2); áreas avasculares (3); 
megacapilares (4) 

1 2 

3 4 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



Idade  
(anos) 

Idade Inicio 
FR  

(anos) 

Idade 
Diagnóstico 

Doença (anos) 

Tempo FR 
(anos) 

Tempo 
Evolução 

Doença (anos) 

Padrão 
Precoce 

(N=8) 
49±16 39,8±23 43,4±17 9,2±7 9,3±9 

Padrão Activo 
(N=16) 

49,7±15,6 41,1±23 45,7±16 8,6±10 9,1±11 

Padrão Tardio 
(N=6) 

58,7±15,7 45,6±25 49,6±17 12,9±10 13,1±11 

Relação do Padrão Capilaroscopia com Idade dos Doentes, Idade de Inicio e Duração Fenómeno Raynaud 
e Idade Diagnóstico e Tempo Evolução de ES 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 

ENVOLVIMENTO SISTEMA VASCULAR PERIFÉRICO - CAPILAROSCOPIA 



ENVOLVIMENTO MUSCULO-ESQUELÉTICO 

33 Doentes (82,5%) com Poliartralgias  
 

13 Doentes (32,5%) com Mialgias 

1 LES 
1 Dermatomiosite 
1 Polimiosite 

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

2 (15%) 

1 (8%) 

7 (54%) 

3 (23%) 

ES Limitada

ES Inicial

DMTC

Síndrome Sobreposição

Distribuição Atingimento Muscular por Subtipo de ES 

N= 13 Doentes 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



ENVOLVIMENTO GASTROINTESTINAL 

 Peso (Média): 63±11,66 Kg 
 

• 22 Doentes medicados com Inibidores Bomba Protões 
• 5 Doentes sob pró-cinéticos 

23 
(92%) 

8 

4 

1 

Dismotilidade
Esofágica/RGE

Sindrome Má-absorção

Dismotilidade intestinal

Isquémia Mesentérica

N=25 Doentes 
(62,5%) 

Atingimento Gastrointestinal 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



• 2 Doentes com Crise Esclerodérmica Renal  
 

    – 1 com ES Difusa, 1 com Síndrome Sobreposição  
 
• Medicados com IECA 
 
• 1 Doente com Doença Renal Crónica (Estadio IV) - creatinina 3,28mg/dL (valor 
referência <1,3mg/dL) e proteinuria 1,3 g/24 horas  

N= 2 Doentes 
(5%) 

ENVOLVIMENTO RENAL 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



ENVOLVIMENTO PULMONAR – DOENÇA INTERSTICIAL PULMONAR 

• 37 doentes realizaram Tomografia computorizada Tórax (TC) 
 

• 18 Doentes (48,6%) com Doença Intersticial Pulmonar (DIP) 

6 (33%) 

12 (67%) 

UIP NSIP

0 1 2 3 4 5

ES Difusa

ES Limitada

ES sem Esclerodermia

DMTC

Síndrome Sobreposição

Padrões de Doença Intersticial Pulmonar (DIP) Relação entre Subtipos de ES e Padrões de DIP 

N=18 Doentes 

Nº Doentes 

UIP – Pneumonia Intersticial Usual; NSIP – Pneumonia Intersticial Não-Especifica 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



• 29 Doentes Realizaram Provas Função Respiratória (PFR) 
 

• 6 Doentes (20,7%) com alterações pletismografia 
• 14 Doentes (48,3%) com diminuição difusão monóxido carbono (DLCO) 

23 
(79,3%) 

3 (10,3%) 

3 (10,3%) 

Sem Alterações

Síndrome Restritivo*

Síndrome Obstrutivo

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

N=29 Doentes 

ENVOLVIMENTO PULMONAR 

Alterações Pletismografia 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



• Estratificação risco – relação com mortalidade 
• Fácil e rápido de aplicar 

 Avaliação da extensão da Doença Pulmonar Intersticial por TC Tórax 

Wells, et al. Am J Resp Crit Care Med 2008;177:1248-1254 

ENVOLVIMENTO PULMONAR – DOENÇA INTERSTICIAL PULMONAR 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



N=18 doentes com Doença Intersticial Pulmonar 
 

11 Doentes com TC Tórax no sistema do hospital 

5 (45%) 

6 (55%) 

Doença Limitada

Doença Extensa

Extensão da Doença (%) Nº Doentes 

0-10 3 

10-20 2 

20-30 3 

30-40 3 

ENVOLVIMENTO PULMONAR 

Extensão da DIP avaliada por TC Tórax segundo 
Score Wells et al 

Distribuição das percentagens de extensão 
da DIP segundo Score de Wells et al 

N= 11 Doentes 

ENVOLVIMENTO PULMONAR – DOENÇA INTERSTICIAL PULMONAR 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



• 6 Doentes (17%) com Hipertensão Pulmonar (HTP)  - avaliada pelo valor da pressão 
sistólica na artéria pulmonar (PSAP) em ecocardiograma 
• 5 Destes doentes têm DIP 

Distribuição dos diferentes graus de HTP nos doentes com ES (Gráfico A), de acordo com 
subtipos de ES (Gráfico B) e anticorpos (Gráfico C) 

# 1 Doença mitro-aórtica reumática; *1 Comunicação Interauricular corrigida 

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) 

ENVOLVIMENTO PULMONAR – HIPERTENSÃO PULMONAR 

LES 

3 (50%) 
 2 

(33%) 

1 (17%) 

Ligeira

Moderada

Grave

2 

1 

2 

1 DMTC*

ES Difusa

Síndrome Sobreposição#

2 

1 

1 

1 

1 

Anti-Centrómero

Anti-U1-RNP

Só ANA +

Sem anticorpos

A B C 
N= 6 Doentes 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



3 

9 

2 

1 

12 

7 

Sem Autoanticorpos

Anti U1-RNP

Anti-Pm-scl

Anti-U3-RNP

Anti-Centrómero

Anti-Scl70

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

ASSOCIAÇÃO ENTRE ANTICORPOS E MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



ASSOCIAÇÃO ENTRE ANTICORPOS E MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 

0

1

2

3

4

5

6

7

8

Anti-Scl 70

Fenómeno Raynaud Úlceras Digitais
Calcinose Artrite
Mialgias Espessamento Cutâneo Difuso
Envolvimento Pulmonar Envolvimento Renal
HTP DDLCO

0

2

4

6

8

10

12

14

Anti-Centrómero
0

1

2

3

4

5

6

7

8

Anti-U1-RNP

N=7 Doentes N=12 Doentes N=9 Doentes 

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS 



 Southern Gardens (1936) 

TERAPÊUTICA 



39 Doentes (97,5%) sob Terapêutica Imunossupressora 

24 

9 8 

1 1 
3 

1 12 

4 

8 

5 

4 

6 

2 

1 2 

2 

1 

1 

ES

Síndrome
Sobreposição

DMTC

Corticoides Azatioprina

Metotrexato Micofenolato Mofetil
Rituximab Tocilizumab

Ciclofosfamida

Relação entre tipo de Imunossupressão e subtipos de ES 

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

TERAPÊUTICA IMUNOSSUPRESSORA ACTUAL 

Tipo de Terapêutica Imunossupressora Utilizada 

N=39 Doentes (61,5%) 



• 35 Doentes (87,5%) sob Terapêutica Vasodilatadora 
 

• 6 Doentes (17%) realizaram terapêutica com análogos das prostaciclinas 
(iloprost/alprostadil), por ulceração digital. 5 destes actualmente sob terapêutica com 
antagononistas receptores da endotelina. 
 

• 10 Doentes sob terapêutica antiagregante 

 7 (20%) 

4 

12 
(34,3%) 

6 

Antangonistas
Receptores Endotelina

Diltiazem

Nifedipina

Pentoxifilina

4 
(67%) 

2 
(33%) ES Difusa

DMTC

TERAPÊUTICA VASODILATADORA 

N=35 Doentes 

Tipos de terapêutica vasodilatadora actual 

Terapêutica com análogos das 
prostaciclinas segundo subtipo de ES 

N=6 Doentes 



Legend of The Nile (1937) 

DISCUSSÃO E CONCLUSÕES 



DISCUSSÃO 

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



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

DISCUSSÃO 



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

DISCUSSÃO 



• Aplicação dos critérios ACR/EULAR de 2013  - classificação de maior percentagem de 

doentes como ES. 
 

• Manifestação clínica mais frequente - envolvimento vascular periférico (Fenómeno de 

Raynaud) 
 

• A avaliação da extensão da DIP por TC-Tórax pelo score de Wells é de fácil aplicação 
 

• De realçar a presença de doentes com HTP (com valor médio de PSAP moderado), 

principalmente em doentes Anti-U1 - RNP+ 
 

• Comparação com cohort europeu: 

- Percentagem semelhante de doentes com envolvimento vascular periférico, mas menos 

doentes com UD activas.  

- Menor prevalência de DIP e HTP 

CONCLUSÕES 



Untitled (Still Life) (1940) 

OBRIGADA 


