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ESCLEROSE SISTEMICA
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0 QUE EESCLERODERMIA?

A Esclerodermia ("pele dura") é uma doencga autoimune,
que significa um desequilibrio do sistema imunoldgico. Isto ocorre
quando ha uma predisposicao genética e é desencadeado por
exposicdo a fatores ambientais, como stress, tabagismo e
condigbes proé-inflamatérias (drogas, infecgbes, alimentos). O
papel do sistema imunoldgico € garantir a protecdo contra
invasores externos, como virus e bactérias. Nas doencas
autoimunes, a medida que ocorre uma ativagao do sistema imuno-
I6gico inflamagéo, e dano as estruturas internas do organismo
podem ocorrer.

Existem dois tipos de Esclerodermia: a forma loca-
lizada, que afeta exclusivamente a pele, seja na forma de placas
(morféia) ou como uma faixa em membro superior ou inferior (line -
ar) ou em face ("golpe de sabre") e a forma sistémica, que & deno-
minada Esclerose Sistémica, que afeta a pele e os érgéos internos.

0 QUE EESCLEROSE SISTEMICA?

Esclerose Sistémica (ES) é uma doenga autoimune
cronica inflamatéria, que acomete principalmente os pequenos
vasos sanguineos, a pele, as articulagbes, podendo evoluir para
fibrose e perda de fungédo de 6rgéos internos, como o esé6fago,
pulméao, coragao erins.

Existem dois tipos de ES: a forma limitada, na qual
lentamente a diminuigéo da elasticidade da pele envolve méos e
antebracos, pernas e pés, face e pescogo; e a difusa — que
rapidamente acomete bragos, coxas, tronco e abdome. Em até
10% dos casos, a Esclerose Sistémica envolve primeiro o pulmao
ou o esotfago, antes do aparecimento do espessamento e da
aderéncia da pele aos tecidos mais profundos.

Pode variar muito em termos de atividade e gravidade.
Para alguns pacientes representa apenas um incbmodo, enquanto
para outros pode tornar-se mais grave, mas de modo geral, afeta a
rotina habitual. Atualmente, existem medicagdes que retardam a
evolugao da doencga e auxiliam no controle dos sintomas, mas
ainda n&o ha cura para a Esclerodermia.

QUEM PODE DESENVOLVER ESCLEROSE SISTEMICA?

AEsclerose Sistémica acomete cerca de 276 pessoas por
milhdo de norte-americanos, e cerca de 20 novos casos por milhao
séo diagnosticados por ano. Apesar de poder ocorrer em pessoas
de qualquer idade, raga e sexo, mulheres negras entre 30 e 50
anos, com antecedentes familiares de Esclerodermia ou outra
doencga autoimune, tém mais chance. Por conta da dificuldade no
diagndstico, no Brasil ndo dispomos de numeros exatos.
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QUAL A CAUSA DA ESCLEROSE SISTEMICA?

Como nas outras doengas autoimunes, a causa da
Esclerose Sistémica permanece indefinida, mas resulta de
predisposicao genética, estimulacdo do sistema imunoldgico por
infecgdes virais, bacterianas e por exposi¢ao a fatores ambientais
como tabagismo, drogas, corpos estranhos e materiais sintéticos.
Além destes, fatores hormonais provavelmente estéo relacionados
com a Esclerose Sistémica, dai a ocorréncia 4-9 vezes maior em
mulheres e antes da menopausa.

0 QUE OCORRE EM UM ORGANISMO COM ESCLEROSE
SISTEMICA?

A patogénese é muito complexa e as manifestacdes
clinicas parecem resultar de trés processos diferentes e
complementares:

1) comprometimento grave da pequena circulagédo, com
endurecimento das paredes vasculares e lesdo, sem reparo
adequado, ocasionando diminuigdo de oxigénio e nutrientes do
sangue para os tecidos;

2) fibrose com excessiva e progressiva deposicao de
colageno e outras substancias que compdem a pele e 6rgéos
internos, causando inflamacao, cicatrizagao e disfuncao;

3) desregulagdo da imunidade, levando a produgéo de
autoanticorpos ou a falha na inativagdo de imunecomplexos que
atacam o préprio organismo.

COMO SUSPEITAR DE ESCLEROSE SISTEMICA?

Qualquer individuo, mas principalmente mulheres e
homens jovens, que apresente mudanca de cor de extremidades —
Fendmeno de Raynaud, especialmente de dedos, associada ou ndo
a dolorimento, inchaco, vermelhidao e calor — artrite, geralmente em
maos e pés, e/ou diminuicdo da elasticidade da pele dos dedos e
face, deve procurar auxilio médico, para investigar ESCLEROSE
SISTEMICA. através da realizacdo de exames como a
capilaroscopia periungueal e a pesquisa de autoanticorpos
nucleares (AAN ou FAN). Recentemente, reumatologistas norte-
americanos € europe-us uniram-se € propuseram algumas
manifestagdes, fisicas ou diagnosticadas por exames, muito tipicas
ou particulares da doenca, para facilitar a suspeigéo da doenga.

COMO CONFIRMAR 0 DIAGNOSTICO DE ESCLEROSE
SISTEMICA?

Se a capilaroscopia periungueal for compativel com
microangioipatia, particularmente o padrao SD, e/ ou o FAN vier
positivo, especificamente os padrées nucleolar ou centromérico, o
paciente deve ser encaminhado para o reumatologista que buscara
onfirmar ou descartar a ESCLEROSE SISTEMICA, ou associa-la




aoutras patologias, através da histéria clinica e do exame fisico. A
solicitagdo de exames de rotina, sangue ou urina, e especificos,
como perfil reumatolédgico, endoscopia digestiva alta, prova de
fungdo pulmonar, ecodopplercadiograma, entre outros, depen -
derdo da necessidade diagnéstica, de avaliagdo de atividade,
comprometimento organico ou les&o por drogas.

COMO SE TRATA AESCLEROSE SISTEMICA?

Como as demais doengas autoimunes, o tempo deve ser
nosso aliado, e o diagndstico precoce e a boa condugao fazem a
diferenga entre o disturbio imunoldgico e a doenga, entre as
manifestagdes iniciais e as sequelas, e impactam na sobrevida e
na qualidade de vida dos pacientes.

ESCLEROSE SISTIAEMICAA— COMPROMETIMENTO
CUTANEO

COMO A ESCLEROSE SISTEMICA PODE
AFETARAPELE?

A pele espessada e endurecida é uma das alteragbes
mais caracteristicas da esclerose sistémica e é consequéncia da
fibrose progressiva, decorrente de uma maior concentragéo de
colageno nas camadas da pele. O colageno é uma substancia
presente naturalmente na pele e em outros 6rgéos e que contribui
para a manutengao da firmeza e a para a cicatrizagédo de feridas.
Na doenga, as células responsaveis pela produgdo do colageno
estdo desreguladas e produzem uma quantidade excessiva
dessa substancia.

O comprometimento da pele geralmente comega pelas
extremidades (mé&os e pés) e pode progredir para outras areas,
como bragos, pernas, face, tronco e abdome. Entretanto, a
extensao e intensidade do acometimento varia entre os pacien-
tes, alguns apresentando comprometimento restrito aos bracgos,
pernas e face (forma limitada da doenga) e outros com compro-
metimento mais generalizado, envolvendo o tronco e o abdome
(forma difusa). Frequentemente essa piora é mais acentuada nos
primeiros dois anos da doencga e alguns pacientes podem apre-
sentar uma melhora espontanea nos anos subsequentes.

Mais recentemente foi descrita uma forma da doenca
onde nado ha acometimento da pele, denominada ES sine
scleroderma.

QUAIS SAO AS PRINCIPAIS ALTERA(,:()ES NA PELE DE
UMA PESSOA COM ESCLEROSE SISTEMICA?

Na fase mais inicial da doenca, antes do
desenvolvimento da fibrose propriamente dita, o paciente pode
perceber um edema (inchago) nas extremidades, o qual pode ser
acompanhado de dor/desconforto, vermelhidao, calor e prurido
(coceira).

Pode haver mudanca na coloragdo da pele, com a

presenga de algumas areas mais escuras (hiperpigmentacao) e
outras mais claras (hipopigmentagéo).
O endurecimento da pele nas maos, assim como a fibrose de
tecidos mais profundos (como musculos e tenddes), pode
provocar dificuldade na movimentagéo dos dedos e aparecimento
de contraturas.

Da mesma forma, a fibrose da pele da face pode
provocar diminuigdo da capacidade de abertura da boca
(microstomia). Essa alteragdo pode levar a grande dificuldade da
higiene oral.

As telangiectasias sdo manchas vermelhas causadas
pelo alargamento (dilatagdo) de pequenos vasos na pele. Essas
lesbes sdo mais frequentes nas méos e no rosto, embora também
possam aparecer em outros locais, como o tronco. Apesar de nao
provocarem dor, essas manchas podem incomodar pela

alteragdo estética.

O ressecamento da pele é muito comum e pode ser
decorrente da destruicdo de glandulas responsaveis pela
lubrificagédo da pele.

O prurido (coceira) € uma queixa frequente dos
pacientes, principalmente nas fases iniciais da doenga e esta
relacionado a alteragées locais, como o ressecamento da pele, e a
liberacdo de substancias como histamina e outras substancias
inflamatorias.

Pequenos depdsitos de calcio podem ocorrer nos dedos,
sobre os cotovelos, joelhos e em outros lugares e sdo chamados
de calcinose. Dependendo da localizagéo, eles podem causar
problemas, como desconforto, limitagao funcional e predisposi¢do
aulceras.

QUAIS 0S CUIDADOS RECOMENDADOS PARA 0
TRATAMENTO DA PELE NA ESCLEROSE SISTEMICA?

-Utilizar hidratante apés o banho e reaplicar nas maos
sempre que lava-las.

-Dar preferéncia para sabonetes e xampus
hipoalergénicos e sem fragrancia.

- Durante o banho, utilizar agua morna; agua muito
quente pode contribuir para o ressecamento da pele, enquanto a
agua fria pode desencadear crise de Raynaud.

- Usar protetor solar com FPS minimo de 15.

- Evitar contato direto com &lcool e outras substancias
irritantes, como produtos de limpeza (detergentes, sabdo em p6 ou
liquido, amaciantes de roupas); sempre que possivel, utilizar luvas
na manipulagéo desses produtos.

- Evitar tecidos mais asperos ou irritativos, como |a.

- Evitar excesso de exposic¢ao ao frio ou calor.

- Manter as unhas aparadas para evitar ferimentos ao
cogarapele.

- O usode logbes a base de canfora ou mentol pode trazer
algum conforto nos casos de prurido.

-Uso de produtos cosméticos pode ser um bom artificio
paradisfarcas as alteragdes de cor na pele e as telangiectasias.

- Evitar o tabagismo.

- Programar visitas regulares ao dentista.

- Realizar exercicios suaves com as maos, com o objetivo
de manter aflexibilidade e melhorar a circulacao local.

QUE MEDICAMENTOS E OUTROS TIPOS
DE TRATAMENTO PODEM SER USADOS
NO TRATAMENTO DO COMPROMETIMENTO DA PELE?

O uso de medicamentos e a indicagao de procedimentos
estéticos devem ser sempre orientados pelo médico.

-Para alivio do prurido, o uso de produtos tépicos como
cremes ou pomadas ou até mesmo de antialérgicos pode ser
benéfico em algumas situagées. Entretanto, tendo em vista o risco
de efeitos colaterais, essa indicagdo devera ser avaliada pelo
médico.

-Os resultados de procedimentos especificos como
fototerapia e terapia com laser para o tratamento da fibrose e de
lesbes como as telangiectasias sdo ainda controversos. Sua
indicacdo deve ser avaliada e discutida com o dermatologista

-Excepcionalmente, a remogao cirirgica dos depositos
de calcio pode ser uma opgéo nos casos em que a localizagdo da
calcinose provoca grande desconforto ou incapacidade.
Entretanto, deve-se terem mente a possibilidade de recidiva.

N&o existe uma medicagéo especifica para o tratamento
da fibrose de pele. O uso de medicamentos, como corticosteroides
e imunossupressores, apresenta indicagao restrita no tratamento
da pele e devera ser individualizado, levando-se em consideragao
a extensdo do comprometimento, a duragdo da doenga e a
presenca de outros 6rgados envolvidos. Beneficios e potenciais
riscos deverado ser discutidos com o médico antes da escolha do
tratamento mais apropriado.



FENOMENO DE RAYNAUD

0 QUE E FENOMENO DE RAYNAUD?

E uma condicéo clinica na qual ocorre hiperreatividade
dos vasos sanguineos da periferia do corpo (maos, pés, orelhas,
nariz), que se fecham quando em contato com estimulos como o
frio, estresse emocional, uso de algumas medicagbes como
descongestionantes, anfetaminas, derivados da ergot
(medicamentos para enxaqueca) e alguns quimioterapicos como
ableomicina, que provocam uma interrupgéo do fluxo sanguineo.

Inicialmente os locais comprometidos se apresentam
palidos (esbranquigados), pela redugcdo abrupta do fluxo
sanguineo, apods ciandticas (roxas) com a permanéncia
prolongada da obstrugdo da circulagdo. Quando o fluxo é
reestabelecido, ficam eritematosas (avermelhadas).

0 FENOMENO DE RAYNAUD E FREQUENTE?
QUANDO OCORRE?

A prevaléncia geral de Fendmeno de Raynaud na
populacédo é de 3 a 5%, a partir de estudos populacionais, nos
diferentes grupos étnicos. A presencga de Fendmeno de Raynaud
€ maior ou menor de acordo com o clima das diferentes regides
geograficas. Atemperatura ambiental interfere na frequéncia e na
gravidade dos “ataques”, variando significativamente entre o
inverno e o verao.

PODE ACOMETER PESSOAS QUE NAO TENHAM
ESCLEROSE SISTEMICA?

O Fendbmeno de Raynaud pode ser classificado como
primario, quando ndo ha nenhuma doenga sistémica subjacente
que provoque esta manifestacao clinica. Entre os individuos com
Fendmeno de Raynaud Primario, ha um grande percentual que
tem histoéria familiar positiva para a mesma condicdo, cerca de
30%.

O Fendbmeno de Raynaud ¢é classificado como
secundario quando existe uma doenca associada. Pode estar
presente nas outras do-engas reumaticas, mas € mais frequente
na Esclerose Sistémica, acometendo 98% dos pacientes. Na
maioria dos casos, o Fendbmeno de Raynaud é a primeira
manifestacdo da doenca.

E POSSIVEL DIFERENCIAR 0 FENOMENO DE RAYNAUD
PRIMARIO E SECUNDARIO?

Clinicamente, o Fendbmeno de Raynaud secundario &
mais grave e pode apresentar complicagdes como feridas e perda
das polpas digitais.

N&ao existe um exame laboratorial especifico que possa
diferenciar com certeza o Fendmeno de Raynaud Primario do
Secundario.

O exame que detecta precocemente a diferenca € a
Capilaroscopia Periungueal. E um exame util, de facil realizagéo e
nao invasivo, e que nos permite, a partir da observacao dos
capilares da regido periungueal (pequenos vasos sanguineos
desta regiao), fazer o diagnostico diferencial entre Fenémeno de
Raynaud Primario e Secundario.

0 QUE APARECE NA CAPILAROSCOPIA DE PACIENTES
COM ESCLEROSE SISTEMICA?

No Fendmeno de Raynaud Primario os pequenos
vasinhos costumam estar normais na sua forma, numero e padrao
de fluxo sanguineo.

No Fenémeno de Raynaud Secundario costuma-se
observar redugcdo do numero normal destes vasos na regido
examinada (areas desvascularizadas), presenca de pequenos
sangramentos ao redor dos vasos e interrupcdo do fluxo
sanguineo. Estas alteragbes constituem o que chamamos de
padrédo SD, encontrado em mais de 90% dos pacientes com
Esclerose Sistémica. Outras doengas reumaticas podem
apresentar Fendmeno de Raynaud e alteragdes a capilaroscopia.

QUAIS SAOD AS PRINCIPAIS CAUSAS DE FENOMENO DE
RAYNAUD?

As causas de Fendmeno de Raynaud podem ser:

1.Doengas Reumaticas: Esclerose Sistémica
Doenca Mista do Tecido Conjuntivo
Sindrome de Sjogren
Lupus Eritematoso Sistémico
Artrite Reumatéide
2.Doengas Metabdlicas: Hipotireoidismo
3.Lesdes de Nervos Periféricos: Sindrome do tunel do carpo

Sindrome do Desfiladeiro toracico
4.Doengas Vasculares Oclusivas: Doenca arterial periférica
5.Doengas Profissionais: Uso prolongado de ferramentas
vibratorias
6.Medicagbes: anti-histaminicos, efedrina, epinefrina,
anfetaminas, derivados da ergot, bleomicina

COMO E 0 TRATAMENTO DO FENOMENO DE RAYNAUD?

1.Educacao do paciente: - informar as causas, métodos
para evi-tar exposicdo aos seus agentes desencadeantes e
agravantes, evitar FRIO, aquecimento do corpo com o uso de
roupas apropriadas, meias, luvas e chapéus, evitar traumatismos
nas maos, evitar estresse emocional e ansiedade, evitar uso de
agentes vasoconstritores como as drogas descritas acima, evitar
TABAGISMO (a nicotina diminui o fluxo sanguineo para os de-dos
dos pés e das maos), se puder evitar uso de estrégenos e beta-
bloqueadores.

2.Terapia Medicamentosa: Nao esta indicada em todos
0S Casos.

Fenémeno de Raynaud Primadrio: esta indicada se os
ataques forem intensos causando danos aos tecidos, alterando a
quali-dade de vida do paciente e comprometendo a habilidade
pararealizar tarefas da vida diaria.

Fenémeno de Raynaud Secundario: esta
recomendada a terapia medicamentosa para evitar ataques
graves, danos teciduais e ulceragdes digitais que podem ter um
impacto significativo na vida dos pacientes, geralmente
provocando muita dor e limitagao funcional.

- Vasodilatadores: nifedipina, diltiazem e amlodipino.

-Losartan

- Sildenafil

- Outros: Fluoxetina, Cilostazol, Prazosin

ULCERAS DIGITAIS, COMO EVITAR E TRATAR

As Ulceras digitais s&o feridas que surgem por alteracéo
na perfusdo sanguinea das extremidades, principalmente nas
polpas dos dedos das mé&os e pés. Agravidade e o mau controle do
Fendmeno de Raynaud esta diretamente ligado ao surgimento das



Ulceras. Quanto mais arroxeadas as maos e pés ficarem, maior
chance de surgirem Ulceras digitais. Seu surgimento tem um
impacto significativo na qualidade de vida dos pacientes,
geralmente provocando muita dor e limitagéo funcional.

COMO EVITAR AS ULCERAS?

E muito importante que os episddios de fendmeno de
Raynaud estejam controlados. Para isto, além do tratamento
medicamentoso, é importante proteger a pele durante as
atividades da vida diaria, utilizando luvas para proteger as maos.
Os pés também necessitam estar aquecidos e protegidos, sendo
que o uso de meias e sapatos fechados sdao também
recomendados.

Nao fumar! A nicotina faz com que os vasos sanguineos
se estreitem piorando a circulagao e favorecendo o aparecimento
de Ulceras digitais.

COMO TRATAR UMA ULCERA?

E necessario manter a area afetada limpa e protegida.
Os curativos séo importantes para manter a ferida protegida. Em
alguns servigos de saude (postos, ambulatérios, hospitais) ha
profissionais de enfermagem que orientam e acompanham sua
realizagéo.

As Ulceras sdo muito dolorosas e podem apresentar
infecgao, principalmente quando a pele ao redor fica mais inchada
e avermelhada ou quando ha saida de pus. Comunique seu
médico para analgesia adequada e avaliacdo da necessidade de
antibioticoterapia.

E muito importante que a ulcera seja devidamente
tratada pois se houver infecgdo, pode ocorrer complicagbes
graves como perda de tecido ou amputagao da area afetada.

MEDICAGAO PODE AJUDAR?

- Vasodilatadores. Os medicamentos utilizados para
controlar o fenébmeno de Raynaud sdo fundamentais na
cicatrizagao das Ulceras pois melhoram a oxigenacéo dos tecidos.
Existem vasodilatadores potentes como Sildenafila e Bosentana
que podem ser prescritos pelo médico quando ha ulceras digitais.

- Analgésicos. As Ulceras vém acompanhadas de muita
dor e desconforto. Seu médico podera prescrever analgésicos
como dipirona, paracetamol, antiinflamatdrios e até derivados de
opioides (codeina e tramadol).

- Antibioticoterapia. Como normalmente as Ulceras
ocorrem nas maos e nos peés, regides que ficam mais expostas,
pode ocorrer infecgdo na area afetada. Qualquer infecgéo deve
ser tratada com antibiéticos. O médico fara a orientagdo do uso
correto do antibiotico e a sua duragao.

-Internacéo hospitalar. Quando a Ulcera é grave e tem
infecgdo associada, pode haver necessidade de internagéo para
antibioticoterapia endovenosa e avaliagdo. As vezes a circulagéo
fica muito comprometida, causando uma perda de tecidos na
extremidade da ulcera, sendo necessario um procedimento
cirurgico chamado desbridamento, que remove os tecidos
mortos, ou amputagéo.

Mais importante do que o tratamento das Ulceras digitais
é evitar que elas aparecam. Manter-se sempre aquecido,
alimentar-se bem, tomar bebidas quentes nos intervalos das
refeicdes, evitar contato com ar frio, usar roupas adequadas
(luvas, casacos, gorros e meias) e utilizar vasodilatadores quando
necessario, melhoram a circulagéo e previnem as feridas.

ENVOLVIMENTO DO TRATO GASTROINTESTINAL NA
ESCLEROSE SISTEMICA

Os pacientes com esclerose sistémica apresentam
sintomas de envolvimento do trato digestivo, sendo o esbéfago o
orgao mais freqlientemente atingido na doenca.

A camada muscular do aparelho digestivo sofre
modificagdes devido a deposi¢ao de colageno, que leva a fibrose,
dificultando o movimento peristaltico. O movimento peristaltico € o
que faz a comida, ou o bolo alimentar, se mover da boca em
direcao parte final do intestino, o reto.

COMO SE MANIFESTA 0 ENVOLVIMENTO ESOFAGICO?

A dificuldade para engolir os alimentos € chamada
disfagia, sensacao de que o alimento fica parado em algum lugar
entre a boca e o estdmago. O depodsito de colageno no tubo
digestivo faz com que este nao consiga mandar a comida adiante.

Pacientes também podem se queixar de sensacao de
queimagdo ou azia e tosse, devido ao refluxo de acido do
estbmago para o es6fago, causado pela incompeténcia do
esfincter inferior do eséfago. O esfincter € um anel que fecha a
passagem entre o esOfago e o estdmago, que quando
enfraquecido, perde sua fungéo. As comidas e bebidas que pioram
orefluxo devem ser evitadas como o alcool, a cafeina, o chocolate,
as frituras, as comidas gordurosas ou apimentadas e a cebola.
Comer devagar, em pequenas porgdes, em intervalos menores de
tempo, mastigando bem a comida e tomando pequenos goles de
agua, sdo medidas que ajudam a reduzir o refluxo. Colocar tijolos
ou tacos para elevar a cabeceira da cama € uma medida simples,
que evita o refluxo a noite. Medicamentos que previnem o refluxo
devem serusados.

COMO SE MANIFESTA 0 ENVOLVIMENTO DO
ESTOMAGO?

A sensacdo de plenitude gastrica ou de estar satisfeito
com pequenas porgdes de alimentos, pode ocorrer, pois o
estbmago ndo consegue se esvaziar tdo rapidamente como
deveria. Sintomas comuns sao nauseas, indigestao e eructagao.
No estdbmago pode se encontrar vasos dilatados, chamados
telangiectasias, sendo  que estes vasos podem sangrar. Esta
alteragéo é conhecida como estdbmago de melancia.

Perda de apetite e perda de peso podem ocorrer.

COMO SE MANIFESTA O ENVOLVIMENTO INTESTINAL?

Os pacientes com acometimento intestinal podem
apresentar diarréia ou constipacdo, na mesma frequéncia. A
diarréia ocorre por um supercrescimento das bactérias que
existem no intestino normalmente. Quando ha uma diminuigao tao
importante na movimentagao do intestino, em que as fezes ficam
retidas, pode ocorrer a obstrugéo intestinal, que exige tratamento
meédico imediato. Em estados mais avangados da doenca pode
haver incontinéncia fecal, complicagdo mais rara, na qual ocorre
perda das fezes de modo involuntario.

CONCLUSAO:

Nem todos os acometidos pela doenca irdo apresentar todas as
manifestagdes acima descritas e para todos estes sintomas
existem medidas terapéuticas. O importante é que o médico e o
paciente tenham um didlogo aberto.




ACOMETIMENTO CARDIACO NA ESCLEROSE
SISTEMICA

O envolvimento cardiaco pela doenga pode estar
presente em até 40% dos pacientes. Esta frequéncia aumentou
gracas aos melhores recursos diagnésticos, com exames mais
sensiveis.

Muitos pacientes acometidos ndo tém sintomas. Os
sintomas e a gravidade dependem do local e do tipo de
acometimento.

COMO A ESCLEROSE SISTEMICA PODE AFETAR O
CORAGAQ?

Pode haver envolvimento do miocardio (musculo do
coracao), sistema de condugdo e pericardio (membrana que
envolve o coragado). O envolvimento das valvas ja foi descrito,
mas € raro. Pode ocorrer também o acometimento das artérias
pulmonares levando a hipertensao pulmonar.

O acometimento do miocardio ocorre por alteragdes
circulatérias e fibrose que podem levar a uma restrigdo no
enchimento das camaras do coragdo e dificuldade na
contratilidade. Isto compromete a chegada e a distribuicao de
sangue para o resto do corpo, o que é conhecido como
insuficiéncia cardiaca. Os principais sintomas sao inchaco nas
pernas, falta de ar e tontura.

O envolvimento do sistema de condugdo se da por
fibrose e inflamacdo do tecido que controla os batimentos
cardiacos, podendo levar a palpitacdes (arritmias), tontura e
desmaio.

O pericardio também pode ser acometido por fibrose e
pode apresentar derrame (aumento de liquido na membrana), o
que so6 da sintomas em aproximadamente 10% dos casos, como
falta de ar, dor toracica e febre.

como E 0 TRATAMENTO DO ACOMETIMENTO
CARDIACO?

Os imunossupressores usados no tratamento da
doenca (Meto-trexato, Azatioprina, Micofenolato, Ciclofosfamida)
ajudam a controlar ainflamacgéao e a fibrose também no coragao.

Quando ha acometimento do Sistema de condugéo
podem ser necessarios antiarritmicos.

No acometimento do miocardio, muitas vezes, é necessario o uso
de antihipertensivos e diuréticos utilizados na insuficiéncia
cardiaca.

Quando ha derrame no pericardio, pode haver melhora
com antiinflamatérios, mas se a quantidade é importante, pode
ser necessario um procedimento cirdrgico que retira o liquido,
chamado janela pericardica.

0 QUE E HIPERTENSAO PULMONAR?

A Hipertensao Pulmonar é um aumento da presséo nos
vasos sanguineos que levam o sangue do coragao aos pulmdes
para ser oxigenado. Esta elevagao da pressao pode ocorrer por
diversas causas, mas, na Esclerose Sistémica, € mais comum
que seja por endurecimento dos vasos. Pode acometer até 10 a
15% dos pacientes.

O aumento da presséo dificulta a passagem do sangue e
sua oxigenacgédo, levando a cansago aos esfor¢os e, quando o
quadro esta mais avangado, inchago nas pernas e falta de ar
mesmo em repouso.

QUAL O TRATAMENTO DA HIPERTENSAO PULMONAR?

O tratamento se baseia em vasodilatadores como o
Sildenafil, o Bosentan e o Ambrisentan, que ajudam a controlar a
pressao arterial pulmonar e melhoram a faltade ar.

Em alguns casos, sao necessarios diuréticos, que
diminuem o inchaco e reduzem a sobrecarga sobre o coragéao.

O uso de oxigénio inalatério também pode ser indicado
para auxiliar na oxigenacao.

QUAIS 0S PRINCIPAIS EXAMES PARA INVESTIGAR 0
ACOMETIMENTO CARDIACO?

Ainvestigacao é feita através de exames como:

-Eletrocardiograma: avaliagcao dos batimentos e do ritmo
cardiaco

-Ecocardiograma: exame de imagem que mede o
tamanho das camaras cardiacas e avalia sua contratilidade,
fungdo das valvas, o pericardio e estima a pressdo nas artérias
pulmonares

-Ressonéancia Nuclear Magnética Cardiaca: exame de
imagem mais detalhado do coragéo que pode inclusive mostrar as
areas de inflamacéo e fibrose

-Cateterismo cardiaco: medida direta da pressdo nas
artérias pulmonares, necessaria para confirmacao de hipertensao
pulmonar

Todos os pacientes com Esclerose Sistémica sao
submetidos a Ecocardiograma periddico para avaliacdo, mesmo
quando ndo apresentam sintomas.

ACOMETIMENTO PULMONAR NA ESCLEROSE
SISTEMICA

O oxigénio é fundamental para manter todas as reagbes
que envolvem o metabolismo das células do organismo. Os
pulmdes sdo responsaveis por oxigenar o sangue que vem de
todas as partes do corpo até o coragdo. Este sangue chega aos
pulmdes, vindo do coragdo, € oxigenado e volta ao coragao, de
onde é distribuido novamente aos tecidos do corpo.

COMO 0S PULMOES PODEM SER AFETADOS?

Em alguns pacientes, pode ocorrer inflamagéo e
espessamento (fibrose) da parede por onde o oxigénio passa para
chegar aos pequenos vasos sanguineos dos pulmdes (capilares).
Isto faz com que haja maior dificuldade na oxigenagéo.

Este é o principal acometimento pulmonar na Esclerose
Sistémica e é conhecido por fibrose pulmonar ou pneumopatia
intersticial, podendo aparecer em até 90% dos pacientes.

O acometimento da pleura (membrana que envolve os
pulmdes) também pode ocorrer, porém é raro. Costuma se
manifestar com dor toracica e pode dar tosse e febre.

QUAIS SAO 0S SINTOMAS DA FIBROSE PULMONAR?

Os sintomas dependem da extensao dos pulmdes que foi
afetada. Quando o acometimento é discreto, podem nao haver
sintomas. Pacientes que tém acometimento mais importante
podem ter falta de ar aos esforgos e, em alguns casos, até ao
repouso. Outro sintoma frequente € a tosse, que normalmente &
seca.

A tosse seca também pode ser um dos sintomas do
refluxo gastroesofagico, para esta diferenciacéo, seu médico deve
ser consultado.




QUAIS EXAMES SAO NECESSARIOS PARA AVALIAGAO
PULMONAR?

- Raio X de térax: mostra a fibrose pulmonar ja
estabelecida, ndo sendo um bom exame para avaliar quadros
iniciais e pouco sintomaticos.

- Tomografia Computadorizada de Alta Resolugéo de
Térax: € o principal exame de imagem para diagnostico e
acompanhamento. Permite avaliar a extensdo e o tipo de
acometimento (vidro fosco ou fibrose)

- Prova de fungédo pulmonar (espirometria): € usada
para avaliar e acompanhar a limitagédo da expansao pulmonar
decorrente dafibrose

- Exames para avaliar oxigenagéo do sangue: oximetria
e gasometria arterial

COMO E 0 TRATAMENTO DO ACOMETIMENTO
PULMONAR?

- Cessartabagismo

- Otimizar o tratamento do refluxo gastroesofagico

-Manter as vacinas, principalmente contra Pneumococo
e Influenza (gripe) em dia, para evitar infecgdes pulmonares

- Tratamento imunossupressor: esta indicado em alguns
casos para controlar ainflamacgao e a fibrose pulmonar

- Oxigenioterapia: utilizada quando a oxigenagao esta
comprometida

QUALEO TRATAMENTO MEDICAMENTOSO UTILIZADO
NA ESCLEROSE SISTEMICA E POR QUANTO TEMPO EU
VOU PRECISAR ME TRATAR?

Devemos lembrar que trata-se de uma doenca
autoimune inflamatéria crénica, com diversas formas de
apresentacao e envolvimento dos 6rgédos e sistemas do nosso
corpo onde ha um desarranjo do sistema imunitario proprio da
Esclerose sistémica (ES) podendo desencadear uma inflamagéo
de alguns 6rgéos associado a alteragdes dos vasos sanguineos
com prejuizo para a circulagdo e fibrose levando a um
endurecimento dos tecidos.

Assim, uma vez diagnosticada a doencga, deve-se fazer
o0 acompanhamento continuado com o reumatologista e, em
algumas situag¢des, multidisciplinar com outros especialistas e
profissionais de areas da saude.

Os medicamentos ou tratamentos que controlam a
doenca sédo os que buscam regular essa autoimunidade exage-
rada (conhecidos com imunossupressores), estes diminuem a
inflamacgao e suas consequéncias para os outros érgaos e os que
tratam as alteragdes vasculares da doenga (conhecida como a
vasculopatia da doenga) e que podem ajudar a controlar ou
reduzir afibrose.

Os medicamentos da classe dos imunossupressores
utilizados para essa doenga funcionam como reguladores do
sistema imunitario tentando controlar a reagdo exagerada
particular dessa doenca. Na reumatologia também séo
chamados de medicamentos antirreumaticos modificadores de
doenga também usados em outras doengas reumaticas, estes
podem ser sintéticos ou fabricados por engenharia bioldgica
(conhecidos como agentes bioldégicos ou apenas como
“biolégicos”). Ha de se considerar que a ES € uma doenga rara,
onde nao existem tantos estudos como em doengas mais
frequentes. Assim algumas dessas medicagbes, apesar de
mostrarem efeitos benéficos nos estudos realizados e quando
utilizadas na pratica clinica, ainda ndo tém sua aprovacdo em
bula ou em protocolos clinicos.

Os mais utilizados atualmente e que fazem parte desse
grupo de imunossupressores sao: ciclofosfamida, metotrexato,
azatioprina, micofenolato e rituximabe. Outros imunossu-
pressores também podem ser utilizados a depender de cada
caso. Ha ainda a possibilidade de atuar no sistema imunolégico
através do trans-plante de medula éssea em casos muito bem
selecionados e em centros especificos devido a complexidade e
os riscos que estao associados a essa modalidade terapéutica.

O outro grupo de medicamentos que buscam melhorar a
circula-céo dos tecidos que pode estar reduzida por aumento
exagerado da contragcéo desses vasos ou endurecimento de suas
paredes sdo os vasodilatadores. Os vasodilatadores mais utiliza-
dos e que comprovaram efeitos positivos nos estudos e na pratica
sdo: inibidores da enzima conversora de angiotensina (ca-ptopril
e enalapril), nifedipina, anlodipina, losartana, sildenafila, bosen-
tana e analogos de prostaciclina (esses ultimos ainda ndo estao
aprovados no Brasil).

Existe ainda a necessidade do tratamento de
comorbidades que podem estar associadas a doenga como € o
caso de medicamentos que melhorem a motilidade intestinal ou
das doencas cardiovasculares que também sao fundamentais no
controle global da doenga diminuindo suas complicacdes.

Como a doenga tem varias formas clinicas e, dentro
dessas, a possibilidade ou ndo de envolvimento de determinado
6rgao ou tecido, em cada paciente especifico, a decisdo para o
uso de cada uma dessas modalidades de tratamento depende de
uma avaliagao criteriosa do risco e do beneficio individualizado
para cada paciente sempre de forma compartilhada (médico e
paciente), com o objetivo de controlar as alteragdes do sistema
imunoldgico, dos vasos sanguineos e da fibrose dos tecidos.

Muito se avangou no tratamento da Esclerose sistémica
e ha uma perspectiva de que surjam novos tratamentos efetivos
para a doenca. Hoje ha formas de diagndstico muito precoce.
Sabemos que o quanto antes iniciado o uso desses
medicamentos especificos ainda em fases iniciais da doenga,
maior e melhor € a resposta ao tratamento. Embora o tratamento
precoce seja, logicamente, mais eficaz em controlar e prevenir as
sequelas da doenga, tratando em qualquer momento consegue-
se melhorar significativamente a manifestacédo da doenca e,
portanto, a qualidade de vida dos pacientes.

O objetivo ideal e possivel do tratamento é o de controlar
totalmente a doenga e suas consequéncias. Por ser uma doenga
cronica o seu tratamento também deve ser. Os medicamentos
especificos sdo seguros para uso a longo prazo e os possiveis
efeitos colaterais devem ser prevenidos ou controlados durante
as consultas. Apds o controle adequado da doenga, é necessario
manter o tratamento especifico por um tempo prolongado. Em
alguns casos, é possivel diminuir ou até suspender os
medicamentos. Essa decisao sera avaliada cautelosamente pelo
seu reumatologista que, mesmo no caso de suspensdo das
medicagdes, devera continuar o acompanhamento, fazendo
reavaliagbes clinicas e com exames complementares
regularmente para detectar possiveis recaidas ou novas
manifestagdes da doenga.

DIREITO E SAUDE

Recentemente, o Supremo Tribunal Federal comegou a
definir as regras basicas e os parametros a serem adotados para
a concessé@o de medicamentos ou tratamentos de salde n&o
oferecidos pelo Sistema Unico de Saude (SUS) nem integrantes
do protocolo de alto custo.

O direito a saude esta inserido na Constituicdo Federal,
pois faz parte dos direitos sociais constitucionalmente garantidos.
Trata-se de um direito publico, uma prerrogativa juridica
indisponivel assegurada a generalidade das pessoas, assim
estabelece o art 196 da CF\88.

A tutela do direito a saude se apresenta de diversas
formas, dentre elas esta a protegédo a saude que se caracteriza




como um direito individual, de tratamento e recuperagéo de uma
determinada pessoa.

A questdo do fornecimento de medicamentos e
tratamentos pelo Estado se inclui, obviamente, na faceta de
protecao a saude.

O Estado possui 0 dever de garantir o direito a saude,
uma vez que a saude se tipifica como um bem juridico
indissociavel do direito a vida, é certo que o Estado tem o dever de
tutela-la. Neste contexto destacamos a criagéo da Lei 8.080/90,
que regulamenta o Sistema Unico de Saude (SUS) determinando
as diretrizes da salde em nosso pais, mediante a criagdo do SUS,
foram delimitadas as fungdes das esferas governamentais na
busca da saude, considerando o municipio como responsavel
imediato pelo atendimento.

O Poder Publico, qualquer seja a esfera institucional no
plano da organizagéo federativa brasileira, ndo pode se mostrar
indiferente ao problema da saude da populagéo, sob pena de
incidir, ainda que por censuravel omissdo, em grave compor-
tamento inconstitucional.

Ainterpretagao da norma constitucional ndo pode se dar
no sentido de uma simples promessa inconseqliente. O SUS néo
deve atuar como uma rede sem sentido, sem compromisso social.

A precariedade do sistema publico de saude, aliada ao
insuficiente fornecimento de remédios gratuitos ocasionou no
nascimento do fenébmeno da “judicializacdo da saude”. Ora, em
sendo o direito a saude indissociavel do direito a vida, torna-se
inconcebivel a recusa no fornecimento gratuito de remédios e/ou
tratamentos a paciente em estado grave e sem condi¢cdes
financeiras de custear as respectivas despesas.

As recentes decisbGes judiciais determinando o
fornecimento de remédios e/ou tratamentos n&o oferecidos pelo
Sistema Unico de Saude, inclusive a titulo de tutela antecipada e
mediante a cominagdo de multa diaria, tem representado um
gesto solidario de aprego a vida e a saude das pessoas,
especialmente daquelas que nada tem, exceto a prépria vida e
dignidade. O Estado comegou a ser obrigado a fornecer
gratuitamente remédios de alto custo que ndo constam da lista do

SUS aqueles que os reclamarem.

A divis&o de tarefas entre os entes governamentais e a
organizagéo do Sistema Unico de Saude ndo podem obstaculizar
o direito do individuo a percepgdo de medicamentos e/ou
tratamentos indispensaveis, O simples fato de um medicamento
e/ou tratamento ser caro ou nao estar incluido no protocolo do
SUS néo éjustificativa para a sua ndo concessao.

A Constituicdo Federal de 1988, estabeleceu em seus
artigos 23 e 196, a responsabilidade solidaria dos entes federados
(Unido, Estados, Distrito Federal e Municipios) para o
fornecimento dos servigos de saude, ficando sob o encargo
desses a sua promogao, protecdo e recuperagado. Com efeito,
conforme salientam Castro, Lino e Vieira (2008, p.104), apesar de
o legislador mencionar o Estado como garantidor da saude
publica no art. 196 do texto constitucional, a obrigagdo nao foi
imposta apenas a esse, ao contrario, “utilizou-se a palavra
ESTADO no intuito de englobar tanto os Estados-membros,
quanto a Unido e o Municipio, vez que ambos tém o dever
promover o bem estar social, garantindo educacdo, saude e
seguranca a todos os cidad&os”.

Por isso, torna-se imperioso exigir do Estado, entendido
nas suas trés esferas, que cumpra com o seu papel constitucional
de garantir o acesso ao direito a saude conforme a ordem
constitucional, ndo permitindo, desta feita, diferenciacdo de
classes, aumentando cada vez mais as desigualdades sociais
existentes. Isso depde ndo s6 contra a Constituicado Federal
brasileira, mas também contra as Declaragdes, Pactos e Tratados
Internacionais de direitos humanos assinados pelo Brasil, e,
sobretudo, contra todos os esforgos da cidadania brasileira de
construir um pais mais justo, democratico e com menos
desigualdades sociais.
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