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1. O QUE E ESCLERODERMIA?

A Esclerodermia (“pele dura’) é uma
doencaautoimune, que significaum desequilibrio
do sistema imunolégico. Isto ocorre quando ha
uma predisposi ¢cao genéticae é desencadeado por
exposicao a fatores ambientais, como stress, ta-
bagismo e condic¢des pré-inflamatorias (drogas,
infeccBes, alimentos). O papel do sistema
imunol égico é garantir aprotecao contrainvaso-
res externos, como virus e bactérias. Nas doen-
¢as autoimunes, a medida que ocorre uma ativa-
¢ao do sistema imunol égico inflamac&o, e dano
as estruturas internas do organismo podem ocor-
rer.

Existem doistiposde Esclerodermia: afor-
ma localizada, que afeta exclusivamente a pele,
seja naforma de placas (morféia) ou como uma
faixaem membro superior ou inferior (linear) ou
em face (“golpe de sabre”’) e aforma sistémica,
gue é denominada Esclerose Sistémica, que afe-
taapele e os 6rgaos internos.

2. O QUE E ESCLEROSE
SISTEMICA?

Esclerose Sistémica (ES) é uma doenca
autoimune crénicainflamatoria, que acomete prin-
cipa mente 0s pequenos vasos sanguineos, apele,
as articulacbes, podendo evoluir para fibrose e
perda de funcdo de 6rgdos internos, como o
esdfago, pulméo, coracdo erins.

Existem doistiposde ES: aformalimitada,
na qual lentamente a diminuicdo da elasticidade
da pele envolve méos e antebracos, pernas e pés,
face e pescoco; e a difusa — que rapidamente
acomete bracos, coxas, tronco e abdome. Em até



10%dos casos, a Esclerose Sistémica envolve
primeiro o pulmao ou o esdfago, antes do apare-
cimento do espessamento e da aderénciada pele
aos tecidos mais profundos.

Pode variar muito em termos de atividade
e gravidade. Para alguns pacientes representa
apenas um incdbmodo, engquanto paraoutros pode
tornar-se mais grave, mas de modo geral, afetaa
rotinahabitual. Atualmente, existem medicacdes
gue retardam a evolucéo da doenca e auxiliam
no controle dos sintomas, mas ainda ndo ha cura
para a Esclerodermia.

3. QUEM PODE DESENVOLVER
ESCLEROSE SISTEMICA?

A Esclerose Sistémica acomete cerca de
276 pessoas por milhdo de norte-americanaos, e
cercade 20 novos casos por milhdo sdo diagnos-
ticados por ano. Apesar de poder ocorrer em pes-
soas de qualquer idade, raca e sexo, mulheres
negras entre 30 e 50 anos, com antecedentes fa-
miliares de Esclerodermia ou outra doenca
autoimune, tém mais chance. Por conta da difi-
culdade no diagnéstico, no Brasil ndo dispomos
de nimeros exatos.

4. QUAL A CAUSA DA
ESCLEROSE SISTEMICA?

Como nas outras doencas autoimunes, a
causa da Esclerose Sistémica permanece indefi-
nida, mas resulta de predisposicdo genética,
estimul acéo do sistemaimunol 6gico por infeccles
virais, bacterianas e por exposi¢cdo a fatores
ambientais como tabagismo, drogas, corpos es-
tranhos e materiai s sintéticos. Além destes, fato-
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res hormonai s provavel mente estao rel acionados
com a Esclerose Sistémica, dai a ocorréncia 4-9
vezes maior em mulheres e antes da menopausa.

5. O QUE OCORRE EM UM
ORGANISMO COM ESCLEROSE
SISTEMICA?

A patogénese é muito complexa e as ma-
nifestacdes clinicas parecem resultar detrés pro-
cessos diferentes e complementares:

1) comprometimento grave da pequenacir-
culacdo, com endurecimento das paredes
vasculares e lesdo, sem reparo adequado, ocasi-
onando diminuicdo de oxigénio e nutrientes do
sangue para os tecidos;

2) fibrose com excessiva e progressiva de-
posicdo de colageno e outras substancias que
compdem a pele e érgaos internos, causando in-
flamacao, cicatrizacao e disfuncao;

3) desregulacdo da imunidade, levando
aproducédo de autoanticorpos ou a falha na
inativacdo deimunecomplexos que atacam o pré-
prio organismo.

6. COMO SUSPEITAR DE
ESCLEROSE SISTEMICA?

Qualquer individuo, mas principalmente
mulheres e homens jovens, que apresente mu-
danca de cor de extremidades — Fenémeno de
Raynaud, especialmente de dedos, associada ou
nado a dolorimento, inchaco, vermelhidao e calor
— artrite, geralmente em maos e pés, e/ou dimi-
nuicao da elasticidade da pele dos dedos e face,
deve procurar auxilio médico, para investigar
ESCLEROSE SISTEMICA. através da reali-



zacao de exames como a capilaroscopia periun-
gueal e a pesguisa de autoanticorpos nucleares
(AAN ou FAN).Recentemente, reumatol ogistas
norte-ameri canos e europeus uniram-se e propu-
seram algumas manifestacfes, fisicas ou
diagnosti cadas por exames, muito tipicas ou par-
ticulares da doenca, parafacilitar a suspeicdo da
doenca.

7. COMO CONFIRMARO
DIAGNOSTICO DE
ESCLEROSE SISTEMICA?

Se a capilaroscopiaperiungueal for compa-
tivel com microangioipatia, particularmente o pa-
dréo SD, € ou 0 FAN vier positivo, especifica
mente os padrdes nucleolar ou centromérico, o
paciente deve ser encaminhado para 0 reuma-
tologista que buscara confirmar ou descartar
aESCLEROSE SISTEMICA, ou associéa-la a
outras patologias, através da histériaclinicae do
exame fisico. A solicitacdo de exames de rotina
— sangue ou urina, e especificos, como perfil
reumatol 6gico, endoscopia digestiva alta, prova
de fungdo pulmonar, ecodopplercadiograma, en-
tre outros, dependerdo da necessidade diagnds-
tica, de avaliagdo de atividade, comprometimen-
to organico ou lesdo por drogas.

8. COMO SE TRATA A
ESCLEROSE SISTEMICA?

Como as demais doencas autoimunes, 0
tempo deve ser nosso aliado, e o diagnéstico pre-
coce e a boa conducdo fazem a diferenca entre o
distrbio imunol 6gico e adoenca, entre as mani-
festacOes iniciais e as sequelas, e impactam na
sobrevida e naqualidade de vida dos pacientes.
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ESCLEROSE SISTEMICA -
COMPROMETIMENTO
CUTANEO

1. COMO A ESCLEROSE
SISTEMICA PODE AFETAR A
PELE?

A pele espessada e endurecida € uma das
alteracOes mais caracteristicas da esclerose
sistémica e é consequéncia da fibrose progressi-
va, decorrente de uma maior concentracao de
colégeno nas camadas dapele. O colageno éuma
substancia presente naturalmente na pele e em
outros 6rgados e que contribui paraa manutencéo
dafirmezae aparaacicatrizacdo de feridas. Na
doenca, as célulasresponsavei s pelaproducéo do
colégeno estéo desreguladas e produzem uma
quantidade excessiva dessa substancia.

O comprometimento da pele geralmente
comeca pelas extremidades (maos e pés) e pode
progredir para outras areas, como bragos, per-
nas, face, tronco e abdome. Entretanto, a exten-
sd0 eintensidade do acometimento variaentre os
pacientes, alguns apresentando comprometimen-
to restrito aos bragos, pernas e face (forma limi-
tada da doenca) e outros com comprometimento
mais generalizado, envolvendo o tronco e o abdo-
me (forma difusa). Frequentemente essa piora é
mai s acentuada nos primeiros dois anos da doen-
¢a e alguns pacientes podem apresentar uma
melhora espontanea nos anos subsequentes.

Mais recentemente foi descrita umaforma
da doenca onde n&o ha acometimento da pele,
denominada ES sinescleroderma.
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2. QUAIS SAO AS PRINCIPAIS
ALTERACOES NA PELE DE UMA
PESSOA COM ESCLEROSE
SISTEMICA?

- Nafase maisinicia da doenca, antes do
desenvolvimento dafibrose propriamente dita, o
paciente pode perceber um edema (inchaco) nas
extremidades, o qual pode ser acompanhado de
dor/desconforto, vermelhid&o, calor e prurido (co-
ceira).

- Pode haver mudanca na coloracéo da
pele, com a presenca de algumas areas mais es-
curas (hiperpigmentacdo) e outras mais claras
(hipopigmentacao).

- O endurecimento da pele nas méos, as-
sim como a fibrose de tecidos mais profundos
(como musculos e tenddes), pode provocar difi-
culdade na movimentagdo dos dedos e apareci-
mento de contraturas.

- Damesmaforma, afibrose dapeledaface
pode provocar diminui¢éo da capacidade de aber-
tura da boca (microstomia). Essa alteracéo pode
levar agrande dificuldade da higiene oral.

- As telangiectasias s manchas verme-
|has causadas pel o alargamento (dilatagdo) de pe-
quenos vasos ha pele. Essas lesdes sdo maisfre-
guentes nas maos e no rosto, embora também
possam aparecer em outros locais, como o tron-
co. Apesar de ndo provocarem dor, essas man-
chas podem incomodar pela alteragéo estética.

- O ressecamento da pele é muito comum
e pode ser decorrente da destrui¢éo de glandulas
responsaveis pelalubrificagdo dapele.

- O prurido (coceira) é umaqueixafrequen-
te dos pacientes, principalmente nas fases inici-
ais da doenca e esta relacionado a alteragdes | o-
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cais, como o ressecamento da pele, e aliberacéo
de substancias como histamina e outras substan-
ciasinflamatdrias.

- Pequenos depdsitos de cél cio podem ocor-
rer nos dedos, sobre os cotovelos, joelhos e em
outros lugares e sdo chamados de calcinose.
Dependendo da localizacao, eles podem causar
problemas, como desconforto, limitagdo funcio-
nal e predisposicao a Ulceras.

3. QUAIS OS CUIDADOS
RECOMENDADOS PARA O
TRATAMENTO DA PELE NA
ESCLEROSE SISTEMICA?

- Utilizar hidratante ap6s o banho ereaplicar
nas maos sempre que lavé-las.

- Dar preferéncia para sabonetes e xam-
pus hipoal ergénicos e sem fragrancia.

- Durante 0 banho, utilizar aguamorna; agua
muito quente pode contribuir parao ressecamento
da pele, enquanto a agua fria pode desencadear
crise de Raynaud.

- Usar protetor solar com FPS minimo de 15.

- Evitar contato direto com &cool e outras
substanciasirritantes, como produtos de limpeza
(detergentes, sabao em pd ou liquido, amaciantes
deroupas); sempre que possivel, utilizar luvasna
mani pulagdo desses produtos.

- Evitar tecidos mais asperos ou irritativos,
comola

- BEvitar excesso de exposicéo ao frio ou
calor.

- Manter as unhas aparadas para evitar
ferimentos ao cocar a pele.

- O uso delogBes abase de canforaou mentol
pode trazer algum conforto nos casos de prurido.
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- Uso de produtos cosméticos pode ser um
bom artificio para disfarcas as alteracdes de cor
na pele e as telangiectasias.

- Bvitar o tabagismo.

- Programar visitas regulares ao dentista.

- Redlizar exercicios suaves com as maos,
com o objetivo de manter aflexibilidade e melho-
rar acirculacdo local.

4. QUE MEDICAMENTOSE
OUTROS TIPOS DE
TRATAMENTO PODEM SER
USADOS NO TRATAMENTO DO
COMPROMETIMENTO DA PELE?

O uso de medicamentos e a indicacdo de
procedimentos estéticos devem ser sempre ori-
entados pelo médico.

- Paraalivio do prurido, o uso de produtos
tépicos como cremes ou pomadas ou até mesmo
de antialérgicos pode ser benéfico em algumas
situacBes. Entretanto, tendo em vista o risco de
efeitos colaterais, essaindicacéo devera ser ava-
liada pelo médico.

- Osresultados de procedimentos especifi-
cos como fototerapia e terapia com laser para o
tratamento da fibrose e de lesdes como as
telangi ectasias sd0 ainda controversos. Suaindi-
cacao deve ser avaliada e discutida com o
dermatologista

- Excepciona mente, aremocéo cirdrgicados
depdsitos de célcio pode ser uma opgao nos ca-
sos em que a localizagdo da calcinose provoca
grande desconforto ou incapacidade. Entretan-
to, deve-se ter em mente a possibilidade de
recidiva.
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Nao existe uma medicacdo especifica
para o tratamento da fibrose de pele. O uso de
medicamentos, como corticosteroides e
imunossupressores, apresentaindicacao restrita
no tratamento da pele e devera ser individuali-
zado, levando-se em consideracéo a extensao
do comprometimento, aduracdo dadoencaea
presenca de outros 6rgaos envolvidos. Benefi-
cios e potenciais riscos deverao ser discutidos
com o meédico antes da escolha do tratamento
mai s apropriado.

FENOMENO DE
RAYNAUD

1. O QUE E FENOMENO DE
RAYNAUD?

E uma condic&o clinica na qual ocorre
hiperreatividade dos vasos sanguineos da peri-
feria do corpo (méos, pés, orelhas, nariz), que
se fecham quando em contato com estimulos
como o frio, estresse emocional, uso de algu-
mas medicacbes como descongestionantes,
anfetaminas, derivados da ergot (medicamen-
tos para enxaqueca) e alguns quimioterapicos
como a bleomicina, que provocam uma inter-
rupcao do fluxo sanguineo.

I nicialmente oslocais comprometidos se
apresentam pdlidos (esbranquicados), pela re-
ducdo abrupta do fluxo sanguineo, ap0s
ciandticas (roxas) com a permanéncia prolon-
gadadaobstrucdo da circulagdo. Quando o flu-
X0 €é reestabelecido, ficam eritematosas (aver-
mel hadas).
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2.0 FENOMENO DE RAYNAUD
E FREQUENTE? QUANDO
OCORRE?

A prevalénciagera de Fenbmeno deRaynaud
na populacéo é de 3 a 5%, a partir de estudos
populacionais, nosdiferentes grupos étnicos. A pre-
senca de Fenbmeno de Raynaud é maior ou menor
de acordo com o clima das diferentes regides geo-
gréficas. A temperatura ambiental interfere na
frequéncia e na gravidade dos “ataques’, variando
significativamente entre 0 inverno e o verdo.

3. PODE ACOMETER PESSOAS
QUE NAO TENHAM
ESCLEROSE SISTEMICA?

O Fenémeno de Raynaud pode ser classifi-
cado como primario, quando ndo ha nenhuma
doenca sistémica subjacente que provoque esta
manifestacdo clinica. Entre os individuos com
Fendbmeno de Raynaud Primario, hd um grande
percentual quetem histériafamiliar positivapara
a mesma condic¢ao, cerca de 30%.

O Fenémeno de Raynaud é classificado
como secundario quando existe uma doenca as-
sociada. Pode estar presente nas outras doencas
reumaticas, mas é mais frequente na Esclerose
Sistémica, acometendo 98% dos pacientes. Na
maioria dos casos, 0 Fendmeno de Raynaud é a
primeira manifestagdo da doenca.

4. E POSSIVEL DIFERENCIAR
O FENOMENO DE RAYNAUD
PRIMARIO E SECUNDARIO?

Clinicamente, o0 Fenémeno de Raynaud se-
cundario é maisgrave e pode apresentar complica-
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¢Bes como feridas e perdadas polpas digitais.

N&o existe um exame laboratoria especifico
gue possa diferenciar com certeza o Fenémeno de
Raynaud Primario do Secundario.

O exame que detecta precocemente a dife-
renca € a CapilaroscopiaPeriungueal . E um exame
(til, de facil redizacéo e ndo invasivo, e que nos
permite, apartir da observacdo dos capilares dare-
0ido periungueal (pequenosvasos sanguineosdesta
regido), fazer o diagnéstico diferencid entre Fend-
meno deRaynaud Primario e Secundario.

5. 0 QUE APARECE NA
CAPILAROSCOPIA DE
PACIENTES COM ESCLEROSE
SISTEMICA?

No Fendmeno de Raynaud Primario os pe-
guenos vasinhos costumam estar normais na sua
forma, nUmero e padréo de fluxo sanguineo.

No Fendmeno de Raynaud Secundario
costuma-se observar reducdo do nimero normal
destes vasos na regido examinada (areas
desvascularizadas), presenca de pequenos
sangramentos ao redor dos vasos e interrupcao
do fluxo sanguineo. Estas alteracdes constituem
0 que chamamos de padréo SD, encontrado em
mais de 90% dos pacientes com Esclerose
Sistémica. Outras doencas reumaticas podem
apresentar Fendmeno de Raynaud e alteracdes a
capilaroscopia.

6. QUAIS SAO AS PRINCIPAIS
CAUSAS DE FENOMENO DE
RAYNAUD?

As causas de Fendmeno de Raynaud po-
dem ser:
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1. Doencas Reuméticas:
Esclerose Sistémica
Doenca Mistado Tecido Conjuntivo
Sindrome de Sjégren
L Upus Eritematoso Sistémico
Artrite Reumatéide
2. Doencas Metabdlicas:
Hipotireoidismo
3. LesBes de Nervos Periféricos:
Sindrome do ttnel do carpo
Sindrome do Desfiladeiro toracico
4. Doengas Vasculares Oclusivas:
Doenca arterial periférica
5. Doencas Profissionais:
Uso prolongado de ferramentas vibra-
torias
6. Medicaces:
anti-histaminicos, efedrina, epinefrina,
anfetaminas, derivados da ergot,
bleomicina

7.COMO E O TRATAMENTO DO
FENOMENO DE RAYNAUD?

1. Educacdo do paciente: - informar as cau-
sas, métodos paraevitar exposi ¢ao aos seus agen-
tes desencadeantes e agravantes, evitar FRIO,
aguecimento do corpo com o uso de roupas apro-
priadas, meias, luvas e chapéus, evitar trauma-
tismos nas maos, evitar estresse emocional e an-
siedade, evitar uso de agentes vasoconstritores
como as drogas descritas acima, evitar TABA-
GISMO (anicotinadiminui o fluxo sanguineo para
0s dedos dos pés e das maos), se puder evitar
uso de estrdgenos e beta-bloqueadores.

2.Terapia Medicamentosa: Nao esta
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indicada em todos os casos.

Fendmeno de Raynaud Primario: esta
indicada se os ataques forem intensos causan-
do danos aos tecidos, alterando a qualidade de
vida do paciente e comprometendo a habilida-
de pararealizar tarefas da vida diaria.

Fendmeno de Raynaud Secundario:
esta recomendada a terapia medicamentosa
para evitar atagues graves, danos teciduais e
ulceragdes digitais que podem ter um impacto
significativo navidados pacientes, geralmente
provocando muitador e limitag&o funcional.

- Vasodilatadores:. nifedipina, diltiazem e
amlodipino.

- Losartan

- Sildendfil

- Outros: Fluoxeting, Cilostazol, Prazosin

ULCERAS DIGITAIS,
COMO EVITAR E TRATAR

As Ulceras digitais sdo feridas que surgem
por ateracéo na perfusdo sanguinea das extre-
midades, principal mente nas pol pas dos dedosdas
maos e pés. A gravidade e o mau controle do
Fendbmeno 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
umimpacto significativo naqualidade devidados
pacientes, geralmente provocando muitador eli-
mitac&o funcional.
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1. COMO EVITAR AS ULCERAS?

E muito importante que os episddios de fe-
némeno de Raynaud estejam controlados. Para
isto, além do tratamento medicamentoso, € im-
portante proteger a pele durante as atividades
davida diaria, utilizando luvas para proteger as
maos. Os pés também necessitam estar agqueci-
dos e protegidos, sendo que 0 uso de meias e sa-
patos fechados sdo também recomendados.

N&o fumar! A nicotinafaz com que os va-
S0S sanguineos se estreitem piorando a circula-
¢do e favorecendo o aparecimento de Ulceras
digitais.

2. COMO TRATAR UMA ULCERA?

E necessario manter a &rea afetada limpa e
protegida. Os curativos sdo importantes para
manter aferidaprotegida. Em alguns servigosde
sallde (postos, ambul atérios, hospitais) haprofis-
sionais de enfermagem que orientam e acompa-
nham sua realizagao.

As Ulceras sdo muito dolorosas e podem
apresentar infeccdo, principamente quando apele
ao redor ficamaisinchadae avermel hadaou quan-
do ha saida de pus. Comunique seu médico para
analgesia adequada e avaliacdo da necessidade
de antibioticoterapia.

E muito importante que a Ul cera seja devi-
damente tratada pois se houver infec¢do, pode
ocorrer complicagdes graves como perda de te-
cido ou amputacdo da &rea afetada.

3. MEDICAGAO PODE AJUDAR?

- Vasodilatadores. Os medicamentos utili-
zados paracontrolar o fendmeno de Raynaud sdo
fundamentais na cicatrizacdo das Ulceras pois
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melhoram a oxigenacao dos tecidos. Existem
vasodilatadores potentes comoSildenafila e
Bosentana que podem ser prescritos pelo médico
guando haulcerasdigitais.

- Analgésicos.

As Ulceras vém acompanhadas de muitador
e desconforto. Seu médico podera prescrever
analgésicos como dipirona, paracetamol,
antiinflamatérios e até derivados de opioides
(codeinaetramadol).

- Antibioticoterapia.

Como normalmente as Ul ceras ocorrem nas
mMa&0s e Nos pés, regides que ficam mais expostas,
pode ocorrer infecgcdo na érea afetada. Qual quer
infeccdo deve ser tratada com antibidticos. O
meédico fard a orientagdo do uso correto do anti-
bidtico e a sua duracgéo.

- Internacg&o hospitalar.

Quando a Ulcera é grave e tem infecgdo
associada, pode haver necessidade de internac&o
para antibioticoterapia endovenosa e avaliagéo.
Asvezes a circulagdo fica muito comprometida,
causando uma perda de tecidos na extremidade
daUlcera, sendo necessario um procedimento ci-
rdrgico chamado desbridamento, que remove os
tecidos mortos, ou amputacéo.

Mais importante do que o tratamento das
Ulcerasdigitais é evitar que elas aparecam. Man-
ter-se sempre aquecido, alimentar-se bem, tomar
bebidas quentes nosinterval os dasrefei¢oes, evi-
tar contato com ar frio, usar roupas adequadas
(luvas, casacos, gorrosemeias) e utilizar vasodila-
tadores quando necessario, melhoram a circula-
G0 e previnem as feridas.
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ENVOLVIMENTO DO TRATO
GASTROINTESTINAL NA
ESCLEROSE SISTEMICA

Os pacientes com esclerose sistémicaapre-
sentam sintomas de envolvimento do trato diges-
tivo, sendo o esbfago o 6rgdo maisfreqlientemente
atingido nadoenca.

A camada muscular do aparelho digestivo
sofre modificacfes devido a deposicao de
colageno, quelevaafibrose, dificultando o movi-
mento peristaltico. O movimento peristaltico é o
que faz a comida, ou o bolo alimentar, se mover
dabocaem direcdo partefinal dointestino, o reto.

1. COMO SE MANIFESTA O
ENVOLVIMENTO ESOFAGICO?

A dificuldade para engolir os alimentos é
chamada disfagia, sensacdo de que o alimento
fica parado em algum lugar entre aboca e o es-
témago. O depdsito de colageno no tubo digesti-
vo faz com que este ndo consiga mandar acomi-
da adiante.

Pacientes também podem se queixar de
sensacdo de queimagdo ou azia e tosse, devido
ao refluxo de &cido do estbmago parao esdfago,
causado pelaincompeténciado esfincter inferior
do esdfago. O esfincter € um anel que fecha a
passagem entre 0 esdfago e 0 estdmago, que quan-
do enfraquecido, perde sua funcéo. As comidas
e bebidas que pioram o refluxo devem ser evita-
das como o dlcool, a cafeina, o chocolate, as
frituras, as comidas gordurosas ou apimentadas
e a cebola. Comer devagar, em pequenas por-
¢Oes, em interval os menores de tempo, mastigan-
do bem a comida e tomando pequenos goles de
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agua, sdo medidas que gjudam areduzir o reflu-
x0. Colocar tijolos ou tacos para elevar a cabe-
ceiradacamaéumamedidasimples, que evitao
refluxo a noite. Medicamentos gque previnem o
refluxo devem ser usados.

2. COMO SE MANIFESTAO
ENVOLVIMENTO DO
ESTOMAGO?

A sensacdo de plenitude géstrica ou de es-
tar satisfeito com pequenas porgdes de alimen-
tos, pode ocorrer, pois 0 estbmago ndo consegue
se esvaziar tao rapidamente como deveria. Sin-
tomas comuns sado nauseas, indigestdo e
eructacdo. No estbmago pode se encontrar vasos
dilatados, chamados telangiectasias, sendo que
estes vasos podem sangrar. Esta alteracdo é co-
nhecida como estbmago de melancia.

Perda de apetite e perda de peso podem
ocorrer.

3. COMO SE MANIFESTA O
ENVOLVIMENTO INTESTINAL?

Os pacientes com acometimento in-
testinal podem apresentar diarréia ou constipa-
¢ao, na mesmafrequéncia. A diarréia ocorre por
um supercrescimento das bactérias que existem
no intestino normalmente. Quando ha
uma diminuicao téo importante namovimentacao
do intestino, em que as fezes ficam retidas,
podeocorrer a obstrucéo intestinal, que exige
tratamento médico imediato. Em estados mais
avancadosda doenca pode haver incontinéncia
fecal, complicacdo maisrara, naqual ocorre per-
da das fezes de modo involuntério.
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CONCLUSAO:

Nem todos os acometidos pela doencairéo
apresentar todas as manifestacdes acima descri-
tas e para todos estes sintomas existem medidas
terapéuticas.O importante é que 0 médico e 0
paciente tenham um dial ogo aberto.

ACOMETIMENTO CARPfACO
NA ESCLEROSE SISTEMICA

O envolvimento cardiaco peladoencapode
estar presente em até 40% dos pacientes. Esta
frequénciaaumentou gracas aos melhores recur-
sos diagndsticos, com exames mais sensivels.

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

1. COMO A ESCLEROSE
SISTEMICA PODE AFETAR O
CORACAO?

Pode haver envolvimento do miocérdio
(musculo do coracéo), sistema de conducgéo e
pericardio (membrana que envolve o coracao).
O envolvimento dasvalvasjafoi descrito, mas é
raro. Pode ocorrer também o acometimento das
artérias pulmonares levando a hipertensdo pul-
monar.

O acometimento do miocérdio ocorre por
alteracOes circulatdrias e fibrose que podem le-
var a uma restricdo no enchimento das caBmaras
do coracdo e dificuldade na contratilidade. Isto
compromete a chegada e a distribui¢do de san-
gue parao resto do corpo, o que é conhecido como
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insuficiénciacardiaca. Os principais sintomas sdo
inchaco nas pernas, falta de ar e tontura.

O envolvimento do sistemade conducéo se
dapor fibrose einflamacao do tecido que contro-
|a os batimentos cardiacos, podendo levar a pal-
pitacdes (arritmias), tontura e desmaio.

O pericardio também pode ser acometido
por fibrose e pode apresentar derrame (aumento
de liquido na membrana), o que s6 da sintomas
em aproximadamente 10% dos casos, como falta
de ar, dor torécica e febre.

2. COMO E O TRATAMENTO DO
ACOMETIMENTO CARDIACO?

Osimunossupressores usados no tratamen-
to da doenca (Metotrexato, Azatioprina,
Micofenolato, Ciclofosfamida) ajudam acontro-
lar ainflamacao e a fibrose também no coracéo.

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

No acometimento do miocardio, muitasve-
zes, € necessario 0 uso de antihipertensivos e
diuréticos utilizados nainsuficiénciacardiaca.

Quando ha derrame no pericardio, pode
haver melhora com antiinflamatérios, mas se a
guantidade é importante, pode ser necessario um
procedimento cirtrgico queretirao liguido, cha-
mado janela pericardica.

3. 0 QUE E HIPERTENSAO
PULMONAR?

A Hipertensdo Pulmonar é um aumento da
pressdo nos vasos sanguineos gque levam o san-
gue do coracdo aos pulmdes para ser oxigenado.
Esta elevacéo da pressao pode ocorrer por di-
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Versas causas, mas, na Esclerose Sistémica, é
mais comum que segja por endurecimento dos
vasos.Pode acometer até 10 a 15% dos pacien-
tes.

O aumento da pressdo dificultaapassagem
do sangue e sua oxigenacdo, levando a cansaco
aos esforcos e, quando o quadro esta mais avan-
¢ado, inchago nas pernas e falta de ar mesmo em
repouso.

4. QUAL O TRATAMENTO DA
HIPERTENSAO PULMONAR?

O tratamento se baseiaem vasodil atadores
como o Sildenafil, o Bosentan e o Ambrisentan,
gue ajudam a controlar a pressdo arterial pulmo-
nar e melhoram afaltade ar.

Em alguns casos, s@0 necessarios
diuréticos, que diminuem o inchago e reduzem a
sobrecarga sobre o coracéo.

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

5. QUAIS OS PRINCIPAIS
EXAMES PARA INVESTIGAR O
ACOMETIMENTO CARDIACO?

A investigacdo é feita através de exames
COMoO:

- Eletrocardiograma: avaliacdo dos
batimentos e do ritmo cardiaco

- Ecocardiograma: exame de imagem que
mede o0 tamanho das camaras cardiacas e avalia
suacontratilidade, funcéo dasvalvas, o pericardio
e estima a pressdo nas artérias pulmonares

- Ressonéancia Nuclear Magnética Cardia-
ca: exame de imagem mais detalhado do coracéo
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gue pode inclusive mostrar as areas de inflama-
¢do e fibrose

-Cateterismo cardiaco: medida direta da
pressdo nas artérias pulmonares, necessaria para
confirmac&o de hipertensdo pulmonar

Todosos pacientes com Esclerose Sistémica
sd0 submetidos a Ecocardiograma periddico para
avaliacdo, mesmo quando ndo apresentam sintomas.

ACOMETIMENTO PULMONAR
NA ESCLEROSE SISTEMICA

O oxigénio é fundamental para manter to-
das as reacdes que envolvem o metabolismo das
células do organismo. Os pulmdes sdo responsa-
VEiSs por oxigenar 0 sangue que vem de todas as
partes do corpo até o coracéo. Este sangue che-
gaaos pulmdes, vindo do coracéo, é oxigenado e
voltaao coracdo, de onde é distribuido novamen-
te aos tecidos do corpo.

1. COMO OS PULMOES PODEM
SER AFETADOS?

Em alguns pacientes, pode ocorrer inflama-
¢a0 e espessamento (fibrose) da parede por onde
0 OXigénio passa para chegar aos pequenos var
s0s sanguineos dos pulmdes (capilares). Isto faz
com gue hagjamaior dificuldade na oxigenagao.

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, po-
rém é raro. Costuma se manifestar com dor
torécica e pode dar tosse e febre.
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2. QUAIS SAO OS SINTOMAS
DA FIBROSE PULMONAR?

Os sintomas dependem da extenséo dos
pulmdes que foi afetada. Quando o acometimen-
to édiscreto, podem ndo haver sintomas. Pacien-
tes que tém acometimento mais importante po-
dem ter falta de ar aos esforcos e, em alguns
casos, até ao repouso. Outro sintoma frequente é
atosse, que normalmente é seca.

A tosse seca também pode ser um dos sin-
tomas do refluxo gastroesofagico, paraestadife-
renciacdo, seu médico deve ser consultado.

3. QUAIS EXAMES SAO
NECESSARIOS PARA
AVALIACAO PULMONAR?

- Raio X detorax: mostra afibrose pulmonar
jaestabel ecida, ndo sendo um bom exameparaava
liar quadrosiniciaise pouco sintométicos.

- Tomografia ComputadorizadadeAltaRe-
solucdo de Térax: é o principal exame de ima-
gem para diagndstico e acompanhamento. Per-
mite avaliar aextensdo e o tipo de acometimento
(vidro fosco ou fibrose)

- Provade funcéo pulmonar (espirometria):
€ usada para avaliar e acompanhar a limitacéo
da expansio pulmonar decorrente da fibrose

- Exames para avaliar oxigenagdo do san-
gue: oximetria e gasometriaarterial

4. COMO E O TRATAMENTO DO
ACOMETIMENTO PULMONAR?

- Cessar tabagismo
- Otimizar o tratamento do refluxo gastro-
esofagico
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- Manter as vacinas, principal mente contra
Pneumococo e Influenza (gripe) em dia, para
evitar infeccdes pulmonares

- Tratamento imunossupressor: esta indi-
cado em alguns casos para controlar a inflama-
¢do e afibrose pulmonar

- Oxigenioterapia: utilizada quando a
oxigenacao esta comprometida

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

Devemos lembrar que trata-se de uma do-
encaautoimuneinflamatériacrénica, com diver-
sas formas de apresentacdo e envolvimento dos
Orgéos e sistemas do nosso corpo onde ha um
desarranjo do sistema imunitério préprio da
Esclerose sistémica (ES) podendo desencadear
umainflamacao de alguns 6rgaos associado aal-
teracBes dos vasos sanguineos com prejuizo para
acirculacdo efibroselevando aum endurecimen-
to dos tecidos.

Assim, uma vez diagnosticada a doenca,
deve-sefazer 0 acompanhamento continuado com
0 reumatologista e, em algumas situacoes,
multidisciplinar com outros especiaistaseprofis-
sionais de areas da salide.

Os medicamentos ou tratamentos que con-
trolam a doenca sdo os que buscam regular essa
autoimunidade exagerada (conhecidos com
imunossupressores), estes diminuem a infla-
macao e suas consequéncias para 0s outros or-
géaos e 0s gque tratam as alteragdes vasculares da
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doenca (conhecida como a vasculopatia da do-
enca) e que podem ajudar a controlar ou reduzir
afibrose.

Os medicamentos da classe dos
imunossupressores utilizados para essa doenca
funcionam como reguladores do sistema
imunitario tentando controlar a reacéo exagera-
daparticular dessadoenca. Nareumatol ogiatam-
bém sdo chamados de medicamentos
antirreumati cos modificadores de doencatambém
usados em outras doencas reumaticas, estes po-
dem ser sintéticos ou fabricados por engenharia
bi ol 6gi ca (conhecidos como agentes biol égicosou
apenas como “hioldgicos’). Ha de se considerar
gue a ES é uma doenga rara, onde ndo existem
tantos estudos como em doengas mais freguen-
tes. Assim algumas dessas medicacOes, apesar
de mostrarem efeitos benéficos nos estudos rea-
lizados e quando utilizadas napréticaclinica, ain-
da ndo tém sua aprovacdo em bula ou em proto-
colosclinicos.

Os mais utilizados atualmente e que fazem
parte desse grupo de imunossupressores Sao:
ciclofosfamida, metotrexato, azatioprina,
micofenolato e rituximabe. Outros
imunossupressores também podem ser utilizados
adepender de cada caso. Haainda apossibilida-
de de atuar no sistema imunolégico através do
transpl ante de medul a 6ssea em casos muito bem
selecionados e em centros especificos devido a
complexidade e os riscos que estéo associados a
essa modalidade terapéutica.

O outro grupo de medicamentos que bus-
cam melhorar a circulagdo dos tecidos que pode
estar reduzida por aumento exagerado da con-
tracdo desses vasos ou endurecimento de suas
paredes s0 os vasodilatadores. Os vasodilatado-
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res mais utilizados e que comprovaram efeitos
positivos nos estudos e na prética sdo: inibidores
daenzima conversora de angiotensina (captopril
e enalapril), nifedipina, anlodipina, losartana,
sildenafila, bosentana e andl ogos de prostaciclina
(esses Ultimos ainda ndo estéo aprovadosno Bra-
sil).

Existe ainda a necessidade do tratamento
de comorbidades que podem estar associadas a
doenca como € o caso de medicamentos que
melhorem amotilidade intestinal ou das doencas
cardiovasculares que também séo fundamentais
no controlegloba dadoencadiminuindo suascom-
plicacdes.

Como a doenga tem varias formas clinicas
e, dentro dessas, a possibilidade ou n&o de
envolvimento de determinado 6rgdo ou tecido, em
cada paciente especifico, adecisdo para o uso de
cada uma dessas modalidades de tratamento de-
pende de uma avaliagéo criteriosa do risco e do
beneficio individualizado paracada paciente sem-
pre de formacompartilhada (médico e paciente),
com o objetivo de controlar as alteragbes do sis-
tema imunoldgico, dos vasos sanguineos e da
fibrose dos tecidos.

Muito se avancou no tratamento da
Esclerose sistémica e ha uma perspectiva de que
surjam novos tratamentos efetivos para a doen-
¢a. Hoje ha formas de diagndstico muito preco-
ce. Sabemos gque 0 quanto antes iniciado 0 uso
desses medicamentos especificos ainda em fa-
sesiniciaisdadoenca, maior emelhor é arespos-
ta ao tratamento. Embora o tratamento precoce
sgja, logicamente, mais eficaz em controlar e pre-
venir as sequelas da doenca, tratando em qual-
quer momento consegue-se melhorar significati-
vamente amanifestacdo da doenca e, portanto, a
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qualidade de vida dos pacientes.

O objetivo ideal e possivel do tratamento
€ o0 de controlar totalmente a doenca e suas
consequéncias. Por ser uma doenca cronica o
seu tratamento também deve ser. Os medica-
mentos especificos sdo seguros para uso alon-
go prazo e os possiveis efeitos colaterais de-
vem ser prevenidos ou controlados durante as
consultas. Apo6s o controle adequado da doen-
¢a, € necessario manter o tratamento especifi-
€O por um tempo prolongado. Em alguns ca-
sos, é possivel diminuir ou até suspender os
medi camentos. Essa decisdo sera avaliada cau-
telosamente pelo seu reumatol ogista que, mes-
mo no caso de suspensdo das medicacoes,
devera continuar o acompanhamento, fazendo
reavaliagdes clinicas e com exames comple-
mentares regularmente para detectar possiveis
recaidas ou novas manifestagdes da doenca.

DIREITO E SAUDE

Recentemente, 0 Supremo Tribunal Fede-
ral comecou a definir as regras basicas e os
par@metros a serem adotados para a conces-
sdo de medicamentos ou tratamentos de salde
ndo oferecidos pelo Sistema Unico de Salde
(SUS) nem integrantes do protocolo de alto
custo.

O direito a sade estéa inserido na Consti-
tuicéo Federal, poisfaz parte dos direitos soci-
ais constitucional mente garantidos. Trata-se de
um direito publico, umaprerrogativajuridicain-
disponivel assegurada a generalidade das pes-
soas, assim estabelece o art 196 da CF\88.

A tutela do direito a salide se apresenta de
diversas formas, dentre elas esta a protecéo a
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salide que se caracteriza como um direito indivi-
dual, de tratamento e recuperacdo de uma deter-
minada pessoa.

A questdo do fornecimento de medicamen-
tosetratamentos pelo Estado seinclui, obviamen-
te, na faceta de protecdo a salide.

O Estado possui 0 dever degarantir o direi-
to asalde, umavez que a salde setipificacomo
um bemjuridicoindissociavel do direito avida, é
certo que o Estado tem o dever detutelé-la. Nes-
te contexto destacamos a criacdo da Lei 8.080/
90, que regulamenta o Sistema Unico de Salide
(SUS) determinando as diretrizes da salde em
nosso pais, mediante a criacdo do SUS, foram
delimitadas as funcdes das esferas governamen-
tais nabusca dasalde, considerando o municipio
como responsavel imediato pel o atendimento.

O Poder Pablico, qualquer seja a esfera
institucional no plano da organizagéo federativa
brasileira, néo pode se mostrar indiferente ao pro-
blema da salide da popul acdo, sob penadeincidir,
aindaque por censuravel omissdo, em grave com-
portamento inconstitucional.

A interpretacdo danormaconstitucional ndo
pode se dar no sentido de uma simples promessa
inconsequiente. O SUS néo deve atuar como uma
rede sem sentido, sem compromisso social.

A precariedade do sistema publico de sal-
de, aliada ao insuficiente fornecimento de remé-
dios gratuitos ocasionou no nascimento do fend-
meno da“judicializagdo dasaide”. Ora, em sen-
doodireito asalideindissocidvel dodireito avida,
torna-se inconcebivel a recusa no fornecimento
gratuito de remédios e/ou tratamentos a paciente
em estado grave e sem condicdes financeiras de
custear as respectivas despesas.

Asrecentes decisoesjudiciais determinan-
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do o fornecimento de remédios e/ou tratamentos
nao oferecidos pelo Sistema Unico de Satide, in-
clusive atitulo de tutela antecipada e mediante a
cominagdo de multadiéria, tem representado um
gesto solidario de apreco a vida e a salde das
pessoas, especiamente daquelas que nada tem,
exceto a prépria vida e dignidade. O Estado co-
mecou a ser obrigado a fornecer gratuitamente
remédios de alto custo que nédo constam dalista
do SUS aqueles que os reclamarem.

A divisdo de tarefas entre os entes gover-
namentais e a organizacdo do Sistema Unico de
Salide n&o podem obstaculizar o direito do indivi-
duo a percepcéo de medicamentos e/ou tratamen-
tosindispensaveis, O simplesfato de um medica
mento e/ou tratamento ser caro ou ndo estar in-
cluido no protocolo do SUS ndo éjudtificativapara
a sua ndo concessao.

A Constituicdo Federal de 1988, estabele-
ceu em seus artigos 23 e 196, a responsabilidade
solidéria dos entes federados (Uni&o, Estados,
Distrito Federal e Municipios) parao fornecimento
dos servigos de saude, ficando sob o encargo
desses a sua promoc&o, protecdo e recuperacao.
Com efeito, conforme salientam Castro, Lino e
Vieira(2008, p.104), apesar de o legislador men-
cionar o Estado como garantidor da salide publi-
ca no art. 196 do texto constitucional, a obriga-
¢do ndo foi imposta apenas a esse, ao contrario,
“utilizou-se apalavia ESTADO no intuito de en-
globar tanto os Estados-membros, quanto aUni&o
e 0 Municipio, vez que ambos tém o dever pro-
mover o bem estar social, garantindo educacéo,
salide e seguranca a todos os cidad&os”.

Por isso, torna-se imperioso exigir do Esta-
do, entendido nas suas trés esferas, que cumpra
com o seu papel constitucional degarantir 0 acesso
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ao direito asalide conforme a ordem constitucio-
nal, ndo permitindo, destafeita, diferenciacdo de
classes, aumentando cada vez mais as desigual -
dades sociais existentes. 1sso depde nédo so con-
tra a Constituicdo Federal brasileira, mas tam-
bém contra as DeclaragBes, Pactos e Tratados
Internacionais de direitos humanos assinados pelo
Brasil, e, sobretudo, contra todos os esforcos da
cidadaniabrasileirade construir um paismaisjusto,
democratico e com menos desigualdades sociais.

YASMIN BURITI DANTAS FERREIRA
- ADVOGADA\ MEMBRO DA COMISSAO
DE DEFESA DO CONSUMIDOR E DOS DI-
REITOS COLETIVOS DA OAB — PB
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ILUSTRACOES DA CAPA:
Paul Klee

Paul Klee (18/12/1879 - 29/06/1940), pintor sui¢o, naturalizado
alemao, ¢ considerado um dos pioneiros da Arte Moderna no século
XX. Sua obra representa movimentos artisticos como o
expressionismo, cubismo e surrealismo. Teve diagndstico de
Esclerose Sistémica em 1936 e foi perseguido pelos nazistas durante
a Segunda Guerra Mundial. Foi escolhido como tema de divulgagio
dadoenga.

A seguir, podemos observar como o estado de espirito influenciou
suaarte.

*Paisagem com pdssaros amarelos, 1923
Obra conhecida por suas cores brilhantes e seus temas subjacentes.

*4d Parnassum, 1932

Na mitologia grega, o Monte Parnassus foi a morada das deusas que
inspiraram artistas ¢ o Ad Parnassum de Klee tem sido uma
inspiracdo para muitos artistas modernos. Considerada sua obra-
prima, a pintura destaca as habilidades com a cor do mestre da cor.

*Marcado nalista, 1933
Depois que Klee comegou a ser perseguido pelos nazistas por ser
judeu, ele criou este famoso auto-retrato.

*Morte e fogo Ano, 1940

A morte e o fogo foram pintados no ano da morte de Klee. Nesta
pintura, ele pinta sua propria mascara de morte sem gestos sem
compaixdo com um cranio no centro ¢ a palavra alema para a morte,
'Tod', aparecendo no rosto.








