Vocé sabia?
Esclerodermia ou Esclerose sistémica?

O termo esclerodermia € mais abrangente, e inclui as formas
sistémicas e localizadas. Esclerodermia

Formas localizadas

A formas localizadas de esclerodermia sao restritas a pele e, as
vezes, ao tecido subcutdneo subjacente. N&do ha envolvimento
vascular ou de 6rgaos internos.

Esclerose

Divide-se em esclerodermia linear, morfeia (em placas) ou Esclerodermia

sindrome de Parry-Romberg. Embora as vezes seja extensa e localizada sistémica

afete a imagem do paciente, as formas localizadas né&o ‘1’ ‘l’

costumam ser graves. Raramente ha prejuizo funcional e quase

nunca, risco de morte. MORFEIA, DIFUSA,
LINEAR, LIMITADA

MORFEIA (EM PLACAS) PARRY-

i . ROMBERG

NAO CONFUNDA FORMA
LOCALIZADA COM FORMA
SISTEMICA LIMITADAI

LINEAR - PARRY-ROMBERG

Esclerodermia linear em “golpe
de sabre” ou “coup de sabre”

Hemiatrofia de face, com atrofia de pele
e tecidos adjacentes. Pode haver
envolvimento neurolégico local. Doenga
rara e de causa desconhecida.

Manejo terapéutico

Na maioria dos casos, a esclerodermia localizada ndo requer tratamento. Para casos muito
extensos, ou quando ha comprometimento de movimentos, por exemplo, pode-se usar
imunossupressores, cuja eficacia é discutivel. Outras terapias, como alongamento, reabilitagéo,
preenchimentos estéticos e apoio psicologico também s&do recomendados.
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Formas sistémicas

A esclerose sistémica é uma doencga bastante diferente das formas localizadas, por haver
envolvimento microvascular difuso, fibrose de pele e o6rgdos internos e evidéncias de
autoimunidade.

A triade patogénica inclui:

VASCULOPATIA FIBROSE AUTOIMUNIDADE
[ ] [ ] [ ]

Fenomeno de Raynaud Espessamento cutaneo Auto-anticorpos

Ulceras digitais Microstomia Artrite

Telangectasias Esofagopatia Miopatia

Doenga renal vascular Malabsorgao

Hipertenséo pulmonar Pneumopatia intersticial

Quadro clinico Miocardiopatia

Orgaos frequentemente afetados:
* Pele - fibrose
* Trato digestivo, principalmente eséfago, as vezes estdbmago e intestino
* Vascular — fendmeno de Raynaud, Ulceras digitais, telangectasias
* Pulmdes — pneumopatia intersticial
* Coragao — pericardio e miocardio
* Rins - crise esclerodérmica renal

A esclerose sistémica divide-se em formas difusa e limitada, diferenciadas pela extensao de
pele acometida. Essa divisdo tem valor progndstico, uma vez que a forma difusa costuma evoluir
mais rapidamente e com maior gravidade, com doenca intersticial pulmonar em mais de 50% dos
pacientes. Ja a forma limitada evolui mais lentamente e associa-se a hipertensdo pulmonar. Para
ambas as formas, o fendbmeno de Raynaud costuma ser a primeira manifestagéo clinica (vide texto
sobre fendbmeno de Raynaud, na se¢cdo Quero Saber Mais).

Manejo terapéutico

Medidas para todos os pacientes:
* Aquecimento de maos, evitar frio
* Vasodilatadores
* Medidas contra refluxo gastro-esofagico (dieta, postura..)
* Curativos em ulceras de pele Forma limitada ~ Forma difusa

Medidas especificas conforme o envolvimento:
* Bloqueadores de bomba H+ e pré-cinéticos - para refluxo gastro-esofagico
* Imunossupressores — metotrexato, ciclofosfamida, micofenolato de mofetil (para
envolvimento de pele, doenga intersticial pulmonar, cardiaco)
* Antifibréticos — nintedanib - doenga intersticial pulmonar
* Inibidores da ECA — captopril ou enalapril — para crise renal esclerodérmica
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