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Introdução: A esclerose sistêmica (ES) é uma enfermidade autoimune, extremamente hete-

rogênea na sua apresentação clínica e segue um curso variável e imprevisível. Embora

algumas discrepâncias nas taxas de incidência e prevalência entre regiões possam refle-

tir  as diferenças metodológicas na definição e verificação dos casos, elas também podem

refletir as verdadeiras diferenças locais.

Objetivos: Conhecer a prevalência e incidência da ES na cidade de Campo Grande, capital do

Estado de Mato Grosso do Sul (MS), Brasil, de janeiro a dezembro de 2014.

Métodos: Todos os serviços de saúde de Campo Grande (MS) que tinham atendimentos na
ncidência

revalência

rasil

especialidade de reumatologia foram convidados a participar do estudo por meio de ficha

padronizada de avaliação clínica e sociodemográfica. Médicos de qualquer especialidade

poderiam reportar um caso suspeito de ES, mas obrigatoriamente o diagnóstico defini-

tivo  deveria ser feito por um reumatologista, para garantir a padronização dos critérios
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482-5004/Publicado por Elsevier Editora Ltda. Este é um artigo Open Access sob uma licença CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
icenses/by-nc-nd/4.0/).

dx.doi.org/10.1016/j.rbr.2016.05.008
http://www.reumatologia.com.br
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.rbr.2016.05.008&domain=pdf
mailto:clinicaactivite@gmail.com
dx.doi.org/10.1016/j.rbr.2016.05.008
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/


108  r e v b r a s r e u m a t o l . 2 0 1 7;5 7(2):107–114

diagnósticos e excluir outras doenças que se assemelham à ES. No fim do estudo 15 reuma-

tologistas relataram ter atendido pacientes com diagnóstico de ES e enviaram os formulários

preenchidos com os dados epidemiológicos dos pacientes.

Resultados: A taxa de incidência de ES em Campo Grande em 2014 foi de 11,9 por

milhão/habitantes e a de prevalência foi de 105,6 por milhão/habitantes. Os pacientes com

ES  eram principalmente mulheres, da cor branca, média de 50,58 anos, forma limitada da

doença  e tempo de evolução médio da doença de 8,19 anos. Em relação aos exames labo-

ratoriais, observou-se a positividade de 94,4% para o ANA, 41,6% para ACA e 19,1% para

anti-Scl70, o anticorpo anti-POL3 foi feito em apenas 37 pacientes, com positividade de

16,2%.

Conclusões: A capital do Estado de Mato Grosso do Sul, Campo Grande, apresentou dados

de  incidência e prevalência de ES inferiores aos encontrados em estudos americanos e

próximos aos dados observados em estudos europeus.

Publicado por Elsevier Editora Ltda. Este é um artigo Open Access sob uma  licença CC

BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Incidence  and  prevalence  of  systemic  sclerosis  in  Campo  Grande,  State
of  Mato  Grosso  do  Sul,  Brazil

Keywords:
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Incidence

Prevalence

Brazil

a  b  s  t  r  a  c  t

Introduction: Systemic sclerosis (SSc) is an autoimmune disease which shows extreme hete-

rogeneity in its clinical presentation and that follows a variable and unpredictable course.

Although some discrepancies in the incidence and prevalence rates between geographical

regions may reflect methodological differences in the definition and verification of cases,

they may also reflect true local differences.

Objectives: To determine the prevalence and incidence of SSc in the city of Campo Grande,

state  capital of Mato Grosso do Sul (MS), Brazil, during the period from January to December

2014.

Methods: All health care services of the city of Campo Grande - MS with attending in the

specialty of Rheumatology were invited to participate in the study through a standardized

form  of clinical and socio-demographic assessment. Physicians of any specialty could report

a  suspected case of SSc, but necessarily the definitive diagnosis should be established by a

rheumatologist, in order to warrant the standardization of diagnostic criteria and exclusion

of  other diseases resembling SSc. At the end of the study, 15 rheumatologists reported that

they  attended patients with SSc and sent the completed forms containing epidemiological

data  of patients.

Results: The incidence rate of SSc in Campo Grande for the year 2014 was 11.9 per million

inhabitants and the prevalence rate was 105.6 per million inhabitants. SSc patients were

mostly women, white, with a mean age of 50.58 years, showing the limited form of the

disease with a mean duration of the disease of 8.19 years. Regarding laboratory tests, 94.4%

were positive for ANA, 41.6% for ACA and 19.1% for anti-Scl70; anti-RNA Polymerase III was

performed in 37 patients, with 16.2% positive.

Conclusions: The city of Campo Grande, the state capital of MS, presented a lower inci-

dence/prevalence of SSc in comparison with those numbers found in US studies and close

to  European studies’ data.

Published by Elsevier Editora Ltda. This is an open access article under the CC

Y-NC
B

Introdução

A esclerose sistêmica (ES) é uma  enfermidade do tecido con-
juntivo de caráter autoimune, extremamente heterogênea na

sua apresentação clínica, com acometimento de vários siste-
mas  e segue um curso variável e imprevisível.1 Sua etiologia
permanece desconhecida, é sugerida uma  causa multifatorial,
-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

possivelmente desencadeada por fatores ambientais em um
indivíduo geneticamente predisposto.2

A classificação dos pacientes com ES leva em conta a exten-
são de envolvimento da pele e a presença de sobreposição com
determinadas características de outras doenças reumatológi-

cas autoimunes.3–5

Nos Estados Unidos, a taxa de prevalência para ES repor-
tada foi de 1 a 5 por 1.000 habitantes. Dois estudos de
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revalência feitos na Inglaterra encontraram uma  taxa simi-
ar, de cerca de um paciente para cada 1.000 habitantes.4 Com
elação à incidência da ES, estima-se uma  taxa anual de 0,6 a
9 casos novos para cada milhão de habitantes.5 Steen et al.
ncontraram taxa de incidência da ES em 3,8 a 13,9 novos
asos por milhão de habitantes ao ano.3 Estudo feito em um
stado do sul da Austrália reportou uma  incidência anual
e 22,8 casos novos de ES por milhão e uma  prevalência de
33 casos por milhão em 1999, com números similares aos
studos feitos no mesmo  período nos Estados Unidos.6

Estudo mais recente de revisão sistemática descreveu pre-
alências similares de ES observadas no Reino Unido e no
apão, encontraram-se respectivamente 31 e 38 casos por

ilhão de indivíduos.7 Destaca-se que, além de variações
enéticas regionais, as exposições ambientais podem ter
nfluência nas taxas de prevalência e incidência. Por exemplo,

 exposição à sílica parece conferir um aumento no risco de
esenvolvimento de ES, porém esse trigger é importante ape-
as para uma  pequena proporção de pacientes masculinos.7

Interessantemente, tem sido observado um aumento nas
axas de incidência da ES em diversas regiões,6,8 possivel-

ente devido ao diagnóstico mais precoce e em decorrência
o uso de novos critérios de classificação. Por exemplo,
os Estados Unidos a taxa de casos novos aumentou de
,6 caso por milhão em 1947 no Tennessee para 19 casos
or milhão em 1991 na área de Detroit.9 Da mesma  forma,

 prevalência e a incidência de ES parecem ser maio-
es em populações compostas por ancestrais europeus e

enor em descendentes de grupos asiáticos.7 Em Taiwan
s taxas de incidência e prevalência foram respectiva-
ente de 10,9 casos por milhão/habitantes e 56,3 casos por
ilhão/habitantes.10

Em estudos de epidemiologia na ES são observados resulta-
os diversos em diferentes regiões do mundo, o que ocorrendo
esmo  dentro de um país ou cidade.6–8,10 Dados de prevalên-

ia da ES em um distrito francês multiétnico sugeriu que a
oença parece ser mais frequente e severa em uma população
e origem não europeia. Isso sustenta a ideia de que a etnia
oderia influenciar a susceptibilidade ao desenvolvimento da
S e seu perfil clínico.11 O grupo europeu de pesquisa na ES
gualmente destacou que variações geográficas dos pacien-
es portadores de ES podem também influenciar no que diz
espeito a associações de anticorpos e na taxa de ocorrên-
ia entre mulheres e homens, mas  não encontrou associações
ntre etnias.12

Não existe dado publicado sobre a prevalência e incidên-
ia da ES na população brasileira, uma  vez que se trata de
oença rara. Desse modo, devido à escassez de estudos nacio-
ais e ao alto grau de miscigenação encontrado na população
rasileira,13 objetivou-se estudar a prevalência e a incidência
a esclerose sistêmica na cidade de Campo Grande, capital do
stado de Mato Grosso do Sul, Brasil, de janeiro a dezembro
e 2014.

bjetivos
onhecer a prevalência e a incidência da esclerose sistêmica
a cidade de Campo Grande, Estado de Mato Grosso do Sul,
rasil, de janeiro a dezembro de 2014.
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Métodos

Todos os serviços de saúde de Campo Grande (MS) que tinham
atendimentos na especialidade de reumatologia fizeram parte
deste estudo observacional prospectivo.

Os atendimentos em reumatologia na cidade estão distri-
buídos por Hospital Universitário da Faculdade de Medicina da
Universidade Federal de Mato Grosso do Sul, Hospital Regional
de Mato Grosso do Sul, Santa Casa de Campo Grande, ambu-
latórios do Centro de Especialidades Médicas da Prefeitura
de Campo Grande, ambulatórios do Centro de Especialida-
des Médicas da Faculdade de Medicina Anhanguera (Uniderp),
ambulatórios da Caixa de Assistência dos Servidores de Mato
Grosso do Sul e clínicas privadas de reumatologia.

Antes do início do estudo, todos os reumatologistas foram
informados, por correio eletrônico e ligação telefônica, dos
procedimentos de coleta dos dados e objetivos da pesquisa.
Solicitou-se a eles, periodicamente, por correio eletrônico ou
ligação telefônica, o preenchimento de um formulário padrão
para coleta dos dados demográficos e laboratoriais de todos
pacientes com o diagnóstico de esclerose sistêmica avalia-
dos durante o período do estudo, fossem casos novos ou
não.

Qualquer especialista médico poderia reportar um caso
suspeito de ES, incluindo clínico geral, dermatologista,
cirurgião vascular, gastroenterologista, pneumologista, entre
outros, mas  obrigatoriamente o diagnóstico definitivo deveria
ser feito por um reumatologista, para garantir a padronização
dos critérios diagnósticos e excluir outras doenças que se asse-
melham à ES, como, por exemplo, a doença mista do tecido
conjuntivo (DMTC).

No fim do estudo, 15 reumatologistas relataram ter
atendido pacientes com diagnóstico de ES e enviaram os
formulários preenchidos com os dados epidemiológicos dos
pacientes, foi solicitado consentimento verbal ou escrito
de todos os pacientes. Os motivos para os demais cole-
gas reumatologistas do estado não terem relatado casos
foram: realmente não acompanharam pacientes com ES no
período ou os pacientes acompanhados não residiam em
Campo Grande (MS) ou os pacientes já haviam sido relatados
por outro colega (pacientes em duplicidade).

Para evitar dados em redundância, caso um paciente
tivesse sido avaliado por mais de um reumatologista, os paci-
entes foram identificados por meio das iniciais dos respectivos
nomes e pela data de nascimento.

Os pacientes com diagnóstico de ES não residentes no
município de Campo Grande (MS) não foram usados para os
cálculos de incidência e prevalência.

Os pacientes com ES, para ser selecionados, deveriam obe-
decer aos seguintes critérios:

- Preencher os critérios ACR/Eular de classificação de 2013
para ES;14

- No caso de não apresentar espessamento cutâneo, deveriam
preencher os critérios de ES precoce de LeRoy e Medsger de
2001.15
Foram coletados dados de naturalidade, procedência, faixa
etária, sexo, cor/etnia, tempo entre primeiros sintomas até o
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Tabela 1 – Comparação de taxas de incidência e prevalência de pacientes portadores de esclerose sistêmica (ES) em
diversas regiões

Publicação Região Período de estudo Prevalência por milhão Incidência por milhão

Horimoto et al. Campo Grande - Brasil 2014-2015 105,6 11,9
Rosa et al.26 Buenos Aires - Argentina 1999-2004 296 21,2
Mayes et al.28 Detroit - Estados Unidos 1989-1991 242 19,3
Lo Monaco et al.37 Ferrara - Itália 1999-2007 254 32
Alamanos et al.29 Grécia 1981-2002 154 11
Thomson et al.30 Austrália 1993-2002 232,2 20,4
Tamaki et al.35 Tóquio - Japão 1987-1988 38 7,2
Kuo et al.10 Taiwan 2002-2007 56 10,9

e hab
Os resultados estão apresentados em número de casos por milhão d

diagnóstico, tempo de duração da doença, forma clínica de ES,
além de exames laboratoriais tais como anticorpo antinuclear
(ANA), anticorpo anti-DNA topoisomerase I (anti Scl70), anti-
corpo anticentrômero (ACA) e anticorpo anti-RNA polimerase
III (anti POL3).

Os métodos usados para pesquisa dos autoanticorpos
foram:

a. Anticorpos antinucleares (ANA)
Foi usada a técnica de imunofluorescência indireta para
a pesquisa do FAN. Tiveram-se como substrato as célu-
las HEp2 (técnica de Faar) e foram usados os critérios do
II Consenso Brasileiro de Fator Antinuclear em células
Hep-2 (2003),16 para a interpretação dos resultados.
Os soros foram considerados positivos se a titulação fosse
maior ou igual a 1/160 e diluídos até obter-se a negativação
da fluorescência.

b. Para a pesquisa de anticentrômero foi usada a técnica
de imunofluorescência indireta e tiveram-se como subs-
trato as células HEp2, conforme os critérios do II Consenso
Brasileiro de Fator Antinuclear em células Hep-2 (2003),16

para a interpretação dos resultados.
c. Para a pesquisa de anti-DNA topoisomerase I (anti Scl70) foi

usada a técnica de ensaio imunoenzimático,17 considerou-
-se não reagente se < 20 unidades, fracamente reagente
entre 20 e 39 unidades, moderadamente reagente entre
40 e 80 unidades e fortemente reagente (valores elevados)
se > 80 unidades.

d. Anticorpo anti-RNA polimerase III–  Foi usada a técnica
de Elisa18 e foram considerados negativos os valores
< 20 unidades, fracamente reagentes entre 20 e 39 unida-
des, moderadamente reagentes entre 40 e 80 unidades e
fortemente reagentes (valores elevados) se > 80 unidades.

Análise  estatística

Foram usados os dados do IBGE,19 com as estimativas da
população residente no Brasil e unidades da federação com
data de referência em 1◦ de julho de 2014, para o cálculo da
incidência e prevalência da ES.
Os dados foram apresentados em frequências relativa
e absoluta, médias com desvio padrão, com intervalo de
confiança de 95% e valor estatisticamente significante de
p < 0,05.
itantes ao ano.

Resultados

Durante 2014 foram atendidos 166 pacientes com esclero-
dermia ou esclerose sistêmica nos ambulatórios e serviços
de reumatologia da cidade de Campo Grande (MS). O
número de pacientes que residiam no município com o diag-
nóstico definitivo de esclerose sistêmica foi de 89, os quais
foram atendidos na cidade no período.

Desse total de pacientes, 10 eram casos novos de ES diagno-
sticados durante 2014 e 79 pacientes já haviam sido diag-
nosticados previamente. Portanto, a taxa de incidência de
ES na cidade de Campo Grande (MS) em 2014 foi de
11,9 por milhão/habitantes e a de prevalência foi de 105,6 por
milhão/habitantes. Os dados estão apresentados na tabela 1,
que ainda traz comparações com as taxas de incidência e pre-
valência de outras regiões e países.

Resultados  observados  na  esclerose  sistêmica

Dentre os 89 pacientes com ES, encontraram-se 86 mulheres
(96,6%) e três homens (3,4%), com média de 50,58 ± 13,85 anos
(média ± desvio padrão da média).

A naturalidade dos pacientes com ES foi a cidade de Campo
Grande em 31 (34,8%), do interior do estado em 31 (34,8%) e
27 (30,4%) nasceram em outros estados.

Dos 89 pacientes com ES, 58 (65,2%) referiam ter a cor
branca, 20 (22,4%) referiam ter cor parda, oito (9%) cor negra e
três cor amarela (3,4%).

Em relação às formas clínicas da ES, 38 pacientes (42,7%)
eram da forma limitada, 24 (27%) eram da forma difusa,
17 (19,1%) tinham sobreposição com outras doenças do colá-
geno, seis (6,7%) eram da forma sine scleroderma e quatro (4,5%)
eram da forma precoce. Entre os 17 pacientes com a forma
de overlap, oito (47,1%) apresentavam lúpus eritematoso sistê-
mico concomitantemente, cinco (29,4%) artrite reumatoide e
quatro (23,5%) associação com miopatias inflamatórias.

Os pacientes com ES apresentavam sintomas durante
4,74 ± 5,01 anos antes do diagnóstico e o tempo de evolução
da doença dos pacientes em geral foi de 8,19 ± 7,40 anos.

O ANA foi positivo em 84 pacientes (94,4%) com ES e os

principais padrões encontrados nesses foram o nuclear ponti-
lhado fino (30, 36,6%), centromérico (29, 35,4%) e nuclear quase
homogêneo com placa metafásica que corava 5 a 10 pontos
(12, 14,6%). Entre todos os pacientes, 37 (41,6%) apresentavam
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Tabela 2 – Distribuição dos pacientes avaliados neste
estudo e resultados referentes aos dados
epidemiológicos em pacientes com esclerose sistêmica
(ES)

Variável
Resultados

Dados epidemiológicos

Idade 50,58 ± 13,85

Sexo
Masculino 3 (3,4)
Feminino 86 (96,6)

Cor
Branca 58 (65,2)
Parda 20 (22,4)
Negra 8 (9,0)
Amarela 3 (3,4)

Tempo de diagnóstico
Menos de 5 anos 33 (37,1)
Entre 5 e 10 anos 31 (34,8)
Mais de 10 anos 25 (28,1)
Tempo de sintomas antes Dx 4,74 ± 5,01
Tempo de doença  após Dx 8,19 ± 7,40

Forma clínica
Limitada 38 (42,7)
Difusa 24 (27,0)
Overlap 17 (19,1)
Sine scleroderma 6 (6,7)
Precoce 4 (4,5)

Dx, diagnóstico.
Os resultados estão apresentados em média ± desvio padrão

A
(
J
s

p
l
a

D

N
s
g
d
e
o
l

e
0
l
m
e
c
(
m

Tabela 3 – Resultados de autoanticorpos em pacientes
com esclerose sistêmica (ES)

Variável Resultados

ANA
Positivo 84  (94,4)
Negativo 5 (5,6)

Padrão do ANA (n = 84)
Nuclear pontilhado fino 30 (35,7)
Centromérico 29 (34,5)
Nuclear quase homogêneo 12 (14,3)
Outros 13 (15,5)

Anti-Scl70
Positivo 17 (19,1)
Negativo 72 (80,9)

ACA
Positivo 37 (41,6)
Negativo 52 (58,4)

Anti-POL3 (n = 37)
Positivo 6  (16,2)
Negativo 31 (83,8)

ACA, anticorpo anticentrômero; ANA, anticorpo antinuclear; anti-
-POL3, anticorpo anti-RNA polimerase III; anti-Scl70, anticorpo
anti-DNA topoisomerase I.
Os resultados estão apresentados em frequência absoluta (frequên-
da média ou em frequência absoluta (frequência relativa).

CA positivo, 17 (19,1%) positividade para anti-Scl70 e um
1,1%) positividade simultânea para ambos os autoanticorpos.
á o anti POL3 foi feito em apenas 37 pacientes e positivo em
eis (16,22%).

As características referentes ao perfil epidemiológico dos
acientes com ES e os resultados observados nos exames

aboratoriais de autoanticorpos dos mesmos pacientes estão
presentados, respectivamente, nas tabelas 2 e 3.

iscussão

o presente trabalho, definiu-se uma  amostra inédita, repre-
entativa do Centro-Oeste do Brasil, caracterizada por um
rupo heterogêneo de pacientes, com vários espectros da
oença e diferentes estágios de manifestações clínicas

 atividade da doença, mas  que é muito semelhante a
utras populações de pacientes do país e mesmo  de outras

ocalidades.3,13,20–23

Revisão sistemática com 32 artigos publicados entre 1969
 2006 apontou uma  taxa de incidência de ES variável entre
,6 até 122 casos por milhão de habitantes. Já a taxa de preva-
ência para a mesma  doença variou entre sete e 489 casos por

ilhão de habitantes,9 condizente com as taxas observadas
m nosso estudo. Observaram-se ainda variações geográfi-

as, com uma  maior prevalência de ES nos Estados Unidos
276 casos por milhão/habitantes) e na Austrália (233 casos por

ilhão/habitantes) do que no Japão e na Europa, onde ainda
cia relativa).

foi observado um gradiente norte-sul variável, com menores
taxas de prevalência nos países do norte.9,12

As taxas encontradas em nosso estudo para ES (incidên-
cia de 11,9 por milhão/habitantes e prevalência de 105,6 por
milhão/habitantes) mais se assemelham às dos países euro-
peus. Por exemplo, a prevalência de ES em um distrito
multiétnico francês foi de 158,3 casos por milhão/habitantes
em 200111 e no norte da Inglaterra observou-se uma  preva-
lência de 88 casos por milhão/habitantes em 2000.24 Uma
peculiaridade de Campo Grande (MS) é que sua população foi
principalmente composta por imigrantes nacionais e estran-
geiros, que vieram principalmente dos estados de Minas
Gerais, Rio Grande do Sul, Paraná e São Paulo; e de países como
Alemanha, Espanha, Itália, Japão, Paraguai, Portugal, Síria e
Líbano.25

Não existem estudos brasileiros publicados de incidência
ou prevalência de ES. Na América do Sul, a incidência e a preva-
lência de ES observadas na cidade de Buenos Aires/Argentina
foi respectivamente de 21,2 casos por milhão/habitantes e 296
casos por milhão/habitantes.26 No Caribe, verificou-se uma
incidência mais baixa, com um total de 17 casos de ES obser-
vados na população negra de Barbados durante um período de
observação de 10 anos (1996 a 2006).27 Na América do Norte, as
taxas de incidência e prevalência de ES observadas nos Esta-
dos Unidos foram superiores, respectivamente de 19,3 casos
por milhão/habitantes e 242 casos por milhão/habitantes.28

Embora algumas discrepâncias nas taxas de incidência e
prevalência de ES entre regiões possam refletir as diferenças
metodológicas na definição e verificação dos casos, elas tam-

bém podem refletir as verdadeiras diferenças locais. Essas
divergências regionais poderiam ocorrer devido à variada
susceptibilidade genética para o desenvolvimento de ES ou
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por diferentes graus de exposição aos fatores ambientais
incriminados na patogênese.6

No Brasil, como em todas as regiões do mundo, ocorre-
ram algumas diferenças na taxa de mulheres acometidas
pela ES em relação aos homens, houve uma  predominân-
cia feminina em todos os estudos.6,7,10,11,13,20,23,26–38 Embora
tenha ocorrido concordância do nosso estudo com a litera-
tura, observou-se uma  elevada razão feminina/masculina de
28,6:1 na ES. Por exemplo, dados nacionais em ES encontra-
ram uma  taxa variável de 7,7:1 a 32:1 mulheres para cada
homem acometido,13,18,23,37 na América do Sul (Argentina)
taxa de 17:1,26 no Caribe (Barbados e Porto Rico) taxas res-
pectivamente de 26:127 e 23:1,33 na América do Norte (EUA
e Canadá) taxas respectivamente de 6,1:18 e 7,6:1,34 na Ásia
(Taiwan e Japão) taxas respectivamente de 3,5:110 e 14:1,35 no
Oriente Médio (Iraque) taxa de 8,3:136 e na Europa (Itália, Ale-
manha, França e Inglaterra) taxas respectivamente de 9,7:1,37

5:1,21 11,5:111 e 5,2:1.24

Com relação aos outros dados demográficos encontra-
dos, a idade média dos nossos pacientes (50,5 anos) com
ES foi quase consenso entre os trabalhos no Brasil e no
mundo,6,11,13,20–24,28–31,33,34,36,37 ocorreu o diagnóstico entre a
quarta e quinta décadas de vida; somente a população negra
caribenha27 apresentou um média de idade mais precoce
ao diagnóstico (37,3 anos). No que se refere à cor referida
pelos próprios pacientes, houve prevalência da branca entre
os nossos pacientes com ES. No entanto, não se descarta a
possibilidade de ocorrência de um viés de classificação étnica,
devido ao alto grau de miscigenação encontrado na população
brasileira.13 Nas regiões Sul20 e Sudeste23 do país encontrou-se
uma  maior prevalência de brancos com ES, em contrapar-
tida observou-se na região Nordeste38 uma  grande prevalência
de mulatos e negros, provavelmente devido ao estudo ter sido
feito em um estado sabidamente com predomínio de negros
(Bahia).

O grupo europeu de pesquisa na ES (Eustar) igualmente
destacou que variações geográficas dos pacientes portado-
res de ES podem também influenciar no que diz respeito
a associações de anticorpos e na taxa de ocorrência entre
mulheres e homens,12 mas  esse e outro estudo não encontra-
ram associações entre etnias.12,39 Neste estudo, a maioria dos
pacientes com ES nasceu no próprio estado (73,4%), os demais
eram naturais de diversas localidades, mas  principalmente
dos estados de São Paulo (13,44%) e do Paraná (5,04%).

Neste estudo, a forma clínica limitada da ES apresentou
leve predomínio sobre a forma difusa, em concordân-
cia com outras descrições no país13,20,23,37 e na grande
maioria de outras populações.11,21,22,24,28,33,36 Contudo, exis-
tem descrições de que a forma difusa é mais frequente
em populações de etnia negra quando comparados com
brancas,11,28,38 incluindo-se nesse caso, os negros caribenhos,
nos quais foi observado predomínio da forma difusa (63%)
sobre a limitada (37%).27

Em relação aos exames laboratoriais feitos nos pacientes
com ES, observou-se a presença do anticorpo antinuclear
(ANA) em 94,4% dos pacientes, similar à maioria dos estudos
nacionais13,20,23,37 e outras regiões do mundo.11,21,28,36,40–42 Os

principais padrões observados foram nuclear pontilhado fino,
centromérico e nuclear quase homogêneo. Bernstein et al.
descreveram a positividade do ANA em 97% dos pacientes
 0 1 7;5 7(2):107–114

com ES, representados principalmente pelo padrão ponti-
lhado fino e centromérico, além da observação de associação
com o padrão nucleolar (pontilhado e homogêneo) em 33%
dos pacientes.42 Hesselstrand et al. relataram positividade
do ANA em 84% dos pacientes com ES, os padrões mais
observados foram pontilhado fino (41%), homogêneo (25%),
nucleolar (24%) e centromérico (18%).40

Em relação aos anticorpos específicos para ES nesta pes-
quisa, observou-se positividade do anticentrômero (ACA),
anti-DNA topoisomerase I (anti-Scl70) e anti-RNA polimerase
III (anti POL3) respectivamente em 41,6%, 19,1% e 16,2% dos
pacientes. As porcentagens foram comparáveis aos dois estu-
dos feitos na região Sul do Brasil,13,20 embora Müller et al.
encontrassem valores surpreendentemente elevados de anti-
-POL3 (41,18%).20 Neste trabalho, 60 dos 89 pacientes (67,4%)
apresentaram positividade para pelo menos um dos três auto-
anticorpos específicos para ES (anti-Scl70, ACA ou anti-POL3).
Relata-se na literatura que a prevalência de autoanticorpos
altamente específicos, associados com a ES ou com síndromes
de sopreposição com características de ES, é elevada nos paci-
entes com ES, representados principalmente por ACA e anti-
-Scl70,40–42 até na população brasileira com ES.13,20 Embora os
trabalhos relatem que a coexistência entre esses autoanticor-
pos específicos seja rara em pacientes com ES (1,6%),40–42 foi
observado neste estudo que dois pacientes (2,2%) tinham posi-
tividade concomitante de autoanticorpos específicos, um da
forma difusa apresentou positividade concomitante para anti-
-Scl70 e ACA e outro da forma difusa apresentou positividade
concomitante para anti-Scl70 e anti-POL3.

Concluímos que a capital do Estado do Mato Grosso do Sul,
Campo Grande, apresentou dados de incidência e prevalên-
cia de ES inferiores aos encontrados em estudos americanos
e próximos aos dados observados em estudos europeus. Essa
incidência, todavia, ainda pode estar subestimada, principal-
mente em pacientes com a forma limitada da ES, uma  vez que,
geralmente por apresentar tão somente fenômeno de Raynaud
por muitos anos e pouco envolvimento sistêmico, podem não
procurar atendimento médico. Sugerimos levantamentos epi-
demiológicos em ES em outras capitais brasileiras, a fim de
refletir possíveis diferenças regionais e influências ambientais
no desenvolvimento de ambas as enfermidades.
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