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RESUMO

Objetivo: Descrever a experiéncia com o uso do escore cutaneo
total (ECT), utilizando-se os métodos de Rodnan original (ECT-
RO) e modificado (ECT-RM) na esclerose sistémica (ES), anali-
sando seu significado clinico nos modelos de duas (difusa e limi-
tada) e trés (difusa, intermediaria e limitada) formas clinicas. Métodos:
Estudo prospectivo analisando o espessamento cutaneo (obtido
através do ECT pelos métodos de Rodnan original e modificado)
em 56 pacientes com ES. Os resultados do ECT foram comparados
com as formas clinicas da ES (nos modelos de duas e trés formas
clinicas), bem como com manifesta¢des cutaneas (calcinose, telan-
giectasias, distirbios de pigmentacio), sistémicas (articular, vascular,
esofagica, pulmonar, cardiaca, renal) e alteracdes laboratoriais (fator
antinuclear, anticorpo anticentromero, anticorpo anti-topoisome-
rase I). Os resultados do ECT também foram subdivididos em ECT
baixo (< 20) e ECT elevado (> 20), em ambos os métodos. Anilise
de regressio logistica foi realizada para se determinar quais as variaveis
independentes que mais influenciaram ECT e 6bito (apds cinco
anos de seguimento). Resultados: Houve associacdo estatistica entre
ECT <20 e ES limitada (ambos os métodos de ECT no modelo com
duas formas clinicas), calcinose (ECT-RM) e anticorpo anticen-
trdmero (ECT-RO, tendéncia). ECT > 20 esteve associado com ES
difusa (ambos os métodos de ECT nos modelos de duas e trés formas
clinicas), distarbios de pigmenta¢do (ambos os métodos de ECT),
acometimento articular (ambos os métodos de ECT), doenca
pulmonar restritiva (ECT-RM, tendéncia) e anticorpo anti-topoiso-
merase I (ECT-RO, tendéncia). Anilise de regressio logistica multi-
variada indicou que a forma clinica foi a varidvel que influenciou
de maneira mais significativa o ECT (em ambos os métodos de
ECT). Apés seguimento de cinco anos, ocorreram 20 ébitos (35.7%);

ABSTRACT

Objective: To report the experience using the Total Skin
Score (TSS), in the original (OR-TSS) and modified (MR-TSS)
Rodnan methods in systemic sclerosis (SSc), analysing its
clinical significance in the model of two (diftuse and limited)
and three (diftuse, intermediate and limited) clinical variants.
Methods: Prospective study analysing skin thickness (assessed
by original and modified Rodnan TSS methods) in 56 SSc
patients. TSS results were compared with SSc clinical variants
(subdivided in the model of two and three subgroups) as well
as with cutaneous (calcinosis, telangiectasias, pigmentary
abnormalities), systemic (articular, vascular, esophageal,
pulmonary, cardiac, renal) and laboratory (antinuclear
antibody, anticentromere antibody, anti-topoisomerase I
antibody) manifestations. Data were analysed based on the
presence of a low (< 20) or a high TSS (> 20) by both methods.
Logistic regression analysis was performed to determine the
independent variables that influenced TSS (in or by both
methods) and death (after a 5-year follow-up). Results: There
was statistical association between TSS < 20 and limited SSc
(both methods in the SSc model of two subgroups), calcinosis
(MR-TSS) and anticentromere antibody (OR-TSS, trend). TSS
> 20 was associated with diffuse SSc (both methods in the
SSc models of two and three subgroups), pigmentary
abnormalities (both methods), articular involvement (both
methods), pulmonary restrictive disease (MR-TSS, trend) and
anti-topoisomerase I antibody (OR-TSS, trend). Multivariate
logistic regression analysis indicated that the SSc clinical variant
was the most important factor that influenced significantly
TSS (in both methods). After a 5-year follow-up, there were
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analise de regressio logistica multivariada indicou que o acome-
timento vascular foi a varidvel que mais influenciou o ébito, inde-
pendente do ECT. Conclusdes: O ECT, nos métodos de Rodnan
original e modificado, permitiu diferenciar distintos padrdes de
doenga no espectro clinico da ES. No modelo de duas formas clinicas
existem claras distingdes entre a ES limitada e a ES difusa, enquanto
que no modelo de trés formas clinicas esta distin¢io nio é tio
claramente observada.

Palavras-chave: esclerose sistémica, escore cutineo, espessamento
cutineo.

INTRODUGCAO

O espessamento cutineo representa o principal marcador
clinico da esclerose sistémica (ES)™", base para a classificacio
da doenca em diferentes formas clinicas®. Em 1971, dois
estudos independentes sugeriram que o acometimento
cutaneo da pele do tronco estava associado a um pior prog-
néstico na ES®Y. Durante as duas décadas seguintes, dife-
rentes modelos de classificacio da ES foram sendo propostos,
resultando no reconhecimento de duas® ou trés®”) formas
clinicas, de acordo com a extensio do acometimento
cutaneo. Estes estudos enfatizaram que a forma clinica
“difusa” apresentava um pior progndstico que as formas
clinicas “limitada” ou “intermedidria”.

Virios métodos para a afericio do espessamento cutaneo
na ES tém sido propostos, incluindo diversos aparelhos para

(8-10) a ultra_sonograﬁa da

avaliar a elasticidade cutanea
pele(i-13
liacdo periddica do espessamento cutaneo na ES tem sido
(417 R odnan foi o primeiro a introduzir
um método semiquantitativo para a determinacio da

extensio e da gravidade do acometimento cutaneo na ES,

). Atualmente, o método mais utilizado para a ava-

0 escore cutaineo

o Escore Cutineo Total (ECT)"?. Foi proposta uma possivel
relagio entre o método ECT original de Rodnan e a
sobrevida: pacientes com ECT > 40 apresentaram um indice
de sobrevida de 50% em 5 anos, enquanto aqueles com ECT
< 40 apresentaram um indice de sobrevida de 70% no mesmo
periodo™. Na tiltima década, varias modificacdes foram pro-
postas no método ECT original de Rodnan®2%, a fim de
reduzir a variabilidade inter e intraobservador.

No presente estudo, o ECT (avaliado nos métodos de
Rodnan original e modificado) foi aplicado a uma populacio
brasileira de pacientes com ES, e os resultados foram compa-
rados com variaveis clinicas (divididas nos modelos de duas e
trés formas clinicas), cutaneas, sistémicas e laboratoriais, e
evolugio para ébito (apds seguimento de cinco anos).

2

20 deaths (35.7%); multivariate logistic regression analysis
indicated that vascular involvement influenced death
significantly, despite the TSS score. Conclusions: TSS, by both
original and modified Rodnan methods, permits to
differentiate distinct patterns in the clinical spectrum of SSc.
In the model of two subgroups, there is a clear distinction
between diffuse and limited disease, whereas in the model of
three subgroups this distinction is not so clearly observed
between the variants.

Keywords: systemic sclerosis, skin score, skin thickness.

MATERIAL E METODOS

Pacientes: Este estudo prospectivo avaliou 56 pacientes
com diagndstico de ES que preenchiam os critérios classifi-
catérios do Colégio Americano de Reumatologia®, acom-
panhados no ambulatério de Esclerodermia do Hospital
de Clinicas da Unicamp. No modelo de duas formas cli-
nicas, os pacientes foram subdivididos em ES difusa e ES
limitada, de acordo com os critérios de LeRoy e colabo-
radores®. No modelo de trés formas clinicas, os pacientes
foram subdivididos em ES difusa, ES intermedidria e ES
limitada de acordo com os seguintes critérios: limitada —
esclerodactilia isolada; intermediaria — espessamento cuta-
neo proximal as articulagdes metacarpofalangeanas, pou-
pando o tronco; difusa — espessamento difuso da pele
incluindo o tronco. Pacientes com esclerodermia localizada
foram excluidos do estudo.

O grupo estudado incluiu no modelo de ES com duas
formas clinicas, 36 pacientes com ES limitada e 20 pacientes
com ES difusa, enquanto que, no modelo com trés formas
clinicas, 10 pacientes com ES limitada, 34 pacientes com
ES intermedidria e 12 pacientes com ES difusa.

Desenho do estudo: No inicio do estudo, todos os pa-
cientes foram avaliados segundo um protocolo padrio de
investigacdo. A extensdo e a gravidade do espessamento
cutaneo foram avaliados pelo ECT, pelos métodos de
Rodnan original e modificado. O ECT original de
Rodnan (ECT-RO) é definido como a soma da estimativa
do grau de espessamento cutaneo, pela palpagio, de 26
sitios anatomicos'¥ (Figura 1). A estimativa do espessa-
mento cutaneo foi graduada segundo a seguinte escala:
0 = pele normal; 1 = espessamento leve mas definido;
2 = espessamento leve a moderado; 3 = espessamento
intenso; 4 = grau extremo de espessamento. O ECT-RO
pode variar entre 0 e 104.
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DIREITA ESQUERDA DIREITA ESQUERDA
0 1 2 3 4 DEDOS 01 2 3 4 0 1 2 3 DEDOS 01 2 3
01 2 3 4 DORSO MAOS 01 2 3 4 01 2 3 DORSO MAOS 01 2 3
0 1 2 3 4 ANTEBRACOS 01 2 3 4 0o 1 2 3 ANTEBRACOS 01 2 3
01 2 3 4 BRACOS 01 2 3 4 01 2 3 BRACOS 01 2 3
01 2 3 4 OMBROS 01 2 3 4
FACE 012 3
FACE 01 3 4 TORAX 012 3
PESCOCO 012 3 ABDOMEN 012 3
TORAX 012 3
1 2 3 COXAS 0 1 2
0 1 2 3 4 MAMAS 01 2 3 4 1 3 PERNAS 0 1 2
1 3 DORSO PES 01 2 3
ABDOMEN 012 3
DORSAL 012 3 Fieura 2 - Escore CutdneoTotal - Método de Rodnan Modificado (ECT-RM).
LOMBAR 012 3 4
exames radiolégicos contrastados de intestino delgado e/
0 1 2 3 4 COXAS 01 2 3 4 ou grosso; 5) Doenga pulmonar restritiva (DPR): dispnéia
0 1 2 3 4 PERNAS 0 1 2 3 4 aos esforcos, associada a evidéncia de fibrose intersticial
01 2 3 4 DORSO PES 01 2 3 4 em bases pulmonares a radiografia de térax e/ou defeito
0 1 2 3 4 DEDOS 01 2 3 4 ventilatério restritivo (capacidade vital forcada < 70% do

Ficura 1 - Escore Cutaneo Total - Método de Rodnan Original (ECT-RO).

O ECT modificado de Rodnan (ECT-RM)"**) consiste
na avaliacdo do espessamento da pele, pela palpacio, em
17 sitios anatomicos (Figura 2), retirados do ECT original
de Rodnan. A estimativa do espessamento cutaneo foi gra-
duada utilizando uma escala de 0 a 3, sendo 0 = pele normal,
1 = espessamento cutineo leve, 2 = espessamento cutdneo
moderado, 3 = espessamento cutaneo intenso, com
incapacidade de preguear a pele. O ECT-RM pode variar
entre 0 e 51. As avaliacdes do ECT, pelos métodos de
Rodnan original e modificado, foram realizadas na visita
inicial do paciente no ambulatério de Esclerodermia, pelo
mesmo observador.

Outras manifestacoes cutaneas, como calcinose, telan-
giectasias e distGrbios de pigmentacio também foram
investigadas.

As seguintes defini¢Oes foram utilizadas a fim de descrever
acometimento organico especifico, na avalia¢io inicial do
estudo: 1) Articular: artrite ou poliartralgia periférica;
2) Vascular: ulcerag¢io de polpas digitais ou reabsor¢io de
falanges distais ou necrose extensa e/ou amputagio;
3) Esofago: disfagia, associada a evidéncia radioldgica de
hipomotilidade do esofago distal; 4) Intestinos: habito
intestinal alterado, associado ao distiirbio de motilidade nos
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esperado) a prova de fun¢io pulmonar; 6) Hipertensio
pulmonar: aumento da pressio sistolica da artéria pulmonar
(> 30 mmHg), documentado pelo ecocardiograma com
doppler, isolado ou associado a DPR; 7) Coragio: insufi-
ciéncia cardiaca congestiva ou pericardite ou arritmia sinto-
miticas; 8) Rins: crise renal esclerodérmica, caracterizada
por insuficiéncia renal rapidamente progressiva associada a
hipertensio arterial maligna.

A pesquisa de auto-anticorpos séricos foi realizada na
avaliagio inicial dos pacientes. Foram utilizados os seguintes
métodos: fator antinuclear (FAN) e anticorpo anticentro-
mero, utilizando-se imunofluorescéncia indireta em células
HEp-2 como substrato; anticorpo anti-topoisomerase |
(anti-Scl 70), usando a técnica de micro-hemaglutinacio.
Os resultados foram considerados positivos quando a
fluorescéncia esteve positiva a partir do titulo 1:40.

Os resultados do ECT (pelos métodos de R odnan original
e modificado) foram subdivididos em ECT baixo (£ 20) e
ECT elevado (> 20), sendo correlacionados com as formas
clinicas da ES e a presen¢a de manifestacdes cutineas, sisté-
micas e laboratoriais ao inicio do estudo, bem como com
a evolucio para 6bito (apds cinco anos de seguimento).

Anilise estatistica: Os dados foram analisados, nos casos
de associacio, utilizando-se o teste do qui-quadrado (x°) e
o teste exato de Fisher. Testes nio-paramétricos de Mann-
Whitney foram utilizados para comparar dados quanti-
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tativos. Evidéncia de significancia estatistica requereu
valores de p < 0.05; tendéncia estatistica foi considerada
quando 0.05 < p < 0.10.

Analises de regressio logistica, univariada e multivariada,
foram utilizadas para determinar quais varidveis indepen-
dentes influenciaram o ECT (em ambos os métodos) e o
6bito (apds cinco anos de seguimento).

RESULTADOS

No modelo de ES com duas formas clinicas, o ECT-RO
médio foi de 12.9 £ 6.1 (mediana 11.5) para a ES limitada
e 34.2 £ 11.2 (mediana 32) para a ES difusa, enquanto que
0 ECT-RM médio foi de 11.8 + 4.9 (mediana 11.5) para a
ES limitada e 26.2 £ 5.8 (mediana 25) para a ES difusa. Foi
observada associacio estatistica entre ECT < 20 e ES limitada
e entre ECT > 20 e ES difusa, nos dois métodos de ECT
(p = 0.001) (Figuras 3 e 4).

No modelo de ES com trés formas clinicas, o ECT-RO
médio foi de 6.9 £ 2.8 (mediana 8) para a ES limitada, 18
+ 7.5 (mediana 18) para a ES intermedidria e 38.8 = 11.7
(mediana 36) para a ES difusa, enquanto que o ECT-RM
médio foi de 6.9 £ 2.8 (mediana 8) para a ES limitada,
15.9 £ 5.6 (mediana 16) para a ES intermediaria e 28.3 *
6.2 (mediana 26) para a ES difusa. Foi observada associacio
estatistica entre ECT > 20 e ES difusa, nos dois métodos de
ECT (p = 0.001) (Figuras 5 e 6).

Com respeito as manifestacdes cutaneas, 25 pacientes
(44.6%) apresentaram calcinose, 34 (60.7%) telangiectasias
e 33 (58.9%) disturbios de pigmentacio (localizado ou di-
fuso). Foram observadas as seguintes manifestagdes sisté-
micas: articular em 33 pacientes (58.9%), vascular em 20
(35.7%), esofagica em 38 (67.9%), intestinal em dois (3.6%),
DPR em 30 (53.6%), hipertensio pulmonar em 20 (35.7%),
cardiaca em oito (14.3%) e renal em dois pacientes (3.6%).
O FAN foi positivo em 46 pacientes (82.1%), enquanto
que o anticorpo anticentrdmero foi positivo em 10 (17.6%)
e o anti-topoisomerase I em 14 pacientes (25%).

No modelo de ES com duas formas clinicas, a ES difusa
esteve associada a0 ECT > 20 (ambos os métodos de ECT;
p = 0.001) e aos distarbios de pigmentacio (p = 0.001),
com tendéncia estatistica relacionada a DPR (p = 0.066) e
a0 anticorpo anti-topoisomerase 1 (p = 0.053), enquanto
que a ES limitada esteve associada ao ECT <20 (p = 0.001),
a calcinose (p = 0.001) e ao anticorpo anticentromero
(p = 0.009). No modelo de ES com trés formas clinicas, a
ES difusa esteve associada com o ECT > 20 (ambos os
métodos de ECT; p = 0.001) e distarbios de pigmenta¢io

4

(p = 0.001), a ES intermediaria esteve associada a calcinose
(p = 0.001) e as telangiectasias (p = 0.001), enquanto que
a ES limitada esteve negativamente associada ao acometi-
mento articular (p = 0.001) e vascular (p = 0.015).
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Ficura 3 - Escore Cuténeo Total - Método de Rodnan Original (ECT-RO);
modelo de duas formas clinicas: difusa (n=20) e limitada (n=36);
*p<0,0001 (teste Mann-Whitney).
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FiGura 4- Escore Cutdneo Total - Método de Rodnan Modificado (ECT-RM);
modelo de duas formas clinicas: difusa (n=20) e limitada (n=36);
*p<0,0001 (teste Mann-Whitney).
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Ficura 5 — Escore Cutdneo Total - Método de Rodnan Original (ECT-RO);
modelo de trés formas clinicas: difusa (n=12), intermediaria (n=34) e
limitada (n=10); *p<0,0001 (teste Mann-Whitney).
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Frcura 6 — Escore Cutaneo Total - Método de Rodnan Modificado (ECT-RM);
modelo de trés formas clinicas: difusa (n=12), intermediaria (n = 34) e
limitada (n=10); *p<0,0001 (teste Mann-Whitney).

Houve associacio estatistica entre ECT < 20 e ES limitada
(ambos os métodos, no modelo de duas formas clinicas;
p = 0.001), calcinose (ECT-RM; p = 0.004) e anticorpo
anticentromero (ECT-RO, tendéncia estatistica; p = 0.072).
O ECT > 20 esteve associado a ES difusa (ambos os métodos
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de ECT, nos dois modelos de ES; p = 0.001), disturbios de
pigmentacio (ambos os métodos; p = 0.001), acometi-
mento articular (p = 0.009 para ECT-RO e p = 0.048 para
ECT-RM), DPR (ECT-RM, tendéncia estatistica; p = 0.054)
e anti-topoisomerase I (ECT-RO, tendéncia estatistica;
p = 0.080).

Foi realizada anilise de regressio logistica para avaliar as
varidveis que influenciaram o ECT. Com respeito ao ECT-
RO, a anilise de regressio logistica para varidveis indepen-
dentes mostrou valores estatisticamente significativos rela-
cionados a forma clinica (p = 0.0001) e ao acometimento
articular (p = 0.013), bem como uma tendéncia estatistica
relacionada a calcinose (p = 0.063), ao anticorpo anticen-
trémero (p = 0.077) e ao anticorpo anti-topoisomerase |
(p = 0.086). Quando se utilizou a anilise de regressio logistica
multivariada, foi observado que somente a forma clinica
influenciou significativamente o ECT (p = 0.0001; RR 99;
95% IC 15.12 - 648.21). Num segundo modelo, excluindo-
se a varidvel forma clinica, foi observado que a calcinose
(p = 0.0095; RR 0.151; 95% IC 0.036 - 0.630) e o0 acome-
timento articular (p = 0.0026; RR 10.18; 95% IC 2.24 -
46.25) influenciaram significativamente o ECT.

Com relac¢do aos dados referentes ao ECT-RM, a anilise
de regressdo univariada para varidveis independentes mos-
trou significativa associagdo com forma clinica (p = 0.0001)
e calcinose (p = 0.007), bem como uma tendéncia estatistica
relacionada ao acometimento articular (p = 0.055) e 3 DPR
(p=0.059). Utilizando-se a regressio logistica multivariada,
foi também observado que somente a variavel forma clinica
(p = 0.0001; RR 198.33; IC 95% 19.18 - 999) influenciou
significativamente o ECT, de maneira semelhante a obser-
vada com o ECT-RO. Num segundo modelo, excluindo-se
a variavel forma clinica, também foi observado que a
calcinose (p = 0.0011; RR 0.065; 95% IC 0.013 - 0.335) e
o acometimento articular (p = 0.0055; RR 9.09; 95% IC
1.91 - 43.23) influenciaram significativamente o ECT.

Apds um seguimento de cinco anos, houve 20 dbitos
(35.7%). O ECT-RO médio foi de 18.3 £ 11.7 (mediana
17.5) para os pacientes vivos e de 24.4 = 14.9 (mediana
20) para os falecidos, enquanto que o ECT-RM médio foi
de 15.5 * 8.1 (mediana 15.5) para os pacientes vivos e de
19.6 £ 9.1 (mediana 17.5) para os falecidos. Nao foi obser-
vada associacio estatistica entre Obito e escores do ECT.
As variaveis associadas com 6bito foram o acometimento
vascular (p = 0.005), esofigico (p = 0.008), articular (p =
0.017), hipertensio pulmonar (p = 0.025) e FAN positivo
(p = 0.009), com uma tendéncia estatistica relacionada a
DPR (p = 0.066).
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A regressdo logistica multivariada mostrou que o acome-
timento vascular (p = 0.0063; RR 5.25; 95% IC 1.59 - 17.27)
foi a Gnica varidvel que influenciou significativamente o
4bito; isto indicou que os pacientes com ES e acometimento
vascular no inicio do acompanhamento apresentaram 5.3
vezes mais chances de obito apds seguimento de cinco anos
que os pacientes sem esta manifestagio.

DISCUSSAO

O seguimento da ES ou qualquer outra doenca reumatica
requer medidas estabelecidas para a avaliacio do estado
atual da doenca. A partir do momento que o espessamento
da pele é a manifestacio mais freqliente e patognomonica
da ES, uma maneira Util de acompanhar a evolu¢io dos
pacientes esclerodérmicos é o estabelecimento de um
“escore cutineo”®2%. Embora os escores cutineos sejam
amplamente utilizados para avaliar a evolu¢io da doenca
em numerosos estudos clinicos, existem davidas quanto a
sua reprodutibilidade intra e interobservador®®?%.

O ECT original de Rodnan, envolvendo a anilise de 26
distintos sitios anatdmicos, graduados de 0 (pele normal) a
4 (espessamento extremo), permite a anilise global e deta-
lhada do espessamento cutineo nos pacientes com ES,
podendo o médico detectar as menores alteracdes no envol-
vimento cutaneo durante o seguimento destes pacientes,
mas sua ampla extensio (entre 0 e 104) representa uma
causa de grande variabilidade interobservador. O método
ECT original de Rodnan tem sido simplificado pela reducio
do ntimero de dreas analisadas para 221 ou 17029 ¢ pela
restricio do grau de espessamento para 0 a 30319229 oy (
a 2. O método de ECT de Rodnan modificado mais
utilizado inclui a andlise de 17 sitios anatomicos graduados
de O (pele normal) a 3 (espessamento cutineo intenso); a
reducio do nimero de 4reas analisadas e da escala de
graduacio do espessamento cutineo tende a reduzir a
variabilidade intra e interobservador.

Analisando-se e comparando-se os modelos de ES com
duas e trés formas clinicas no presente estudo, observa-se
uma clara distincao entre as formas clinicas limitada e difusa
no modelo de duas formas clinicas (ES difusa associada com
ECT > 20, distarbios de pigmentacio, doen¢a pulmonar
restritiva e anticorpo antitopoisomerase I, enquanto que a
ES limitada esteve associada com ECT < 20, calcinose e
anticorpo anticentromero). Porém, esta distingio nio é
tio clara quando se analisa o modelo de ES com trés formas
clinicas; neste modelo, quando se exclui a extensio do

acometimento cutaneo, a distincio entre as formas limitada
e intermedidria praticamente desaparece.

A subdivisio dos métodos de ECT em ECT baixo (< 20)
e ECT elevado (> 20) pode se tornar util na detec¢io dos
diferentes padrdes de doenca. O estudo atual mostrou que
um ECT baixo (£ 20) apresentou correlacio estatistica com
ES limitada e calcinose, com uma tendéncia estatistica rela-
cionada ao anticorpo anticentréomero, enquanto que o ECT
elevado (> 20) apresentou associacio estatistica com ES
difusa, distirbios de pigmentag¢io e acometimento articular,
com tendéncia estatistica a associacdo com DPR e anticorpo
antitopoisomerase 1. Embora ambos os métodos de ECT
apresentassem resultados semelhantes, pode-se interpretar
que o ECT-RM representa um método mais pritico para o
seguimento a longo prazo dos pacientes com ES, em razio
de sua menor variabilidade intra e interobservador. Recente
estudo falhou ao tentar estabelecer uma rela¢io entre a
capacidade funcional e o ECT-RM em 140 pacientes
ingleses com ES®7.

Embora a analise de regressio logistica univariada tivesse
mostrado que diferentes varidveis (forma clinica, acome-
timento articular, calcinose, anticorpo anticentrémero,
anticorpo antitopoisomerase I) influenciaram o ECT, a
regressao logistica multivariada estabeleceu que a forma
clinica foi a mais importante varidvel influenciando os
escores do ECT, ja que um ECT > 20 esteve predominan-
temente associado com a ES difusa (90% com ECT-RO e
85% com ECT-RM) e um ECT < 20 esteve associado com
a ES limitada (92% com ECT-RO e 97% com ECT-RM).

Apéds um seguimento de cinco anos, verificou-se 35.7%
de Obitos, e esta alta incidéncia esteve certamente associada
com tendéncias de referéncia (pacientes com ES mais grave
assistidos em um hospital tercidrio de referéncia). Apesar
das diferentes causas de Obito nos pacientes estudados, a
anilise de regressio logistica multivariada mostrou que o
acometimento vascular foi a mais importante variavel
associada com o 6bito, independente dos escores do ECT.
A anilise das implicagdes clinicas dos valores do ECT-RM
na consulta inicial num extenso estudo multicéntrico
avaliando penicilamina em altas doses versus baixas doses
na ES mostrou que um ECT-RM inicial > 20 esteve
associado com acometimento cardiaco e foi preditivo de
mortalidade e crise renal esclerodérmica nos quatro anos
subseqiientes®. Um estudo britinico analisando a sobrevida
de cinco anos em 280 pacientes com ES mostrou que o
acometimento cutaneo difuso e os ECTs elevados estiveram
associados com uma maior mortalidade na andlise univa-
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riada, mas os fatores mais importantes associados com menor
sobrevida foram a combinacio de proteinuria, velocidade
de hemossedimentacio elevada e baixa capacidade de
difusio de monédxido de carbono (30%)@”.
Medsger, analisando a histéria natural e o estabelecimento
de manifestacdes cutineas e viscerais graves em 953
pacientes com ES difusa, demonstraram que o acometi-

Steen e

mento cutineo grave ocorreu durante os primeiros trés
anos de doenca em 70% dos casos que desenvolveram este
acometimento no seguimento de 10 anos®”
autores demonstraram em estudo recente, analisando 258
pacientes esclerodérmicos com ECT-RM seriados, que a
melhora do espessamento cutaneo superior a 25% (ou, no

. Os mesmos

minimo, 5 unidades/ano) esteve associada ao melhor
progndstico (90% em cinco anos e 80% em 10 anos),
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comparado a um grupo que apresentou piora dos valores
de ECT no seguimento (que apresentaram sobrevida de
77% em cinco anos e 60% em 10 anos)®V.

A anilise destes resultados indica que o escore cutineo é
um método eficiente e pratico no diagndstico e seguimento
da ES, estabelecendo diferentes padrdes de doenga com
implicagdes progndsticas. O uso periddico do ECT, parti-
cularmente do ECT-RM em funcio de sua maior praticidade,
estd indicado para o seguimento dos pacientes com ES.
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