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RESUMO

Objetivo: Descrever a experiência com o uso do escore cutâneo
total (ECT), utilizando-se os métodos de Rodnan original (ECT-
RO) e modificado (ECT-RM) na esclerose sistêmica (ES), anali-
sando seu significado clínico nos modelos de duas (difusa e limi-
tada) e três (difusa, intermediária e limitada) formas clínicas. Métodos:
Estudo prospectivo analisando o espessamento cutâneo (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 clínicas da ES (nos modelos de duas e três formas
clínicas), bem como com manifestações cutâneas (calcinose, telan-
giectasias, distúrbios de pigmentação), sistêmicas (articular, vascular,
esofágica, pulmonar, cardíaca, renal) e alterações laboratoriais (fator
antinuclear, anticorpo anticentrômero, anticorpo anti-topoisome-
rase I). Os resultados do ECT também foram subdivididos em ECT
baixo (≤ 20) e ECT elevado (> 20), em ambos os métodos. Análise
de regressão logística foi realizada para se determinar quais as variáveis
independentes que mais influenciaram ECT e óbito (após cinco
anos de seguimento). Resultados: Houve associação estatística entre
ECT ≤ 20 e ES limitada (ambos os métodos de ECT no modelo com
duas formas clínicas), calcinose (ECT-RM) e anticorpo anticen-
trômero (ECT-RO, tendência). ECT > 20 esteve associado com ES
difusa (ambos os métodos de ECT nos modelos de duas e três formas
clínicas), distúrbios de pigmentação (ambos os métodos de ECT),
acometimento articular (ambos os métodos de ECT), doença
pulmonar restritiva (ECT-RM, tendência) e anticorpo anti-topoiso-
merase I (ECT-RO, tendência). Análise de regressão logística multi-
variada indicou que a forma clínica foi a variável que influenciou
de maneira mais significativa o ECT (em ambos os métodos de
ECT). Após seguimento de cinco anos, ocorreram 20 óbitos (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 (diffuse and limited)
and three (diffuse, 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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INTRODUÇÃO

O espessamento cutâneo representa o principal marcador
clínico da esclerose sistêmica (ES)(1), base para a classificação
da doença em diferentes formas clínicas(2). Em 1971, dois
estudos independentes sugeriram que o acometimento
cutâneo da pele do tronco estava associado a um pior prog-
nóstico na ES(3,4). Durante as duas décadas seguintes, dife-
rentes modelos de classificação da ES foram sendo propostos,
resultando no reconhecimento de duas(2) ou três(5-7) formas
clínicas, de acordo com a extensão do acometimento
cutâneo. Estes estudos enfatizaram que a forma clínica
“difusa” apresentava um pior prognóstico que as formas
clínicas “limitada” ou “intermediária”.

Vários métodos para a aferição do espessamento cutâneo
na ES têm sido propostos, incluindo diversos aparelhos para
avaliar a elasticidade cutânea(8-10) a ultra-sonografia da
pele(11-13). Atualmente, o método mais utilizado para a ava-
liacão periódica do espessamento cutâneo na ES tem sido
o escore cutâneo(14-17). Rodnan foi o primeiro a introduzir
um método semiquantitativo para a determinacão da
extensão e da gravidade do acometimento cutâneo na ES,
o Escore Cutâneo Total (ECT)(14). Foi proposta uma possível
relação entre o método ECT original de Rodnan e a
sobrevida: pacientes com ECT > 40 apresentaram um índice
de sobrevida de 50% em 5 anos, enquanto aqueles com ECT
≤ 40 apresentaram um índice de sobrevida de 70% no mesmo
período(18). Na última década, várias modificacões foram pro-
postas no método ECT original de Rodnan(19-24), 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 população
brasileira de pacientes com ES, e os resultados foram compa-
rados com variáveis clínicas (divididas nos modelos de duas e
três formas clínicas), cutâneas, sistêmicas e laboratoriais, e
evolução para óbito (após seguimento de cinco anos).

análise de regressão logística multivariada indicou que o acome-
timento vascular foi a variável que mais influenciou o óbito, inde-
pendente do ECT. Conclusões: O ECT, nos métodos de Rodnan
original e modificado, permitiu diferenciar distintos padrões de
doença no espectro clínico da ES. No modelo de duas formas clínicas
existem claras distinções entre a ES limitada e a ES difusa, enquanto
que no modelo de três formas clínicas esta distinção não é tão
claramente observada.

Palavras-chave: esclerose sistêmica, escore cutâneo, espessamento
cutâneo.

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 MÉTODOS

Pacientes: Este estudo prospectivo avaliou 56 pacientes
com diagnóstico de ES que preenchiam os critérios classifi-
catórios do Colégio Americano de Reumatologia(1), acom-
panhados no ambulatório de Esclerodermia do Hospital
de Clínicas da Unicamp. No modelo de duas formas clí-
nicas, os pacientes foram subdivididos em ES difusa e ES
limitada, de acordo com os critérios de LeRoy e colabo-
radores(2). No modelo de três formas clínicas, os pacientes
foram subdivididos em ES difusa, ES intermediária e ES
limitada de acordo com os seguintes critérios: limitada –
esclerodactilia isolada; intermediária – espessamento cutâ-
neo proximal às articulações metacarpofalangeanas, pou-
pando o tronco; difusa – espessamento difuso da pele
incluindo o tronco. Pacientes com esclerodermia localizada
foram excluídos do estudo.

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

Desenho do estudo: No início do estudo, todos os pa-
cientes foram avaliados segundo um protocolo padrão de
investigação. A extensão e a gravidade do espessamento
cutâneo 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 cutâneo, pela palpação, de 26
sítios anatômicos(14) (Figura 1). A estimativa do espessa-
mento cutâneo 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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FIGURA 1 – Escore Cutâneo Total - Método de Rodnan Original (ECT-RO).

DIREITA ESQUERDA

0  1 2 3 4 DEDOS 0 1 2 3 4

0 1 2 3 4 DORSO MÃOS 0 1 2 3 4

0 1 2 3 4 ANTEBRAÇOS 0 1 2 3 4

0 1 2 3 4 BRAÇOS 0 1 2 3 4

0 1 2 3 4  OMBROS 0 1 2 3 4

FACE 0 1 2 3 4

PESCOÇO 0 1 2 3 4

TÓRAX 0 1 2 3 4

0 1 2 3 4  MAMAS 0 1 2 3 4

ABDOMEN 0 1 2 3 4

DORSAL 0 1 2 3 4

LOMBAR 0 1 2 3 4

0 1 2 3 4 COXAS 0 1 2 3 4

0 1 2 3 4 PERNAS 0 1 2 3 4

0 1 2 3 4 DORSO PÉS 0 1 2 3 4

0 1 2 3 4  DEDOS 0 1 2 3 4

O ECT modificado de Rodnan (ECT-RM)(19-24) consiste
na avaliação do espessamento da pele, pela palpação, em
17 sítios anatômicos (Figura 2), retirados do ECT original
de Rodnan. A estimativa do espessamento cutâneo foi gra-
duada utilizando uma escala de 0 a 3, sendo 0 = pele normal,
1 = espessamento cutâneo leve, 2 = espessamento cutâneo
moderado, 3 = espessamento cutâneo intenso, com
incapacidade de preguear a pele. O ECT-RM pode variar
entre 0 e 51. As avaliações do ECT, pelos métodos de
Rodnan original e modificado, foram realizadas na visita
inicial do paciente no ambulatório de Esclerodermia, pelo
mesmo observador.

Outras manifestacões cutâneas, como calcinose, telan-
giectasias e distúrbios de pigmentação também foram
investigadas.

As seguintes definições foram utilizadas a fim de descrever
acometimento orgânico específico, na avaliação inicial do
estudo: 1) Articular: artrite ou poliartralgia periférica;
2) Vascular: ulceração de polpas digitais ou reabsorção de
falanges distais ou necrose extensa e/ou amputação;
3) Esôfago: disfagia, associada à evidência radiológica de
hipomotilidade do esôfago distal; 4) Intestinos: hábito
intestinal alterado, associado ao distúrbio de motilidade nos

FIGURA 2 – Escore CutâneoTotal – Método de Rodnan Modificado (ECT-RM).

DIREITA ESQUERDA

0  1 2 3 DEDOS 0 1 2 3

0 1 2 3 DORSO MÃOS 0 1 2 3

0 1 2 3 ANTEBRAÇOS 0 1 2 3

0 1 2 3 BRAÇOS 0 1 2 3

FACE 0 1 2 3

TÓRAX 0 1 2 3

ABDOMEN 0 1 2 3

0 1 2 3 COXAS 0 1 2 3

0 1 2 3 PERNAS 0 1 2 3

0 1 2 3 DORSO PÉS 0 1 2 3

exames radiológicos contrastados de intestino delgado e/
ou grosso; 5) Doença pulmonar restritiva (DPR): dispnéia
aos esforços, associada à evidência de fibrose intersticial
em bases pulmonares à radiografia de tórax e/ou defeito
ventilatório restritivo (capacidade vital forçada < 70% do
esperado) à prova de função pulmonar; 6) Hipertensão
pulmonar: aumento da pressão sistólica da artéria pulmonar
(> 30 mmHg), documentado pelo ecocardiograma com
doppler, isolado ou associado à DPR; 7) Coração: insufi-
ciência cardíaca congestiva ou pericardite ou arritmia sinto-
máticas; 8) Rins: crise renal esclerodérmica, caracterizada
por insuficiência renal rapidamente progressiva associada à
hipertensão arterial maligna.

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

Os resultados do ECT (pelos métodos de Rodnan original
e modificado) foram subdivididos em ECT baixo (≤ 20) e
ECT elevado (> 20), sendo correlacionados com as formas
clínicas da ES e a presença de manifestações cutâneas, sistê-
micas e laboratoriais ao início do estudo, bem como com
a evolução para óbito (após cinco anos de seguimento).

Análise estatística: Os dados foram analisados, nos casos
de associação, utilizando-se o teste do qui-quadrado (x2) e
o teste exato de Fisher. Testes não-paramétricos de Mann-
Whitney foram utilizados para comparar dados quanti-
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tativos. Evidência de significância estatística requereu
valores de p ≤ 0.05; tendência estatística foi considerada
quando 0.05 < p ≤ 0.10.

Análises de regressão logística, univariada e multivariada,
foram utilizadas para determinar quais variáveis indepen-
dentes influenciaram o ECT (em ambos os métodos) e o
óbito (após cinco anos de seguimento).

RESULTADOS

No modelo de ES com duas formas clínicas, 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
o 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 associação estatística 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 três formas clínicas, o ECT-RO
médio foi de 6.9 ± 2.8 (mediana 8) para a ES limitada, 18
± 7.5 (mediana 18) para a ES intermediária 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 intermediária e 28.3 ±
6.2 (mediana 26) para a ES difusa. Foi observada associação
estatística entre ECT > 20 e ES difusa, nos dois métodos de
ECT (p = 0.001) (Figuras 5 e 6).

Com respeito às manifestações cutâneas, 25 pacientes
(44.6%) apresentaram calcinose, 34 (60.7%) telangiectasias
e 33 (58.9%) distúrbios de pigmentação (localizado ou di-
fuso). Foram observadas as seguintes manifestações sistê-
micas: articular em 33 pacientes (58.9%), vascular em 20
(35.7%), esofágica em 38 (67.9%), intestinal em dois (3.6%),
DPR em 30 (53.6%), hipertensão pulmonar em 20 (35.7%),
cardíaca em oito (14.3%) e renal em dois pacientes (3.6%).
O FAN foi positivo em 46 pacientes (82.1%), enquanto
que o anticorpo anticentrômero foi positivo em 10 (17.6%)
e o anti-topoisomerase I em 14 pacientes (25%).

No modelo de ES com duas formas clínicas, a ES difusa
esteve associada ao ECT > 20 (ambos os métodos de ECT;
p = 0.001) e aos distúrbios de pigmentação (p = 0.001),
com tendência estatística relacionada à DPR (p = 0.066) e
ao anticorpo anti-topoisomerase I (p = 0.053), enquanto
que a ES limitada esteve associada ao ECT ≤ 20 (p = 0.001),
à calcinose (p = 0.001) e ao anticorpo anticentrômero
(p = 0.009). No modelo de ES com três formas clínicas, a
ES difusa esteve associada com o ECT > 20 (ambos os
métodos de ECT; p = 0.001) e distúrbios de pigmentação

(p = 0.001), a ES intermediária esteve associada à calcinose
(p = 0.001) e às telangiectasias (p = 0.001), enquanto que
a ES limitada esteve negativamente associada ao acometi-
mento articular (p = 0.001) e vascular (p = 0.015).

FIGURA 3 – Escore Cutâneo Total - Método de Rodnan Original (ECT-RO);
modelo de duas formas clínicas: difusa (n=20) e limitada (n=36);
*p<0,0001 (teste Mann-Whitney).

FIGURA 4– Escore Cutâneo Total - Método de Rodnan Modificado (ECT-RM);
modelo de duas formas clínicas: difusa (n=20) e limitada (n=36);
*p<0,0001 (teste Mann-Whitney).
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Houve associação estatística entre ECT ≤ 20 e ES limitada
(ambos os métodos, no modelo de duas formas clínicas;
p = 0.001), calcinose (ECT-RM; p = 0.004) e anticorpo
anticentrômero (ECT-RO, tendência estatística; p = 0.072).
O ECT > 20 esteve associado à ES difusa (ambos os métodos

de ECT, nos dois modelos de ES; p = 0.001), distúrbios de
pigmentação (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, tendência estatística; p = 0.054)
e anti-topoisomerase I (ECT-RO, tendência estatística;
p = 0.080).

Foi realizada análise de regressão logística para avaliar as
variáveis que influenciaram o ECT. Com respeito ao ECT-
RO, a análise de regressão logística para variáveis indepen-
dentes mostrou valores estatisticamente significativos rela-
cionados à forma clínica (p = 0.0001) e ao acometimento
articular (p = 0.013), bem como uma tendência estatística
relacionada à calcinose (p = 0.063), ao anticorpo anticen-
trômero (p = 0.077) e ao anticorpo anti-topoisomerase I
(p = 0.086). Quando se utilizou a análise de regressão logística
multivariada, foi observado que somente a forma clínica
influenciou significativamente o ECT (p = 0.0001; RR 99;
95% IC 15.12 - 648.21). Num segundo modelo, excluindo-
se a variável forma clínica, foi observado que a calcinose
(p = 0.0095; RR 0.151; 95% IC 0.036 - 0.630) e o acome-
timento articular (p = 0.0026; RR 10.18; 95% IC 2.24 -
46.25) influenciaram significativamente o ECT.

Com relação aos dados referentes ao ECT-RM, a análise
de regressão univariada para variáveis independentes mos-
trou significativa associação com forma clínica (p = 0.0001)
e calcinose (p = 0.007), bem como uma tendência estatística
relacionada ao acometimento articular (p = 0.055) e à DPR
(p = 0.059). Utilizando-se a regressão logística multivariada,
foi também observado que somente a variável forma clínica
(p = 0.0001; RR 198.33; IC 95% 19.18 - 999) influenciou
significativamente o ECT, de maneira semelhante à obser-
vada com o ECT-RO. Num segundo modelo, excluindo-se
a variável forma clínica, 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.

Após um seguimento de cinco anos, houve 20 óbitos
(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. Não foi obser-
vada associação estatística entre óbito e escores do ECT.
As variáveis associadas com óbito foram o acometimento
vascular (p = 0.005), esofágico (p = 0.008), articular (p =
0.017), hipertensão pulmonar (p = 0.025) e FAN positivo
(p = 0.009), com uma tendência estatística relacionada à
DPR (p = 0.066).

FIGURA 6 – Escore Cutâneo Total - Método de Rodnan Modificado  (ECT-RM);
modelo de três formas clínicas: difusa (n=12), intermediária (n = 34) e
limitada (n=10); *p<0,0001 (teste Mann-Whitney).

FIGURA 5 – Escore Cutâneo Total - Método de Rodnan Original (ECT-RO);
modelo de três formas clínicas: difusa (n=12), intermediária (n=34) e
limitada (n=10); *p<0,0001 (teste Mann-Whitney).
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A regressão logística multivariada mostrou que o acome-
timento vascular (p = 0.0063; RR 5.25; 95% IC 1.59 - 17.27)
foi a única variável que influenciou significativamente o
óbito; isto indicou que os pacientes com ES e acometimento
vascular no início do acompanhamento apresentaram 5.3
vezes mais chances de óbito após seguimento de cinco anos
que os pacientes sem esta manifestação.

DISCUSSÃO

O seguimento da ES ou qualquer outra doença reumática
requer medidas estabelecidas para a avaliação do estado
atual da doença. A partir do momento que o espessamento
da pele é a manifestação mais freqüente e patognomônica
da ES, uma maneira útil de acompanhar a evolução dos
pacientes esclerodérmicos é o estabelecimento de um
“escore cutâneo”(25,26). Embora os escores cutâneos sejam
amplamente utilizados para avaliar a evolução da doença
em numerosos estudos clínicos, existem dúvidas quanto a
sua reprodutibilidade intra e interobservador(19,24).

O ECT original de Rodnan, envolvendo a análise de 26
distintos sítios anatômicos, graduados de 0 (pele normal) a
4 (espessamento extremo), permite a análise global e deta-
lhada do espessamento cutâneo nos pacientes com ES,
podendo o médico detectar as menores alterações no envol-
vimento cutâneo durante o seguimento destes pacientes,
mas sua ampla extensão (entre 0 e 104) representa uma
causa de grande variabilidade interobservador. O método
ECT original de Rodnan tem sido simplificado pela redução
do número de áreas analisadas para 22(15) ou 17(19,20) e pela
restrição do grau de espessamento para 0 a 3(15,19,20,24) ou 0
a 2(22). O método de ECT de Rodnan modificado mais
utilizado inclui a análise de 17 sítios anatômicos graduados
de 0 (pele normal) a 3 (espessamento cutâneo intenso); a
redução do número de áreas analisadas e da escala de
graduação do espessamento cutâneo tende a reduzir a
variabilidade intra e interobservador.

Analisando-se e comparando-se os modelos de ES com
duas e três formas clínicas no presente estudo, observa-se
uma clara distinção entre as formas clínicas limitada e difusa
no modelo de duas formas clínicas (ES difusa associada com
ECT > 20, distúrbios de pigmentação, doença pulmonar
restritiva e anticorpo antitopoisomerase I, enquanto que a
ES limitada esteve associada com ECT ≤ 20, calcinose e
anticorpo anticentrômero). Porém, esta distinção não é
tão clara quando se analisa o modelo de ES com três formas
clínicas; neste modelo, quando se exclui a extensão do

acometimento cutâneo, a distinção entre as formas limitada
e intermediária praticamente desaparece.

A subdivisão dos métodos de ECT em ECT baixo (≤ 20)
e ECT elevado (> 20) pode se tornar útil na detecção dos
diferentes padrões de doença. O estudo atual mostrou que
um ECT baixo (≤ 20) apresentou correlação estatística com
ES limitada e calcinose, com uma tendência estatística rela-
cionada ao anticorpo anticentrômero, enquanto que o ECT
elevado (> 20) apresentou associação estatística com ES
difusa, distúrbios de pigmentação e acometimento articular,
com tendência estatística à associação com DPR e anticorpo
antitopoisomerase I. Embora ambos os métodos de ECT
apresentassem resultados semelhantes, pode-se interpretar
que o ECT-RM representa um método mais prático para o
seguimento a longo prazo dos pacientes com ES, em razão
de sua menor variabilidade intra e interobservador. Recente
estudo falhou ao tentar estabelecer uma relação entre a
capacidade funcional e o ECT-RM em 140 pacientes
ingleses com ES(27).

Embora a análise de regressão logística univariada tivesse
mostrado que diferentes variáveis (forma clínica, acome-
timento articular, calcinose, anticorpo anticentrômero,
anticorpo antitopoisomerase I) influenciaram o ECT, a
regressão logística multivariada estabeleceu que a forma
clínica foi a mais importante variável influenciando os
escores do ECT, já 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).

Após um seguimento de cinco anos, verificou-se  35.7%
de óbitos, e esta alta incidência esteve certamente associada
com tendências de referência (pacientes com ES mais grave
assistidos em um hospital terciário de referência). Apesar
das diferentes causas de óbito nos pacientes estudados, a
análise de regressão logística multivariada mostrou que o
acometimento vascular foi a mais importante variável
associada com o óbito, independente dos escores do ECT.
A análise das implicações clínicas dos valores do ECT-RM
na consulta inicial num extenso estudo multicêntrico
avaliando penicilamina em altas doses versus baixas doses
na ES mostrou que um ECT-RM inicial > 20 esteve
associado com acometimento cardíaco e foi preditivo de
mortalidade e crise renal esclerodérmica nos quatro anos
subseqüentes(28). Um estudo britânico analisando a sobrevida
de cinco anos em 280 pacientes com ES mostrou que o
acometimento cutâneo difuso e os ECTs elevados estiveram
associados com uma maior mortalidade na análise univa-
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riada, mas os fatores mais importantes associados com menor
sobrevida foram a combinação de proteinúria, velocidade
de hemossedimentação elevada e baixa capacidade de
difusão de monóxido de carbono (30%)(29). Steen e
Medsger, analisando a história natural e o estabelecimento
de manifestações cutâneas e viscerais graves em 953
pacientes com ES difusa, demonstraram que o acometi-
mento cutâneo grave ocorreu durante os primeiros três
anos de doença em 70% dos casos que desenvolveram este
acometimento no seguimento de 10 anos(30). Os mesmos
autores demonstraram em estudo recente, analisando 258
pacientes esclerodérmicos com ECT-RM seriados, que a
melhora do espessamento cutâneo superior a 25% (ou, no
mínimo, 5 unidades/ano) esteve associada ao melhor
prognóstico (90% em cinco anos e 80% em 10 anos),

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)(31).

A análise destes resultados indica que o escore cutâneo é
um método eficiente e prático no diagnóstico e seguimento
da ES, estabelecendo diferentes padrões de doença com
implicações prognósticas. O uso periódico do ECT, parti-
cularmente do ECT-RM em função de sua maior praticidade,
está indicado para o seguimento dos pacientes com ES.
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