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ESCLEROSE SISTEMICA PROGRESSIVA: ASPECTOS
NA TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA DE ALTA RESOLUCAO*

Emerson L. Gasparetto’, Rodrigo Pimenta’, César Inoue?, Sérgio E. Ono’, Dante L. Escuissato®

OBJETIVO: Descrever os achados de tomografia computadorizada de alta resolucdo de pacientes com es-
clerose sistémica pulmonar, independentemente dos sintomas respiratérios. MATERIAIS E METODOS: Fo-
ram revisados 73 exames de tomografia computadorizada de alta resolucdo de 44 pacientes com diagnés-
tico de esclerodermia estabelecido através de critérios clinicos e laboratoriais. Os exames foram revisados
por dois radiologistas, que estabeleceram os achados por consenso. RESULTADOS: Em 91,8% (n = 67)
dos exames observaram-se alteracdes. Os principais achados foram lesdes de padrao reticular (90,4%),
opacidades em vidro-fosco (63%), bronquiectasias e bronquiolectasias de tracédo (56,2%), dilatacdo esofa-
giana (46,6%), faveolamento (28,8%) e sinais de hipertensdo pulmonar (15,6%). Na maioria dos casos as
lesdes eram bilaterais (89%) e simétricas (58,5%). Quanto a localizagdo, houve predominio de lesdes ba-
sais (91,2%) e periféricas (92,2%). CONCLUSAO: A esclerose sistémica progressiva acarreta fibrose pul-
monar na maioria dos pacientes, caracterizada principalmente por lesédo reticular basal e periférica.

Unitermos: Tomografia computadorizada de alta resolucao; Esclerose sistémica pulmonar; Padrao reticular.

Progressive systemic sclerosis: high-resolution computed tomography findings.

OBJECTIVE: To describe the high-resolution computed tomography findings in the lung of patients with
systemic sclerosis, independently of the respiratory symptoms. MATERIALS AND METHODS: Seventy-three
high-resolution computed tomography scans of 44 patients with clinical diagnosis of systemic sclerosis were
reviewed and defined by the consensus of two radiologists. RESULTS: Abnormalities were seen in 91.8%
(n = 67) of the scans. The most frequent findings were reticular pattern (90.4%), ground-glass opacities
(63%), traction bronchiectasis and bronchiolectasis (56.2%), esophageal dilatation (46.6%), honeycomb-
ing pattern (28.8%) and signs of pulmonary hypertension (15.6%). In most cases the lesions were bilateral
(89%) and symmetrical (58.5%). The lesions were predominantly located in the basal (91.2%) and periph-
eral (92.2%) regions. CONCLUSION: In the majority of the patients, progressive systemic sclerosis can cause
pulmonary fibrosis mainly characterized by reticular pattern with basal and peripheral distribution on high-

resolution computed tomography.
Key words: High-resolution computed tomography; Progressive systemic sclerosis; Reticular pattern.

INTRODUCAO

Os pacientes com esclerose sistémica
progressiva freglientemente desenvolvem
doenca intersticial pulmonar, embora as
anormalidades pulmonares sgjam inco-
muns nas fases iniciais da doenca. Como
consequiéncia, estes pacientes sdo investi-
gados a fim de permitir o diagndstico pre-
coce do acometimento pulmonar pela es-
clerodermia®.
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A esclerose sistémica progressiva € ca-
racterizadapor um processo auto-imunede
etiologiadesconhecidaqueresultaem vas-
culopatia fibrética e acimulo difuso de
proteinas namatriz extracelular. No envol-
vimento pulmonar hainflamacéo e fibrose
do intersticio, avéolos e tecido peribron-
quico. A vasculopatia pode ocasionar hi-
pertensdo pulmonar mesmo na auséncia
defibrose significativa®.

As complicagBes pulmonares suplanta-
ram o envolvimento rena como causa mais
comum de morte, sendo consideradas fator
prognostico adverso da esclerodermia®.

Semel hantemente a outras doencas reu-
matol égicas que envolvem os pulmdes, os
pacientes com esclerodermia podem apre-
sentar radiografias de térax normais, ape-
sar detestes de fungdo pulmonar alterados.
A prevalénciade doencaintersticial detec-
tével pelasradiografias de térax € de cerca
de 25%, variando entre 10% e 80%%.

A tomografia computadorizada de alta
resolucdo (TCAR) demonstra anormalida-
des no parénquima pulmonar em 60% a
91% dos pacientes com esclerodermia. Os
padrdes mais comumente observados sdo
opacidades em vidro-fosco, opacidades li-
nearesirregulares, faveolamento e nddul os
pequenos subpleurais. Portanto, a TCAR
constitui um bom método para avaliacéo
da extenso e gravidade da doenca*®.

Os autores objetivam apresentar 0s
achados de TCAR de 44 pacientes com es-
clerose sistémica progressiva.

MATERIAISE METODOS

Foram revisados 73 exames de TCAR
de 44 pacientes com diagndstico de escle-
rodermia estabelecido através de critérios
clinicos e laboratoriais, atendidos pelo
Servico de Radiologia Médica e Diagnos-
tico por Imagem do Hospital de Clinicas
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da Universidade Federal do Parand, no pe-
riodo de 1994 a 2002.

Dos 44 pacientes incluidos no estudo,
42 eram do sexo feminino e dois, do sexo
masculino, com idades variando entre 17
e 64 anos (média de 44 anos).

A maioria dos pacientes (n = 28) reali-
zou um exame de TCAR e 16 pacientes
foram submetidos amais de um estudo to-
mogréfico (Tabela 1).

Tabela 1 Distribuicdo do niUmero de exames por
paciente.

NUmero de pacientes NUmero de exames
28 1
9 2
3 3
2 4
2 5
Total: 44 73

Todos os exames foram realizados em
equipamento de tomografia computadori-
zada convenciona (Somatom ART, Sie-
mens, Alemanha). Foram obtidos cortesno
plano axial em inspiragdo, com espessura
de 2 mm e intervalo de 10 mm, das bases
pulmonares aos apices. Também foram rea-
lizados cortes tomogréaficos ao final daex-
piracdo. As imagens foram fotografadas
com janelas paramediastino e parénquima
pulmonar.

Osexamesforam avaliados por doisra-
diologistas, de forma independente, e os

casos discordantes foram resolvidos por
consenso. Os exames foram analisados
guanto a presenca de lesdes pulmonares,
padréo e distribuicao das |esdes e achados
associados (derrame ou espessamento
pleura, linfonodomegalia mediastinal, di-
latac8o esofagiana e sinais de hipertensdo
pulmonar). Os termos definidos para estes
achados foram estabel ecidos pelo Glossa-
rio de Termos da Sociedade Fleischner”.

RESULTADOS

Apenas seis exames (8,2%) eram nor-
mais, sendo que dois destes eram de um
mesmo paciente, com intervalo de dez
meses na sua realizago. Em 91,8% (n =
67) dos exames observaram-se lesdes, sen-
doasuamaioriabilateral (89%) esimétrica
(58,5%). Quanto alocalizagéo, houve pre-
dominio de lesBes basais (91,2%) e peri-
féricas (92,2%).

Em relagdo a0 tipo de lesdo pulmonar,
0 achado mais fregiiente foi o padréo re-
ticular (90,4%), caracterizado por espes-
samento de septos interlobulares e intra-
lobulares, seguido por opacidades em vi-
dro-fosco (63%) (Figuras 1 e 2). Outros
padr8esincluiram bronquiectasias e bron-
quiolectasias de tragdo (56,2%), faveola-
mento (28,8%), linhas subpleurais (11%)
e bandas parenquimatosas (2,7%) (Figu-
ras 3 e 4). Achados menos fregientes fo-
ram redugdo volumeétrica pulmonar e ate-
lectasias segmentares (8,2%), nédul os pe-

guenos (6,8%), espessamento pericardico
(6,2%), linfonodomegalias mediastinais
(6,2%), perfusdo em mosaico (4,1%), apri-
sionamento de ar (2,7%) e pneumomedias-
tino (1,4%) (Figuras 5 e 6).

Outras alteragdes incluiram dilatacéo
esofagiana (46,6%), sinais de hipertensdo
pulmonar (15,6%) e cardiomegalia(9,4%).

DISCUSSAO

A esclerose sistémica progressiva im-
plica uma desordem multissistémica, afe-
tando tanto a pele como Grgaos internos,
podendo ser classificada em duas formas:
difusaelimitada. A forma difusa é carac-
terizada por envolvimento cutaneo de
tronco e membros, com comprometimento
precoce de 6rgdos internos. Na forma li-
mitada, o fendmeno de Raynaud usual-
mente precede 0 aparecimento da doenca
em varios anos, sendo seguido por envol-
vimento restrito as méos, face e antebra-
¢os, e 0 comprometimento de 6érgdos in-
ternos é menos pronunciado®.

O envolvimento pulmonar difere em
duas maneiras. A forma difusa € caracteri-
zada por fibrose extensa, mas a forma li-
mitada pode mostrar fibrose leve e limita-
da. Asduasvariaveis sdo mais comunsem
mulheres, embora a forma difusa tenda a
acometer homens em idade mais avanca-
da®. No presente trabalho a maioria dos
pacientes era do sexo feminino (95,4%) e
amédia de idade foi de 44 anos.
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Figura 1. Corte de TCAR ao nivel dos segmentos basais dos lobos inferiores
mostra areas periféricas de atenuacdo em vidro fosco e lesao de lobo inferior
direito caracterizada por espessamento de septos interlobulares.
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intersticio intralobular.

Figura 2. Corte de TCAR ao nivel das veias pulmonares inferiores mostra opaci-
dades com atenuacdo em vidro fosco associadas a areas de espessamento do
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Figura 3. Esta sequéncia de TCAR foi obtida na altura das bases pulmonares. Na imagem A s&o identificadas areas com atenuagao em vidro fosco e espessamen-
to do intersticio intralobular com distribuicdo predominantemente periférica. Observam-se algumas bronquiectasias de tragdo associadas as lesoes. As imagens B
e C mostram que houve progressao destas lesdes no periodo de 1998 a 2000. Por Ultimo, na imagem D, obtida em 2002, nota-se que o padrao reticular com sinais
de fibrose tornou-se o padrdo dominante. Nas imagens A, B e C observa-se dilatacdo do esofago.

Figura 4. Corte de TCAR ao nivel das veias pulmonares inferiores. As lesdes
apresentam distribuigdo assimétrica e aspecto reticular grosseiro. Notam-se
também focos de atuacao em vidro fosco nas porgdes centrais dos pulmoes.

Emboraabidpsia pulmonar a céu aber-
to sgja o padréo ouro para o diagndstico de
doenca intersticial pulmonar, a TCAR é
considerada como referéncia entre proce-
dimentosndoinvasivos, permitindo andlise
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do parénqguima pulmonar, com avantagem
de poder acessar ambos osvolumes pulmo-
nares®. Osachadosna TCAR depacientes
portadores de esclerodermiasao semel han-
tes aos da pneumonia intersticial usual,

Figura 5. Corte de TCAR ao nivel do brénquio intermediario. Lesdes com predo-
minio periférico, de aspecto reticular grosseiro e envolvendo assimetricamente
os pulmoes. Focos de faveolamento sao vistos no pulmao esquerdo, o qual tem
dimensdes menores que o contralateral. Nota-se ainda dilatacéo esofagiana.

com anormalidades basais e subpleurais,
exceto quando a doenca é avancada e dis-
seminada. Nos demais casos, a opacidade
em vidro-fosco costumaser aanormalidade
predominante®.
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Figura 6. Corte de TCAR
ao nivel dos segmentos
basais dos lobos inferio-
res. As lesdes apresentam
envolvimento assimétrico
dos pulmdes, com predo-
minio a direita e nas por-
¢oes centrais de ambos 0s
pulmdes. Os achados ca-
racterizam-se por opacida-
des em vidro fosco, infiltra-
do reticular e areas de fa-
veolamento no lobo infe-
rior direito.

Chan et al.® compararam os achados
naTCAR de 52 pacientes com fibrose pul-
monar associada a esclerodermia com 55
pacientes com fibrose pulmonar idiopética
e observaram que em ambos osgrupos afi-
brose tinha distribuicdo predominante-
mente subpleural basal. A presenca de
doenca mais avancada estava associada a
um padréo reticular mais grosseiro e maior
envolvimento de zonas superiores dos pul-
mdes. As Unicas diferencas encontradas
foram padréo reticular mais fino e menor
envolvimento das zonas pulmonares supe-
riores nos pacientes com esclerodermia

Schurawitzki et al.® estudaram 23 pa-
cientes com esclerose sistémicaprogressi-
va e os achados & TCAR de térax inclui-
ram linhas subpleurais (74%), espessa-
mento septal ou bandas parenquimatosas
(43%) e faveolamento (43%).
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Outrosachadostomogréficosem pacien-
tes com esclerodermia incluem espessa-
mento pleural difuso, visto em cercadeum
terco dos casos, dilatacdo esofagiana, pre-
sente em 40% a 80%, e aumento dos lin-
fonodos mediastinais, visto em aproxima-
damente 60% dos casos™.

Neste trabalho os principais achados
demonstram um padréo compativel com
doenga pulmonar fibrogénica, caracteriza-
do por lesdo bilateral, simétrica, basal e pe-
riférica. Diferindo de dados da literatura,
contudo, houve predominio de padréo re-
ticular grosseiro, observando-se, sobretu-
do, espessamento dos septos interlobula-
res (85%), aém de bronquiectasia e bron-
quiolectasias de tragdo (56%) e faveola-
mento (29%). Opacidades em vidro-fosco
(63%) e dilatacdo esofagiana (46%) tam-
bém foram achados comuns.

Em conclus8o, a esclerose sistémica
progressiva acarreta fibrose pulmonar na
maioria dos pacientes, caracterizada prin-
cipalmente por lesdo reticular basal e pe-
riférica. A TCAR éum método sensivel na
abordagem do envolvimento intersticial do
pulm&o nesta doenca.
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