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RESUMO

A esclerose sistémica (ES) sine scleroderma é uma doenca rara,
caracterizada pelo acometimento visceral (geralmente gastrin-
testinal, pulmonar ou vascular periférico) da ES, na auséncia da
caracteristica fibrose cutanea. Os autores descrevem um caso da
rara ocorréncia da crise renal esclerodérmica como manifestacio
inicial em uma paciente com ES sine scleroderma.
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INTRODUGAO

A esclerose sistémica (ES) é uma doenga difusa do tecido
conjuntivo caracterizada por fibrose progressiva da pele e
proliferagio da camada intima de artérias de pequeno e
médio calibres, associados a0 comprometimento visceral .
Apresenta um amplo espectro clinico, variando de espessa-
mento cutaneo generalizado (ES difusa) a espessamento de
pele restrito as extremidades (ES limitada). A ES sine
scleroderma é uma situacio rara onde o caracteristico
envolvimento visceral esclerodérmico estd presente antes
da pele ser afetada; embora o termo tenha sido proposto
por Rodnan e Fennel em 1962, apenas nos tltimos anos
suas caracteristicas clinicas e demogrificas foram melhor
definidas. Recentemente, Poormoghim et al.®), analisando
o banco de dados da Universidade de Pittsburgh, obser-
varam que 9% dos pacientes com ES sem acometimento
cutaneo difuso apresentavam ES sine scleroderma, e
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propuseram critérios diagndsticos. A ocorréncia da crise
renal esclerodérmica (CRE) como manifestacio inicial da
ES é muito rara, e pode ser fatal se houver demora no

@10 Qs autores descrevem a ocorréncia de CRE

diagnéstico
como manifestacio clinica inicial numa paciente sem o

caracteristico acometimento cutaneo da ES.

RELATO DO CASO

Em janeiro de 2002, uma paciente negra, do sexo feminino,
foi admitida na Enfermaria de Emergéncia de nossa
instituicdo apresentando insuficiéncia renal aguda e hiper-
tensio arterial maligna de trés dias de duracio. Ela negava
sintomas clinicos significativos prévios, e referia fendmeno
de Raynaud que piorava com o tempo frio (sem microul-
ceracio de polpa digital associada). Na admissio da paciente,
a pressio arterial era de 180 x 110 mmHg e a frequéncia
cardiaca era de 100/min, sem febre. Apresentava uma
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extensa area de leucomelanodermia na face, tronco e
antebracos. Nio foi evidenciada artrite, bem como altera-
¢Bes ao exame fisico pulmonar, cardiaco e abdominal. Ava-
liacio do fundo do olho evidenciou uma retinopatia
hipertensiva moderada. Os dados laboratoriais demons-
traram anemia (hemoglobina 8.4 g/dl, hematdcrito 24.6%),
trombocitopenia (plaquetas 38.000/mm?) e disfun¢io renal
(uréia 91 mg/dl, creatinina sérica 3.8 mg/dl). Contagem
de glébulos brancos (8200/mm?), e enzimas hepaticas e
musculares estavam nornais.

A paciente foi tratada inicialmente como hipertensio
maligna, com diuréticos e drogas vasodilatadoras. Ultra-
sonografia abdominal revelou rins de tamanho normal, sem
evidéncias de alteracio no fluxo sangiiineo ao exame com
doppler. A despeito do tratamento, ela desenvolveu oligtiria
com piora progressiva da funcio renal. Hemodiilise foi
iniciada, e uma bidpsia renal foi realizada; o estudo histo-
patologico mostrou uma importante proliferacio da camada
intima das artérias interlobuladas, com deposi¢io de fibrina
nos glomérulos e nas arteriolas, sugestivo de uma doenga
renal cronica. Fator antinuclear (FAN) foi positivo, padrio
pontilhado; anti-DNA, anti-centrémero, anti-topoisome-
rase I (anti-Scl 70) e anti-RNP foram negativos.

Crise renal foi diagnosticada, iniciando-se tratamento
com captopril 200 mg/dia; a paciente tornou-se normo-
tensa, embora a fun¢io renal nio melhorasse.

Tomografia computadorizada de alta resolu¢io de térax
revelou extensa area de “vidro-fosco” em ambas as bases
pulmonares, sugestiva de fibrose pulmonar em atividade.
O teste de fun¢io pulmonar mostrou um padrio restritivo
(capacidade vital forcada = 68% do esperado). O esofago-
grama contrastado mostrou refluxo gastroesofagico e hérnia
hiatal, sem alteracio nas ondas peristalticas; endoscopia
digestiva alta mostrou uma esofagite péptica. O eletrocar-
diograma e o ecocardiograma com doppler foram conside-
rados normais. Em razio das alteracoes pulmonares deci-
diu-se iniciar pulsos endovenosos mensais de ciclofosfamida.
Apds um ano de tratamento com ciclofosfamida e captopril,
a paciente se encontrava normotensa, porém ainda em
hemodialise, e nio apresentava o caracteristico acometi-
mento cutaneo da ES.

DISCUSSAO

O diagnéstico de ES sine scleroderma pode ser feito quando
um paciente apresenta caracteristicas clinicas e histopato-
logicas sugestivas de ES na auséncia de acometimento da
pele. A partir do momento que a maioria dos clinicos tende
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a suspeitar do diagnoéstico de ES quando da presenga do
espessamento da pele, a ES sine scleroderma se torna uma
doenca dificil de diagnosticar. A maior série de ES sine
scleroderma descrita na literatura apresentava 48 pacientes,
com um predominio do acometimento vascular periférico
(98%), gastrintestinal (79%), pulmonar (68%) e muscular
(44%); acometimento renal nio foi observado nesta série.
Acometimento visceral caracteristico da ES limitada (hipo-
motilidade esofigica, fibrose intersticial pulmonar, hiper-
tensio pulmonar isolada) associado a lesdes vasculares
(microulceragio de polpas digitais, tlceras isquémicas
digitais ou gangrena) e capilaroscopia periungueal anormal
constituem as principais variiveis observadas na ES sine
scleroderma; acometimento cardiaco (miocardioesclerose)
e renal (crise renal esclerodérmica) sio mais encontrados
na ES difusa, nio sendo freqiientes em pacientes com ES
sine scleroderma. A ocorréncia de crise renal como mani-
festacdo inicial da ES sine scleroderma é rara, sendo cons-

s#19 raramente observada

tituida de relatos de caso isolado
nas séries de ES sine scleroderma.

O acometimento renal agudo é reconhecido hi muito
tempo como a mais perigosa complicagio da ES difusa,
representando juntamente com o envolvimento pulmonar
as causas de Obito mais freqiientes nestes pacientes. A CRE
é definida como insuficiéncia renal rapidamente progressiva
acompanhada ou nio de hipertensio maligna de inicio
recente durante o curso da ES, ocorrendo em 15% a 20%
dos pacientes com ES difusa, predominando nos cinco
primeiros anos de doenca™. Supde-se que um vasoespasmo
sobreposto as lesdes proliferativas intimais resulte numa
isquemia do aparelho justa-glomerular, aumente a secre¢io
de renina e a formagio de angiotensina II, o que posterior-
mente levard a um aumento da vasoconstri¢io renal.
Fatores de risco incluem o sexo masculino, a raga negra, as
contraturas de grandes articulagdes, o acometimento
cardiaco, o uso de corticosterdides e a ES difusa rapidamente

(1113 Antes do advento da dialise e dos inibidores

progressiva
da enzima conversora da angiotensina (ECA), a CRE era
invariavelmente fatal. O prognéstico da CRE melhorou
com o uso dos inibidores da ECA que, controlando os altos
niveis de renina sérica, levam a uma progressiva melhora
da fung¢io renal, de modo que muitas vezes a didlise pode
ser suspensa. O seguimento a longo prazo dos pacientes
com ES mostra que a CRE pode ser adequadamente tratada
a partir do rigoroso controle da hipertensdo arterial com o
uso dos inibidores da ECA, e que os mesmos devem ser
continuados mesmo ap6s o inicio da didlise™. O diag-
noéstico precoce € importante no sentido de que o inicio
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imediato do tratamento pode contribuir para a manuten¢io
da fun¢io renal.

Nesta paciente, a auséncia do acometimento cutaneo
caracteristico da ES retardou o diagndstico; embora a pa-
ciente apresentasse distirbios de pigmentacio (leucome-
lanodermia), como os mesmos nio sio patognomonicos
da ES, esta nio foi diagnosticada antes do inicio da crise
renal. Apés o diagnéstico da crise renal ainda na Unidade
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