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RESUMO

Os autores descrevem o caso de uma paciente com esclerose sistémica
(ES) — forma limitada — com comprometimento pulmonar tipo
fibrose intersticial. Apds sete anos sem acompanhamento, foram
identificados ginglios mediastinais e esplenomegalia. A bidpsia de
linfonodos mostrou granuloma nio caseoso sugestivo de sarcoidose.
Estamos mostrando, neste caso, a associa¢do de ES e sarcoidose,
para chamar a aten¢io para esse fato e enfatizar que a sarcoidose
deve ser lembrada no diagndstico diferencial das complica¢des
pulmonares da esclerodermia.
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INTRODUGAO

A esclerodermia (ES) é caracterizada clinicamente por feno-
meno de Raynaud (vasoespasmo reativo diante de estresse,
principalmente frio) e espessamento de pele, podendo
acometer 6rgios internos tais como esofago e pulmio. O
envolvimento pulmonar é uma das formas comuns de lesdo
visceral, sé sendo superada, em freqiiéncia, pelas lesdes
esofagicas™.

O envolvimento pulmonar da ES é bastante diversificado,
podendo aparecer como infiltrados intersticiais, hipertensio
pulmonar, micronddulos, fibroses pleurais e pneumonias
aspirativas!?.

A fibrose intersticial é a forma mais comum de envol-
vimento pulmonar e sua prevaléncia varia entre 25% e 90%
— variabilidade esta que estd na dependéncia do perfil étnico

ABSTRACT

The authors describe the case of a patient with limited
scleroderma and interstitial lung disease. Follow-up was lost
for seven years, when patient returned presenting nodular
mediastinal enlargement and splenomegaly. Lymph node
biopsy showed granulomatous lesions without caseum
suggestive of sarcoidosis.

This case is being presented to remind the association of
scleroderma and sarcoidosis as a possible differential diagnosis of
scleroderma pulmonary complications.
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da populacio estudada, assim como dos métodos utilizados
para a sua detec¢io®. Os auto-anticorpos apresentados pelo
paciente guardam associagio com seu aparecimento, sendo
esta complicacdo mais comum nos portadores de anticorpo
anti Scl-70 (ou anti DNA topoisomerase-1) e mais rara nos
portadores de anticorpos anticentromero®. Sua prevaléncia
¢ também ligeiramente mais comum na forma difusa da
doen¢a quando comparada com a forma limitada. Um
estudo feito por Steen mostra envolvimento de 40% dos
pacientes com forma difusa contra 23% na forma limitada
quando se utiliza disfuncio ventilatoria restritiva como
elemento marcador de seu aparecimento™.

O envolvimento pulmonar esclerodérmico tende a
surgir, em geral, dentro dos trés primeiros anos do inicio
da doenca® e o seu achado aumenta a morbimortalidade
destes pacientes. Por esta razdo, postula-se que portadores
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de esclerodermia devam ser acompanhados anualmente
com tomografia de alta resolu¢io e/ou testes de funcio
respiratoria nos primeiros anos de doenga®.

Todavia, o achado de um envolvimento pulmonar inters-
ticial na esclerodermia nio ¢ necessariamente secundario a
esta doenca, como ilustra o caso descrito. A sarcoidose pode
se manifestar em pacientes com esclerodermia (SA)**¥, de-
vendo ser considerada no diagnéstico diferencial de processo
intersticial pulmonar desta afec¢io e conseqiiente direciona-
mento terapéutico.

RELATO DE CASO

Trata-se de paciente do sexo feminino, parda, 57 anos de
idade, em acompanhamento pelo Ambulatério de R euma-
tologia do Hospital Universitirio Evangélico de Curitiba
por esclerodermia. Sua esclerodermia havia sido diagnos-
ticada h cinco anos, quando a paciente apresentou queixas
de alteracdes vasculares compativeis com fendomeno de
Raynaud, fraqueza muscular (principalmente em cinturas
escapular e pélvica), disfagia a alimentos solidos e artralgias
migratérias. Apresentava hipotireoidismo controlado com
50 pg de tiroxina/dia. Trabalhava na lavoura e nio era
fumante. O exame fisico feito naquela época revelou
esclerose da face e dos membros até cotovelos e joelhos;
afilamento de polpas digitais com cianose. Capilaroscopia
mostrou ectasia e desvasculariza¢io focal e difusa (padrio
SD). O Fator antintcleo (FAN) foi positivo no padrio
nucleolar (1/320); pesquisas de anticentromero e anti Scl-
70 resultaram negativas. Dosagem de creatinoquinase (CK)=
473 U/1 (nl = 165U/1]) e transaminase glutamico oxalacética
(TGO) de 92 UK/I (nl = 36UK/L). Hemograma mostrava
uma anemia normocrémica e normocitica com volume

-

globular de 35%. Velocidade de hemossedimentagio (VHS)
= 47 mm na 1* hora. O esofagograma era normal assim
como radiografia do térax, espirograma e ecocardiograma.
A paciente foi tratada com nifedipina e metoclorpramida e
com corticoides inicialmente em doses altas (pelo quadro
de miosite) e, depois, em doses sucessivamente menores,
com melhora da forca muscular e dos sintomas vasculares
periféricos.

Por dificuldades socioecondmicas a paciente nio compa-
receu aos controles estipulados, s6 retornando 2,5 anos
mais tarde. Durante este periodo havia feito uso de nife-
dipina e tiroxina de maneira irregular. Queixava-se de dis-
fagia a solidos, dor epigastrica em queimacio, falta de ar
aos grandes e médios esforcos e tosse seca. Ao exame fisico
persistia com esclerose de pele até cotovelos e joelhos além
da face. Apresentava estertores crepitantes em ambas as bases
dos pulmdes. No abdome palpava-se uma ponta do baco.
Exames mostraram ecocardiograma normal e esofago alar-
gado com retardo no esvaziamento e distarbio na moti-
lidade ao esofagograma. A endoscopia mostrava esofagite
grau I. A tomografia computadorizada do térax (TAC)
mostrava presenca de nédulos irregulares subpleurais prin-
cipalmente em lobos superiores (Figura 1), lesdes inters-
ticiais com faveolamento e reas em “vidro despolido” em
ambos os pulmdes, sobretudo em bases (Figura 2) e conglo-
merados de linfonodos mediastinais, hilares com calci-
fica¢des de permeio (Figura 3). O VHS era de 30mm na 1°
hora, hematécrito de 36% e PPD negativo. Provas de fun¢io
ventilatéria mostraram distirbio restritivo leve, reserva
ventilatéria diminuida e volume de reserva expiratéria
diminuida sem resposta a broncodilatador. Uma medias-
tinoscopia com bidpsia de linfonodo foi realizada e o exame
histolégico mostrou granulomas nio caseosos compativeis

Ficura 1 - Tomografia computadorizada de térax mostrando nédulos
predominantemente em lobos superiores
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FIGura 2 - Tomografia computadorizada de térax mostrando faveolamento
e areas de “vidro despolido” predominando em lobos inferiores
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Ficura 3 — Tomografia computadorizada de térax mostrando conglomerados
de linfonodos mediastinais e hilares

com o diagnéstico de sarcoidose (Figura 4). A paciente foi
tratada com corticdide e ciclofosfamida em pulsos. Apds
seis meses de tratamento, ela sente-se subjetivamente
melhor. TAC de térax e as provas de funcio ventilatoria
permaneceram inalteradas.

DISCUSSAO

A associagio entre sardoidose (SA) e esclerose sistémica
(ES) tem sido notada por diversos autores, embora nio se
tenha encontrado, até o momento, uma explicacio plausivel
para a mesma®®. Os casos descritos na literatura denotam
existir tanto um aparecimento simultineo das duas doencas
como o fato de qualquer uma delas poder ser o advento
inicial®”. A associacio tem sido encontrada tanto com a
forma limitada como com a forma difusa da esclerose
sistémica®”.

Virios antigenos de histocompatibilidade (HLA) tém sido
apontados como predisponentes tanto a esclerose sistémica
como a sarcoidose e, dentre eles, o HLA DR3 ¢é notado nas

3910 sendo um elo comum aos seus

duas doencas
aparecimentos.

Como as duas enfermidades podem se apresentar com
fibrose intersticial pulmonar e linfadenomegalias medias-
tinais, fica dificil estabelecer qual a verdadeira causa da lesio
pulmonar naquele que porta as duas doengas. Entretanto,
alguns dados podem ser utilizados ao se tentar esta diferen-
ciacdo. Enquanto o processo intersticial na ES tende a ser
subpleural e basal”), o da SA é predominante em lobo supe-

rior™. As linfadenomegalias sio mais comuns nesta Gltima,
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Ficura 4 — A (aumento de 100X) e B (aumento de 400X). Estudo
anatomopatolégico de linfonodo mediastinal mostrando granulomas nao
caseosos compativeis com sarcoidose

acontecendo em 75% a 90%"? dos casos, enquanto na ES
elas s3o esperadas em torno de 40% a 58%%. O lavado bron-
coalveolar, que por razdes técnicas nio pode ser realizado
nesta paciente, é também um elemento de diferenciagio.
Na SA, ele mostra um predominio de linfécitos (com um
aumento da razio entre células T CD4":CD8")"; na ES
existem principalmente neutrdfilos e eosindfilos, sendo os
linfécitos encontrados apenas na fase inicial do processo®.

No caso descrito, a auséncia do anticorpo anti Scl-70, a
forma limitada da doenca, o aparecimento da lesio pul-
monar intersticial relativamente tardio, ou seja, apds 7,5
anos depois do diagnoéstico (embora este dado seja impreciso
pela falta de acompanhamento adequado da paciente), o
fato de o aparecimento da lesio pulmonar ocorrer junto
com a esplenomegalia e o achado de granulomas nos
linfonodos mediastinais favorecem o diagndstico de SA
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como causa etiolégica da doenga intersticial, embora se
tenha plena consciéncia de que tais dados sdo ténues e nio
permitem afirmagio categorica.

Bandt et al., que descreveram esta associagdo em cinco
pacientes, notaram que o uso de corticoterapia como forma
isolada de tratamento mostrou pouca eficiéncia e que seus
pacientes tiveram um progndstico grave, com dois deles
evoluindo para 6bito?”. Estes mesmos autores propunham
o uso do metotrexato como uma forma alternativa de trata-
mento, uma vez que tal medicamento tem se mostrado
eficiente nas duas doencas em questdo. Entretanto, tais
autores nio levaram em consideragio a possibilidade da
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