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APRESENTACAO

Nossa inteng@o com os sete volumes iniciais desta obra é oferecer ao nosso
leitor uma producéo cientifica de qualidade fundamentada na premissa que compde
o titulo da obra, ou seja, qualidade e clareza nas metodologias aplicadas ao campo
médico e valores éticos direcionando cada estudo. Portanto a obra se baseia na
importancia de se aprofundar no conhecimento nas diversas técnicas de estudo do
campo médico, mas ao mesmo tempo destacando os valores bioéticos.

De forma integrada e colaborativa a nossa proposta, certificada e muito bem
produzida pela Atena Editora, tras ao leitor a obra “Medicina: Elevados Padrdes
de Desempenho Técnico e Etico” contendo trabalhos e pesquisas desenvolvidas
no territorio nacional abrangendo informagdes e estudos cientificos no campo das
ciéncias médicas com um direcionamento sugestivo para a importancia do alto
padrdo de andlises do campo da saude, assim como para a valorizagdo da ética
médica profissional.

Novos valores tém sido a cada dia agregados na formacgéo do profissional da
salde, todos eles fundamentais para a pesquisa, investigacao e desenvolvimento.
Portanto, é relevante que académicos e profissionais da saude atualizem seus
conhecimentos sobre técnicas e estratégias metodologicas.

A importancia de padrdes elevados no conceito técnico de producéo de
conhecimento e de investigacdo no campo médico, serviu de fio condutor para a
selecdo e categorizagdo dos trabalhos aqui apresentados. Esta obra, de forma
especifica, compreende a apresentagéo de dados muito bem elaborados e descritos
das diversas areas da medicina, com énfase em conceitos tais como diarreia aguda,
Hepatite B, Botulismo alimentar, Sifilis Congénita, Doenca de Crohn, Tuberculose
intestinal, bactérias Gram-positivas, Esquistossomose mansoni, HTLV, disfuncdo
motora, Dismotilidade esofagica, Esclerose Sistémica, Imunologia na gestacao,
Tuberculose Pulmonar, Antineoplasicos, dentre outros diversos temas relevantes.

Finalmente destacamos que a disponibilizagdo destes dados através de uma
literatura, rigorosamente avaliada, fundamenta a importancia de uma comunicacao
solida e relevante na area médica, deste modo a obra “Medicina: Elevados Padrdes
de Desempenho Técnico e Etico - volume 4” propiciara ao leitor uma teoria bem
fundamentada desenvolvida em diversas partes do territério nacional de maneira
concisa e didatica.

Desejamos a todos uma excelente leitura!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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RESUMO: A Esclerose Sistémica (ES) é
uma doenca autoimune por fibrose tecidual e
vasculopatia. Tem pico aos 35-54 anos, prevaléncia
maior em mulheres (4:1) e etiologia desconhecida.
A disfuncdo esofagica é manifestacdo do trato
gastrointestinal mais frequente, com sintomas
de refluxo gastroesofagico. Por vezes passa
despercebido. Ocorre na substituicdo da camada
muscular esofagica por tecido fibroso colageno,
acarretando perda de flexibilidade. O caso
apresentado é de paciente idosa, fora da faixa
etaria mais incidente da ES, com sintomas de
disfagia, de refluxo gastroesofagico, bem como
disfonia. A manometria esofagica realizada &
padrao ouro e apresenta achados que corroboram
com o quadro atual de disfagia. Diante do caso, €
necessaria interdisciplinaridade para o raciocinio
clinico e melhor elucidacdo diagnéstica,
sobretudo realizando o diagnéstico precoce.
PALAVRAS-CHAVE: Dismotilidade esofagica.
Esclerose Sistémica. Idosa.

GASTROINTESTINAL MANIFESTATION
OF SYSTEMIC SCLEROSIS IN 75 YEARS
OLD PATIENT

ABSTRACT: Systemic sclerosis (SSc) is an
autoimmune disease due to tissue fibrosis and
vasculopathy. It has a peak at 35-54 years, a
higher prevalence in women (4: 1) and unknown
etiology. Esophageal dysfunction is the most
frequent manifestation of the gastrointestinal
tract, with symptoms of gastroesophageal
reflux. Sometimes it goes unnoticed. It occurs
in the replacement of the esophageal muscle
layer by fibrous collagen tissue, causing loss of
flexibility. The case presented here is of an elderly
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patient, outside the most incident age group of SSc, with symptoms of dysphagia,
gastroesophageal reflux, as well as dysphonia. The esophageal manometry performed
is the gold standard and presents findings that corroborate the current picture of
dysphagia. In view of the case, interdisciplinarity is necessary for clinical reasoning
and better diagnostic clarification, especially when performing an early diagnosis.
KEYWORDS: Esophageal dysmotility. Systemic sclerosis. Elderly

11 INTRODUGAO

A Esclerose Sistémica (ES) € uma doenca reumética autoimune que tem por
caracterizagcéo a fibrose tecidual e vasculopatia de pequenos vasos. Sua etiologia
ainda é desconhecida, sendo provavelmente desencadeada por uma interacéo de
fatores ambientais e predisposicao genética (GORDON et al., 2019; HORIMOTO et
al., 2017).

Tem um pico de incidéncia entre 35-54 anos, sendo sua prevaléncia maior em
mulheres. Sua evolugéo € lenta, progressiva e incapacitante, podendo, no entanto,
ocorrer de forma rapida e fatal, devido ao comprometimento dos érgéos internos
(IMBODEN, HELLMANN, STONE, 2014; PEREIRA, 2009).

A doenca resulta de trés processos: dano vascular, depésito de colageno
e resposta autoimune. Ocorre resposta a um antigeno com acumulo de células
TCD4 na pele, liberando citocinas que ativam células inflamatdrias e fibroblastos. A
causa para o dano vascular ainda é desconhecida, acredita-se que ciclos de lesao
endotelial seguidos por agregacao plaquetaria geram fibrose perivascular que pode
evoluir para estreitamento da microvasculatura, lesdo isquémica e formacéo de
cicatrizes. Ja a fibrose, € resultante de acumulo de macréfagos ativados de forma
alternativa (KUMAR, ABBAS, ASTER, 2016).

E classificada em difusa, com espessamento difuso da pele, envolvendo a
face, o pescoco, o tronco e simetricamente os dedos das maos, os bracos e pernas,
com acometimento visceral significativo (pulmdes, coragéo e rins) e pior prognostico;
limitada, com espessamento cuténeo limitado e alteragcbes simétricas nos dedos, nas
partes distais dos bragos, nas pernas, na face e no pescogo, tem o acometimento
visceral menos intenso, exceto pela hipertensdo pulmonar; sem escleroderma ou
sine scleroderma, onde ndo ha espessamento cutaneo aparente, mas ha presenca
de alteracOes vasculares sorolégicas ou de érgéos internos (PERAZZIO, 2012).

A pele é a regidao mais afetada, entretanto manifestagbes no trato
gastrointestinal também pode ocorrer, sendo um dos fatores para determinacéo
do prognéstico do paciente. A disfuncdo esofagica tem a maior prevaléncia no
que se refere ao TGl com mais de 80% dos casos, englobando disfagia, pirose
retroesternal, ndusea, regurgitacdo e até mesmo desnutricdo progressiva. Em
relagdo ao envolvimento do eséfago, a doenca pode causar uma gastroparesia,
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caracterizando um retardo no esvaziamento e uma sensacgéo de plenitude precoce
(MUANGCHAN et al, 2013; KUMAR, ABBAS, ASTER, 2016).

A orientacéo diagnéstica para a doencga estabelecida € baseada nos critérios
do Colégio Americano de Reumatologia (American College of Rheumatology —
ACR), que classifica o paciente de ES na presenca do critério maior ou pelo menos
dois critérios menores, sendo o maior a fibrose simétrica da pele proximal as
metacarpofalangianas ou metatarsofalangianas, apresentado pela nossa paciente;
e 0s menores a esclerodactilia, Ulceras ou reabsorcao de polpas digitais, radiografia
com fibrose em bases pulmonares (BRASIL, 2017).

21 RELATO DO CASO

Paciente J.M.LM, sexo feminino, 75 anos, negra, vilva, natural de Areia-
PB e procedente de Alagoa Grande-PB refere incbmodo de longa data em regiéo
lombossacra, que ha 12 meses ap6ds esforco fisico houve piora acentuada, evoluindo
paradorlocalem queimacéo. Ainda queixou de astenia nos 4 membros de inicio subito,
sobretudo nas cinturas escapular e pélvica, as quais juntamente com a dor lombar,
comprometiam suas atividades fisicas diarias. Foi analisada por um neurologista que
solicitou radiografia de coluna lombar e sacral e ressonéncia magnética da coluna
cervical. Ap6s 1 més abriu quadro subito de engasgos frequentes ao ingerir liquidos,
disfagia a sélidos, rouquidao, regurgitacao e perda de peso, levando-a a procura
de gastroenterologista em outubro de 2018; a partir da realizacdo de endoscopia,
constatou infeccéo por H. Pylori, prescrevendo tratamento especifico. Retornou ao
neurologista em fevereiro, onde foram solicitados Eletroneuromiografia, Manometria
e Radiografia de Eséfago com contraste, além de prescrito medicamentos para
controle de Doenca do Refluxo Gastroesofagico (Domperidona 1mg/ml, Hidroxido
de Aluminio, Dexlansoprazol 30 mg). Foi orientada a procurar o reumatologista
para abordagem de investigacdo por suspeita de possivel doenca autoimune; na
ocasido, negou histérico familiar de doencas autoimunes. Foram requeridos mais
exames complementares, como ecodopplercardiograma transtoracico, pesquisa de
auto-anticorpos e fator reumatoide, funcéo tireoidiana, sendo prescrito antimalarico
(Hidroxicloroquina), imunomodulador (Metotrexato) com suplementagcdo de éacido
félico por suspeita de esclerose sistémica. Foi ainda orientada também a realizar
fisioterapia e fonoterapia para restabelecimento de suas capacidades prévias. Apos
dois meses dando continuidade ao acompanhamento reumatoldgico referiu melhora
das dores lombossacras e da disfagia, conseguindo realizar reintrodugéo alimentar
e ganhar peso, apesar da continua permanéncia de disfonia e astenia significativa
em membros superiores, bilateralmente. Ao exame fisico, apresenta-se com
enrijecimento e ressecamento de pele nas porc¢des distais de méos e pés, amplitude
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e forca diminuidas em ambos os MMSS, e positividade para Teste de Phalen,
Jobe e Neer bilateralmente. Reflexos pupilares estavam presentes, assim como a
motilidade ocular e campo visual ndo apresentaram alteracdes. Na ocasido, trouxe
resultados de todos os seus exames previamente solicitados. Creatina Quinase
total: 538 (referéncia 26-155 U/L), PCR: 4,9 mg/L, VHS: 30 mm, Ferritina Sérica:
449 ng/ml. Eletroforese de proteinas séricas: Albumina: 53,1 % (referéncia 60-71,0
%), Alfa 2: 12,2% (Referéncia 7-11,0%), Gama: 22,9 (Referéncia 9-16%); FAN:1:640
(nucleo e nucléolo reagentes), Fator reumatéide: 40,8 Ul/ml (Referéncia 30 Ul/ml).
Ecocardiograma demonstrando insuficiéncia mitral, tricispide e aortica discreta.
Manometria esofagica indicando hipotonia de EEI com corpo esoféagico prejudicado
com 87,5% das ondas nao conduzidas. Eletroneuromiografia referindo sindrome do
tunel do carpo bilateral em grau leve e padrao miopatico de recrutamento e radiografia
de coluna lombossacra apresentando sinais de espondiloartrite e escoliose ambas
lombares, acentuacdo da lordose fisiolégica lombar, leve astrolistese L2-L3 e
aorta ateromatosa. Confirmado o diagnéstico, a conduta foi permanéncia do uso
do Metotrexato e Acido Folico, além de prescrigdo manipulada de Creme Lanette
(Emulsificante e Excipiente) e Colchicina de uso topico para a pele. Além disso foram
solicitados novos exames de rotina para acompanhamento da evolugéo da doenga.

31 DISCUSSAO

A paciente apresento como manifestacdo preponderante inicialmente
disfagia e sintomas de refluxo gastroesofagico. A manifestacéo gastrointestinal mais
comum da ES é a disfuncdo esofégica, presente em 80 a 90% dos casos. Cursa
inicialmente com sintomas mais leves e progride agravando-se. Ocorre disfagia,
pirose retroesternal, eructagéo, regurgitacéo, saciedade precoce e sensacdo de
nauseas. Pode resultar em alimentacédo insuficiente e desnutricdo progressiva
(PERAZZIO, 2012).

Dentre as manifestagdes cutaneas da ES, destacam-se a esclerodactilia; as
Ulceras cuténeas nas pontas dos dedos e sobre as articulagdes interfalangianas;
microstomia; maculas do tipo leucomelanodermia; telangiectasias e a calcinose
cuténea distréfica (mais frequentemente em criangas e adolescentes). Também
pode haver atrofia esclerética difusa da pele, ressecamento e espessamento da
pele, diminuicdo da elasticidade em maos e pés (KUMAR, ABBAS, ASTER, 2016;
MIQUELIN, et al, 2018).

Entre os acometimentos musculoesqueléticos presentes na paciente
e que estdo ligados a Esclerose Sistémica, pode-se citar a rigidez articular e a
artralgia. E comum a condicdo de ma nutrigdo, associada a atrofia por desuso
e descondicionamento gerando um quadro de fraqueza muscular (FAUCI,
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LANGFORD, 2014).

Apesar de ser a pele o0 6rgao mais comumente afetado, o trato gastrointestinal,
rins, coracdo, musculos e pulmdes também estdo envolvidos. Na maioria dos
casos evolui do acometimento cutaneo para o visceral, podendo levar a 6bito por
insuficiéncia renal, insuficiéncia cardiaca, insuficiéncia pulmonar ou ma absorcao
intestinal. (MUANGCHAN et al., 2013; KUMAR, ABBAS, ASTER, 2016).

De acordo com Miquelin et al. (2018), os sintomas da ES s&o progressivos
e 0s pacientes se tornam cada vez mais debilitados e limitados a socializacéo,
cursando com uma incapacidade e reducao da qualidade de vida, corroborando com
a evolugdo clinica da paciente em estudo. O acometimento visceral esté intimamente
ligado ao prognéstico.

A manometria esofagica realizada pela paciente apontou que havia hipotonia
de esfincter esofagico inferior , além de corpo do esofagico prejudicado com
87,5% das ondas nédo conduzidas que corroboram com o quadro atual de disfagia.
O envolvimento do estdmago pode ocasionar gastroparesia, com retardo de
esvaziamento e sensacao de plenitude precoce (PERAZZIO, 2012).

No processo, o0 es6fago € o local do trato gastrointestinal mais acometido.
Isso decorre de substituicdo da camada muscular esofagica por tecido fibroso
colageno, fazendo-o perder sua flexibilidade (KUMAR, ABBAS, ASTER, 2016).

Van de Hoogen (1996) estudou o impacto do tratamento do metotrexato na
progressao da fibrose cutanea em 2 estudos clinicos randomizados, em pacientes
com ES inicial. O primeiro estudo incluiu 29 pacientes (11 pacientes com forma
cuténea difusa e 18 com forma limitada), com duragdo média do acometimento
cutdneo de 3,2 anos. Seguimento de 24 semanas, com observacdo de mais 24
semanas. O grupo metotrexato apresentou uma tendéncia de melhora nos escores
cuténeos e o grupo placebo apresentou uma tendéncia de piora, sem diferenca
estatisticamente significativa (p=0,06). O segundo estudo incluiu 71 pacientes com
ES forma cutanea difusa, com doenca inicial para 12 meses de tratamento com
metotrexato ou placebo. O grupo que fez uso do metotrexato apresentou um efeito
favoravel nos escores cutaneos.

A paciente em estudo foi tratada com o uso de metotrexato e acido folico,
com significancia melhora da sua sintomatologia. Em seu estudo Walker, et al, 2012,
cita que o metotrexato deve ser indicado como tratamento de primeira linha pois
apresenta bons resultados. No mesmo estudo ele cita o uso de inibidor de bomba de
protons para o acometimento do trato gastrointestinal na ES, se necessério. Houve
significativa melhora acerca do comprometimento do aparelho digestivo, no entanto,
a paciente ainda se queixava de astenia e dificuldade para deambular.
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41 CONSIDERAGOES FINAIS

A realidade de um paciente com uma histéria como essa enfatiza a
importancia da integracdao entre as demais clinicas. No caso do diagnostico de
Esclerose Sistémica e de suas consequéncias com diversos acometimentos, a
identificagdo de fatores de risco, de complicagdes e da doenca em seu estagio inicial
sdo imprescindiveis para um desfecho mais favoravel, sobretudo associada a uma
evolugcao de melhor prognostico.

Os sintomas de refluxo gastroesoféagico iniciais devem ser avaliados e
bem conduzidos adequadamente, observando se ha ou ndo a presenca de um
componente sistémico, evitando que passem despercebidos, 0 que por vezes ocorre.
O uso precoce do tratamento adequado para os sintomas digestivos, associado
ao tratamento especifico para a ES foi determinante para significativa melhora do
quadro.
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