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APRESENTACAO

O projeto UNIMAGEMPAM surgiu no ano 2015 com o objetivo de auxiliar no contetido
didatico extracurricular dos alunos de graduagédo de Medicina do Centro Universitario de
Patos de Minas (UNIPAM), criando, assim, mais um alicerce entre 0 processo de ensino-
aprendizagem aliando a pratica médica e o diagnoéstico por imagem ensinado em sala de
aula. Essainiciativa foi idealizada pela Dra. Ana Flavia Bereta Coelho Guimaraes, professora
do curso de Medicina, especificadamente da disciplina de Habilidade de Diagnéstico por
Imagem do (UNIPAM). Este é o nono evento promovido pelo projeto. Trazendo agora do
tema: Doencas Raras.
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RESUMO: A esclerose sistémica (ES) é uma
doenca que resulta da falha funcional do sistema
imunologico, de prevaléncia rara, clinicamente
heterogénea, crénica e progressiva. Individuos

RADIOLOGICO

do sexo feminino s&o mais predispostos a
desenvolverem a doencga, principalmente na
terceira e quarta décadas de vida, quando
comparado ao sexo masculino. Esse estudo trata-
se de uma revisao bibliografica utilizando artigos
e relatos de casos, disponiveis nas seguintes
bases de dados: Scientific Eletronic Library
Online (SciELO); Google Académico; Literatura
Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias
da Salde (LILACS); US National Library of
Medicine National Institutes of Health (PUBMED)
e National Library of Medicine (Medline).
Aplicaram-se  descritores ~ “Esclerodermia”,
“Esclerose Sistémica”, “Radiologia”, “Tomografia
Computadorizada”. A andlise foi realizada para
0 periodo compreendido entre 2000 e 2020,
incluindo artigos publicados em lingua portuguesa
e inglesa. Devido & caréncia de dados sobre a
enfermidade e alto potencial de mortalidade, o
estudo exposto objetivou agrupar os aspectos
radiolégicos gerais encontrados na ES. As
alteracdes deletérias da afec¢do consistem na
ativacdo do sistema imunologico, alteragcbes
vasculares e deposicdo de matriz extracelular e
colageno no tegumento e em 6rgéos internos. Na
conclusiva, foi possivel observar que os aspectos
radiologicos gerais da ES apresentam as
seguintes alteragbes: calcificacdes subcutanea,
telangectasias e acometimentos pulmonares e
gastrointestinais. Percebeu-se que a Doenca
Intersticial Pulmonar (DIP) é uma importante
complicacdo da afeccdo, sendo a tomografia
computadorizada de alta resolugdo (TCAR) o
exame que apresenta a maior sensibilidade

diagnostica.
PALAVRAS-CHAVE: Escleroderma Sistémico.
Radiografia. Radiologia. Tomografia

Computadorizada por Raios X.
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SYSTEMIC SCLEROSIS: CLINICAL-RADIOLOGICAL DIAGNOSIS

ABSTRACT: Systemic sclerosis (SSc) is a disease that results from the functional failure of
the immune system, of rare prevalence, clinically heterogeneous, chronic and progressive.
Female individuals are more likely to develop the disease, especially in the third and fourth
decades of life, when compared to males. This study is a bibliographic review using articles
and case reports, available in the following databases: Scientific Eletronic Library Online
(SciELO); Academic Google; Latin American and Caribbean Literature on Health Sciences
(LILACS); US National Library of Medicine National Institutes of Health (PUBMED) and
National Library of Medicine (Medline). Descriptors “Scleroderma”, “Systemic Sclerosis”,
“Radiology”, “Computed Tomography” were applied. The analysis was carried out for the
period between 2000 and 2020, including articles published in Portuguese and English. Due
to the lack of data on the disease and high mortality potential, the exposed study aimed
to group the general radiological aspects found in SSc. The deleterious changes in the
condition consist of the activation of the immune system, vascular changes and deposition
of extracellular matrix and collagen in the integument and internal organs. In conclusion, it
was possible to observe that the general radiological aspects of SSc present the following
changes: subcutaneous calcifications, telangectasis and pulmonary and gastrointestinal
disorders. It was noticed that Lung Interstitial Disease (PID) is an important complication of
the condition, with high resolution computed tomography (HRCT) the exam that presents the
highest diagnostic sensitivity.

KEYWORDS: Systemic scloridermy; Radiograph; Radiology; X-Ray Computed Tomography.

INTRODUCAO

A Esclerose sistémica (ES) é uma doenca autoimune de causa desconhecida e
de distribuicdo mundial que afeta, predominantemente as mulheres na terceira ou quarta
décadas de vida (MULLER et al. 2017). E considerada uma doenca 6rfa complexa e
clinicamente heterogénea, com manifestagbes clinicas variadas, um curso crénico e
frequentemente progressivo e significante incapacitagdo, desfiguracdo e mortalidade
(JAMESON et al. 2020).

A patogénese dessa doenca envolve trés alteragdes principais: ativagao do sistema
imune, alteragbes vasculares e aumento da deposicdo de matriz extracelular e colageno
na pele e em 6rgéos internos. Apesar de sua etiopatogénese ndo ser completamente
compreendida, a doenga ocorre em individuos geneticamente suscetiveis em associacéo
com possiveis fatores desencadeantes ambientais ou outros estimulos ndo especificos
(CARVALHO et al. 2019).

Nos ultimos anos, esforgos tém sido feitos para identificar pacientes em fases iniciais
da doenca, antes que ocorra dano irreversivel de 6rgaos internos. Para tanto, novos critérios
de classificagdo do ACR/EULAR 2013 para a esclerose sistémica foram desenvolvidos
com o intuito de aumentar a sensibilidade e, consequentemente, o diagndstico precoce,
incluindo, além das manifestagdes clinicas, os achados da capilaroscopia periungueal e a
presenca de autoanticorpos, classificando como portador de ES aquele que obtiver nove ou
mais pontos entre oito itens listados (CARVALHO et al. 2019).



ltem Subitem Pontuagéo

Espessamento cutaneo dos dedos

das duas maos, proximal as - 9
metacarpofalangeanas
Puffy hands (edema difuso das méaos)
Espessamento cutaneo dos dedos Esclerodactilia (distal as 2
(apenas o maior) metacarpofalangeanas e proximal as 4

interfalangeanas proximais)

Ulceras em polpas digitais

Lesces em polpas_d|g|ta|s (apenas o Pitting scars (micro cicatrizes de Ulceras 2
maior) - 3
prévias)

Telangiectasias - 2
Fenémeno de Reynaud - 3
Acometimento pulmonar Hipertensdo Pulmonar 2
(pontuagao maxima: 2) Doenca Intersticial Pulmonar 2

Capilares anormais a capilaroscopia - 2
. Anticentrbmero 3

( onﬁ;oggtﬁ%ﬁ?nsa- 3) Anti-topisomerase | 3
pontuag : Anti-RNA polimerase II| 3

Tabela 1: Medicina Interna de Harrison - 2 Volumes, Esclerose Sistémica (esclerodermia) e
disturbios correlatos, 2020. Critérios Classificatérios para Esclerose Sistémica (ACR/EULAR
2013)

Pacientes com ES podem ser amplamente agrupados em subpopulac¢des de doenga
cutanea difusa ou cutanea limitada, definidas pelo padréo de envolvimento da pele e pelos
aspectos clinicos e laboratoriais. A ES cuténea difusa (EScd) esta normalmente associada
a um extenso endurecimento cutdneo que surge nos dedos (esclerodactilia) e ascende
da parte distal para a regido proximal dos membros e para o tronco. Esses pacientes
apresentam desenvolvimento relativamente precoce de doenca pulmonar intersticial (DPI)
e envolvimento renal agudo. (JAMESON et al. 2020).

Em contrapartida, nos pacientes com ES cuténea limitada (EScl), o fenébmeno de
Raynaud costuma preceder outras manifestagdes patologicas, por vezes em varios anos.
Nesses pacientes, 0 envolvimento cutaneo permanece limitado aos dedos, a parte distal dos
membros e a face, ao passo que o tronco € poupado. Na EScl, o envolvimento de érgéaos
viscerais tende a apresentar uma progresséao insidiosa, podendo ocorrer o aparecimento
de Ulceras isquémicas nos dedos, hipertenséo arterial pulmonar (HAP), hipotireoidismo e
cirrose biliar primaria como complicacées tardias (JAMESON et al. 2020).

Considerando a deficiéncia de dados em nosso ambiente, o alto potencial de
mortalidade e a dificuldade diagnoéstica da doencga, o presente estudo objetivou reunir
os aspectos radiolégicos gerais encontrados na ES. O conhecimento dos aspectos
radiolégicos classicos da doenga € de suma importancia tanto para o diagnéstico quanto
para o acompanhamento clinico do paciente portador da ES.



METODOLOGIA

Trata-se de umarevisao bibliogréfica utilizando artigos e relatos de casos, disponiveis
nas seguintes bases de dados: Scientific Eletronic Library Online (SciELO); Google
Académico; Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS); US
National Library of Medicine National Institutes of Health (PUBMED) e National Library
of Medicine (Medline). Aplicaram-se descritores “Esclerodermia”, “Esclerose Sistémica”,
“Radiologia”, “Tomografia Computadorizada”. A busca foi feita para o periodo compreendido
entre 2000 e 2020, cruzando-se com o descritor Esclerose Sistémica, incluindo artigos
publicados em lingua portuguesa e inglesa.

Foram selecionados 24 artigos e, ap6s a andlise criteriosa dos mesmos, através da
avaliacé@o do titulo e leitura do resumo, incluiram-se 10 artigos devido a identificacdo da
relevancia para o tema abordado. Fez-se a selecao de artigos epidemiolégicos, conceituais
e de reviséo acerca da Esclerose Sistémica.

DISCUSSAO

Alteragdes cutaneas representam o principal sintoma da esclerodermia e estédo
presentes em 90% dos casos de ES cutanea limitada e em 100% dos casos de ES cutanea
difusa. S&o marcadas por espessamento cutaneo, simétrico e bilateral, que geralmente
se inicia nos dedos das maos e avanca para as regides mais distais. Auséncia de pelos,
diminuicdo da sudorese, xerose cutanea e alteragbes de pigmentagdo também podem
estar presentes (VARGA, 2008). Outras alteragdes cutédneas compreendem calcificagcoes
subcutaneas (Figura 1) e telangiectasias dos dedos das maos, face, labios e antebracos
(TURTELLI et al. 2001).

Figura 1: Arquivo de Radiologia Brasileira, Qual o seu diagnéstico?, 2001. Mostra radiografias
com calcificagdes grosseiras no segundo dedo, cotovelo e tenddo patelar respectivamente.



O fenbmeno de Raynaud representa a manifestacdo extracutdnea mais comum
da ES, estado presente em 99% dos acometidos pela ES cutanea limitada e em 98%
dos acometidos pela ES cutanea difusa. Ocorre uma vasoconstricdo reversivel provocada
por baixas temperaturas, estresse emocional e vibragbes, que acomete principalmente
os dedos das maos e dos pés, podendo afetar também a ponta do nariz e os lobos das
orelhas. O quadro clinico é marcado por palidez inicial (vasoconstricao) seguida de cianose
(isquemia), e por fim, ha o aparecimento de hiperemia (reperfusdo), que pode acontecer
espontaneamente ou apos elevagdo da temperatura do local comprometido (VARGA, 2008).

O acometimento pulmonar é observado por meio de inflamacgéo e fibrose intersticial
com deposicdo de matriz extracelular e obliteragcdo vascular, o que pode provocar
hipertensdo pulmonar (BASTOS; CORREA; FERREIRA, 2016). A Doenca Intersticial
Pulmonar (DIP) representa uma importante complicacdo da doenca, sendo considerada
a principal causa de 6bito relacionada a ES. Esta presente em 35% dos pacientes com
ES cutanea limitada e 65% dos pacientes com ES cutanea difusa (VARGA, 2008). Varios
métodos estdo disponiveis para a avaliacdo da DIP na ES, dentre eles, destacam-se a
ressonancia magnética (RM), a radiografia (RX) e a tomografia computadorizada de alta
resolugéo (TCAR).

Em seus estudos, Azevedo et al. (2005) e Bastos, Corréa e Ferreira (2016), afirmam
que a TCAR apresenta maior sensibilidade para o diagnéstico e a avaliagdo da extensao
da DIP, quando comparada a radiografia. Muller et al. (2017), concluiram em sua pesquisa
que a RM pulmonar exibe boa sensibilidade em comparagdo com a TC de toérax e pode
acrescentar informagdes Uteis a avaliagdo de atividade da DIP. Ainda assim, atualmente,
de acordo com Hoffmann-Vold et al. (2020) no Encontro Anual do Colégio Americano de
Reumatologia, o exame indicado para a avaliagcdo da DIP é a TCAR.

As lesdes evidenciadas na TCAR sdo, em sua maioria, bilaterais, simétricas e
com predominio em bases. Quanto ao tipo, 0 achado mais comum foi o padrao reticular
representado por espessamento de septos interlobulares e intralobulares, seguido por
opacidades em vidro-fosco (Figuras 2 e 3). Outros padrdes incluiram bronquiectasias e
bronquiolectasias de tragédo, faveolamento, linhas subpleurais e bandas parenquimatosas
(GASPARETTO et al., 2005).

Figura 2: Arquivo de Radiologia Brasileira, Esclerose sistémica progressiva: aspectos na
tomografia computadorizada de alta resolugdo, 2005. Mostra TCAR dos segmentos basais dos
lobos inferiores indicando areas periféricas de atenuagéo em vidro fosco e leséao de lobo inferior

direito caracterizada por espessamento de septos interlobulares.



Figura 3: Arquivo de Radiologia Brasileira, Esclerose sistémica progressiva: aspectos na
tomografia computadorizada de alta resolugdo, 2005. Mostra TCAR ao nivel das veias
pulmonares inferiores com opacidades e atenuagdo em vidro fosco associadas a areas de
espessamento do intersticio intralobular.

A hipertensao arterial pulmonar é caracterizada por pressao arterial pulmonar média
igual ou superior a 25 mmHg e presséo de oclusao da artéria pulmonar igual ou inferior a 15
mmHg e pode ocorrer isoladamente ou em associagdo a DIP. Os achados na TCAR (Figura
4) compreendem o aumento do calibre do tronco arterial pulmonar (> 28,6 mm + 2) e das
artérias pulmonares principais, porém, a auséncia destes achados nédo exclui o diagnéstico
(BASTOS; CORREA; FERREIRA, 2016).

Figura 4: Arquivo de Radiologia Brasileira, Tomography patterns of lungdisease in systemic
sclerosis, 2016. Mostra TCAR com janela de mediastino que evidencia um aumento calibre do
tronco arterial pulmonar (35,7 mm) e dilatacéo esofagica com nivel liquido no seu interior.

Marques (2011), relata em seu estudo que 0 acometimento gastrointestinal € bastante
comum na ES, sendo o es6fago a regiao mais acometida. De acordo com Varga (2008), o
comprometimento esofagico esta presente em 90% dos casos de ES cutanea limitada e em
80% dos casos de ES cutanea difusa. Sakuma et al. (2014), menciona que a abordagem
diagnostica primaria de pacientes com ES apresentando ou ndo sintomas esofagicos, pode
ser realizada por meio da seriografia esofagogastroduodenal. As altera¢des encontradas na



seriografia (Figura 5) sdo: mudancgas do calibre, dinAmica e mucosa esofagiana, presenca
de hérnia de hiato e refluxo (Figura 5).

Figura 5: Arquivo de European Congress of Radiology 2014, Prevalence of esophageal
abnormalities detected in contrastedimage of the esophagus in systemic sclerosis and profile
of associated autoantibodies, 2014. Mostra seriografia esofagogastroduodenal com dilatagao

esofagica distal e sinais de esofagite.

Os achados cardiacos e renais sdo menos frequentes. As alteragdes cardiacas
podem ser primarias ou secundarias a hipertenséo arterial pulmonar, doenca pulmonar
intersticial ou ao comprometimento renal. Envolvem disturbios do sistema de conducéo,
arritmias, palpitagdes, insuficiéncia cardiaca congestiva, pericardite e derrame pericardico
(TREVISAN; PEREIRA; OLIVEIRA, 2016). Ja o acometimento renal € marcado por lesdes
vasculares que obliteram e estreitam o lUmen das artérias interlobulares e arqueadas,
0 que leva a redugdo do fluxo sanguineo renal e consequente hipertensdo maligna. O
quadro clinico classico é marcado por hipertensdo acelerada e insuficiéncia renal oligurica
progressiva (VARGA, 2008).

CONSIDERAGCOES FINAIS

Conclui se com esse trabalho que os aspectos radiolégicos gerais da Esclerose
Sistémica compreendem calcificagbes subcuténeas, telangiectasias e acometimentos
pulmonares e gastrointestinais. Os achados cardiacos e renais sdo menos frequentes.

Na Esclerose Sistémica o acometimento pulmonar é observado principalmente por
meio da Doenca Intersticial Pulmonar (DIP) que representa uma importante complicagdo
da doencga, a tomografia computadorizada de alta resolugdo (TCAR) apresenta maior
sensibilidade para o diagnoéstico e a avaliagdo da extensao da DIP.

Os principais acometimentos pulmonares evidenciados na TCAR incluem lobos



pulmonares com areas periféricas de atenuacao em vidro fosco, espessamento de septos
interlobulares, veias pulmonares inferiores com presenca de opacidades cursando com
atenuacdo em vidro fosco, espessamento do intersticio intralobular, presenca de algumas
bronquiectasias de tracao associadas a les@o além do aumento do calibre do tronco arterial
pulmonar (> 28,6 mm + 2) e das artérias pulmonares principais. Com a evolug¢ao do quadro
as bases pulmonares demonstram padrao reticular com sinais de fibrose predominante.

Os principais acometimentos gastrointestinais evidenciados na seriografia
esofagogastroduodenal sdo mudancgas do calibre, dindmica e mucosa esofagiana, presenca
de hérnia de hiato, refluxo e sinais de esofagite.
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