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Quando, n um consultório médico, 
comparecer alguém com aspecto de mú­
mia, provavelmente far-se-á o diagnósti­
co de esclerodermia. Tal diagnóstico se­
rá, entüo, confirmado com o cartão de vi­
sita do doente ou seja, as suas mãos (6). 

Nos casos avançados e típicos de es­
clerose sistêmica progressiva, o reconhe­
cimento da enfermidade não oferece, por 
conseguinte, dificuldades maiores pois a 
máscara esclerodérmica e a esclerodacti­
lia estigmatizam o indivíduo. Em sua·3 
manifestações iniciais, contudo, a pesqui­
sa e avaliação dos sintomas e sinais de­
vem ser meticulosas e ponderadas ao mes­
mo tempo que a investigação e interpreta­
ção dos exames laboratoriais e radiológi­
cos devem ser amplas e criteriosas. 

No encaminhamento diagnóstico, Fer­
radas estabelece três etapas a serem per­
corridas: 

1 - estabelecer um denominador co­
mum, clínico ou laboratorial que justifi­
que a presunção da colagenose e oriente 
sua pesquisa; 

2 - determinar, verificada a exis­
tência cte lesões cutânea(~, em que vísceras 
poderão ser encontrados elementos signi­
ficativos para o diagnóstico, prognóstico 
e terapêutico; 

~ - distinguir se a lesão víscera! in­
tegra intrinsecamente a enfermidade 
cutânea, constitui uma as·3ociação mórbi­
da, representa uma complicação inespecí­
fiea ou consiste num comprometimento 
isolado com mínimas ou até mesmo ine-

xistentes alterações da pele, fato que re­
presentaria um argumento a mais, em fa­
vor da denominação de esclerose sistêmi­
ca progressiva, em detrimento ao de es­
clerodermia. 

Desde logo, deve-se deixar estabele­
ddo que não existem exames complemen­
tares patognomônicos da doença esclero­
dórmica. Seu diagnóstico continua, por­
tanto, a ser es·sencialmente clínico. Con­
tudo, tornam-se indispensáveis as investi­
gações múltiplas, esgotando-se, dentro 
rins possibilidades, todos os meios auxi­
liares de diagnóstico. Com tão ampla in­
vestigação, visa-se surpreender quais os a­
parêlhos e sistemas atingidos pela fibro­
se con.i untiva. 

1- Hemograma 

O quadro hemático pode, em muitas 
ocaswes, apresentar-se inteiramente nor­
mal ou evidenciar alterações ínespecífi­
t.:as. (2). 

De 20 a 30% dos pacientes exibem, 
eontudo, anemia normocítica e normocrô­
míca e hipocrômica, de causa mielogênica 
ou carencial. Nos casos de longa evolu­
ção, com freqüente acometimento digesti­
vo e conseqüentes transtornos disabsorti­
vos, eleva-se bastante a incidência da a­
nemia, inclusive do tipo macrocítico e me­
galoblástico mas que costuma manter-se, 
entretanto, em graus moderados. Excep­
eional é, ainda, a verificação de anemia 
hemolítica por autoanticorpos . 
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A série branca pode, por igual, estar 
alterada, principalmente durante os pe­
ríodos de atividade do processo. Encon­
tram-se, então: 

a) - Leucocitose com taxas que po­
dem chegar a 30.000 por mm3 e, no geral, 
relacionadas à patologias intercorrentes. 

b) - Eosinofilia que pode chegar ao 
valor relativo de 20%. 

c) - Neutrofilia com desvio para a 
esquerda. 

A repercussão plaquetária com púr­
pura trombocitopênica é excepcional. 

11-Eritrossedimentação 

Mostra-se elevada, dentro de am­
pla margem, podendo mesmo ultrapas­
sar aos 50 mm. na P hora. A cuidadosa 
avaliação das cifras da sedimentação 
globular possibilita o manuseio de um e­
lemento de extraordinário valor interpre­
tativo quanto ao grau de atividade da 
doença. 

111 - P r o t e i n o g r a m a 

A separação eletroforética das pro­
teínas traduz, provavelmente, a altera­
ção humoral mais significativa da escle­
rose sistêmica progressiva. 

A cifra elas proteínas totais, comu­
mente, não se altera. Em reduzido nú­
mero ele casos encontra-se hipoproteine­
mia e ,mais raramente ainda ,hiprprotei­
nemia. 

A hipoalbuminemia e a hipergama­
mum a todas as colagenoses. O aumento 
da gamablobulina é, praticamente, cons­
tante e se acentua com a progressão da 
doença. Encontram-se ,ainda, como alte­
rações protêicas: hiperbetaglobulinemia 
que é muito mais discreta e menos fre­
qüente e, em contados casos aumento da 
globulina alfa 2. Ehrich justifica a es­
cassa repercussão sobre a globulina alfa 
2 pelo fato de que a elevação desta fra­
ção está ligada s glicoproteínas que au­
mentam bastante nos processos agudos e 
modificam-se pouco, nos crônicos. Como 
a E. S. P. é a mais crônica das colage­
noses, as alterações das glícoproteínas 
são de mínima intensidade e, em conse­
qüência, a globulinemia alfa 2 costuma 
ser normal. ( 5). 

IV - I m u n o e l e t r o f o r e s e 

Embora não se tenha estabelecido 
um padrão definido, referem-se aumen­
tos da lgM e, meno sfreqüentemente da 
lgG. (11). 

V-Proteína C-Reativa 

Por se tratar de um processo histo­
patológico essencialmente crônico com 
escassas reações exsudativas e com pre­
domínio da reação fibroblástica, a positi­
vidade desta proteína anormal pode ser 
constatada durante as fases mais agudas 
da doença. 

VI - M u c o p r o t e í n a s 

Pouco se altera na E S P, podendo 
encontrar-se moderadas elevações nos ca­
sos com franca fibrose visceral. 

VII - Fato r Reumatóide 

Sua pesquisa através do teste do la­
tex ou da reação de Waaler-Rose pode 
ser positiva em 20 a 40% dos casos de 
ESP. (10). 

Ao contrário da artrite reumatóide, 
a inativação pelo calor reduz sensivel­
mente a positividade das reações soroló­
gicas, nos casos de doença esclerodérmica. 
O título tende a ser mais baixo do que 
o encontrado na artrite reumatóide. Al­
guns autores acreditam que o achado de 
títulos elevados, na esclerose sistêmica 
progressiva, estejam associados a lesões 
vasculares e articulares. Outros, contu­
do, não referem tal associação. 

VIII - Células Le e Teste da imunofluo• 
rescência 

A positividade das células de Har­
graves-Haserick que têm sido menciona­
das numa freqüência variável de 5 a 20% 
foi por nós constatada em 2 entre 25 ca­
sos o que corresponde a uma incidência 
de 8%. 

Também o teste da imunofluores­
cência indireta para a pesquisa de fato­
res antinucleares tem evidenciado resul­
tados positivos com tipos de padrão nu­
cleolar ou homogêneo com títulos de 1/ 
256 ou superiores. 
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IX - Enzimas Série as 

A transaminase glutâmico-oxalacéti­
ca, a creatinofosfoquinase e a aldolase 
podem estar alteradas e, nestes casos, re­
fletem um mais intensou ou extenso com­
prometimento muscular que pode, em 
muitos casos, evoluir em grau sub-clíni­
co. 

X - Reações sorológicas para a Lues 
e testes de Floculação. 

Como resultado da disproteinemia é 
dado observar-se falsos resultados positi­
vos para a lues (9) bem como, positivida­
de dos chamados testes de função hepáti­
ca. Tais resultados devem-se ao aumen­
to das gamablobulinas e à diminuição 
da albumina. 

XI - Uréia e Creatinina 

Mantém-se comumente ,dentro de 
suas cifras normais. Verifica-se no en­
tanto, hiperazotemia e repercussão sobre 
a taxa e a depuração da creatinina de 
forma progressiva quando se instala a in­
suficiência renal. A descompensação re­
nal desenvolve-se rapidamente e a hiper­
azotemia representa a síndrome humoral 
do quadro urêmico que leva o esclerodér­
mico à morte, em poucos dias ou sema­
nas. 

XU- Crioglobulinas 

São ocasionalmente encontradas na 
E S P. 

X I li - Calcemia, Fosfatemia e Fosfata­
semia 

Habitualmente evidenciam resulta­
d?s normais, mesmo na vigência de cal­
cmose e ,por outro lado, tem sido referi­
dos casos com hipercalcemia em ausência 
de calcificações de partes moles. Inexis­
t~ portanto, correlação entre as altera­
çoes humorais e os depó-sitos teciduais. 

X IV - L i p ido grama 

.. O metabolismo lipídico pouco se mo­
d~fica no curso da ESP. São alterações 
discretas, inconstantes e mais freqüentes 

nas cifras dos lipídeos neutros. São pro­
vavelmente, mais dependentes de condi­
ções mórbidas associadas. 

XV - E x a m e de U r i n a 

A maioria das vêzes evidencia resul­
tados normais, encontrando-se em alguns 
casos, discreta proteinúria. Quando se 
instala a insuficiência renal, constatam­
se hipoestenúria com isoestenúria, albumi­
núria, cilindrúria e hematúria. A dimi­
nuição dos corticoides urinários traduz 
possíveis estados de hipossuprarrenalismo 
e a creatinúria, acima de 100 mg nas 24 
horas, é índice de comprometimento mus­
cular; constata-se, ainda, eliminação de 
ácido 5-hidroxindolacético e 2,5-dihidroxi­
fenilpirúvico ( 1). 

XVI - Líquor e Eletroencefalograma 

No líuqido cefaloraquideano pode ha­
ver positividade dos testes de floculação 
e aumento das proteínas. 

No traçado eletroencefalográfico não 
chegaram a se estabelecer alterações ca­
racterísticas que pudessem imprimir um 
cunho específico ao EEG da ESP. 

XV 11 - E l e t r o m i o g r a f i a 

Evidencia o comprometimento mus­
cular que se exterioriza pela diminuição 
dos potenciais de ação que têm, também, 
duração mais curta que a média. Além 
disto, podem ser encontrados potenciais 
característicos de fibrilação espontânea 
de músculo desenervado. 

XVIII- Exame da Circulação Periférica 

O exame angiológico do esclerodér­
mico, através da termometria cutânea os­
cilometria ou oscilografia e capilaro~co­
pia fornece elementos de valor extraordi­
nário para avaliar o gran de participação 
vascular, na estreita dependência de uma 
hiperestesia do simpático. 

.J ablonska estabeleceu os seguintes e­
lementos distintivos, de acordo com o as­
pecto capilaroscópicos: 

a) Doença de Raynaud: alças capi­
lares dilatadas e alargadas, com saliên­
cias aneurismáticas das paredes. 

b) Esclerose sistêmica progressiva 
sem Raynaud: acentuada redução em nú-
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mero dos capilares que .,;e apresentam de­
formados e, às vêzes, somente uma parte 
se faz visível. 

c) Esclerose sistêmica progressiva 
com Raynaud: os capilares que não estão 
dilatados mostram-se finos, contraídos c 
deformados. 

XIX - E l e t r o c a r di o grama 

Face às múltiplas alterações depen­
dentes da localizacão e da extensfto ela fi­
brose miocárdica >eleve, o exame eletro­
cardiográfico constituir-se numa inve·3ti­
o-adio complementm· de rotina. Embora 
;ej:w1 alterações inespecíficas e sem cor­
relacão com os achados de necnípsia ve­
rificam-se arritmias, alteracões da onda 
P, diminui(;ão de amplitude ~lo QHS, fies­
nivelamentos ele ST, diminuição de am­
plitude ou inversão da·:~ ondas T e distúr­
bios na condução útrio-ventricular e in­
traventricular (4). 

XX - Exame R adio lógico 

[nestimávcl é a ocntribuição ela ra­
diologia na investigação do comprometi­
mento víscera!, eom destaque pala o cxa­
me osteoarticular, respiraV)rio, cánlio­
vascular e digestivo. 

a) Ossos e A rticulaçt)e.., 

As lesões ostcoal'ticulares destacam­
se por sua freqüência, encontrando-se(:n: 

- atrofia óssea concêntrica que se i­
nicia pela extremidade distai da 3•• falan­
ge e progride de maneira centrípeta, le­
vando à reabsorcão expontànea da fal<m­
ge; nos caso·s cfe maior gravidade por! c 
ser observada nas falanges médias, pro­
ximais, porções distais elos ossos longos 
do antebraço e clavícula; c volue com pe­
ríodos de atividade e remis:siio, caracb>ri­
zados por destruição óssea irregular c 
tendência à reconstrução óssea; desta su­
cessão resulta a imagem rndiolríg·ica eô­
nica dos ossos; na incidência em perfi I 
percebem-se mais precocemente as evidên­
cias de alterações absorvidas pois elas se 
localizam na face palmar da falangeta; 
é importante, contudo, ressaltar que este 
aspecto pode ser produzido por uma va­
riedade de outras causas como a docnca 
de Raynaud, as lesões nervosas sensoriais 

centrais ou periféricas (tabes e diabete 
melitus), a sarcoidose, as infecções pio­
gênicas da polpa digital e a acro-osteólise 
ptofissional elos trabalhadores expostos 
ao cloreto de vinil e caracterizada pela 
tríaclc, fenômeno de Raynuad, erupção da 
pele das mãos e osteólise de falanges ter­
minais. 

-- ostcoporose, com pct·da da trabe­
culação óssea e devida, em grande parte, 
ao desu•so. 

- redução do espaço articular. 
- - deformidades em flexão dos qui-

rodátilos (mão em gana). 
- calcificações periarticulares (em 

geral volumosas colcc;ões globulosas, pro­
fundamente situadas em tôrno das arti­
cnl~H.;ões) ou para-articulares (granula­
f:ücs miliares, hipoclemtólitos e calcifica­
côcs hminarcs). 
· --- espessamento da membrana pcrio­
dõntica que representa o sinal de Black­
bul'Il ( 11) e constitui um bom reconheci­
mento do aspecto radiológico da doença; 
revela-se por um espes·samento da área 
de t ranslucirlez que se si tua ao redor das 
raizes dos dentes; é vista, particularmen­
te nos molares c resulta de um aumento 
na quantidade de colúgcno da membrana 
periodôntica que, normalmente tem um 
cspes·31ll'a de O, IR a 0,25 mm; tal espcssa-
11ll'l1 to pode estar associado com abso1·ção 
du o:.;so alveolar adjacente que mostra, 
então, irregularidades na sua superfície; 
trata-se, no entanto, de um sinal incons­
t;wtc> qw~ não envolve, neccs.,;àriamente, 
todos os dentes c que pode desaparecer 
nos c!;tftdios avan<;ados; além disto, a pe­
riodontite crônica pode eviclenciar apa­
rência semelhante. 

b) Aparêlho Respimtório 

O comprometimento pulmonar pela 
esclcrosc ·:.;istêmiea progressiva é elevado 
(:3•3?(:. em nossos casos) e antecede, mui­
tas vêzes, as lesões cutâneas típicas. 

Doylc e Buchanam (7) assinalam 
que a'3 três seguintes anormalidades pul­
monares, para as quais não haja explica­
ção aparente, devem sugerir a possibili­
dade de esclerose sistêmica progressiva: 

Fihrose pulmonar <lifusa quan­
do afetando os dois terços inferiores dos 
campos pulmonares. 
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2 - Pulmão favoso 
3 - Hipertensão pulmonar, especial­

mente quando associada com o fenômeno 
de Raynaud. 

Mais precocemente alteram-se as pro­
V;,.s de função respiratória, em relação aos 
sinais radiológicos e só após ter-se tor­
nado reconhecível aos RX, o comprome­
timento pulmonar costuma desenvolver 
manifestações clínicas. 

O quadro radoilógico do pulmão es­
clerodérmico pode estar constituído por: 

- fibrose intersticial difusa, de as­
pecto reticulado, mais acentuada nas ba­
ses pulmonares e, principalmente, nos 
seios cardiofrênicos e costofrênicos ; em 
fases mais avançadas são envolvidos os 
campos médio e inferior, contrastando-se 
esta opacidade com a hiperclaridade dos 
campos superiores, e devido ao enfisema 
compensador. 

- imagens císticas: pequenos espaços 
anulares e radioluzentes, localizados nos 
2/3 inferiores de ambos os pulmões; tais 
imagens císticas junto às retrações anu­
lares da pleura basal dos lobos inferiores 
configuram o pulmão favoso com aspecto 
de favo de mel ou ninho rle abelhas. 

- calcificação da trama pulmonar 
com sombras miliares de densidade cal­
cárea. 

- pneumatocele 
- pneumonites de aspiração 
- pneumotorax espontâneo 
- efusão pleural 
- fibrose pleural 
- imagens tumorais devidas à carci-

noma broncogênico que constitui uma o­
corrência possível nos casoo que desen­
volvem fibrose pulmonar. 

c) Aparêlho cárdio--vascular 

A cardiopatia esclerodérmica pode 
ou não se traduzir radiologicamente, co­
mo acontece com o eletrocardiograma. A 
configuração cardíaca adota, por vêzes, 
um aspecto triangular. Quando coexiste 
hipertensão no pequeno circuito, torna-se 
saliente o arco médio, pela dilatação da 
artéria pulmonar. Restringe-se a pulsati­
lidade do miocárdio, observavel pelo exa 
me fluoroscópico, particularmente em 
presença de derrame pericárdico que leva 
W, ll;bertura dos ángulos cárdio-diafrag­
mahcos que se tornam obtusos, e que dá 

à sombra do coração, a imagem em gar­
rafão. 

A angiografia pode revelar estreita­
mento ou bloqueio das artérias digitais. 

d) Aparêlho Digestivo 

1- Esôfago 

A radiologia surpreende em muitas 
ocasiões, a esofagopatia esclerodérmica, 
mesmo na ausência dos sintomas clínicos 
representados pela disfagia, retro-ester­
nalgia, plenitude, regurgitação e vômitos. 

Os dados radiológicos que são mais 
pronunciados no terço inferior, são repre­
Gentados por: 

- Atonia, devida à diminuição da 
peristalse; a passagem da substância de 
contraste é retardada, podendo persistir 
no esôfago por várias horas, quando o 
tempo normal de esvasiamento, em decú­
bito dorsal, é de 8 segundos; outro ele­
mento de grande valor diagnóstico e que 
demonstra a atonia e a rigidez da parede 
e-sofageana, é a visualização do esôfago 
com duplo contraste: o gasoso represen­
tado pelo ar deglutido e o radiopaco, cons­
tituído por uma camada de bário deposi­
tada sobre a mucosa esofageana. 

-Dilatação 
- Floculação da substância de con-

traste em conseqüência de resíduos ali­
mentares que permanecem no esôfago. 

- Relêvo mucoso mal definido 
- Estenose do esôfago no 1/3 infe-

rior 
- Esofagite e/ou imagem de úlcera 
- Esôfago curto adquirido ou bra-

qui-esôfago esclerodérmico, com cardioes­
pasmo e estômago parcialmente torácico, 
como resultado da esclerose e retração 
do esôfago no sentido longitudinal. 

2 - No estômago também podem ser 
constatadas dilatação e atonia com estase 
gástrica, espessamento e irregularidade 
das pregas mucosas e hérnias hiatais a­
companhando o braquiesôfago esclerodér­
mico. 

3 - Intestino 
Tanto o intestino delgado como o 

grosso intestino podem ser sede de alte­
rações com expres-são radiológica. 

No delgado, as lesões predominam no 
segmento proximal. A dilatação é o prin­
cipal achado radiológico, ao lado do retar­
do no trânsito intestinal. 
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No intestino grosso observam-se ato­
nia e dilatação, com incompleta evacua­
ção da substância de contraste. Alguns 
casos revelam a existência de divertículos 
com largas aberturas de comunicação 
com a luz intestinal, ao contrário do que 
ocorre com a diverticulose colônica. 

Sinteticamente, procuramos dar uma 
visão panorâmica dos múltiplos examE*! 
complementares capazes de fornecerem 
subsídios ao diagnóstico da esclerose sis­
têmica progressiva e ao grau de compro­
metimento visceral. Desde logo reafirma­
mos nossa conceituação inicial de que o 
perdominantemente clínico, se excetuar­
mos os raros casos de escasso ou nulo 
comprometimento cutân eo. 

Sendo necessário estabelecer uma ro­
tina inicial na investigação laboratorial 
e radiológica do esclerodérmico, fixaria­
mos as solicitações iniciais seguintes: 

1 - Hemograma 
2 - Eritrossedimentação 
3 - Mucoproteinas 
4 - Proteína C-reativa 
5 - Uréia e creatinina 
6 - Exame comum de urina 
7 - RX de mãos, mandíbulas, cam­

pos pulmonares e esôfago. 

Com isto, estaremos capacitados a re­
conhecer e avaliar esta enfermidade que 
se comporta, ainda, segundo a compara­
ção de Annes Dias em relação ao câncer 
gástrico, como a Esfinge milenar com sua 
terrível evocação: «Ou me decifras ou te 
devoro». 

Se a fé é a alma da sociedade, é a 
substância da vida humana, é a ilusão 
que ainda não se realizou e é a verdade 
da inteligência, podemos crer no que es­
peramos e, esperando no que cremos, che­
garemos à certeza de que num futuro pró­
ximo poderemos plenamente não nos li­
mitarmos à parte do aforisma médico que 
diz: «S não puderes curar, alivia e se nem 
puderes aliviar, então, consola», pois es­
taremos em condições de completá-lo in-

tegralmente com a frase: «Se puderes 
curar, cura». 
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