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VALOR DO LABORATORIO E DA RADIOLOGIA NO DIAGNGSTICO
DA ESCLEROSE SISTEMICA PROGRESSIVA

Porf,

Quando, num consultério médico,
comparecer alguém com aspecto de mu-
mia, provavelmente far-se-4 o diagnosti-
co de esclerodermia. Tal diagnéstico se-
ra, entdo, confirmado com o cartido de vi-
sita do doente ou seja, as suas méos (6).

Nos casos avancados e tipicos de es-
clerose sistémica progressiva, o reconhe-
cimento da enfermidade ndo oferece, por
conseguinte, dificuldades maiores pois a
méscara esclerodérmica e a esclerodacti-
lia estigmatizam o individuo. Em suas
manifestacoes iniciais, contudo, a pesqui-
sa e avaliacio dos sintomas e sinais de-
vem ser meticulosas e ponderadas ao mes-
mo tempo que a investigacio e interpreta-
¢do dos exames laboratoriais e radiolégi-
cos devem ser amplas e criteriosas.

No encaminhamento diagndstico, Fer-
radas estabelece trés etapas a serem per-
corridas:

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

2 — determinar, verificada a exis-
téncia de lesdes cutaneas, em que visceras
poderdo ser encontrados elementos signi-
ficativos para o diagndstico, prognéstico
e terapéutico;

3 — distinguir se a lesdo visceral in-
tegra intrinsecamente a enfermidade
cutdnea, constitui uma associagiio morbi-
d‘a, representa uma complicagdio inespeci-
fica ou consiste num comprometimento
i1solado com minimas ou até mesmo ine-
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xistentes alteracées da pele, fato que re-
presentaria um argumento a mais, em fa-
vor da denominacdo de esclerose sistémi-
ca progressiva, em detrimento ao de es-
clerodermia,.

Desde logo, deve-se deixar estabele-
rido que ndo existem exames complemen-
tares patognomonicos da doenca esclero-
dérmica. Seu diagnéstico continua, por-
tanto, a ser essencialmente clinico. Con-
tudo, tornam-se indispensaveis as investi-
gacdes multiplas, esgotando-se, dentro
das possibilidades, todos os meios auxi-
liares de diagnostico. Com tao ampla in-
vestigacio, visa-se surpreender quais os a-
parélhos e sistemas atingidos pela fibro-
se conjuntiva.

I —Hemograma

O quadro hematico pode, em muitas
ocasides, apresentar-se inteiramente nor-
mal ou evidenciar alteragdes inespecifi-
cas. (2).

De 20 a 30% dos pacientes exibem,
contudo, anemia normocitica e normocro-
mica e hipocrdmica, de causa mielogénica
pu carencial. Nos casos de longa evolu-
¢do, com freqiiente acometimento digesti-
vo e conseqiientes transtornos disabsorti-
vos, eleva-se bastante a incidéncia da a-
nemia, inclusive do tipo macrocitico e me-
galoblastico mas que costuma manter-se,
entretanto, em graus moderados. Excep-
cional é, ainda, a verificacdo de anemia
hemolitica por autoanticorpos.
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A série branca pode, por igual, estar
alterada, principalmente durante os pe-
riodos de atividade do processo. Encon-
tram-se, entio:

a) — Leucocitose com taxas que po-
dem chegar a 30.000 por mm?3 ¢, no geral,
relacionadas & patologias intercorrentes.

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

¢) — Neutrofilia com desvio para a
esquerda.

A repercussio plaquetaria com pur-
pura trombocitopénica é excepcional.

Il —Eritrossedimentacdao

Mostra-se elevada, dentro de am-
pla margem, podendo mesmo ultrapas-
sar aos 50 mm. na 1? hora. A cuidadosa
avaliacio das cifras da sedimentacao
globular possibilita o manuseio de um e-
lemento de extraordinario valor interpre-
tativo quanto ao grau de atividade da
doenca.

HI — Proteinograma

A separacdo eletroforética das pro-
teinag traduz, provavelmente, a altera-
cdo humoral mais significativa da escle-
rose sistémica progressiva,

A cifra das proteinas totais, comu-
mente, nio se altera. Em reduzido nu-
mero de 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 progressdo da
doenca. Encontram-se ,ainda, como alte-
racdes protéicas: hiperbetaglobulinemia
que é muito mais discreta e menos fre-
qiiente e, em contados casos aumento da
globulina alfa 2. Ehrich justifica a es-
cassa repercussio sobre a globulina alfa
2 pelo fato de que a elevacido desta fra-
cdo estd ligada s glicoproteinas que au-
mentam bastante nos processos agudos e
modificam-se pouco, nos cronicos. Como
a E. S. P. é a mais cronica das colage-
noses, as alteracbes das glicoproteinas
sdo de minima intensidade e, em conse-
giiéncia, a globulinemia alfa 2 costuma
ser normal. (5).

IV — I'munoeletroforese

Embora ndo se tenha estabelecido
um padrdo definido, referem-se aumen-
tos da IgM e, meno sfreqiientemente da
IgG. (11).
V—Proteina C—Reativa

Por se tratar de um processo histo-
patoldgico essencialmente croénico com
escassas reacdes exsudativas e com pre-
dominio da reacfo fibroblastica, a positi-
vidade desta proteina anormal pode ser
constatada durante as fases mais agudas
da doenca.

VI — Mucoproteinas

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

VIIi — Fator Reumatdide

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

. Ao contrario da artrite reumatoide,
a inativacdo pelo calor reduz sensivel-
nqente a positividade das reacdes sorolé-
gicas, nos casos de doenca esclerodérmica.
O titulo tende a ser mais baixo do que
o encontrado na artrite reumatéide. Al-
guns autores acreditam que o achado de
titulos elevados, na esclerose sistémica
progressiva, estejam associados a lesdes
vasculares e articulares. Outros, contu-
do, ndo referem tal associacio.

VIII — Células Le e Teste da imunofiuo-
rescéncia

A positividade das células de Har-
graves-Haserick que tém sido menciona-
das numa freqiiéncia variavel de 5 a 20%
foi por nés constatada em 2 entre 25 ca-
sos o que corresponde a uma incidéncia
de 8%.

Também o teste da imunofluores-
céncia indireta para a pesquisa de fato-
res antinucleares tem evidenciado resul-
tados positivos com tipos de padrido nu-
cleolar ou homogéneo com titulos de 1/
256 ou superiores.
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IX — Enzimas S éricas

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

X — Reacées sorolégicas para a Lues
e testes de Floculacdo.

Como resultado da disproteinemia ¢
dado observar-se falsos resultados positi-
vos para a lues (9) bem como, positivida-
de dos chamados testes de fun¢do hepati-
ca. Tais resultados devem-se ao aumen-
to das gamablobulinas e & diminuicdo
da albumina.

XI — Uréia e Creatinina

Mantém-se comumente ,dentro de
suas cifras normais. Verifica-se, no en-
tanto, hiperazotemia e repercussio sobre
a taxa e a depuracdo da creatinina de
forma progressiva quando se instala a in-
suficiéncia renal. A descompensacio re-
nal desenvolve-se rapidamente e a hiper-
azotemia representa a sindrome humoral
do quadro urémico que leva o esclerodér-
mico & morte, em poucos dias ou sema-
nas.

Xll — Crioglobulinas

Sdo ocasionalmente encontradas na
E S P.

XI1II — Calcemia, Fosfatemia e Fosfata-
semia

Habitualmente evidenciam resulta-
dps normais, mesmo na vigéncia de cal-
cinose e ,por outro lado, tem sido referi-
dos casos com hipercalcemia em auséncia
de calcificacdes de partes moles. Inexis-
te~, portanto, correlagio entre as altera-
¢oes humorais e os depdsitos teciduais.

X1V — Lipidograma

0 metabolismo lipidico pouco se mo-
clgflca no curso da ESP. Sdo alteragoes
discretas, inconstantes e mais freqiientes

i
nas cifras dos lipideos neutros. Sao pro-

vavelmente, mais dependentes de condi-
¢oes morbidas associadas.

XV —ExamedeUrina

A maioria das vézes evidencia resul-
tados normais, encontrando-se em alguns
casos, discreta proteiniria. Quando se
instala a insuficiéncia renal, constatam-
se hipoestentiria com isoestentria, albumi-
ntria, cilindriria e hematiria. A dimi-
nuicéo dos corticoides urinarios traduz
possiveis estados de hipossuprarrenalismo
e a creatintria, acima de 100 mg nas 24
horas, é indice de comprometimento mus-
cular; constata-se, ainda, eliminacdo de
acido 5-hidroxindolacético e 2,5-dihidroxi-
fenilpirtavico (1).

XVI — Liquor e Eletroencefalograma

No liugido cefaloraquideano pode ha-
ver positividade dos testes de floculagdo
e aumento das proteinas.

No tragado eletroencefalografico ndo
chegaram a se estabelecer alteracdes ca-
racteristicas que pudessem imprimir um
cunho especifico ao EEG da ESP.

XVl — Eletromiografia

Evidencia o comprometimento mus-
cular que se exterioriza pela diminuicédo
dos potenciais de acido que tém, também,
duracio mais curta que a média. Além
disto, podem ser encontrados potenciais
caracteristicos de fibrilagdo espontinea
de musculo desenervado.

XVIII — Exame da Circulagdo Periférica

O exame angiolégico do esclerodér-
mico, através da termometria cutanea, os-
cilometria ou oscilografia e capilarosco-
pia fornece elementos de valor extraordi-
nario para avaliar o grau de participacdo
vascular, na estreita dependéncia de uma
hiperestesia do simpatico.

Jablonska estabeleccu os seguintes e-
lementos distintivos, de acordo com o as-
pecto capilaroscépicos:

a) Doenca de Raynaud: algas capi-
lares dilatadas e alargadas, com salién-
cias aneurismaticas das paredes.

b) Esclerose sistémica progressiva
sem Raynaud: acentuada redugéo em nu-
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mero dos capilares que se apresentam de-
formados e, as vézes, somente uma parte
se faz visivel.

c¢) Esclerose sistémica progressiva
com Raynaud: os capilares que nido estido
dilatados mostram-se finos, contraidos e
deformados.

XIX — Eletrocardiogramua

Face as multiplas alteracoes depen-
dentes da localizacfio e da extensdo da fi-
brose miocardica deve, o exame eletro-
cardiografico constituir-se numa investi-
gacdo complementar de rotina. [Embora
sejam alteracdes inespecificas e sem cor-
relaciio com os achados de necropsia ve-
rificam-se arritmias, alteracdes da onda
P, diminuicio de amplitude do QRS, des-
nivelamentos de ST, diminuicio de am-
plitude ou inversdo das ondas T e distur-
bios na conducio Atrio-ventricular e in-
traventricular (4).

XX — Exame Radiolégico

Inestimavel é a ocntribuicio da ra-
diologia na investigacio do comprometi-
mento visceral, com destaque para o exa-
me osteoarticular, respiratiorio, cardio-
vascular e digestivo.

a) 0Ossos ¢ Articulacioes

As lesoOes osteoarticulares destacam-
se por sua freqiiéncia, encontrando-se(3) :

— atrofia 0ssea concéntrica que se i-
nicia pela extremidade distal da 3* falan-
ge e progride de maneira centripeta, le-
vando a reabsorciio expontanea da falan-
ge; nos casos de maior gravidade pode
ser observada nas falanges médias, pro-
ximais, porcdes distais dos ossos longos
do antebraco e clavicula; e volue com pe-
riodos de atividade e remissio, caracteri-
zados por destruicio dssea irregular e
tendéncia a reconstruciio dssea; desta su-
cessdo resulta a imagem radioldgica co-
nica dos 0ssos; na incidéncia em pertil
percebem-se mais precocemente as evidén-
cias de alteracOes absorvidas pois elas se
localizam na face palmar da falangeta;
¢ importante, contudo, ressaltar que este
aspecto pode ser produzido por uma va-
riedade de outras causas como a doenca
de Raynaud, as lesdes nervosas sensoriais

centrais ou periféricas (tabes e diabete
melitus), a sarcoidose, as infeccdes pio-
génicas da polpa digital e a acro-ostedlise
profissional dos trabalhadores expostos
a0 cloreto de vinil e caracterizada pela
triade, fendomeno de Raynuad, erupcio da
pele das mios e ostedlise de falanges ter-
minais. .

— osteoporose, com perda da trabe-
culacdo Ossea e devida, em grande parte,
ao desuso.

— reducio do espago articular.

— deformidades em flexdo dos qui-
rodatilos (mio em garra).

— calcificacoes periarticulares (em
geral volumosas colecdes globulosas, pro-
fundamente situadas em toérno das arti-
culacées) ou para-articulares (granula-
coes miliares, hipodermolitos e calcifica-
¢coes laminares).

— cspessamento da membrana perio-
dontica que representa o sinal de Black-
burn (11) e constitui um bom reconheci-
mento do aspecto radiolégico da doenca;
revela-se por um esgpessamento da area
de translucidez que se situa ao redor das
raizes dos dentes; ¢ vista, particularmen-
te nos molares ¢ resulta de um aumento
na quantidade de colageno da membrana
periodontica que, normalmente tem um
espessura de 0,18 a 0,25 mm; tal espessa-
mento pode estar associado com absorcio
do osso alveolar adjacente que mostra,
entéo, irregularidades na sua superficie;
trata-se, no entanto, de um sinal incons-
tante que ndo envolve, necessariamente,
todos os dentes e que pode desaparecer
nos estiddios avancados; além disto, a pe-
riodontite cronica pode evidenciar apa-
réncia semelhante.

b) Aparélho Respiratério

O comprometimento pulmonar pela
esclerose sistémica progressiva é elevado
(35% em nossos casos) e antecede, mui-
tas vézes, as lesées cutineas tipicas.

Boyle ¢ Buchanam (7) assinalam
que as trés seguintes anormalidades pul-
monavres, para as quais ndo haja explica-
cdo aparente, devem sugerir a possibili-
dade de esclerose sistémica progressiva:

1 — Fibrose pulmonar difusa quan-
do afetando os dois tercos inferiores dos
campos pulmonares.
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2 — Pulméo favoso

3 — Hipertensio pulmonar, especial-
mente quando associada com o fenémeno
de Raynaud.

Mais precocemente alteram-se as pro-
vas de funcéo respiratéria, em relacio aos
sinais radioldgicos e sé apds ter-se tor-
nado reconhecivel aos RX, o comprome-
timento pulmonar costuma desenvolver
manifestagdes clinicas.

O quadro radoildgico do pulméio es-
clerodérmico pode estar constituido por:

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

— imagens cisticas: pequenos espacos
anulares e radioluzentes, localizados nos
2/3 inferiores de ambos os pulméoes; tais
imagens cisticas junto as retrac¢des anu-
lares da pleura basal dos lobos inferiores
configuram o pulmao favoso com aspecto
de favo de mel ou ninho de abelhas.

— calcificacdo da trama pulmonar
com sombras miliares de densidade cal-
carea.

— pneumatocele

— pneumonites de aspiracio

— pneumotorax espontianeo

— efusido pleural

~— fibrose pleural

— imagens tumorais devidas & carci-
noma broncogénico que constitui uma o-
corréncia possivel nos casos que desen-
volvem fibrose pulmonar.

¢) Aparélho cdrdio-vascular

A cardiopatia esclerodérmica pode
ou ndo se traduzir radiologicamente, co-
mo acontece com o eletrocardiograma. A
configuraciio cardiaca adota, por vézes,
um aspecto triangular. Quando coexiste
hipertensio no pequeno circuito, torna-se
saliente o arco médio, pela dilataciio da
artéria pulmonar. Restringe-se a pulsati-
lidade do miocardio, observavel pelo exa
me fluoroscopico, particularmente em
presenca de derrame pericardico que leva
W’a'bet‘tura dos angulos cardio-diafrag-
maticos que se tornam obtusos, ¢ que da

2 sombra do coracio, a imagem em gar-
rafio.

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

d) Aparélho Digestivo
1 — Esofago

A radiologia surpreende em muitas
ocasides, a esofagopatia esclerodérmica,
mesmo na auséncia dos sintomas clinicos
representados pela disfagia, vretro-ester-
nalgia, plenitude, regurgitacio e vémitos.

Os dados radiolégicos que siao mais
pronunciados no terco inferior, sio repre-
sentados por: ‘

— Atonia, devida a diminuicio da
peristalse; a passagem da substancia de
contraste é retardada, podendo persistir
no esofago por varias horas, quando o
tempo normal de esvasiamento, em dect-
bito dorsal, é de 8 segundos; outro ele-
mento de grande valor diagndstico e que
demonstra a atonia e a rigidez da parede
esofageana, é a visualizacdo do esdfago
com duplo contraste: o gasoso represen-
tado pelo ar deglutido e o radiopaco, cons-
tituido por uma camada de bario deposi-
tada sobre a mucosa esofageana,

— Dilatacéo

— Floculagdo da substincia de con-
traste em conseqiiéncia de residuos ali-
mentares que permanecem no esofago.

— Relévo mucoso mal definido

— Estenose do esdfago no 1/3 infe-
rior

— Ksofagite e/ou imagem de tlcera

— Esofago curto adquirido ou bra-
qui-es6fago esclerodérmico, com cardioes-
pasmo e estdmago parcialmente toracico,
como resultado da esclerose e retracdo
do esdfago no sentido longitudinal.

2 — No estomago também podem ser
constatadas dilatacéio e atonia com estase
géstrica, espessamento e irregularidade
das pregas mucosas e hérnias hiatais a-
companhando o braquiesoéfago esclerodér-
mico.

3 — Intestino

Tanto o intestino delgado como o
grosso intestino podem ser sede de alte-
racoes com expressio radiolégica.

No delgado, as lesées predominam no
segmento proximal. A dilatacdo é o prin-
cipal achado radiolégico, ao lado do retar-
do no transito intestinal.
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No intestino grosso observam-se ato-
nia e dilatacfio, com incompleta evacua-
¢do da substiancia de contraste. Alguns
casos revelam a existéncia de diverticulos
com largas aberturas de comunicacio
com a luz intestinal, ao contrario do que
pcorre com a diverticulose coldnica.

Sinteticamente, procuramos dar uma
visdo panoramica dos multiplos exames
complementares capazes de fornecerem
subsidiogs ao diagnéstico da esclerose sis-
témica progressiva e ao grau de compro-
metimento visceral. Desde logo reafirma-
mos nossa conceituacdo inicial de que o
perdominantemente clinico, se excetuar-
mos os raros casos de escasso ou nulo
comprometimento cutan eo.

Sendo necessario estabelecer uma ro-
tina inicial na investigacdo laboratorial
e radioldgica do esclerodérmico, fixaria-
mos as solicitacdes iniciais seguintes:

1 — Hemograma

2 — Eritrossedimentacio

3 — Mucoproteinas

4 — Proteina C-reativa

5 — Uréia e creatinina

6 — Exame comum de urina

7 — RX de mados, mandibulas, cam-
pos pulmonares e eséfago.

Com isto, estaremos capacitados a re-
conhecer e avaliar esta enfermidade que
se comporta, ainda, segundo a compara-
cdo de Annes Dias em relacdo ao cancer
gastrico, como a Esfinge milenar com sua
terrivel evocacdo: «Ou me decifras ou te
devoro».

Se a fé é a alma da sociedade, é a
substidncia da vida humana, é a ilusdo
que ainda nfio se realizou e é a verdade
da inteligéncia, podemos crer no que es-
peramos e, esperando no que cremos, che-
garemos a certeza de que num futuro pré-
ximo poderemos plenamente nfio nos li-
mitarmos a parte do aforisma médico que
diz: «s ndo puderes curar, alivia e se nem
puderes aliviar, entdo, consolas, pois es-
taremos em condi¢des de completa-lo in-

tegralmente com a frase:

«Se puderes

curar, cura».

10.

11.
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