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Paciente do sexo feminino, branca, 56 anos de idade. H4 2@meno de Raynaud e placas endurecidas nas regides do joelho
anos iniciou quadro de pequenas lesdes esbranquicadas, duratovelo esquerdos. Queixava-se também de pirose ocasional
e dolorosas nas extremidades dos dedos das méaos. Ao exasrdisfagia, que se acentuaram no Ultimo ano. Exames laboratoriais
fisico havia papulas com base endurecida nos quirodéactilos, feem alteracdes.

Figura 1. Radiografia da mao esquerda. Figura 2. Radiografia do cotovelo  Figura 3. Radiografia do joelho esquerdo.
esquerdo.

Figura 4. Seriografia do esdfago.
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Achados de imagem do a triade palidez/cianose/eritema, na&a. Com o tempo, a esofagite intensa pode
. i - . maioria das vezes em maos e pés, e podeproduzir estenose, e 0 encurtamento do
A radiografia da mao (Figura 1) eviden- . .. A - .
. e : do durar de poucos minutos a varias hoes6fago pode levar a hérnia de hiato.
cia calcificacBes grosseiras agrupadas no . . . .
. ras. Pode haver predominio de cianose, A sindrome CREST também pode afe-
segundo dedo e afilamento das falange . Lo . P Lo
o e evando a fibroses depressiveis dos dedotar o sistema musculo-esquelético (artral-
distais com pequenas calcifica¢des de par- ~ . . . S .
. . . gangrena e auto-amputacao. gia, artrite, miopatia, rigidez matinal), apa-
tes moles. A radiografia do cotovelo (Fi- o o o
e . 2 — O aspecto da pele constitui caracrelho respiratorio (alveolite fibrosante,
gura 2) mostra calcificagdes grosseiras ? f . s . . .
g R eristica importante. O diagnostico podeopacidades reticulares ou reticulonodula-
extensas em partes moles, proximas a ulna, . . ) .
. . . ; ser estabelecido ao se examinar a textur@s, sendo que a tomografia computadori-
A radiografia do joelho (Figura 3) mostra o . . . .
e . ~ e a localizagé@o da pele endurecida. A rizada mostra opacidades em vidro fosco,
calcificagbes na topografia do tendéo pa- . ~ . . n .
. ) o . gidez da pele comeca nos dedos das mabsonquiectasia de tracdo e bronquioloec-
telar. A seriografia do esofago (Figura 4) o L ~ .
; ~ X . em quase todos os casos. A fase inicial dtasia, distor¢cdo arquitetural, espessamen-
demonstra dilatagdo com disperistalse € . X . SRR
. . comprometimento cutaneo caracteriza-séo pleural ou derrame, com distribui¢éo
retardo do esvaziamento. A paciente tam- P . . s
. : L . por edema depressivel, indolor, seguido dpredominantemente periférica e nas ba-
bém realizou endoscopia digestiva alta . .
o N CAjberda gradual do edema, dando lugar aes), trato gastrointestinal (pseudo-obstru-
com bidpsia do esdfago, que revelou esd- . - . ~ . ~
S . . uma pele espessa, dura e esticada. Ngsio e ma-absorcao de nutrientes), coracéo
fago de Barret, sem sinais de displasia. . . . . . . .
estagios mais avancados da doenca podmiocardiopatia restritiva ou defeitos de
ocorrer atrofia (adelgacamento), resultaneonducao). Cirrose biliar priméria associa-
do em frouxiddo da derme superficial. Ase a esclerose sistémica de longa duracgéo,
As alteragOes clinicas e radioldgicasatrofia € observada principalmente nagorma limitada.
convergem para o diagndéstico de sindroarticulagdes — nos locais das contraturas
me CREST. Esta sindrome corresponde &m flexio — como o cotovelo e as articu-17atamento
forma limitada da esclerose sistémica e écdes interfalangianas proximais; essas A) Raynaud: Redugdo do vasoespas-
caracterizada pelas seguintes alteracdeéreas estdo propensas ao desenvolvimemo, evitar “stress” ou frio. Bloqueadores
calcinose (C), fendbmeno de Raynaud (R)to de ulceragdes. Sdo comuns altera¢cdedo canal do célcio (por exemplo: nifedi-
doenca esoféagica (E), esclerodactilia (S) €e pigmentagdo. Outras altera¢des cutfpina, diltiazen). Para pacientes com Ulce-
telangiectasia (T). neas incluem calcificagdes subcutaneas s digitais citam-se aspirina e dipiridamol.
Todas as manifestacBes viscerais déelangiectasias dos dedos das maos, face, B) Artralgias: Agentes antiinflamaté-
esclerodermia difusa podem também ocortabios e antebragos. rios néo-esteroides.
rer na doenca limitada, com excegdo de 3 - Esbéfago: A principal anormalidade  C) Dismotilidade esofagica: Precaugdes
doenca renal, que é muito rara. H4 predcé atrofia e fibrose da musculatura esofagieontra refluxos.
min&ncia no sexo feminino, na proporgécca, afetando a parte do musculo liso e sen- D) Manifesta¢des pulmonares: A fibro-
de 3/1, com inicio geralmente entre a terdo mais acentuadas no esfincter gastroae inflamatoria intersticial tem sido trata-
ceira e quarta décadas de vida. N&o ha tesefagico (a pressédo de repouso fica reduda com glicocorticéides e ciclofosfamida.
tes diagndsticos especificos. A velocidadeida). As ondas peristalticas primarias torPara hipertensao pulmonar, suplementa-
de hemossedimentacdo pode estar ligeiravam-se progressivamente mais fracas, @do de oxigénio e agentes vasodilatadores.
mente aumentada e o hemograma mostraedida que se aproximam do esfincter. A Outras doengas com alteragdes cuta-
anemia de doenca crénica. Provas do l&anormalidade evidente € um esfincter gasieas que simulam a esclerodermia sao: fas-
tex da artrite reumatdide e anticorpos antroesofégico dilatado, que permite o reflu-ciite eosinofilica, sindrome de mialgia eo-
tindcleo podem ser positivas. Anticorposxo livre do contetido gastrico. O pacientesinofilica, reacao crénica de enxerto
anticentrdmero s&o positivos em menos dapresenta sintomas de refluxo (regurgitahospedeiro, sindrome carcindide, acrome-
50% dos casos. ¢do, pirose, sangramento). Disfagia € megalia, quiroartropatia diabética, esclero-
nos comum. Os sintomas geralmente apaiermia do adulto de Buschke, escleromi-
recem em pacientes com alteragdes cut&edema, liqguen escleroso e atrofico, sin-
1 - O fendmeno de Raynaud é a queineas tipicas, mas os defeitos de motilidaddrome de Werner, porfiria, acrodermatite

xa inicial em 70% dos pacientes, ocorrenpodem anteceder outros achados da doenrdnica atrofica, amiloidose, progéria.
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