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RESUMO: Esclerodermia, ou esclerose sistémica, € uma doenca autoimune rara e de
etiologia desconhecida. Caracteriza-se pelo aumento na sintese e deposicéo de fibras de
coldgeno, resultando em fibrose, espessamento cutdneo e no acometimento de 6rgaos
internos, nos sistemas gastrointestinal, renal, pulmonar, cardiaco e reprodutor. Elucidar as
diferengas entre os achados clinicos da esclerodermia sistémica limitada e da difusa;
Destacar as principais consequéncias da esclerodermia sistémica limitada e da difusa na
vida do paciente portador dessa afeccao; Ressaltar a importancia da atuagéo da equipe de
enfermagem no acolhimento e no tratamento do paciente com esclerodermia sistémica
limitada e difusa. Trata-se de um artigo de revisao que tem como embasamento teérico 94
referenciais bibliograficos, selecionados de bases cientificas, nos idiomas portugués, inglés
e espanhol. A esclerodermia limitada e a difusa se diferem por sua velocidade de
progressdo. Enquanto a primeira apresenta evolucao lenta e envolvimento visceral tardio,
a outra € acelerada, com acometimento visceral precoce. As consequéncias da doenca
interferem na qualidade de vida do paciente. Cabe ao enfermeiro o planejamento da
assisténcia de enfermagem, visando a melhoria de sua saude e a prevencao de possiveis
complicacées.

Palavras-chave: Esclerodermia. Esclerose sistémica. Fendémeno de Raynaud.
Enfermagem.

ABSTRACT: Scleroderma or systemic sclerosis is an autoimmune disease rare and
of unknown etiology, characterized by an increase in the synthesis and deposition of
collagen fibers, resulting in fibrosis, cutaneous thickening and the involvement of
internal organs such as the gastrointestinal system, kidney, lung, heart and
reproductive systems. Elucidate the differences between the clinical findings of the
limited systemic scleroderma and diffuse; Highlight the main consequences of limited
systemic scleroderma and diffuse the life of the patient with this condition; To
underscore the importance of the nursing team 's performance in the admission and
treatment of patients with limited and diffuse systemic scleroderma. This is a review
article that has as theoretical base 94 bibliographical references, selected scientific
bases in the Portuguese language, English and Spanish. Limited scleroderma and
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diffuse differ by its progression rate, as one presents slow progression and late visceral
involvement, the other is accelerated and early visceral involvement. The
consequences of the disease interfere with the patient's quality of life and it is up to the
nurse planning of nursing care in order to improve their health and prevent possible
complications.

Keywords: Scleroderma. Systemic sclerosis. Raynaud phenomenon. Nursing.

INTRODUCAO

Esclerodermia € uma doenca autoimune rara que provoca ativacado do sistema
imunologico, dano vascular e aumento na sintese e na deposicao de fibras de colageno.
Causa fibrose, espessamento cutaneo e acomete 6rgaos internos. Sua etiologia ainda nao
estd esclarecida, entretanto fatores genéticos e ambientais parecem contribuir com a
expressao da patologia, que ocorre com maior incidéncia nas mulheres do que nos homens,
principalmente na terceira e quinta década de vida.

A patologia divide-se em duas principais formas: a localizada, cuja alteracdo é
restrita ao tecido cutéaneo, e a sistémica, foco deste estudo, que apresenta, além das
manifestacbes epiteliais, o comprometimento de O&rgdos dos sistemas nervoso,
musculoesquelético, gastrointestinal, renal, pulmonar, cardiaco e reprodutor. Desencadeia,
também, o fenbmeno de Raynaud e provoca danos vasculares.

A forma sistémica € subdividida em duas: a Difusa, onde o envolvimento visceral &
precoce e agressivo, e a Limitada, na qual as manifestacdes viscerais sdo mais tardias, o
gue representa um melhor progndstico. O diagnostico € complexo e o tratamento baseia-
se nas manifestacdes existentes, sendo o plano de cuidado de enfermagem essencial
nessa terapéutica, aspirando promover assisténcia de qualidade, recuperacao, reabilitacdo
e prevencao de complicacdes.

O presente artigo busca esclarecer o seguinte guestionamento: quais sdo 0s
principais sinais e sintomas apresentados por pacientes portadores de esclerodermia
sistémica limitada e difusa?

A justificativa da pesquisa fundamenta-se em sua relevancia cientifica, que
proporcionara a obtencdo de conhecimento a respeito da esclerodermia sistémica limitada
e da difusa, contribuindo para o aprimoramento pessoal e servindo de fonte de pesquisa
para formacéo académica de futuros enfermeiros. A escolha do tema visa a compreensao
desta doenca autoimune, que apesar de ser rara, pode ser vivenciada por profissionais da
saude durante sua carreira assistencial, cabendo a estes a destreza no atendimento e na
realizacdo de um acolhimento preciso, conforme a gravidade da patologia.

O artigo teve sua estrutura organizada por topicos, considerando, primeiramente, o
conceito e contexto historico da esclerodermia sistémica. Na sequéncia, foram
apresentados o0s aspectos epidemioldgicos, etiologicos, classificacdo da patologia,
patogénese, manifestagdes clinicas, diagnostico, tratamento, prognostico e complicacdes.
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Os objetivos do estudo sdo: Descrever as diferencas clinicas entre Esclerodermia
Sistémica Limitada e a Difusa; destacar as principais consequéncias da esclerodermia
sistémica limitada e da difusa na vida do paciente portador dessa afeccédo; ressaltar a
importancia da atuacao da equipe de enfermagem no acolhimento e tratamento do paciente
com esclerodermia sistémica limitada e difusa.

MATERIAIS E METODOS

Trata-se de um artigo de revisdo de natureza qualitativa e descritiva a respeito da
esclerodermia sistémica limitada e da difusa. Sdo abordados os aspectos histéricos,
epidemioldgicos e etioldgicos, a fisiopatologia, as manifestacdes clinicas, o diagnostico, o
tratamento, o prognéstico e as complicacdes da doenca. O estudo possui, como
embasamento teorico, 94 referenciais bibliograficos, publicados nos ultimos 27 anos (1987-
2014), selecionados entre fevereiro e abril de 2015, tendo como critério de inclusédo a busca
por fontes que possuiam as terminologias esclerodermia, esclerose sistémica, fenébmeno
de Raynaud e enfermagem. Como critério de excluséo, as que ndo abrangiam, de forma
complexa, o0 assunto proposto.

Os textos selecionados foram retirados de bases cientificas, como Scielo, Bireme,
Revista Brasileira de Reumatologia, Anais Brasileiros de Dermatologia, dentre outras.
Foram utilizados artigos em portugués, inglés e espanhol, além de trés livros disponiveis
na biblioteca da Faculdade Icesp Promove de Brasilia, um livro virtual, duas dissertacdes
de mestrado e uma tese de doutorado da Universidade de S&do Paulo — USP, todos
relacionados ao tema esclerodermia.

DISCUSSAO

Esclerodermia ou esclerose sistémica é uma doenca autoimune grave, de causa
desconhecida e relativamente rara, cuja progressao pode ser lenta ou rapida (VARGA apud
SKARE et.al., 2008). Sua origem vem das palavras Gregas Skleros (dura) e derma (pele),
gue significam pele dura ou endurecimento da pele (LEROY et. al. apud MULLER et.al.,
2011). Tem como caracteristica 0 aumento na sintese e deposicdo de fibras de colageno
na pele ou em érgéos internos, podendo acometer multiplos sistemas. Consiste em uma
enfermidade n&o contagiosa e de evolugao cronica (MARIE et.al., 2008).

Apresenta-se, didaticamente, dividida em duas formas principais: a Esclerodermia
Localizada e a Sistémica, sendo, esta ultima, o foco desta pesquisa. A forma localizada,
também conhecida como morfeia, provoca altera¢cdes no tecido conjuntivo, em virtude do
aumento na sintese de colageno, resultando em espessamento assimétrico e fibrose
cutanea. Estruturas subjacentes também podem sofrer atrofia, porém os 6rgaos internos
geralmente ndo sdo acometidos nesse tipo de afeccédo (WEIBEL et. al., 2006; VIERRA;
CUNNINGHAM, 1999). Atinge especialmente criancas em idade escolar e adultos jovens,
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sendo classificada em cinco subtipos: generalizada, golpe de sabre, panesclerdtica, morfeia
em placas e a linear. Entretanto sdo estas duas Ultimas as que ocorrem com maior
frequéncia (ZULIAN et. al., 2006; CHRISTEN-ZAECH et. al., 2008; MZANO et. al., 2003
apud TOMIYOSHI et. al., 2010).

As manifestacdes clinicas tém inicio com a formacao de eritema, que evolui para o
aparecimento de pequenas ou extensas placas de coloracdo amarelada, limitadas por
bordas azul-violaceo, podendo ser elevadas ou deprimidas. As leses podem acometer a
face, o pescoco, o térax, 0s membros superiores e inferiores, e, em casos mais graves,
como na morfeia de golpe de sabre, haver alteracdo no funcionamento do sistema nervoso
central. Essa enfermidade pode resultar em deformidades estéticas, devido ao aspecto da
pele, e funcionais, como artralgia, contraturas e edemas articulares, afetando a qualidade
de vida. A morfeia € dez vezes mais comum e sua transi¢ao para a esclerodermia sistémica
é relativamente rara (LAXER; ZULIAN, 2006; BONO; DUPIN, 2006 apud. ZANCANARO
et.al., 2009).

Ja a esclerodermia sistémica é descrita pelo comprometimento vascular de médios
e pequenos vasos e pela fibrose cutanea e visceral, decorrentes da producéo excessiva de
colageno. O acumulo desse tecido conjuntivo provoca danos a diferentes 6rgaos - como
pele, pulmao, coracgéo e rins — e, também, ao sistema gastrointestinal (HANITSCH et.al.,
2009). Esse tipo de afeccdo subdivide-se em duas formas: a Difusa e a Limitada. O que as
difere é a localizacao das lesGes cutaneas e sua progressao. No entanto, ambas acometem
orgaos internos (LERQY et.al. apud. FRANCISCO et.al., 2005).

CONTEXTO HISTORICO

A esclerodermia foi referenciada, pela primeira vez, por HipOcrates, pai da
medicina, que descreveu o0s doentes acometidos pela afeccdo como seres que
mumificavam em vida. No entanto, em 1753, Carlos Curzio especificou esta patologia como
uma entidade clinica propriamente dita. Anos depois, em 1924, as manifestacdes clinicas
viscerais de fibroses, acometendo rins, pulmdes e trato gastrointestinal, foram descritas.
Uma visdo mais detalhada do envolvimento visceral foi proposta por Goetz, ajudando a
entender que a esclerodermia néo se tratava apenas de um problema cutaneo. Com isso,
criou-se uma nova definicdo para a doenca: esclerose sistémica progressiva. Porém, devido
ao peso emocional que a palavra progressiva gerava nos pacientes e pelo fato dela nem
sempre ser de carater evolutivo, em 1988, este termo foi retirado, levando-a a nomenclatura
atual: “esclerose sistémica” (CURZIO, 1753; GOETZ, 1945; LEROY et.al., 1988 apud.
FREIRE; CICONELLI; SAMPAIO- BARROS, 2004).

EPIDEMIOLOGIA

A esclerose Sistémica € uma doenca rara, de distribuicAo mundial. Seu inicio é
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mais comum na terceira e quinta década de vida. Estima-se que ela acometa mais mulheres
do que homens, numa proporcédo de 3:1, sem predilecdo por raca. Todavia, a sua forma
mais grave ocorre em mulheres negras (OLIVEIRA, C. et. al., 2010). A afeccdo raramente
ocorre antes dos 20 anos de idade. Nessa faixa etaria, os individuos enfermos representam
menos de 10% do total. As meninas sdo trés vezes mais acometidas do que 0s meninos,
exceto antes dos oito anos de idade, na qual a ocorréncia da doenca € similar em ambos
os sexos (MEDSGER; JR; MD, 1994; MARTINI et.al., 2006). Sua incidéncia € de,
aproximadamente, 10 por 1 milhdo/ ano (ARROLIGA; PODELL; MATTHAY apud MIRANDA
et.al.,, 2006), ocorrendo mais frequentemente nos Estados Unidos e na Australia, em
comparacao ao Japao e a Europa. Entre as doencas reumaticas, esta tem a mais alta taxa
de mortalidade, sendo o acometimento pulmonar o principal fator causador de morte
(CHIFFLOT et.al., 2008).

No Brasil, foi lancado um projeto de estudo epidemiolégico sobre a Esclerodermia,
durante um Congresso de reumatologia, em 2002, denominado GEPRO (Grupo de
Esclerose Sistémica do Projeto Pronuclear). Esse grupo teve como intuito tracar um perfil
da patologia no pais, colaborando para a criacdo e aperfeicoamento de centros de pesquisa
voltados para essa afeccdo. Desenvolveu-se, entdo, um protocolo com 245 itens
relacionados a gravidade do problema, que foi implantado em 2003. Nesse mesmo ano,
ocorreu a viabilizacdo de ambulatorios especificos para esclerodermia e a unificacdo da
mentalidade para a avaliacdo da doenca. Estima-se que trinta centros espalhados nos
diversos estados brasileiros estardo adequados para participar do projeto, o que contribuira
para a melhoria na qualidade do atendimento prestado. Entre eles estdo o Hospital
Evangélico de Curitiba, Hospital de Base de Brasilia, Universidade de Brasilia - UnB,
Universidade Estadual de Campinas - UNICAMP, Universidade Federal de Pernambuco —
UFPE, entre outros. (SAMPAIO-BARROS; ANDRADE, 2004).

Ressalta-se, também, a importancia da Associacdo Brasileira de Pacientes de
Esclerose Sistémica - ABRAPES, fundada pelo Doutor Percival Degrava Sampaio Barros,
renomado especialista em Esclerodermia no Brasil. Essa associacdo tem por objetivo
conscientizar, divulgar e realizar acdes de melhoria da saude dos portadores de esclerose
sistémica no pais. Destaca-se, ainda, o projeto de lei n°® 14.939/13 que instituiu, no Estado
de S&o Paulo, o Dia da Conscientizag&o da Esclerodermia - 29 de junho (TORRES, 2014).

ETIOLOGIA E FATORES DE RISCO

A causa da esclerodermia ainda ndo estd esclarecida, mas ha relatos da
contribuicdo de fatores genéticos e ambientais na expressédo da doenca. Observa-se uma
predisposicao genética, quando certos haplotipo do antigeno leucocitario humano (HLA) e
o polimorfismo genético estdo em genes especificos. Estudos também evidenciam o risco
do aparecimento da patologia, ao longo dos anos, em filhos de portadores dessa
enfermidade (MEDSGER; JR; MD, 1994). Ressalta-se, ainda, a presenca de autoanticorpos
na esclerose sistémica e a associacao desta com outras doencas autoimunes (SAMPAIO
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et.al . apud BEDRIKOW, 2008).

Dentre as causas ambientais, estdo alguns fatores externos fisicos, quimicos e as
infeccbes, que seriam capazes de desencadear o aparecimento da esclerodermia em
individuos predisposto. Verifica-se a ocorréncia dessa doenca apds alguns tipos de
infeccBes virais, como: a citomegalovirose, a varicela (varicela-Zoster), a mononucleose
(Epstein-Barr) e a infeccdo bacteriana por Borrelia burgdorferi. Associa-se, ainda, a
ocorréncia de lesbes cutaneas a administracdo das vacinas BCG e triplice viral, a
procedimentos cirdrgicos e a traumas fisicos (ABERER et.al., 1987; MURRAY; LAXER,
2002; ABERER; NEUMANN; STANEK apud. ZANCANARO et.al., 2009;). As substancias
guimicas, a exemplo os medicamentos quimioterapicos, como a cisplatina, taxanos,
bleomicina e vincristina, podem estar relacionadas a patologia e ao fenbmeno de Raynaud.
Outros elementos a serem citados sao o triptofano, metissergida, os destilados de petréleo
e a exposicao ocupacional a solventes, ao cloreto de vinil e a silica, que também estéo
relacionadas com manifestacdes esclerodérmicas (LUNARDI et.al., 2000; VELTMAN et.al.,
1975; SILVER et.al., 1990; KLUGER et.al., 2005; ADOUE et.al., 1985; ITOH et.al., 2007;
KETTANEH et.al., 2007 apud. MONTICIELO et. al., 2008).

Observa-se a prevaléncia da esclerose sistémica nos trabalhadores expostos a
silica, sendo os servicos em mineracao de ouro e carvao, moagens de pedra, fundicdes,
ceramicas e o jateamento de areia, as atividades que apresentam maiores riscos para a
ocorréncia da enfermidade. A inalacdo da poeira da silica leva a um problema pulmonar
fibrosante, de carater progressivo, conhecido como silicose. A associacdo entre esta
afeccdo e a esclerodermia denomina-se silicoesclerodermia ou Sindrome de Erasmus. O
mecanismo de acéo dessa juncdo ainda ndo é bem esclarecido, mas pode ser justificado
pelo processo inflamatorio gerado pela silica, que ocorre apos a fagocitose e a liberagéo de
mediadores por macréfagos alveolares ativados, resultando na alteracdo da imunidade e
na formacao de autoanticorpos e imunocomplexos circulantes, relacionados as reacoes
autoimunes (SOUZA et.al. apud. PEDROSO et.al., 2009; HAUSTEIN; ANDEREGG apud.
PINTO et.al., 2006).

CLASSIFICACAO

A Esclerodermia Sistémica implica uma desordem multissistémica. Ela se divide
em duas categorias: a Limitada e a Difusa, tendo como critério de distin¢cdo: a velocidade
de progressdo da doenca, o envolvimento epitelial e subcutaneo e o tipo de lesdo dos
orgaos internos (KIM et.al., 2001). Alguns autores citam uma terceira forma da doenca, a
intermediaria, que se caracteriza pelo espessamento cutaneo proximal as articulacdes
metacarpofalangeana. Entretanto, essa forma clinica foi excluida da classificagéo atual,
devido as suas controveérsias e a falta de especificidade com a doenca (BARNETT; MILLER,;
LITTLEJOHN, 1988).

Na Esclerodermia Sistémica Limitada, evidencia-se o espessamento simétrico da
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pele de inicio e uma evolucao lenta. Esses sintomas séo restritos as extremidades distais
dos cotovelos (maos e antebraco) e joelhos, a face e ao pescoco. Ja as manifestacdes
viscerais sdo mais tardias, o que representa um melhor progndéstico em relagéo a Difusa
(FREIRE; CICONELLI; SAMPAIO- BARROS, 2004). Nesta, também, ocorrem, com maior
frequéncia, outros sinais e sintomas, conhecidos como sindrome CREST. Esta sigla
corresponde a calcinose cutanea (depdsitos de calcio embaixo da pele, especialmente nos
dedos das maos e antebracos), ao fendbmeno de Raynaud (palidez, cianose e hiperemia
induzidas pelo frio ou pelo estresse emocional), a dismotilidade do esdfago (causa dor e
azia), a esclerodactilia (endurecimento da pele dos dedos) e ao telangiectasias (vasos
avermelhados na face, mucosas e maos). Esse tipo de esclerose sistémica ndo possuli
comprometimento do tronco e esta associado ao anticorpo anti-centromero (LASTRA,
2006).

Na Esclerodermia sistémica difusa, também conhecida como generalizada, o
envolvimento da espessura e o endurecimento cutaneo ocorrem de forma simétrica e
acelerada, afetando as partes proximais e distais dos membros (dedos, maos, bracos e
pernas), a face e o tronco. A extensdo da pele pode ser totalmente acometida e o
envolvimento visceral € mais precoce e agressivo. Incluem-se, ainda, alteracdes
pulmonares, cardiacas, digestivas e doencas renais (OLIVEIRA, C. et. al., 2010).

PATOGENESE

A patogénese da esclerodermia sistémica € complexa e pouco esclarecida. Nela,
nota-se o envolvimento de trés componentes: a ativacdo da resposta imunoldgica celular e
humoral, a alteracdo ou dano vascular e a ativacao de fibroblastos - que resulta no excesso
e deposicao de colageno, espessamento cutaneo e fibrose de 6rgaos nobres. A proliferacéo
da camada intima, o estreitamento do limen e a diminui¢do do fluxo sanguineo ocasionam
lesdes vasculares - manifestadas por anormalidades vasculares periungueais -, Fendmeno
de Raynaud, hipertensao arterial pulmonar, entre outras (VARGA apud. BERTAZZI et.al.,
2012; CLEMENT, 1996; SCHACHNA; WIGLEY, 2002 apud. MONTICIELO et. al., 2008). A
vasculopatia esclerodérmica estéd associada ao excesso de endotelina-1 (um vasoconstritor
enddgeno) e a diminuicdo da prostaciclina.

O autoanticorpo antifosfolipide — AAF € um importante anticorpo. E o responsavel
por fendmenos tromboéticos de macro e microcirculagdo. Além dele, destaca-se o
anticardiolipinas- aCl, que é associado ao surgimento de cicatrizes estelares (MARIE et.al.,
2008; XU et.al., 1998; SANTAMARIA et.al. apud LIBERATI; SKARE; RIBEIRO, 2010).

Como resposta imunologica, devida a afeccdo, ocorre a producdo de
autoanticorpos e, no processo inflamatorio, a ativagdo das citocinas pro-fibroticas (IHN,
2002). O fator de crescimento e transformagdo TCG beta estimula os fibroblastos a
aumentar a matriz extracelular, a sintetizar colageno e fibronectina e no processo de
angiogénese. Esse fator TCG beta é produzido nas plaquetas, pelos granulos alfas, a partir
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do estimulo do fator de crescimento derivado de plaquetas- PDGF e, também, através das
lesdes decorrentes da acdo de macrofagos e linfécitos T (FALANGA; ALTMAN; ROTH,
1988; SMITH; LEROY, 1990; PANDOLFI et. al., 1989). A interleucina 4 e o fator de
crescimento do tecido conjuntivo - CTGF também estdo envolvidos nessa fisiopatologia,
assim como o antigeno leucocitario humano — HLA e os fatores hormonais - que estéao
presentes na expressao e tendéncia ao desenvolvimento da patologia. Estudos sugerem
ainda que sua génese ocorra devido ao microquimerismo - trocas de células fetais com
tecidos maternos durante a gestacdo, que podem sobreviver no sangue e nos tecidos da
mae durante anos, podendo provocar a ativacdo do sistema autoimune (LAMBERT et. al.,
2004; GLADMAN et. al., 2005; SAKKAS, 2005).

MANIFESTACOES CLINICAS

O envolvimento clinico da esclerodermia sistémica ndo se limita apenas aos
achados cutaneos. Abrange, também, alteracBes de mudltiplos sistemas, cujo grau e
extensdo do comprometimento dos érgados podem variar entre 0s pacientes. Os principais
sinais e sintomas sao: manifestacdes cutaneas, vasculares, musculoesqueléticas,
esofagianas, gastrointestinais, renais, pulmonares e cardiacas (OLIVEIRA, C. et. al., 2010).

O fenbmeno de Raynaud é a primeira manifestacao clinica da esclerodermia. Pode
preceder, durante anos, o desenvolvimento da patologia. Esta presente em quase todos 0s
pacientes, numa proporc¢ao de 90 a 99% dos casos (WIGLEY, 2001; TAGER; RIKLY, 1999
apud. GUIDOLIN et.al., 2005). Define-se essa patologia como episédios reversiveis de
vasoespasmos de extremidades, associados a palidez, a cianose, ao rubor, ao desconforto,
a dor e a parestesias das méaos e dos pés - ap0s contato com o frio ou em situacfes de
estresse emocional. Pode acometer, em casos mais graves, o nariz, as orelhas e a lingua.
Ou, ainda, estar associado ao aparecimento de Ulceras isquémicas, necrose, reabsor¢cao
das extremidades, hipotrofia e afilamento das polpas digitais (WIGLEY, 2002; LEROY,
MEDSGER, 1992; GAYRAUD, 2007 apud. KAYSER; CORREA; ANDRADE, 2009).

As manifestacfes cutaneas normalmente ocorrem nas maos, pés e face. Sdo
marcadas pelo endurecimento da pele, que passa a apresentar-se lisa, sem pelos,
hiperpigmentada ou hipopigmentada e bastante aderida as estruturas subjacentes
(OLIVEIRA, C. et. al.,, 2010). O ressecamento da derme é evidente. Ocorre devido a
supressdo da secrecdo sudoripara no local (SMELTZER; BARE, 2005). A face sofre
alteracOes cutaneas. A pele passa a apresentar aspecto brilhante, esticada e endurecida,
semelhante a uma mascara. Ha perda das linhas faciais normais e da mimica. A fronte
apresenta-se lisa e sem rugas e ocorre o afilamento nasal, de aspecto pingado, pontiagudo,
em forma de bico. H&, também, afilamento dos labios, microstomia, sulcos periorais radiais,
encurtamento da lingua, reducdo da abertura oral, expansdo da arcada dentaria e
hiperpigmentacéo difusa (WOLFF; JOHNSON; SAAVEDRA, 2013).

O acometimento das maos pode se dar por esclerodactilia, que € o endurecimento
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da pele dos dedos, apresentando-se em forma de garra, levando a uma dificuldade ou a
uma limitacdo de extensédo e flexdo, assim como a atrofia. Neste caso, as unhas sao
poupadas. Entretanto, podem se curvar sobre as extremidades dos dedos, devido ao seu
encurtamento, ou sofrer telangiectasia periungueal (OLIVEIRA, C. et. al.,, 2010).
CalcificacGes proximas as falanges terminais e as articulacdes podem ser frequentes, em
razao da calcinose intersticial. Ela faz com que haja deposicéo de finas placas de calcio no
sistema tegumentar, na hipoderme, nos musculos e nos tendées (ROGERS; BOLES;
PROPECK apud. ROSA et.al., 2006).

A reabsorcéo 6ssea das extremidades distais das falanges dos dedos das maos é
outro sinal da enfermidade. Pode ser acompanhada de ulceras e necroses digitais,
cicatrizes estelares, areas de hemorragias, telangiectasia, trombose periférica, contraturas,
calcinose cutanea e leucomelanodermia - uma alteracédo da pigmentacao da pele (XU et.al.,
1998; MARIE et.al., 2008; OLIVEIRA, C. et. al., 2010). Raramente ocorre reabsorcao 6ssea
nos pés e em outras partes do esqueleto. H4, ainda, a Osteopenia Localizada Periarticular,
gue ocorre nas maos, podendo se estender por todo o0 membro comprometido. Pode estar
relacionada ao processo fisiopatoldgico, a artropatia inflamatoria, ao desuso ou ao
comprometimento muscular (BASSET et. al., 1981; BLOCKA et. al, 1981;
KHONSTANTEEN; WRIGHT; RUSSELL, 1988; LA MONTAGNA et. al., 1991; RODNAM,
1979 apud. SILVA, H. et.al., 1997).

A sinovite proliferativa tem sido descrita como causa de contraturas na esclerose
sistémica. Porém, as limitacdes, ou a perda da mobilidade e da funcéo articular, tém sido
atribuidas ao espessamento cutaneo e a rigidez, atrofia e envolvimento dos tenddes.
Também sdo comuns os casos de fraqueza muscular proximal da cintura escapular e da
cintura pélvica. Na forma difusa da doenca, h&d miopatias inflamatoria ou fibrosa e infarto
muscular por vasculopatia (AKESSON et. al., 2003). O atrito tendineo e a sindrome do tunel
do carpo séo outras manifestacfes quase que exclusivas da forma difusa da enfermidade
(CLEMENTS apud VALERI, 2011).

O envolvimento gastrointestinal € a manifestacdo clinica visceral com maior
prevaléncia na esclerodermia sistémica. Pode afetar o es6fago, o estbmago, o intestino
delgado e 0 grosso, o reto e 0 anus, sendo mais comum a disfuncéo do es6fago, que afeta
70 a 90 % dos doentes. O refluxo gastresofagico € a principal complicacdo decorrente da
perda do peristaltismo e da dificuldade do fechamento do esfincter esofagico inferior, o que
acarreta nos sintomas de pirose, nauseas, dificuldade de deglutir, es6fago de Barret, assim
como predispbe ao adenocarcinoma de esofago, esofagite e ulceracdes. Retardo no
esvaziamento gastrico devido a disturbios eletrofisiolégicos também pode contribuir para o
refluxo. Além disso, a ectasia, a distenséo ou dilatacéo e a vascular antral gastrica podem
provocar um grave sangramento digestivo (CLEMENTS et. al., 2003; FORBES; MARIE,
2009; WIPFF et. al., 2005; SALLAM; MCNEARNEY; CHEN, 2006).

Disturbio da motilidade intestinal e hipomotilidade, causada pela esclerose
sistémica, podem levar a diminuicdo do transito intestinal, constipacéo, ileo paralitico,
obstrucao funcional, impactacao fecal, isquemia e infarto intestinal, perfuracéo do intestino,
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peritonite, proliferacdo da flora bacteriana, hemorragia severa por ulceracdo, ma absorcéo
de nutrientes, distensdo, dores abdominais e colicas. Alguns desses sintomas podem estar
presentes ha meses, ou até mesmo anos, sem receber um tratamento clinico eficaz. Uma
explicacdo para essa hipomotilidade seria a deposicdo de colageno e de fibrose nas
mucosas, submucosas e camadas musculares do intestino, o que contribuem para o
aparecimento dos sintomas. Em consequéncia do comprometimento gastrointestinal e da
ma absorcéo, o paciente pode apresentar quadro de fraqueza, desidratacdo, desnutricdo
grave, anemia, caréncia de vitamina B 12, anorexia, nauseas, vomitos, diarreia, flatuléncia
e gordura nas fezes. (BARNETT et. al.,, 1976; STAFFORD-BRADY, 1988; NETSCHER,;
RICHARDSON, 1984; WEHMEYER; KISER, 1975; REGAN; WEILAND; GEALL, 1977;
SAYFAN; BECKER; LEV, 2001 apud. CARDOSO, J. et.al.,, 2006). Acrescenta-se que
menos de 10% dos enfermos apresentam problemas no figado, na qual a cirrose biliar
primaria € a mais frequente complicacdo. Casos isolados de hipertenséo porta idiopatica e
hiperplasia nodular hepatica ja foram evidenciados em estudos (JIRANEK; BREDFELT
apud OLIVEIRA, N., 2005).

Cerca de 60 a 80% dos pacientes podem apresentar complicacdes renais graves,
como: proteindria, elevacao da creatinina sérica e hipertenséo arterial (MEDSGER et. al.,
1971, LIVI et. al., 2002 apud VALERI, 2011). A evolucao acelerada desses sintomas pode
acarretar crise renal esclerodérmica ou insuficiéncia renal aguda, devido as contracdes
involuntarias dos vasos renais e aos problemas arteriais (STEEN apud OLIVEIRA, N.,
2005). Estudos evidenciam que o maior risco de crises renais ocorra em pacientes com
esclerodermia sistémica difusa e que outros sintomas podem surgir, como: encefalopatia,
cefaleia, febre, retinopatia hipertensiva e edema pulmonar. (DENTON et. al. apud.
BERTAZZI et.al., 2012).

Outra dificuldade encontrada séo as afeccdes pulmonares, frequentes no curso da
Esclerodermia. Pode manifestar-se em 70% dos individuos, como a Doenca Intersticial
Pulmonar, ou em 50%, como a Hipertenséo Arterial Pulmonar (SAHHAR; LITTLEJOHN,;
CONRON, 2004). A Doenca Intersticial Pulmonar causa inflamacéo e fibrose no intersticio,
alvéolos e tecido peribrénquico, desencadeando lesdes no 6rgéo. Na condicao limitada, as
formas de fibrose séo mais leves, enquanto na difusa, essa sintomatologia € mais precoce,
grave, com maior envolvimento pulmonar e extenséo fibrética (MOUTHON et. al. apud.
BERTAZZI et.al., 2012; KIM et. al., 2001). No inicio, a evolu¢do da doenca intersticial é
lenta, podendo apresentar-se assintomatica e estavel por periodos longos. Conforme o
problema progride, o paciente pode sentir tosse seca, dispneia, restricdo dos esforgos
fisicos, reducdo dos volumes pulmonares, cianose e estertores crepitantes na ausculta
pulmonar (LATSI; WELLS apud. KAIRALLA, 2005; STEEN et. al. apud VALERI, 2011).

Outros sintomas caracteristicos das alteragbes funcionais, na doencga intersticial,
séo: reducdo nos volumes e complacéncia pulmonar, prejuizo na competéncia de difuséo,
alteracdo da caixa toracica e parede abdominal e diminuicdo do calibre das vias aéreas,
resultando em resisténcia do fluxo aéreo. No estagio avancado, o pulmé&o pode adquirir um
aspecto de favo de mel, resultando em lesdes fibroticas, rigidez e tensdes mecéanicas, como
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a bronquiectasia de tracdo (BOUROS et. al., 2002). A alteracao vascular no pulméo leva a
Hipertensdo Arterial Pulmonar, principal vasculopatia, definida como resisténcia vascular
na pequena circulacdo, onde a pressao média da artéria pulmonar, em repouso, € maior ou
igual 25 mmHg e, durante o exercicio fisico, 30 mmHg. Esta anormalidade ocorre em
consequéncia da vasoconstricdo, do remodelamento da parede arterial e da trombose
(ELKAYAM; GLEICHER apud CALLOU; RAMOS, 2009). No comeco, a doenca é
assintomatica. Com o avanco da enfermidade, surgem queixas como: dispneia progressiva
ao esforco, dor toracica, miopatias, vertigem ou sincope, mal estar geral (SAHHAR,;
LITTLEJOHN; CONRON, 2004), sopro da regurgitacdo tricaspide e sinais de cor pulmonale
- insuficiéncia cardiaca da camara direta (BADESCH et. al. apud VALERI, 2011).

No coracéo, as manifestacdes clinicas comuns da esclerodermia sdo secundarias
a hipertenséo arterial sistémica ou pulmonar (JANOSIK apud VALERI, 2011). As alteracdes
cardiacas primarias incluem distlrbios do sistema de conducéo, arritmias, palpitacdes,
insuficiéncia cardiaca congestiva, pericardite e derrame pericardico (FERRI et.al., 2002). O
edema em membros inferiores, o ingurgitamento de jugular e a hepatomegalia podem
indicar uma insuficiéncia cardiaca (SAMPAIO-BARROS; AZEVEDO; FREIRE, 2004). As
doencas miocardicas atingem 20 a 25 % dos pacientes (FOLLANSBEE apud OLIVEIRA N.,
2005). Areas de fibrose do musculo miocardio podem surgir sem ter relacdo com a doenca
coronariana, assim como areas de necrose podem aparecer devido a hipéxia. (KLIPPEL et.
al. apud OLIVEIRA N., 2005). O Fendmeno de Raynaud intramiocéardico também é descrito
na literatura por desencadear oclusdo arterial ou vasoespasmos intermitente, levando a
problemas microvasculares, como isquemia e necrose tecidual (FOLLANSBEE et. al., 1984;
ALEXANDER et. al.1986 apud VALERI, 2011).

Queixas de alteracdes nos 6rgaos sexuais sdo evidentes em pacientes do sexo
feminino com essa colagenase. Ha relatos de irregularidade do ciclo menstrual,
ressecamento vaginal, dispareunia, menopausa precoce, anormalidades da cérvice uterina
e infertilidade. Essas anormalidades podem preceder, durante anos, a manifestacdo da
doenca. Nas mais jovens, as modificacbes imunolédgicas, vasculares ou o préprio
tratamento utilizado para a patologia podem ocasionar faléncia ovariana prematura. As
mulheres apresentam, ainda, dlvidas e angustias quanto a sua capacidade de engravidar.
Tém receio de ndo conseguirem chegar ao fim da gestacdo, devido aos riscos, e
demonstram preocupac¢do quanto a saude incerta do futuro bebé. Devido a isso, muitas
vezes, evitam a gravidez.

Esses medos séo evidenciados em virtude do aumento do risco de abortos, do
nascimento de prematuros, do registro de bebés com baixo peso e do retardo de
crescimento uterino (STEEN, 1997; BAGNOLI; FONSECA; JUNQUEIRA, 2007). Esses
fatos podem ocorrer devido a propria doenca de base, ao aumento da concentracao de
DNA masculino no sangue e a presenca de anticorpos anticardiolipina, responsaveis pelo
aparecimento de trombose arterial e venosa, trombocitopenia e abortos de repeticéo.
Pesquisas afirmam que a forma difusa da afeccéo apresenta maior risco de surgimento de
recém-nascidos de baixo peso e, também, registra a menor taxa de fertilidade, quando
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comparada a forma limitada. Entretanto, as taxas de abortos sédo iguais nas duas formas,
levando muitos meédicos a desaconselhar essas pacientes a terem filhos (PISA et. al., 2002;
PICARELLI, et. al., 1995; MULINARI-BRENNER et. al., 2001 apud FRANCISCO et.al). Nos
homens, apesar de raro o aparecimento dessa enfermidade autoimune, ha complicacéo
sexual e disfuncéo erétil. Isso se deve a fibrose tecidual e a doenca microvascular (NEHRA
et. al. apud VALERI, 2011).

O envolvimento do sistema nervoso, ocasionado pela doengca, ndo é comum.
Entretanto, a literatura apresenta alguns casos de neuralgia do trigémeo e de sindrome do
tunel do carpo bilateral (HERRICK; JAYSON apud OLIVEIRA N). A neuralgia do trigémeo
€ descrita por dor neuropatica facial, de forte intensidade, tipo choque e compresséao do
nervo trigémeo. (FRANK; FABRIZI apud GUSMAO; MAGALDI; ARANTES, 2003) Ja a
sindrome do tunel do carpo bilateral ou neuropatia periférica é o resultado da compressao
do nervo mediano dos punhos. Causa dorméncia, formigamento, episddios de choque, dor
e fraqueza nas maos (DAWSON; HALLETT; MILLENDER. Apud KOUYOUMDJIAN, 1999).
Outras formas de envolvimento neurologico a serem citados na patologia sdo as miopatias,
as mielopatia e as doencas cerebrovasculares (ZAMOST et. al. apud VALERI). Ressalta-
se, ainda, um risco elevado para o surgimento de cancer, principalmente a neoplasia
pulmonar, devido a essa colagenase (STEEN; MEDSGER apud VALERI, 2011).

DIAGNOSTICO

O diagnoéstico da esclerodermia € muito complexo, pois se trata de uma doenca
rara e pouco conhecida pelos profissionais de saude, podendo ser confundida com outras
patologias autoimunes (LEITE; MAIA, 2013). Desse modo, faz-se necessaria a anamnese
rigorosa e o exame fisico completo, buscando-se achados clinicos Assim como a realizacao
de exames laboratoriais e a verificacdo da presenca de um critério maior ou de dois critérios
menores. Na classificacao do critério maior, € necessario ter a esclerodermia proximal no
dorso das maos. Ja no preceito menor, as manifestacdes séo a esclerodactilia, ulceracdes
de polpas digitais ou reabsorcéo de falanges distais e fibrose pulmonar bibasilar (MASI et.
al apud FREIRE; CICONELLI; SAMPAIO- BARROS, 2004).

Na avaliacdo clinica, observam-se sinais e sintomas sugestivos da afec¢do, como:
presenca de tumefagcdo e contraturas de dedos das maos e das articulagcdes, alteracdes
esclergticas na derme, lesdes nas polpas digitais, face esticada, brilhosa e com aspecto de
mascara, distensdo abdominal e suspeita de acometimento de outros 6rgaos. Dor, disfagia,
refluxo, diarreia e constipacao intestinal sdo relatados frequentemente pelos pacientes
(SMELTZER; BARE, 2005; JACOBSON, 2007).

Tendo em vista as anormalidades encontradas no exame fisico, usa-se, como
complemento do diagnostico, a Capilaroscopia Periungueal, que é um método de
identificacdo precoce das alteracdes microvasculares presentes em algumas doencas
autoimunes, principalmente no aspecto da esclerodermia, pois ajuda na diferenciacao desta
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das demais doencas conexas. Esse exame consiste numa técnica néo invasiva, de facil
execucao, baixo custo e boa acessibilidade, que proporciona a verificagdo da rede
microvascular do leito capilar periungueal, buscando os vasos dilatados e as areas
desvascularizadas, a partir do uso do estereomicroscopio. A analise permite a visualizacao
apenas do plexo subpapilar e dos capilares das papilas dérmicas, ou seja, das areas
proximais a borda ungueal e a cuticula. Assim sendo, recomenda-se que, por um periodo
minimo de trés semanas, 0 paciente nao retire as cuticulas, para nao prejudicar o estudo
dos capilares, devido ao edema. Ressalta-se que o exame deva ser realizado em todos o0s
guirodactilos, pois as alteracdes podem estar restritas a alguns dedos, embora o dedo
anular e o minimo oferecam melhor visualizacdo (SILVA, L. etal., 1997; CUTOLO;
PIZZORNI; SULLI, 2005).

Infere-se, ainda, que essa analise diagnostica evidencie o padrdo escleroderma-
SD. Essas alteracdes estao presentes em até 80% dos pacientes com esclerose sistémica,
com a ocorréncia de desvascularizacdo capilar focal e difusa, de capilares ectasiados e de
aneurismaticos, levando a diminuicdo do numero de capilares. A desvascularizacao é maior
na forma difusa e seu diagnostico é mais precoce, quando se compara a limitada. Porém,
nao é comum encontrar tais anormalidades na esclerodermia localizada cutanea, o que
contribui para sua diferenciacdo. Achados capilares, obtidos por meio dos exames,
demonstraram uma associacdo entre eles e as lesdes em 0rgaos internos, complicacdes
ulcerativas e calcinose, além de representar um potencial indicador de gravidade da
doenca, tendo em vista as alteracdes morfolégicas existentes, contribuindo para uma
intervencao mais eficaz (VON et. al., 1996; CARPENTIER et. al., 1988 apud PIOTTO et.al.,
2012; NASCIF et. al., 2006; RAMANAN; FELDMAN, 2002; PUCINELLI et. al., 1995; SKARE
et.al., 2008).

A pesquisa do fator antindcleo-FAN, presente em mais de 95% dos pacientes,
independente da forma clinica, € um elemento indispensavel na investigacdo dessas
colagenase, pois um FAN positivo representa a probabilidade de desenvolvimento de
doencas autoimunes. A deteccdo do FAN ocorre através das técnicas de
imunofluorescéncia  indireta, imunodifusdo, Elisa, radioimunoensaio, contra-
imunoeletroforese, imunoprecipitacao e imunoblot. Com elas, permite-se desvendar em que
elemento celular especifico estaria se formando os autoanticorpos, proporcionando um
melhor diagnéstico clinico. Varios anticorpos estdo associados ao desenvolvimento de
doencas imunes, como o0 anticentromérico-ACA, presente na forma limitada da
esclerodermia e o antitopoisomerase-1 e o anti-RNA polimerase Ill, observados na forma
difusa. Ha, ainda, outros autoanticorpos especificos encontrados na esclerodermia: Anti
KU, polimerase | e I, Anti-SM, Anti-RNP, Anti-Scl-70, Anti-Pm-Scl e Anti- RNA - sintetases.
No exame de sangue também é possivel detectar o aumento na velocidade de
hemossedimentacdo (PENG; CRAFT, 2005; BECK, 1961 apud DUARTE, 2005; STEEN,
2005; WALKER et. al., 2007; REVEILLE; SOLOMON, 2003; NEUGEBAUER; MERRIL,;
WERNER, 2000).

Os exames de imagens sdo essenciais na investigacéo da patologia. Sao utilizados
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para visualizacdo de anormalidades estruturais, como é o0 caso da ressonancia magnética,
gue verifica as alteracfes Osseas e a atrofia do tecido conjuntivo. Com a ultrassonografia
de alta frequéncia, pode-se verificar a fase inflamatoria e atrofica da doenca e a espessura
e extensdo da derme afetada (BOUER et. al., 2008; LAXERA; ZULIANB, 2006; HOLLAND
et. al., 2006 apud ZANCANARO et.al., 2009). Ja com a utilizacdo da imagem infravermelho,
consegue-se: avaliar as alteracdes circulatérias que ocorrem no estagio inicial da afeccéo,
verificar o adelgacamento do tecido subcutaneo, observar as articulacbes afetadas,
diferenciar o fendmeno de Raynaud primario e secundario, por meio dos testes térmicos de
reaquecimento das maos e hiper-reatividade ao frio, e, também, auxilia na monitoracédo da
resposta ao tratamento (BIRDI et. al., 1992; HERRICK; HUTCHINSON 2004 apud
BRIASCHI et.al., 2007). As radiografias da méao revelam calcificacdo subcutanea,
reabsorcdo de tufo falangeano terminal e estreitamento e erosdo do espaco articular
(JACOBSON, 2007).

A analise do escore cutaneo total vem se mostrando um método eficiente e pratico
na pesquisa do espessamento da pele. Este € o principal marcador clinico, que permite
estabelecer diferentes padres da patologia e determinar a sua gravidade e extensao
(CLEMENTS et. al. apud SAMPAIO-BARROS; SAMARA; MARQUES NETO, 2004). J4 na
biopsia cutanea, pode-se visualizar o espessamento da derme e a homogeneizacao dos
feixes de colageno, auxiliando na identificacdo das alteracdes celulares especificas da
esclerodermia (OLIVEIRA, C. et. al., 2010; SMELTZER; BARE, 2005).

Observa-se, também, a necessidade de uma avaliacdo minuciosa e precoce das
partes do organismo que podem sofrer acometimento pela enfermidade, uma vez que, além
da derme, outros 6rgaos internos podem ser atingidos. Busca-se, assim, prevenir agravos
ao longo dos anos. Desse modo, para evitar o risco de acometimento pulmonar, é
interessante a realizacdo da tomografia computadorizada de alta resolucédo, que pode
indicar: anormalidades no parénquima pulmonar, opacidade em vidro-fosco, faveolamento
e nodulos pequenos subpleurais (WEB; MELLER; NAIDICH, 2002; DIOT et. al., 1998 apud
GASPARETTO et.al.,, 2005). Utilizam-se, ainda, o lavado broncoalveolar e a bidpsia
pulmonar para a investigacdo de inflamacéo, fibrose e pneumonias intersticiais idiopaticas
(BOUROS et. al., 2002). Assim como a espirometria e a técnica de oscilacao forcada sao
utilizadas para prova da funcdo ou mecéanica respiratéria, que salienta a reducao do volume,
da difusdo e da complacéncia pulmonar (ARROLIGA; PODELL; MATTHAY apud MIRANDA
et.al., 2006). Em relacdo a hipertensédo pulmonar, esta podera ser identificada a partir do
ecocardiografia transtoracico em repouso, anualmente, podendo o cateterismo direito
confirmar o diagnostico (BARST et. al., 2004; MCGOON et. al., 2004 apud COTRIM et.al.,
2006).

No trato gastrointestinal, o exame radiografico mostra a diminuicdo da motilidade e
a estenose esofagica distal, a dilatacdo de alca duodenal, os diverticulos e o prejuizo na
absorcao do intestino delgado (JACOBSON, 2007). A manometria esofagica, a cintilografia
de esvaziamento esofagico, a esofagograma baritado, e os exames contrastados intestinais
também sdo fundamentais na avaliagédo (SAMPAIO-BARROS; AZEVEDO; FREIRE, 2004).
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Nos casos de obstrucéo, a laparotomia € utilizada como uma ferramenta de analise para
verificacdo do aspecto fibrosado de um segmento (HAQUE et. al. apud CARDOSO, J. et.
al., 2006). Ja os problemas cardiacos podem ser observados por meio do
Eletrocardiograma e do Ecocardiograma, que identificam pericardite, fibrose miocardica,
arritmias e insuficiéncia cardiaca congestiva. Complica¢cdes renais, como insuficiéncia e
crise renal esclerodérmica, podem ser identificadas através da urinalise, que revela a
proteinudria, a hemataria microscopica e os cilindros. (JACOBSON, 2007; SMELTZER,;
BARE, 2005).

Destaca-se, ainda, como importante ferramenta, o diagnéstico de enfermagem real
ou de risco, pois este contribui para o planejamento da assisténcia de qualidade, para as
prescricoes e para a avaliacdo do plano de cuidado ofertado ao paciente (GEOVANINI;
NORBERTO, 2009). Nessa enfermidade, incluem-se como diagnosticos de enfermagem: a
integridade cutanea prejudicada, a dor crbnica, a deambulacéo prejudicada, a intolerancia
a atividade, o risco de sindrome do desuso, a perfusdo tissular periférica ineficaz, a
degluticdo prejudicada, a nutricdo desiquilibrada, o risco de constipacdo, a hipotermia, o
risco de aspiracao, a troca de gases prejudicada e o débito cardiaco diminuido. Assim como
0 risco de baixa autoestima, déficit de autocuidado, disturbio da imagem corporal,
sentimento de impoténcia, ansiedade e sobrecarga de estresse (CARPENITO-MOYET
apud MARTINS et. al., 2010; CARDOSO et. al., 2012; SMELTZER; BARE, 2005).

TRATAMENTOS E CUIDADOS DE ENFERMAGEM

Atualmente, ndo existe um tratamento especifico ou cura para a esclerodermia,
uma vez que sua etiologia é desconhecida. Portanto, sua terapéutica baseia-se nas
manifestacbes existentes, com o objetivo de impedir a evolucdo das complicacdes
funcionais e estéticas, assim como evitar a diminuicdo da atividade imunolégica (SAMPAIO
et. al. apud ZANCANARO, et.al., 2009). Desse modo, uma correta abordagem dos sistemas
organicos afetados pela doenca ajudara no alivio dos sintomas e na melhoria de suas
funcdes (OLIVEIRA, C. et. al., 2010). Por isso, € relevante a identificacdo precoce do
envolvimento de 6rgéos e sistemas, visando a melhor escolha terapéutica, a fim de se
retardar a progressao da doenca (MEDSGER apud SKARE et.al., 2008).

O tratamento desta patologia pode ser realizado com medicamentos topicos e
sistémicos, juntamente com a fisioterapia. A escolha desses métodos ocorre apés uma
rigorosa avaliagdo da extensdo da doenca, verificando-se 0s riscos e 0s beneficios de
determinada escolha (SAMPAIO et. al. apud ZANCANARO, et.al., 2009). Entretanto, nota-
se uma resisténcia da esclerodermia as terapias disponiveis. Isso representa um obstaculo
para o manejo da enfermidade (VARGA; ABRAHAM, 2007; MATUCCI-CERINIC et. al.,
2009). Nesse contexto, a abordagem da equipe multidisciplinar e a participacdo do
enfermeiro no plano de cuidado e no gerenciamento das intervencbes médicas sao
fundamentais desde a fase inicial (WILSON apud SILVA, N., 2010).
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A sistematizacdo da assisténcia de enfermagem permite uma abordagem
individualizada, de acordo com real necessidade, havendo maior integracdo do enfermeiro
com o cliente. O plano de cuidado pode ser tracado a partir do diagnéstico de enfermagem,
colaborando para a reducdo de complicacdes e para os efeitos positivo na saude do
enfermo (TANNURE apud SILVA, N., 2010). O atendimento deve fundamentar-se numa
visdo holistica e numa assisténcia humanizada, de modo a abranger o ser como um todo,
em sua completa necessidade de ordem fisica ou bioldgica, psicolégica, social e espiritual
(LIMA et. al.,, 2009; GEOVANINI; NORBERTO, 2009). O profissional de saude deve
compreender, apoiar e auxiliar o paciente a reconhecer suas dificuldades e limitacdes,
motivando-o para a reabilitacdo (WILSON apud SILVA, N., 2010). Dessa forma, a
orientacdo, quanto a autoimagem, é significante para que ele venha entender e aceitar as
mudanc¢as em seu corpo e a maneira de ver a simesmo (GEOVANINI; NORBERTO, 2009).

Ja as terapias farmacolégicas, em geral, sdo voltadas aos componentes
inflamatorios e as alteracbes do colageno, visando reduzi-los (WEIBEL, L et. al, 2006;
ZULIAN apud ZANCANARO et.al., 2009). Os medicamentos tépicos como corticosteroides,
calcipotriol e tacrolimos séo utilizados para diminuir a inflamacdo em lesfes superficiais.
Também pode ser utilizado o corticosteroide de forma sistémica, porém este é benéfico
apenas na fase inflamatéria da esclerose cutanea, ndo amenizando a esclerose ja alojada.
(ROCKEN; GHORESCHI apud BEDRIKOW, 2008).

As terapias sistémicas podem ser empregadas no tratamento de esclerose
localizada, quando esta se apresentar agressiva, envolvendo a funcionalidade de areas
importantes. Sua utilizacdo requer a verificacdo de critérios como: achados inflamatorios
com rapido avanco da lesdo, perda ou progndstico de prejuizo funcional, probabilidade de
comprometimento do crescimento, dano muscular e altos niveis de anticorpos anti-ss DNA.
Depois de verificada a ocorréncia dessas indicacdes, o tratamento tem inicio com 0 uso
oral de corticoides, como terapia de primeira escolha. A D-penicilamina, o calcitriol, o
imiquimod e os antimalaricos também possuem boa atuacdo na intervencdo da doenca
(SUGIURA apud ZANCANARO et.al., 2009). Outra droga que parece ter acado inibidora
sobre o processo autoimune € a vitamina E, que atua fornecendo estabilidade a membrana
dos lisossomos (GABY apud TOMIYOSHI et. al., 2010).

Os principais farmacos utilizados séo os corticosteroides, a ciclosporina e o
metotrexato, pois obtém melhor resultado contra a progressao da doenca. Os
corticosteroides sdo usados por causa do seu efeito imunossupressor, que diminui o
componente inflamatorio e a fibrose. Assim como o metotrexato, que também opera
contendo esses elementos, por meio, aparentemente, da inibicdo de citocinas IL 2,4,6 e 8.
Dessa forma, destaca-se, também, como uma boa alternativa para a fase aguda da
esclerodermia, podendo ser associada aos corticosteroides (UZIEL et. al., 2000; KREUTER
et. al., 2005 apud ZANCANARO et.al., 2009). Os antiinflamatorios sao prescritos para tratar
os desconfortos musculoesqueléticos, a artralgia e a rigidez (KLIPPEL, 2001; RAMSEY-
GOLDMAN, 2001 apud SMELTZER; BARE, 2005). As terapias com calor, similarmente,
podem ajudar na rigidez articular e constitui uma intervencao de enfermagem (JACOBSON,
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2007). Igualmente, a fisioterapia tem a funcéo de prevenir agravos osteomioarticulares,
contraturas, dores e diminuicdo da amplitude do movimento, possibilitando a melhoria da
funcionalidade dos sistemas comprometidos e da qualidade de vida (PEDROZA et. al.,
2012).

A medicacao ciclosporina € um potente imunossupressor, que age através da
inibicdo seletiva de interleucina 2 nos linfocitos ativados, interferindo tanto na imunidade
celular quanto na humoral. Tem se mostrado bastante benéfica, porém a sua acao esta
sendo questionada por causa dos efeitos colaterais nos rins e no sistema cardiaco
(STRAUSS; BHUSHAN; GOODFIELD apud ZANCANARO et.al.,) A ciclofosfamida pode
ser utilizada na forma sistémica e na cutanea, sendo, nesta ultima, aplicada com o intuito
de diminuir o tempo da doenca e de prevenir graves sequelas (DUARTE apud BEDRIKOW,
2008). Cita-se sua relevancia na doenca intersticial pulmonar da esclerodermia, mas o0s
estudos ainda séo inconclusivos (SAMPAIO-BARROS; AZEVEDO; FREIRE, 2004). Isso
também ocorre com a associacao de corticoide e de ciclofosfamida oral ou venoso (WHITE
et. al.,, 2000; PAKAS et. al.,, 2002 apud KAIRALLA, 2005) e com 0 uso de esteroides
(CONNOR; CARPENCY, 2006). Na fibrose pulmonar idiopatica, os cuidados de
enfermagem devem ser continuos, pautados na assisténcia sistematizada, objetivando um
maior conforto fisico, psicolégico, emocional e um menor sofrimento para o cliente e sua
familia (LIMA et. al., 2009).

Para o tratamento da hipertensdo arterial, 0 emprego de vasodilatadores por via
oral, ou venosa, traz satisfatorios resultados, como: bloqueadores do canal de célcio
(nifedipina, diltiazem, verapamil), inibidores da fosfodiesterase, sildenafil, 6xido nitrico
(CALLOU; RAMOS, 2009), analogo da prostaciclina, epoprostenol, iloprost, treprostinil e
antagonista do receptor de endotelina, bosentan (BADESCH et. al., 2000; MOK et. al, 1999;
OUDIZ et. Al., 2004 apud). Assim como os anticoagulantes, o controle da hipdxia, da
acidemia e a aplicacdo da oxigenoterapia podem ser usados em casos mais graves, sendo
esta uma atribuicdo da enfermagem (CALLOU; RAMOS, 2009). Na terapéutica renal, o uso
de corticosteroides, de inibidores da enzima conversora da angiotensina e a monitoracao
da presséo arterial e da creatinina sdo condutas favoraveis a restauracdo da saude do
paciente (DENTON et. al. apud BERTAZZI et.al., 2012).

No comprometimento gastrointestinal, os laxantes, 0s procinéticos, a cisaprida e o
octreotide sdo sugeridos, inicialmente, para tratarem a doenca, que apds sua progressao e
gravidade pode exigir intervencdo cirurgica. A laparotomia pode evidenciar fontes de
obstrucdo e a necessidade da resseccédo do segmento atémico ou da derivacao intestinal
(REGAN; WEILAND; GEALL, 1977; HAQUE et. al., 1999 apud. CARDOSO, J. et.al., 2006).
Nos pacientes com disfagia, a equipe de enfermagem tem papel importante na identificacéo
e avaliacdo dos sinais e sintomas sugestivos dessa dificuldade, estabelecendo, de forma
precoce, intervencdes que contribuam para a prevencdo da desnutricdo, desidratacao e
demais complica¢des. Sendo competéncia do enfermeiro a elevagéo da cabeceira do leito,
a oferta de dietas pastosa em pequena quantidade, para alivio de desconfortos
gastrointestinal, a insercdo de sonda gastrica ou nasoenteral, a administracdo nutricional
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parenteral e enteral, a avaliacdo do estado nutricional e o balanco hidrico, quando
necessarios (SHIRAMIZO; MAYER; YAKABI 2006; NUNES et.al., 2009 apud ALBINI et. al.,
2013; JACOBSON, 2007).

Os recursos farmacologicos, para tratarem do fenémeno de Raynaud, envolvem os
bloqueadores dos canais de calcio - Nitratos, sildenafil - os bloqueadores alfa-adrenérgicos
e a fluoxetina. Para Ulceras de extremidades, os vasodilatadores e a antibioticoterapia
podem ter efeito positivo, juntamente com o debridamento e com a limpeza das lesdes,
seguido de um curativo oclusivo (CHUNG; FIORENTINO apud. KAYSER; CORREA;
ANDRADE, 2009; CONNOR; CARPENCY, 2006), sendo obrigacédo do enfermeiro avaliar a
lesdo, supervisiona-la, executar os curativos diariamente e acompanhar sua evolugéo
(MORAIS; OLIVEIRA; SOARES apud COSTA et. al., 2012).

Os esforcos para evitar os efeitos do fenbmeno de Raynaud também sao
responsabilidades da enfermagem, que incluem as medidas educacionais. O paciente &
orientado a resguardar-se de ambientes externos e a proteger-se do frio, utilizando
agasalhos, cachecol, luvas e toucas. Recomenda-se evitar a utilizacdo de agentes
vasoconstritores, como cafeina, betabloqueadores e drogas simpaticomiméticas, além do
abandono do tabagismo, pois ele provoca a gangrena digital. O uso de lo¢des hidratantes
auxilia na reducao do ressecamento da pele. O controle emotivo e das ansiedades, atravées
de terapias, é aconselhavel como um método benéfico para evitar vasoconstricdo por
estresse (SMELTZER; BARE, 2005; HUMMERS; WIGLEY, 2003; HERRICK, 2008).
Medidas como o aguecimento com cobertor e foco luminoso podem ser realizadas em
pacientes internados e em estado critico (CARDOSO, N. et. al., 2012).

Outro método terapéutico é a fototerapia com radiacao ultravioleta, que resulta no
aumento da atividade de colagenase-metaloproteinase-1 da matriz, ampliando a expressao
do IFN-y e a diminuicdo do TGF-B (LAXERA; ZULIANB apud ZANCANARO et.al, 2009).
Esta modalidade tem sido aplicada para o tratamento dos dois tipos de esclerodermia,
porém é mais utilizada na forma localizada, podendo ser realizada sozinha ou em
associacdo a medicamentos (ZULIAN et. al. apud TOMIYOSHI et. al., 2010). J& a auto-
hemoterapia € um tratamento coadjuvante que vem crescendo nas praticas clinicas, na
intervencdo das patologias autoimunes e no tratamento de lesdes e feridas. Sua técnica
consiste na retirada de determinado volume de sangue venoso do proprio paciente e em
sua imediata aplicacéo, por via intramuscular ou subcutanea, visando estimular o sistema
imunologico a produzir macrofagos e anticorpos para combater a afec¢cdo. Esse método
oferece 0s mesmos riscos de uma puncao venosa ou de uma administracao intramuscular
e subcutanea, que séao: flebites, lesdes de vasos e nervos, hematoma e necrose tecidual.
Todos esses efeitos podem ser minimizados com a supervisao do enfermeiro, que deve
atuar, inclusive, no gerenciamento da assisténcia de qualidade, por meio de entrevista e de
investigacdo de obstaculos que possam inviabilizar a terapia (MOURA apud GEOVANINI;
NORBERTO, 2009).

O transplante autologo de células tronco hematopoiéticas € mais uma tentativa de
reduzir o avanco das manifestacdes clinicas da esclerodermia. A compreensédo e a
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participacdo do enfermeiro no procedimento sdo indispensaveis na precaucdo de
intercorréncias e no planejamento de medidas efetivas. As acfes de enfermagem para esse
transplante sdo: orientagcdo quanto a internacdo, realizacdo de eletrocardiograma e de
coleta de sangue, administracdo de furosemida na retencdo hidrica, controle hidrico
rigoroso, controle do peso, cuidados com o cateter venoso central, monitorizacao dos sinais
vitais e da pressao venosa central, realizacdo de exame fisico, avaliacdo do estado
emocional e do padrdo do sono, encaminhamento do paciente ao banho e orientacdes
guanto a alimentacdo e ao manejo da dor (RODRIGUES et. al., 2013; VONK et. al., 2008
apud GUIMARAES et. al., 2014).

O desfecho esperado para o paciente, ap0s o tratamento, os cuidados e a
assisténcia prestada, é: melhora de seu estado clinico, sentimento de maior conforto e bem
estar, reducdo da dor, melhoria da integridade cutanea, maior grau de morbidade dentro de
suas limitacbes, recuperacdo emocional e psicoldgica, reducédo da incapacidade funcional
e melhoria estética (JACOBSON, 2007). Ressalta-se, ainda, que o acompanhamento e a
avaliacdo da gravidade, do dano e da atividade da afeccdo devem ser continuos e de pratica
clinica minucioso, visando prevenir complicacdes e sequelas ao cliente (MEDSGER et. al.
apud FREIRE; CICONELLI; SAMPAIO- BARROS, 2004).

PROGNOSTICO

O prognostico da esclerodermia € bastante desfavoravel, baseando-se em suas
manifestacdes clinicas, evolucdo imprevisivel e alta taxa de mortalidade (BERTAZZI et.al.,
2012). A gravidade, a extensédo e o 6rgao afetado constituem critérios para determinar um
bom ou mau progndstico da doenca (FRIES et. al. apud FREIRE; CICONELLI; SAMPAIO-
BARROS, 2004). Assim como o aparecimento da enfermidade, em mulheres muito jovens,
representa uma pior previsao da expectativa de vida (BAGNOLI; FONSECA; JUNQUEIRA,
2007). Os pacientes com a forma clinica localizada apresentam estimativa de melhora apés
trés anos, caso haja uma intervencdo adequada (BONO; DUPIN apud ZANCANARO et. al.,
2009). Enquanto a esclerodermia sistémica confere maior risco de morte aos enfermos
(IOANNIDIS et. al., 2005).

Estudos enfatizam que a forma Difusa, associada ao antitopoisomerasel, possui
um indice de sobrevida menor que a forma limitada, associada ao anticentromero (LEROY
et. al. apud SAMPAIO-BARROS; SAMARA; MARQUES NETO, 2004; WALKER et. al.,
2007), Isso se explica devido a agressividade, ao extenso envolvimento cutaneo e ao
prejuizo de 6rgaos nobres (GEIRSSON; WOLHEIM; AKESSON apud GUIDOLIN, 2005). A
expectativa de vida na doenca Difusa € de aproximadamente 70% em 5 anos e de 55% em
10 anos. Na Limitada essa taxa € de 90% em 5 anos e de 75% em 10 anos (OLIVEIRA, C.
et. al., 2010; CONNOR; CARPENCY, 2006). A alta frequéncia de Obitos é determinada
guando ha o comprometimento dos pulmdes, coracéo e rim (VARGA apud SKARE et.al.,
2008). O envolvimento renal constitui a principal causa das mortes (WOLFF; JOHNSON;
SAAVEDRA, 2013), representando 30 a 40% dos casos, sendo que cerca de 40% dos
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individuos precisam realizar a didlise (DENTON et. al. apud BERTAZZI et.al., 2012).

Salienta-se, ainda, que a associacao de proteindria, com 0 aumento na velocidade
de hemossedimentacdo e com a diminuicdo da capacidade de difusdo de monoxido de
carbono sdo marcadores de pior prognostico, estando relacionados ao menor indice de
sobrevida (BRYAN et. al. apud SAMPAIO-BARROS; SAMARA; MARQUES NETO, 2004).
Assim como a hipertenséo arterial pulmonar, ligada a esclerodermia, que possui sobrevida
de apenas 1 ano e € responsavel por quase 30% do numero de mortes pela afeccao
(STEEN et. al., 2002; KAWUT et. al., 2003 apud BERTAZZI et.al., 2012).

COMPLICACOES

As alteracdes no funcionamento dos diversos sistemas organicos provocados pela
esclerodermia geram complicacdes e consequéncias relevantes para a qualidade de vida
dos portadores dessa patologia. Dentre os problemas apresentados, estdo a desfiguracao
do rosto, envolvendo os olhos, nariz, labios e boca (MALCARNE et. al. apud LEITE; MAIA,
2013), a fibrose das maos e dedos, que leva a prejuizos funcionais irreversiveis (KLIPPEL
et. al. apud OLIVEIRA N., 2005) e a necrose de extremidades, que pode evoluir para a
gangrena ou para a amputacdo (CHUNG; FIORENTINO apud. KAYSER; CORREA;
ANDRADE, 2009). Em criancas pode haver intercorréncias no crescimento 0sseo,
assimetria facial e dos membros, hemiparesia e distlrbios neuroldgicos. Essas alteracdes
provocam impactos estéticos e limitacbes aos enfermos (HOLLAND et. al., 2006; HAWK;
ENGLISH, 2001 apud ZANCANARO et.al., 2009).

Os transtornos musculoesqueléticos, como dor e contraturas articulares, artrite,
lesdes atréficas, astenia muscular e diminuicdo da amplitude de movimento e da
psicomotricidade, sdo evidenciados (OSTOJIC et. al. apud LEITE; MAIA, 2013). Podem
estar relacionados a baixa capacidade de desempenho fisico, mesmo na auséncia de
complicacbes pulmonares (SUDDUTH et. al. apud OLIVEIRA, N., 2005). Entretanto,
autores mencionam que a limitagcdo aos exercicios esta ligada a mecanica circulatéria e
nao somente a fadiga periférica (MORELLI et. al. apud OLIVEIRA, N., 2005). Descreve-se,
também, a presenca de insuficiéncias respiratoria, renal e cardiaca (JACOBSON, 2007),
desnutricdo, perda de peso, azia, nduseas, desidratacdo e diarreia (CARDOSO, J. et. al.,
2006). A boca pode apresentar-se seca ou com gosto ruim a noite. Podem surgir, também,
problemas para deglutir, dificuldade de dormir, distdrbio de concentragdo e memoria,
enxaqueca, prurido, dor e mudanca na coloracdo da pele, hipersensibilidade ao sol,
ressecamento ocular e vaginal, além de dorméncias nos pés ou pernas, dificuldades para
subir escadas, sindrome do tunel do carpo, rigidez nas maos, incapacidade de abrir e fechar
torneiras ou para segurar objetos, dificuldade para se vestir ou se lavar (LEITE; MAIA,
2013). Relatos de cansaco rapido ou de sensacdo de cansaco sdo frequentes na
esclerodermia Difusa (SIERAKOWSKA apud GUIMARAES et. al., 2014).

As limitacdes cotidianas ndo sdo as Unicas consequéncias enfrentadas pelos

RIES, ISSN 2238-832X, Cagador, v.5, n° 2, p. 118-148, 2016.



~138 ~

pacientes. Outro obstaculo se refere a fertilidade ou ao desejo de ser mae, que pode
revelar-se comprometida devido a fatores psicoldgicos e fisicos, ocasionados pela doenca,
como: faléncia ovariana prematura e incerteza quanto a sua capacidade de engravidar
(BAGNOLI; FONSECA; JUNQUEIRA, 2007; STEEN, 1997). Sintomas depressivos sao
encontrados em 50% dos clientes (KLIPPEL et. al. apud OLIVEIRA, N., 2005). Ansiedade,
desanimo, diminuicdo da autoestima e a fobia social sdo frequentes e estdo associados a
desfiguracéo na aparéncia fisica. Estudos ainda demostram que a capacidade de trabalho
pode ser afetada em 69% dos individuos, e que mulheres brasileiras, com esclerodermia,
tém maior preocupacao ou insatisfacdo com sua imagem corporal, considerando-se pouco
atraentes, ja que a figura estética é algo importante no pais (LEITE; MAIA, 2013). Salienta-
se, também, a relevancia da sistematizacdo da assisténcia de enfermagem na reducao
dessas possiveis complicacdes e na melhoria da salde e da qualidade de vida do paciente
(LIMA et. al., 2009).

CONSIDERACOES FINAIS

Em suma, pode-se enfatizar que as principais manifestacbes clinicas da
esclerodermia sistémica sdo o fenbmeno de Raynaud, e 0 comprometimento cutaneo,
gastrointestinal, pulmonar, renal e cardiaco do enfermo. A forma limitada da doenca
apresenta evolucédo lenta e o envolvimento visceral € tardio. O espessamento da pele é
restrito as extremidades distais dos cotovelos e joelhos, a face e ao pescoco, sendo comum
a sindrome CREST. A difusa possui um pior prognéstico, pois sua velocidade de
progressdo é acelerada e o acometimento visceral € mais precoce. A extensao da pele
pode ser totalmente afetada ou envolver apenas as partes proximais e distais dos membros,
da face e do tronco. A patologia provoca consequéncias relevantes na qualidade de vida
do paciente, incluindo desfiguracao estética, transtornos musculoesqueléticos, dificuldades
para subir escadas ou para segurar objetos, desnutricdo, fraqueza generalizada,
transtornos psicologicos, fobia social e alteracées no funcionamento de diversos sistemas
organicos. A sistematizacdo da assisténcia de enfermagem é essencial para o
planejamento dos cuidados com o paciente portador de esclerodermia, visando a melhoria
da qualidade de vida e a prevencao de possiveis complicacdes.
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