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Caso Clinico

Feminino, 25 anos, negra

“manchas no corpo”

Ha um ano evoluindo com lesdes acromicas, difusas e
pruriginosas em tronco € membros, episodios de febre
vespertina, alopecia, artralgia mais intensa ao acordar,
além de fadiga, astenia e perda de peso, principalmente
nos ultimos trés meses

(15 kg, e um total de 22 kg em um ano)
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 Febre Reumatica 2020

 Trombose Venosa Profunda bilateral em membros
inferiores 2020

 G2P2A0
* Nega alergias e uso de medicacoes
« Nega tabagismo, etilismo e uso de drogas













Impressao Clinica

Lapus
Eritematoso
Sistémico

MULHER JOVEM
ARTRALGIA

Esclerose
Sistémica

Nl

MULHER JOVEM

RAYNAUD, RIGIDEZ

ALOPECIA DIFUSA
FEBRE, ASTENIA, ADINAMIA

HISTORIA TVP

ASTENIA, ADINAMIA

LESOES “SAL E PIMENTA”




“Sal e Pimenta” ou “Pseudovitiligo”

Achado cutaneo na Esclerose Sistémica (ES) ou unica
manifestacao dermatoldgica
* Associacdao com prurido nao € incomum




Exames Complementares

 Hemograma, PCR, Complemento
» Sorologias
* Urina I, Spot Urinarios

 Biopsia Cutanea (2 sitios)

« FAN, Anti DNA, ANTI SM, ANTI RNP,
ANTI FOSFOLIPIDES, ANTI RO, ANTI
LA, ANTI SCL70, ANTI CENTROMERO

» Capilaroscopia, TC torax, EDA
Ecocardiograma




Resultados

FAN REATOR:

>1:640

PONTILHADO FINO DENSO
PLACA METAFASICA POSITIVA

ANTI SM POSITIVO ANTI SCL70 POSITIVO
ANTI BETA2 TC T(’)RA;(:
GLICOPROTEINA 1 IGME ALTERACOES
IGG POSITIVOS ENFISEMATOSAS

“PRAIA VAZIA”



Capilaroscopia

 Meétodo de imagem nao invasivo, baixo custo e reprodutivel

* Avaliacao da microcirculacao periférica

* Diagnostico da ES: micro-hemorragias, capilares ectasiados, megacapilares
e (“praia vazia”)

EXAME ASPECTO NORMAL ASPECTO NA ES

Rosario e Souza; e Kayser 2015
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FERRO COLOIDAL- 20x

A: Alteracao vacuolar da camada
basal, alguns neutrofilos e seus
restos

B: Incontinéncia Pigmentar

Ferro Coloidal: Aumento focal de
mucina na derme (amostras A e B)



Diagnostico

Lupus Eritematoso Sistémico
American College of Rheumatology / European League Against Rheumatism 2019

CRITERIOS | PONTOS
FAN > 1:80 Critério de Entrada
ANTI SM +
ANTI B2GP1 +
C4 Diminuido

Alopecia ndo cicatricial

Artralgia e Rigidez Matinal
Febre

Diagnostico: >= 10 pontos
(PELO MENOS UM CLINICO)



Diagnostico

Lupus Eritematoso Sistémico
American College of Rheumatology / European League Against Rheumatism 2019

Diagnostico: >= 10 pontos
(PELO MENOS UM CLINICO)
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Esclerose Sistémica

Clinico, Histopatologico e Sorologico

HISTORIA E SINAIS CLINICOS

CAPILAROSCOPIA ANORMAL

ANTI-SCL 70 POSITIVO (ALTOS TITULOS)

BIOPSIA DE PELE 2 SITIOS: ESCLEROSE DERMICA




Diagnostico Diferencial

SINDROME DE DOENCA MISTA

SOBREPOSICAO DO TECIDO
“OVERLAP SYDROME” CONJUNTIVO




Tratamento




f§ Sindrome de Sobreposicao
Esclerose Sistémica e Lupus Eritematoso Sistémico

" Overlap Sydrome: critérios de duas ou
mais doengas do tecido conjuntivo

*ES pode sobrepor: Sjogren,
Polimiosite, Dermatomiosite, Artrite
Reumatoide e LES

»ES/LES ¢ incomum, mais frequente
em mulheres jovens

Foocharoen et al. 2016; Alharbi et al. 2018; Shah et al. 2021



| Sindrome de Sobreposicao
Esclerose Sistémica e Lupus Eritematoso Sistémico

Evolucao Grave

\ 4

Acompanhamento Clinico Rigoroso

Anticorpos antifosfolipides positivos:
T chance de eventos vasculares
(hipertensao pulmonar, infarto digital)

Solanki et al. 2017; Alharbi et al. 2018



Sindrome de Sobreposicao
Esclerose Sistémica e Lupus Eritematoso Sistémico

Opcoes terapéuticas: corticoterapia sistémica, metotrexate,
azatioprina, associados também a vasodilatadores

Prognostico reservado

Diagndstico precoce B Aumento sobrevida

Xie et al. 2020



W Motivos da Apresentacdo

Apresentar sindrome rara e grave

Destacar a importancia do quadro cutaneo no
diagnostico de doencas sistémicas complexas
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