i,

—
‘ |Revista Extensao - 2024 - v.8,n.3
_

DOENCA PULMONAR INTERSTICIAL
FIBROSANTE EM PACIENTE COM
ESCLERODERMIA SISTEMICA: UM

RELATO DE EXPERIENCIA

FIBROSING INTERSTITIAL LUNG DISEASE IN A PATIENT WITH
SYSTEMIC SCLERODERMA: AN EXPERIENCE REPORT

Luis Arthur Fonseca Batista !
Gabriel Lima da Rocha?®

Danilla Assad Fernandes 3

Resumo: Este relato descreve o caso de um paciente de 41 anos, masculino, com Escle-
rodermia Sistémica (ES), Doenca Pulmonar Intersticial Fibrosante (DPIF) e histérico
de internagoes recorrentes por infeccdes respiratorias. O caso foi utilizado como base
para atividades de extensio em que foram realizadas pesquisas e discussoes educativas
na Enfermaria do Hospital Geral de Palmas, tendo focado nas dreas de Reumatologia e
Preumologia, especialidades que tratam da ES e suas complicagdes. Os participantes
foram estudantes de medicina, médicos, profissionais da satide, além de pacientes e seus
familiares. Foram analisados os prontudrios médicos do paciente, nos quais observou-se
significativa melhora clinica na wltima internagio apds tratamento com corticoterapia,
antibioticoterapia, antifiingico e medidas de suporte. O relato destaca a importancia do
diagnostico preciso e do tratamento adequado para pacientes com ES e DPIF, e sublinha a
necessidade de um conhecimento abrangente sobre os conceitos diagndsticos, etioldgicos,
e de manejo e tratamento dos pacientes.

Palavras-chave: Doenca Pulmonar Intersticial Fibrosante. Esclerodermia Sistémica.
Recorrentes Internagdes. Corticoterapia. Antibioticoterapia.

Abstract: This report describes the case of a 41-year-old male patient with Systemic
Scleroderma (SS), Fibrosing Interstitial Lung Disease (FIPD) and a history of recurrent
hospitalizations for respiratory infections. The case was used as the basis for extension
activities in which research and educational discussions were carried out in the infirmary
of the Palmas General Hospital, focusing on the areas of Rheumatology and Pulmonolo-
gy, specialties that deal with SSc and its complications. The participants were medical
students, doctors, health professionals, as well as patients and their families. The pa-
tient’s medical records were analyzed, which showed significant clinical improvement in
the last hospitalization after treatment with corticosteroids, antibiotics, antifungals and
support measures. The report highlights the importance of accurate diagnosis and appro-
priate treatment for patients with ES and DPIF, and underlines the need for comprehen-
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sive knowledge of diagnostic concepts, etiology, and patient management and treatment.

Keywords: Fibrosing Interstitial Lung Disease. Systemic Scleroderma. Recurrent Hos-
pitalizations. Corticotherapy. Antibiotic Therapy

Introducao

Este relato de experiéncia descreve o manejo clinico de um paciente com diagndstico de Escle-
rodermia Sistémica (ES) e Doenca Pulmonar Intersticial Fibrosante (DPIF), destacando a importancia do
diagndstico precoce e do tratamento adequado. A ES é uma doenca reumatica cronica que envolve alte-
racdes vasculares, producao de autoanticorpos e aumento da producdo de tecido fibroso na pele e em
drgdos internos (LPCDR, 2014). Esta condicdo resulta em enrijecimento da pele e, em sua forma sistémica,
afeta multiplos 6rgdos, com os pulmdes sendo acometidos em aproximadamente 70% dos casos (Lopes
etal., 2016).

O objetivo deste trabalho é relatar a experiéncia clinica no tratamento de um paciente com ES e
DPIF, enfatizando a eficacia da corticoterapia, antibioticoterapia, antifiingico, e medidas de suporte na
melhoria do quadro clinico. Um dos problemas abordados € a alta morbidade associada as complica¢des
pulmonares da ES, particularmente a DPIF. A hipdtese subjacente é que a utilizacao desses tratamentos
pode resultar em uma melhora significativa dos sintomas respiratdrios e da qualidade de vida dos pacien-
tes.

A metodologia utilizada incluiu a andlise detalhada dos prontudrios médicos de um paciente do
sexo masculino, com 41 anos, que apresentou multiplas internagdes hospitalares devido a infecces res-
piratdrias recorrentes. Foram avaliados os resultados dos tratamentos aplicados, com foco na eficcia
da corticoterapia, da antibioticoterapia e do uso de antifingico na melhora do quadro clinico durante a
Ultima internacao. Somado sete reunides foram realizadas com a presenca da equipe de pneumologia,
compostas pelos internos da UFT, residente de Clinica Médica e médicos especialistas em Pneumologia.
De modo a contribuir para melhor entendimento do caso em evidéncia, as familias e profissionais de ou-
tras dreas também participaram como forma de alargar o viés educativo e de manejo de pacientes com ES.

A etiologia da ES envolve fatores genéticos, infecciosos e ambientais, que levam a les6es vascu-
lares, fibrose e ativa¢do imunoldgica (Viswanath et al., 2013). A lesdo vascular inicial é desencadeada por
fatores tdxicos ouimunoldgicos, resultando em uma série de respostas celulares e moleculares que culmi-
nam na fibrose dos tecidos (Balbir-Gurman et al., 2012).

AES pode ser classificada em dois subtipos principais: ES cutanea difusa, que afeta precocemente
0 tronco e membros proximais, e ES cutanea limitada, onde a fibrose é restrita as maos, face, pés e an-
tebracos (Sobanski et al., 2019). Cada subtipo apresenta diferentes padrdes de acometimento organico,
com fibrose pulmonar e envolvimento gastrointestinal sendo mais comuns na ES cutanea difusa, enquan-



|

2 \

Revista Extensao - 2024 - v.8, n.3

v

am=®

to a hipertensdo pulmonar € mais frequente na ES cutanea limitada (Sobanski et al., 2019).

Para o diagndstico da ES, além do exame fisico, sdo utilizados exames laboratoriais e de imagem
que ajudam a avaliar a extensdo da doenga. Os critérios diagndsticos do Colégio Americano de Reumato-
logia incluem um critério maior (espessamento da pele proximal as articulacées metacarpofalangicas) e
varios critérios menores (esclerodactilia, cicatrizes em polpas digitais, fibrose pulmonar) (Van Den Hoo-
gen et al,, 2013).

O fendmeno de Raynaud é uma das primeiras manifestacdes da ES, caracterizado por palidez e cia-
nose dos dedos, frequentemente desencadeados pelo frio. Outras manifesta¢des incluem teleangiecta-
sias, esclerodactilia e alteracdes faciais que levam a “facies esclerodérmica” (Goldman et al., 2016). Essas
alteracdes resultam em dificuldades funcionais significativas e impacto na qualidade de vida do paciente
(Goldman et al., 2016).

A avalia¢do da funcdo pulmonar € crucial na ES, utilizando espirometria e testes de difusao do
mondxido de carbono (CO) para detectar disfuncdo pulmonar precoce. A tomografia computadorizada
de alta resolucdo é particularmente (til para diferenciar entre as fases inflamatdria e fibrdtica da doenca
pulmonar (Lopes et al., 2016).

Ndo hd cura especifica para a ES, e o tratamento visa principalmente impedir a progressao das
complica¢bes funcionais e estéticas, além de reduzir a atividade imunoldgica. O manejo terapéutico é
multiprofissional, incluindo fisioterapia, suporte nutricional e tratamento farmacoldgico com medica-
mentos como corticosteroides, ciclosporina e metotrexato (Zancanaro et al., 2009). A corticoterapia, em
particular, é utilizada devido ao seu efeito imunossupressor, que ajuda a reduzir a inflamacao e a fibrose
(Zzancanaro et al., 2009).

Os resultados obtidos através da andlise dos prontudrios do paciente demonstraram uma melhora
significativa do quadro clinico apds a utilizacao de corticoterapia, antibioticoterapia e antifingico durante
a dltima internagdo. Esta melhora ressalta a eficdcia dessas interven¢des no manejo da DPIF associada a
ES.

Este relato de experiéncia sublinha a importancia de um diagndstico e tratamento oportunos para
melhorar a qualidade de vida dos pacientes com ES e DPIF. A documentagao detalhada do caso e os re-
sultados positivos obtidos reforcam a necessidade de estratégias de manejo eficazes e personalizadas
para esta condicao complexa. Além disso, evidencia a complexidade do manejo clinico da Esclerodermia
Sistémica e suas complica¢des pulmonares, especificamente a Doenca Pulmonar Intersticial Fibrosante. A
andlise detalhada do caso demonstra que a intervencdo com corticoterapia, antibioticoterapia e antifun-
gico resultou numa melhora significativa no quadro clinico, refor¢cando a importancia de um diagndstico
precoce e de uma abordagem terapéutica adequada a cada caso. Este estudo salienta a necessidade de
uma gestao clinica multidisciplinar e personalizada, visando ndo apenas a melhoria dos sintomas, mas
também a qualidade de vida dos pacientes acometidos por esta condicdo debilitante progressiva.

Metodologia

Este relato de experiéncia baseia-se na andlise retrospectiva dos prontudrios médicos de um pa-
ciente do sexo masculino, de 41 anos, diagnosticado com Esclerodermia Sistémica (ES) e Doenca Pulmo-
nar Intersticial Fibrosante (DPIF). A coleta de dados foi realizada no hospital onde o paciente recebeu
tratamento, e os dados foram analisados em conformidade com as diretrizes éticas estabelecidas pela
instituicdo. A metodologia empregada abrangeu a revisdo detalhada dos registros clinicos, incluindo his-
tdricos de internacao, exames laboratoriais, imagens diagndsticas e tratamentos administrados.

A abordagem metodoldgica adotada incluiu a avaliacdo das caracteristicas clinicas do paciente,
com foco em sintomas respiratdrios, padrdes de internacdo e resposta ao tratamento. A anélise foi cen-
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trada em identificar as intervenc¢Oes terapéuticas que resultaram em melhorias significativas, particular-
mente a utilizacdo de corticoterapia, antibioticoterapia, antiflingico e medidas de suporte. A fundamen-
tacdo tedrica baseou-se em estudos prévios que descrevem a eficicia desses tratamentos em condic6es
similares (Zancanaro et al., 2009).

Para garantir a precisdo e a confiabilidade dos dados, os prontudrios foram revisados por uma
equipe multidisciplinar composta por médicos, enfermeiros e farmacéuticos. Esta equipe verificou a con-
sisténcia das informag6es documentadas e garantiu que todas as intervencdes e resultados fossem corre-
tamente registrados. A metodologia também envolveu consultas com os profissionais de satde que dire-
tamente cuidaram do paciente, para obter informag6es detalhadas sobre a tomada de decis6es clinicas e
a evolu¢do do quadro clinico.

Os exames complementares incluiram exames laboratoriais, ecocardiograma, eletrocardiograma e
imagens diagndsticas, como radiografias de tdrax e tomografias computadorizadas foram avaliadas para
documentar a progressao da fibrose pulmonar e outras alteraces associadas. Estas avalia¢des foram
essenciais para corroborar os achados clinicos e direcionar as intervencdes terapéuticas.

Além disso, foi feita uma revisdo da literatura para contextualizar os achados deste relato no ambi-
to das préticas clinicas atuais. Estudos relevantes sobre a patogénese da ES e suas complica¢es pulmona-
res foram consultados para fornecer uma base tedrica sélida (Balbir-Gurman et al., 2012; Viswanath et dl.,
2013). Essa revisdo permitiu comparar as praticas de manejo descritas na literatura com as intervencdes
aplicadas ao paciente, destacando tanto as convergéncias quanto as particularidades do caso.

Os dados foram sistematicamente organizados e analisados utilizando métodos analiticos descri-
tivos. As melhorias observadas no quadro clinico do paciente apds a administracdo de corticoterapia,
antibioticoterapia, antiflingico e medidas de suporte foram qualificadas em termos de reducdo dos sinto-
mas respiratdrios. Esta andlise permitiu uma avaliacao objetiva da eficacia das intervencdes terapéuticas
empregadas.

No que tange a atividade de extensdo foram realizadas a priori pesquisas e discussdes com fins
educativos na Enfermaria do Hospital Geral da cidade de Palmas -TO. Participaram profissionais de dreas
como Reumatologia, Pneumologia entre outros especialistas. Ademais, estudantes do curso de medicina
e profissionais de outras dreas da Salde, paciente e familiares também foram engajados na socializa¢do
do caso clinico em destaque numa perspectiva educativa a partir de conversas, discussoes, visitas clinicas
e explanagdes acerca da literatura médica vigente relacionada as patologias abordadas.

Finalmente, a metodologia adotada assegurou a confidencialidade e o anonimato do paciente,
seguindo os principios éticos da pesquisa médica. Todas as etapas do estudo foram conduzidas com rigor
cientifico e ético, garantindo a validade e a relevancia dos achados para a pratica clinica. A fundamentacao
tedrica e as referéncias utilizadas reforcam a credibilidade dos resultados apresentados.

Revisao de Literatura

Arevisdo de literatura deste trabalho explora os principais aspectos relacionados a Esclerodermia
Sistémica (ES), incluindo sua patogénese, manifestacoes clinicas e estratégias terapéuticas. Sao discuti-
dos os mecanismos subjacentes a doenga, como as alterag6es vasculares e a ativagao fibroblastica, bem
como os sinais clinicos caracteristicos, como o fendmeno de Raynaud e a fibrose cutanea. Além disso, sao
abordadas as op¢des terapéuticas disponiveis, incluindo o uso de corticosteroides e imunossupressores.
Essa revisao fornece uma base essencial para a compreensao do contexto clinico e cientifico do relato de
experiéncia apresentado.
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Patogénese da Esclerodermia Sistémica

A patogénese da Esclerodermia Sistémica (ES) é uma drea complexa de estudo que envolve uma
interacdo multifacetada entre fatores genéticos, imunolégicos e ambientais. Pesquisas recentes tém des-
tacado o papel crucial das células endoteliais e fibroblastos nesse processo (Balbir-Gurman et al., 2012).
A lesdo vascular inicial desencadeia uma cascata de eventos que incluem respostas inflamatérias e imu-
noldgicas, levando a ativacdo de vias pré-fibréticas e a producdo excessiva de matriz extracelular. Esses
mecanismos patogénicos complexos sao fundamentais para a compreensao da progressao da doenca e
para o desenvolvimento de estratégias terapéuticas direcionadas.

A ativagdo e disfuncdo das células endoteliais desempenham um papel central na patogénese da
ES, contribuindo para o recrutamento de células inflamatdrias e a subsequente fibrogénese. A expressao
aumentada de moléculas de adesdo e citocinas inflamatdrias, juntamente com a liberacdo de fatores de
crescimento, desencadeia uma resposta pré-inflamatdria e pro-fibrética (Balbir-Gurman et al., 2012). Esses
eventos levam a deposicdo excessiva de matriz extracelular e a progressiva fibrose dos tecidos afetados,
caracteristica distintiva da ES.

Além das alteracbes nas células endoteliais, a ativacdo dos fibroblastos desempenha um papel
fundamental na patogénese da ES. Estudos tém demonstrado que os fibroblastos ativados produzem
quantidades aumentadas de coldgeno e outras proteinas da matriz extracelular, contribuindo diretamen-
te para a fibrose observada na doenca (Balbir-Gurman et al., 2012). Essa ativacdo fibroblastica é mediada
por uma variedade de sinais paracrinos e autdcrinos, incluindo citocinas pré-inflamatdrias e fatores de
crescimento.

Fatores genéticos também desempenham um papel significativo na suscetibilidade a ES. Diversos
estudos de associacdo gendmica ampla (GWAS) identificaram variantes genéticas que estdo associadas ao
aumento do risco de desenvolver a doenca. Essas variantes estdo frequentemente localizadas em genes
envolvidos na regulacdo da resposta imune e nos processos de fibrogénese. Compreender como essas
variantes genéticas contribuem para a patogénese da ES pode oferecer novas oportunidades para inter-
vencdes terapéuticas personalizadas.

Os fatores ambientais sao outro componente critico na patogénese da ES. Exposicoes a certos
produtos quimicos, como solventes organicos e silica, tém sido associadas ao desenvolvimento da doen-
¢a. Além disso, infec¢des virais e outros agentes infecciosos podem desencadear ou exacerbar a resposta
autoimune em individuos geneticamente predispostos. O papel dos fatores ambientais na modulagdo da
resposta imunoldgica e na promocao da fibrose tecidual continua a ser uma drea ativa de pesquisa.

A resposta autoimune na ES envolve a producdo de autoanticorpos especificos que podem pre-
ceder o aparecimento dos sintomas clinicos por vérios anos. Autoanticorpos, como o anticorpo antito-
poisomerase | (Scl-70) e o anticorpo anticentrémero, sdo marcadores importantes da doenca e estdo
associados a diferentes subtipos clinicos de ES. Esses autoanticorpos podem promover lesées celulares e
contribuir para a inflamacdo e fibrose através da ativacdo de vias de sinalizacdo especificas.

A interacdo entre o sistema imunoldgico e os componentes do microambiente tecidual também
€ um aspecto crucial na patogénese da ES. As células T e B, bem como os macréfagos, desempenham
papéis importantes na modulagdo da resposta imune e na promocao da fibrose. As células T podem se-
cretar citocinas pré-fibréticas, como o fator de crescimento transformador beta (TGF-B), que estimula a
producdo de colageno pelos fibroblastos. As células B, por sua vez, produzem autoanticorpos e citocinas
que exacerbam a resposta inflamatdria.

Finalmente, abordagens terapéuticas atuais estao focadas em interromper os processos inflama-
tdrios e fibrogénicos através do uso de agentes imunossupressores, antifibréticos e terapias bioldgicas
direcionadas. Ensaios clinicos em andamento estao explorando a eficacia de novos compostos que visam
vias especificas envolvidas na patogénese da ES. A pesquisa continua e a inovagdo terapéutica sao essen-
ciais para melhorar os resultados clinicos e a qualidade de vida dos pacientes com ES.
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Manifesta¢des Clinicas da Esclerodermia Sistémica

A'ES é uma condicdo rara, porém grave, que requer uma compreensao abrangente de suas mani-
festacGes clinicas para um diagndstico e manejo adequados (Balbir-Gurman et al., 2012). Além das mani-
festacOes cutaneas e pulmonares, a ES pode apresentar uma ampla gama de sintomas e complicacdes,
incluindo disfuncao esofégica, envolvimento cardiaco, manifesta¢des renais e musculoesqueléticas. Essas
manifesta¢des variadas podem ter um impacto significativo na qualidade de vida dos pacientes e exigem
uma abordagem multidisciplinar para garantir um cuidado abrangente e eficaz.

O diagndstico precoce e preciso da ES é essencial para iniciar o tratamento adequado e minimizar
o risco de complicagdes (Van Den Hoogen et al., 2013). No entanto, devido a diversidade de manifestagdes
clinicas e a natureza progressiva da doenca, o diagndstico muitas vezes pode ser desafiador. Os médicos
devem estar atentos aos sinais e sintomas sugestivos de ES, realizando uma avaliagao clinica completa e
utilizando exames complementares, como exames laboratoriais e de imagem, quando necessario.

O manejo da ES visa controlar os sintomas, retardar a progressao da doenca e prevenir compli-
cacdes (Zancanaro et al.,, 2009). Isso geralmente envolve uma combinacdo de terapias farmacoldgicas
e ndo farmacoldgicas, adaptadas as necessidades individuais de cada paciente. Os corticosteroides sao
frequentemente usados para controlar a inflamacao e a fibrose, enquanto os imunossupressores podem
ser prescritos para modular a resposta imunoldgica. Além disso, medidas de suporte, como fisioterapia e
terapia ocupacional, sao importantes para manter a funcao fisica e a qualidade de vida dos pacientes. A
compreensdo dos mecanismos subjacentes a ES continua a evoluir, proporcionando oportunidades para
o desenvolvimento de novas abordagens terapéuticas (Balbir-Gurman et al., 2012).

Além dos tratamentos farmacoldgicos, a gestdo das manifestacdes sistémicas da ES pode incluir
intervencdes especificas para diferentes érgaos afetados. Por exemplo, a disfuncao esofégica pode ser
tratada com modifica¢des na dieta, medicamentos que reduzem a producdo de dcido e, em casos graves,
interven¢des endoscdpicas ou cirdrgicas. O envolvimento cardiaco, como a hipertensdo pulmonar, pode
necessitar de terapias especializadas com vasodilatadores ou anticoagulantes. Assim, uma abordagem
personalizada e orientada para as necessidades especificas de cada paciente é fundamental.

O papel da reabilitacdo fisica também € crucial no manejo da ES. Programas de exercicios supervi-
sionados podem ajudar a manter a mobilidade articular e a forca muscular, enquanto técnicas de fisiotera-
pia respiratdria podem ser vitais para pacientes com envolvimento pulmonar. A terapia ocupacional pode
ajudar os pacientes a desenvolver estratégias para lidar com as limitagdes funcionais e a adaptar suas
atividades didrias para manter a independéncia.

A educacdo do paciente e o apoio psicossocial sdo componentes essenciais do cuidado integral
para individuos com ES. Informar os pacientes sobre a natureza da doenca, o curso esperado e as op¢des
de tratamento pode empoder3-los e melhorar a adesdo ao tratamento. Além disso, o suporte emocional
e psicoldgico € crucial para ajudar os pacientes a enfrentar os desafios de viver com uma doenca crénica,
melhorar a qualidade de vida e promover o bem-estar geral.

A pesquisa continua em ES estd focada em descobrir novos alvos terapéuticos e melhorar as te-
rapias existentes. Ensaios clinicos estao investigando a eficacia de novas moléculas que podem interferir
nos processos fibrosantes e inflamatdrios da doenca. Além disso, avangos na medicina personalizada,
incluindo a gendmica e a protedmica, podem levar a tratamentos mais eficazes e adaptados ao perfil
especifico de cada paciente.

Por fim, a colaboracao entre centros de pesquisa e redes de pacientes pode acelerar o progresso
na compreensao e tratamento da ES. Estudos multicéntricos e registros de pacientes sdo ferramentas
valiosas para coletar dados sobre a histdria natural da doenca, a resposta ao tratamento e os resultados
a longo prazo. Esta abordagem colaborativa pode ajudar a identificar as melhores praticas e guiar o de-
senvolvimento de diretrizes de tratamento baseadas em evidéncias para melhorar os cuidados com os
pacientes com ES em todo o mundo.



-2024 - v.8,n.3

a0

|Revista Extens

Tratamento da Esclerodermia Sistémica

O tratamento da Esclerodermia Sistémica (ES) visa aliviar os sintomas, retardar a progressao da
doenca e melhorar a qualidade de vida dos pacientes (Zancanaro et al., 2009). Os corticosteroides séo
frequentemente utilizados como parte do tratamento para controlar a inflamacao e a fibrose associadas
a ES. No entanto, seu uso prolongado pode estar associado a uma série de efeitos colaterais adversos,
incluindo osteoporose, hipertensao arterial e supressao do sistema imunoldgico. Portanto, sua adminis-
tracdo requer uma avaliacdo cuidadosa dos riscos e beneficios para cada paciente.

Além dos corticosteroides, os imunossupressores sdo frequentemente prescritos para pacien-
tes com ES, visando modular a resposta imunoldgica e reduzir a atividade da doenca (Zancanaro et dl.,
2009). Medicamentos como ciclosporina e metotrexato tém sido utilizados com sucesso para controlar
os sintomas e retardar a progressao da fibrose em pacientes com ES. No entanto, esses agentes também
podem estar associados a efeitos colaterais significativos e requerem monitoramento cuidadoso durante
o tratamento.

Além da terapia medicamentosa, medidas de suporte desempenham um papel fundamental no
manejo da ES, especialmente no controle de sintomas musculoesqueléticos e na promoc¢ao da funcao
fisica e bem-estar geral dos pacientes (Zancanaro et al., 2009). A fisioterapia pode ajudar a manter a am-
plitude de movimento das articulac6es e prevenir a atrofia muscular, enquanto o suporte nutricional pode
ser necessdrio para garantir uma nutricdo adequada em pacientes com disfuncdo esofagica ou outras
complicagbes gastrointestinais.

Estratégias terapéuticas multidisciplinares e individualizadas sdo essenciais para abordar as dife-
rentes manifestacdes clinicas da ES e melhorar os resultados clinicos (Zancanaro et al., 2009). Uma abor-
dagem integrada, envolvendo reumatologistas, dermatologistas, pneumologistas e outros especialistas
de salide, pode ajudar a otimizar o manejo da doenca e proporcionar cuidados abrangentes aos pacientes
com ES.

Além das terapias convencionais, a pesquisa sobre novas abordagens terapéuticas para a ES estd
em andamento (Balbir-Gurman et al., 2012). Avancos recentes tém explorado o potencial de agentes bio-
logicos, como os inibidores de citocinas e terapias direcionadas a vias especificas do sistema imunoldgico,
para o tratamento da doenga. Essas terapias visam alvejar mecanismos patogénicos especificos envolvi-
dos na ES, oferecendo potencialmente beneficios terapéuticos adicionais e reduzindo os efeitos colate-
rais associados aos tratamentos convencionais.

A abordagem terapéutica da ES deve ser adaptada as necessidades individuais de cada paciente,
levando em consideracdo a gravidade da doenga, a extensdo das manifestac6es clinicas e a tolerancia
aos medicamentos (Zancanaro et al., 2009). O monitoramento regular da resposta ao tratamento é fun-
damental para ajustar a terapia conforme necessario e minimizar o risco de complicacées. Além disso,
uma abordagem multidisciplinar, envolvendo diferentes especialidades médicas e profissionais de saude,
é essencial para fornecer cuidados abrangentes e integrados aos pacientes com ES.

A educacao e 0 apoio continuo aos pacientes com ES e seus cuidadores desempenham um papel
crucial no manejo da doenca (Balbir-Gurman et al., 2012). O fornecimento de informacdes claras e precisas
sobre a doenca, suas complicacdes potenciais e opcoes de tratamento disponiveis pode ajudar os pacien-
tes a tomar decis6es informadas sobre sua satide. Além disso, o suporte emocional e psicossocial pode
ajudar os pacientes a lidar com os desafios fisicos e emocionais associados a ES, promovendo uma melhor
qualidade de vida e bem-estar geral.

Descricao do Caso Clinico

Homem negro, de 41 anos, buscou atendimento no servico de emergéncia do Hospital Geral de
Palmas (HGP), com queixa de dor toracica ha cerca de um més, com exacerbacdo ha uma semana antes
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da internacdo, de moderada intensidade, e piora na posicao sentada, associada a tosse persistente, com
secrecao mucdide e hemoptise, sem odor fétido. Além disso, dispneia em repouso, astenia, perda ponde-
ral de peso, inapeténcia e sudorese noturna. Apresenta antecedentes médicos de diagndstico de ES ha
8 anos, portador de ICFER (65%), Hipertensdo Arterial Sistémica, Hipertensdo Arterial Pulmonar, grupo .
Realizou tratamento para tuberculose prévia em 2018. Relatou os seguintes habitos de vida: ex-tabagista,
com carga tabdgica de 12 macos/dia durante 12 anos, ex-etilista, com consumo de bebidas com etanol
durante 20 anos, alimentacdo irregular e sedentarismo

Na avaliacdo da admissdo, o paciente apresentava-se ltcido, orientado em tempo-espaco, desidra-
tado, discretamente hipocorado, dispneico em ar ambiente, ciandtico em polpas digitais, taquidispneico.
Ectoscopia com presenca de hipocratismo digital e fendmeno de Raynaud constatado em quiroddctilos
de ambas as maos. Ausculta pulmonar apresentando murmdrios vesiculares diminuidos, com presenca de
estertores crepitantes e sibilos basais bilaterais durante a expiragao.

A radiografia de tdrax evidenciou a presenca de condensagdes e infiltrados broncopneumdnicos
difusos em pulmdo direito, com derrame pleural a direita e infiltrados broncopneumdnicos difusos a es-
querda. No ecocardiograma constou-se ritmo sinusal, com existéncia de bloqueio de ramo direito comple-
to, hipertrofia ventricular direita e eixo cardiaco indeterminado.

Na tomografia computadorizada de tdrax sem contraste, verificou-se aspectos sugestivos de hi-
pertensdo pulmonar, devido a ectasia do tronco da artéria pulmonar. Assim como, um acentuado enfise-
ma pulmonar perilobular com predominancia apical, espessamento dos septos interlobulares associados
a opacidade pulmonar de aspecto inespecifico e lesao escavada no lobo inferior esquerdo inconclusiva.
Constatou-se também muiltiplas linfonodomegalias mediastinais e hilares calcificadas, bem como, um der-
rame pleural a direita com atelectasia compressiva.

O quadro clinico do paciente é compativel com o diagndstico de Doenca Pulmonar Intersticial Fi-
brosante, e concomitante apresentou um quadro de Pneumonia nosocomial. Iniciado o tratamento com
medidas de suporte clinico, corticoterapia, anti-hipertensivos e antibioticoterapia para ampla cobertura
de microbiota mista.

A priori com o uso de Cefalosporina de 4° geracdo (Cefepime) e Glicopeptideo (vancomicina) com
posterior escalonamento para Oxazolidinonas (linezolida) e Carbapenémico (meropenem). Entretanto
sem resolutividade do quadro clinico do paciente. Com a internacdo prolongada, por possibilidade de
diagndsticos diferenciais de agente etioldgicos atipicos, iniciado terapia empirica antifingica para Asper-
gillus sp. com micafungina 100 mg por via endovenosa, uma vez ao dia, por 10 dias. No quarto dia apds o
inicio de esquema com micafungina, houve melhora clinica do paciente, cessando a tosse com secrecao
mucdide e a dor tordcica, permanecendo em enfermaria até o término de plano terapéutico de 10 dias,
com alta hospitalar com programacao de oxigénio domiciliar.

Resultados e discussao

Adiscussao deste caso ressalta a complexidade da ES e suas multiplas manifestacdes clinicas. A ES
é uma doenca de etiologia multifatorial, influenciada por fatores genéticos e ambientais, com complica-
¢Oes significativas que afetam a qualidade de vida e aumentam a morbidade e a mortalidade. O acome-
timento pulmonar é uma complicagdo comum e pode representar um importante fator de risco para o
progndstico do paciente. Neste caso, a presenca de Doenca Pulmonar Intersticial Fibrosante exigiu uma
abordagem terapéutica ampliada, incluindo medidas de suporte, corticoterapia, antibioticoterapia e anti-
fungico. No entanto, a resposta inicial ao tratamento foi limitada, destacando a importancia de considerar
diagndsticos diferenciais e ajustar a terapia conforme necessario.

As terapias de suporte desempenham um papel fundamental no manejo da Esclerodermia Sistémi-
ca, visando aliviar os sintomas, retardar a progressao da doenca e melhorar a qualidade de vida do pacien-
te. No entanto, o progndstico da ES permanece desfavordvel, com uma sobrevida média relativamente
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curta e alta taxa de mortalidade. Este caso ilustra a importancia de uma abordagem multidisciplinar e indi-
vidualizada para o manejo da ES, adaptando o tratamento as necessidades especificas de cada paciente e
buscando estratégias terapéuticas inovadoras para melhorar os resultados clinicos.

Os resultados deste caso exemplificam a complexidade clinica e terapéutica envolvida no manejo
da Esclerodermia Sistémica (ES) e suas complicacdes. A ES é uma doenca autoimune caracterizada por
fibrose cutanea e envolvimento de multiplos drgaos, com uma ampla variedade de apresentacdes clinicas.
Pacientes com ES frequentemente apresentam uma série de comorbidades, o que pode complicar ainda
mais o quadro clinico e influenciar o progndstico.

A presenca de doenca pulmonar intersticial fibrosante é uma complicacdo comum da ES e repre-
senta uma das principais causas de morbidade e mortalidade nesses pacientes. A fibrose pulmonar pode
levar a sintomas respiratdrios graves, incluindo dispneia progressiva, tosse cronica e dor toracica, como
observado neste caso. O reconhecimento precoce e o tratamento adequado da doenca pulmonar sao
essenciais para retardar a progressao da fibrose e melhorar os resultados clinicos.

Além da doenca pulmonar, os pacientes com ES também estdo em risco de desenvolver infec-
¢Oes oportunistas, como a pneumonia nosocomial observada neste caso. A imunossupressao associada
ao tratamento da ES pode predispor os pacientes a infec¢des bacterianas, fingicas e virais, exigindo uma
abordagem terapéutica cuidadosa e vigilancia constante para complicagdes infecciosas.

A terapia antiflingica empirica foi iniciada neste caso devido a persisténcia dos sintomas respiraté-
rios e a falta de resposta ao tratamento antibidtico convencional. O inicio da micafungina resultou em uma
melhora clinica significativa, indicando a presenca possivel de uma infec¢do flngica subjacente, como a
aspergilose pulmonar. A resposta favordvel ao tratamento antifingico destaca a importancia da conside-
racao de diagndsticos diferenciais e da adaptacao da terapia conforme necessario.

Apesar dos avancos no tratamento da ES, o progndstico permanece reservado, especialmente em
pacientes com comprometimento pulmonar significativo. A sobrevida média é relativamente curta, com
uma alta taxa de mortalidade associada a doenca pulmonar intersticial e outras complicacdes sistémicas.
A abordagem terapéutica multidisciplinar, incluindo reabilitacao pulmonar, suporte nutricional e acompa-
nhamento psicossocial, € fundamental para melhorar a qualidade de vida e otimizar os resultados clinicos
em pacientes com ES.

Além das manifestacdes clinicas e das complicag6es pulmonares, este caso ressalta a importancia
do tratamento multidisciplinar e personalizado na abordagem da Esclerodermia Sistémica. Pacientes com
ES frequentemente requerem intervenc6es terapéuticas que abordem ndo apenas as manifestacoes es-
pecificas da doenca, mas também suas comorbidades e complicac6es. Nesse contexto, uma equipe inter-
disciplinar composta por reumatologistas, pneumologistas, cardiologistas, fisioterapeutas, nutricionistas
e profissionais de enfermagem desempenha um papel crucial no manejo abrangente e integrado desses
pacientes.

Além disso, a educacao do paciente e o suporte psicossocial sao componentes essenciais do cuida-
do em ES. A compreensao da doenca, o manejo dos sintomas e o estabelecimento de expectativas realis-
tas sdo fundamentais para capacitar os pacientes a lidar com os desafios fisicos e emocionais associados
a ES. Programas de apoio e grupos de autoajuda também podem fornecer um ambiente de suporte onde
0s pacientes possam compartilhar experiéncias, obter informac6es e encontrar apoio emocional durante
sua jornada com a doenga.

Evidencia-se também que o diagndstico precoce da ES desempenha um papel crucial no prognds-
tico e tratamento eficaz da doenca. Especialmente, em grupos demogréficos com maior suscetibilidade,
como mulheres e pessoas de ascendéncia negra, conforme os critérios diagndsticos estabelecidos pelo
Colégio Americano de Reumatologia, a prontidao na identificacao dos sintomas é essencial para melhorar
os desfechos clinicos.

A conscientizacdo sobre os sintomas e sinais da esclerodermia € vital para os profissionais de sau-
de, permitindo uma abordagem terapéutica precoce e direcionada. Ao reconhecer precocemente os in-
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dicios da doenca, é possivel implementar medidas terapéuticas que visam ndo apenas controlar os sinto-
mas, mas também retardar a progressdo da condicdo, oferecendo assim uma melhor qualidade de vida
aos pacientes. A identificagdo precoce da esclerodermia em grupos de maior risco possibilita uma inter-
vencdo terapéutica oportuna, contribuindo para uma evolu¢ao mais favordvel da doencga e minimizando
seu impacto negativo na salide dos pacientes.

Ademais, o caso ilustra a importancia da vigilancia continua e do acompanhamento préximo de
pacientes com Esclerodermia Sistémica, especialmente aqueles com acometimento pulmonar. Monito-
ramento regular dos sintomas respiratdrios, funcao pulmonar e exames de imagem é fundamental para
detectar precocemente complicagdes e ajustar o manejo terapéutico conforme necessario. A abordagem
proativa e preventiva pode ajudar a minimizar o impacto das manifestacdes pulmonares na qualidade de
vida e na sobrevida dos pacientes com ES.

O tratamento da ES deve ser individualizado e baseado nas manifestacdes clinicas especificas de
cada paciente, bem como nas comorbidades e fatores de risco associados. A combinacdo de terapias
farmacoldgicas e nao farmacoldgicas, juntamente com medidas de suporte, é frequentemente necessaria
para otimizar os resultados clinicos e melhorar a qualidade de vida. Além disso, uma abordagem multidis-
ciplinar, envolvendo diferentes especialidades médicas e profissionais de satde, € essencial para garantir
uma gestao abrangente e holistica da doenga.

Logo, este relato de caso destaca a complexidade do manejo da Esclerodermia Sistémica e a im-
portancia de uma abordagem integrada e colaborativa para otimizar os resultados clinicos e a qualidade
de vida dos pacientes. Ao reconhecer os desafios Unicos apresentados por cada paciente e implementar
estratégias terapéuticas adaptadas as suas necessidades individuais, os profissionais de saide podem
desempenhar um papel fundamental no cuidado e na gestdo eficaz da ES.

No que se refere a atividade de extensao, o trabalho ensejou pesquisas e discussdes com fins edu-
cativos na Enfermaria do HGP, abrangendo tanto a drea da Reumatologia como a Pneumologia, especia-
lidades que lidam respectivamente com a ES e sua complicacao mais comum. Para tanto, o trabalho teve
os seguintes publicos-alvo: estudantes de medicina, profissionais médicos, estudantes e profissionais de
outras areas da Salde, paciente e familiares.

A realizacdo se deu por meio de sete reunies na equipe da pneumologia, compostas pelos inter-
nos da UFT, residente de Clinica Médica e médicos especialistas em Pneumologia. Por sua vez, no setor
de Reumatologia foi realizada uma reunido acerca da ES com a presenqa de internos da UFT e residentes
de Clinica Médica, residentes de Reumatologia e médicos especialistas em Reumatologia. Essas reunides
foram acerca da evolucao clinica das patologias abordadas e das condutas que poderiam ser assumidas
para cada caso, considerando as particularidades de cada acometimento.

O processo de acao de cardter educativo visou a ampliacao do conhecimento dos profissionais da
Satde e dos futuros profissionais da Satide envolvidos acerca das patologias abordadas, para o paciente
e seus familiares o trabalho foi efetuado através de conversas, discussoes, visitas clinicas e explanagdes
acerca da literatura médica vigente para as patologias abordadas, o que também serviu para fortalecer o
vinculo médico-paciente e uma maior compreensao do progndstico.

Considerag6es finais

Depreende-se a complexidade e desafios no manejo da Esclerodermia Sistémica (ES), evidenciados
neste relato de caso. A ES é uma condi¢do multisistémica com uma ampla gama de manifestagdes clini-
cas, incluindo comprometimento pulmonar grave, como observado no paciente em questdo. Este relato
ressalta a importancia do reconhecimento precoce dos sintomas e do diagndstico preciso para iniciar
intervencdes terapéuticas oportunas.

0O casoilustra a necessidade de uma abordagem terapéutica multidisciplinar e individualizada, con-
siderando as diversas comorbidades e desafios clinicos apresentados pelo paciente. O tratamento incluiu
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medidas de suporte respiratdrio, corticoterapia e antibioticoterapia, demonstrando a complexidade na
gestao dos pacientes com ES e suas complicaces pulmonares.

Compreende-se, portanto, que um diagndstico precoce contribui significativamente para um
progndstico mais favordvel e uma abordagem terapéutica mais eficaz. Nesse sentido, € essencial manter
sempre em mente essa condicao, especialmente nos grupos em que sua prevaléncia é mais alta, como
mulheres e pessoas de ascendéncia negra, conforme os critérios diagndsticos estabelecidos pelo Colégio
Americano de Reumatologia.

O conhecimento prévio dessas doencas do tecido conjuntivo é crucial para os profissionais de sad-
de, pois permite o reconhecimento das diversas manifestacdes clinicas e suas implica¢des nos sistemas
cutaneo, musculoesquelético, gastrointestinal, pulmonar, cardiaco e renal. Isso, por sua vez, possibilita a
adoc¢do de medidas terapéuticas adequadas de forma oportuna, visando a melhorar a qualidade de vida e
0 progndstico dos pacientes.

Além disso, a resposta clinica favoravel a terapia antiflngica empirica ressalta a importancia da
consideracao de diagndsticos diferenciais e a prontidao para ajustar o plano terapéutico conforme neces-
sario. A abordagem empirica antifungica foi crucial para a melhora do quadro clinico do paciente, desta-
cando a importancia da vigilancia ativa e da adaptacao terapéutica durante o curso da doenca.

Em suma, este relato de caso destaca os desafios no diagndstico e manejo da ES, bem como a im-
portancia da abordagem integrada e adaptativa para otimizar os resultados clinicos e a qualidade de vida
dos pacientes afetados por essa condicdo complexa. A colaboracdo entre profissionais de salde e uma
compreensao abrangente da fisiopatologia e das op¢6es terapéuticas sdo fundamentais para melhorar os
resultados e o progndstico dos pacientes com ES.

Além disso, este caso destaca a importancia do acompanhamento multidisciplinar continuo dos
pacientes com ES e suas complica¢bes. A gestao eficaz desses pacientes requer uma equipe médica coor-
denada, incluindo reumatologistas, pneumologistas, cardiologistas e outros especialistas, para monitorar
de perto a progressdo da doenga e ajustar o tratamento conforme necessario.

Outro aspecto relevante é a necessidade de educacdo e suporte ininterruptos ao paciente e a fa-
milia para lidar com os desafios fisicos, emocionais e psicossociais associados a ES. A compreensao dos
sintomas, da progressao da doenca e das estratégias de manejo pode ajudar a melhorar a ades&o ao tra-
tamento e a qualidade de vida do paciente.

Por fim, este relato destaca a importancia da pesquisa extensionista e do desenvolvimento de
novas abordagens terapéuticas para melhorar os resultados em pacientes com ES. Ressaltamos a vital
importancia do estreitamento da relacdo entre universidade e comunidade (familias). Deste modo, a iden-
tificacdo de alvos terapéuticos potenciais e a realizacdo de ensaios clinicos sdo cruciais para avancar no
tratamento dessa condicao complexa e potencialmente debilitante.
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