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:= INTRODUGAO

A Esclerose Sistémica (ES) é uma doenca rara, sistémica, imunomediada, crénica e compromete
principalmente a pele, os vasos sanguineos, o trato gastrointestinal, o sistema musculoesqueléti-
co, os pulmdes, os rins e o coragdo. Ocorre mais em mulheres, com uma proporgao de 3:1 a 8:1
com relagdo aos homens. Prevaléncia estimada é de 17,6 por 100.000 habitantes. A etiologia da
ES é desconhecida e sua patogénese é complexa, desafiadora e envolve a triade: disfungdo imune,
vasculopatia e fibrose.

A ES inclui as seguintes manifestagdes clinicas:

Cutaneas: trés fases - edematosa (puffy fingers), a fase indurativa e a atrofica, na qual a pele se
torna seca, descamativa e aderida a planos profundos; leucomelanodermia e calcinoses também
sdo frequentes.

Vasculares: o fendmeno de Raynaud geralmente é a primeira manifestagdo da doenga; Ulceras
isquémicas digitais; telangiectasias.

Musculoesqueléticas: artrite, tendinite, atrito de tenddo e contraturas articulares.
Gastrointestinais: dismotilidade esofagica e intestinal, refluxo gastroesofagico, sindrome disab-
sortiva, supercrescimento bacteriano.

Pulmonares: pneumopatia intersticial, fibrose e hipertensdo pulmonar.

Cardiacas: todos os dominios anatdmicos do coragdo podem ser afetados, incluindo o miocardio,
pericardio e sistema de condugdo.

Renais: crise renal esclerodérmica.

Neuromuscular: atrofia muscular (sarcopenia), fraqueza muscular e miopatia, estas ultimas sdo
cada vez mais reconhecidas como os principais contribuintes para a morbidade da ES.
Geniturinarios: comumente associada a disfungdo erétil em homens, a qual pode ser uma mani-
festagdo precoce e até inicial da doenga.

Os trés subtipos de ES e as principais manifestacoes sdo:

Esclerose sistémica cutanea limitada: dedos edemaciados distais as articulagdes metacarpofalan-
gicas; espessamento cutdneo em face e distalmente aos cotovelos e joelhos; manifestagdes vas-
culares proeminentes, incluindo fenébmeno de Raynaud grave, telangiectasias, seguidos por um
inicio tardio de HAP, e tipicamente associado a presenca de anticorpos anticentromero;
Esclerose sistémica cutanea difusa: mdos edemaciadas e espessamento da pele que se estende
proximalmente a parte superior do brago, coxas ou tronco, geralmente com evolugdo progressiva
e rapida, associada a presenca de acometimento pulmonar intersticial precoce; risco elevado de
desenvolverem crise renal esclerodérmica e acometimento cardiaco; predominancia de anticor-
pos anti-topoisomerase | (antiScl70) e anti-RNA polimerase IlI;

Sine escleroderma: sem acometimento cutaneo detectavel, mas com caracteristicas clinicas como
Raynaud grave, Ulceras digitais e hipertensdo arterial pulmonar, junto com a presenca de autoan-
ticorpos especificos e padrao capilaroscépico associado a ES.

Mesmo nao sendo tao prevalente quanto outras doengas reumatoldgicas, a ES, principalmente
em sua forma difusa, tem a maior taxa de morbidade e mortalidade.

& TRATAMENTO

Devido ao comprometimento de diferentes sistemas, pacientes com diagndstico de ES devem ser
acompanhados por uma equipe multidisciplinar com a participagdo do reumatologista.

TRATAMENTO NAO MEDICAMENTOSO
Programas de reabilitagdo, terapia ocupacional, treinamento aerdbico e programas educacionais
sdo capazes de reduzir as limitagGes fisicas e melhorar a for¢a de preensdo manual.

Fisioterapia isolada ou em combinagdo com exercicio fisico também pode melhorar o estado fun-
cional e a qualidade de vida dos pacientes.

Fendmeno de Raynaud: evitar exposigdo ao frio, estresse emocional, tabagismo e cafeina.
Pacientes com refluxo gastroesofagico devem ser orientados a realizar dieta antirrefluxo.

A ES esta associada ao maior risco de desenvolvimento de depressdo e desordens psicoldgicas.
Portanto, o acompanhamento psicoldgico se faz necessario.
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Y DIAGNOSTICO

Ndo existe um teste diagndstico Unico para a
doenga. O diagndstico é geralmente baseado em
caracteristicas clinicas, presenga de autoanticorpos e
nos achados da capilaroscopia periungueal.

Exames laboratoriais e de imagens sdo fundamentais
para estabelecer a extensdo e gravidade dos
comprometimentos cutdneo e sistémico.

O diagnéstico da ES segue as orientagdes dos critérios
de classificagdo publicados em 2013 pelos érgdos:
American College of Rheumatology/European League
Against Rheumatism (ACR/EULAR) e que permitem
classificar o paciente com ES se ele somar nove ou mais
pontos entre os oito itens listados nos critérios.

’

/' Para Critérios ACR/EULAR ver item 3. Diagndstico no PCDT i
1 Esclerose Sistémica PT n2 16, de 10 de agosto de 2022 (PCDTES) |

Diagnéstico clinico e laboratorial

A avaliagdo do espessamento é feita pela palpagdo.
A pesquisa do acometimento intersticial pulmonar
deve ser realizada precocemente por meio de provas
de fun¢do pulmonar com difusdo de CO, e, caso o re-
sultado esteja alterado, deve-se realizar tomografia
pulmonar de alta resolugdo.

Em relagdo a hipertensdo arterial pulmonar (HAP),
deve-se seguir as orientagdes recomendadas no res-
pectivo PCDT do Ministério da Saude

Diagnéstico diferencial
Esclerodermia e Fasciite Eosinofilica.
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£M34.0 Esclerose sistémica progressiva }
(M34.1 sindrome CREST ]
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[M34.8 Outras formas de esclerose sistémica

(= CRITERIOS DE INCLUSAO

Devem ser incluidos neste Protocolo todos os
pacientes que preencherem os critérios do ACR/
EULAR de 2013 para doenga inicial, conforme o
item diagnostico. O tratamento deve ser definido de
acordo com o érgdo comprometido, considerando
as evidéncias de atividade de doenga e seguindo as
recomendagdes deste Protocolo.
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(& CRITERIOS DE EXCLUSAO

Serdo excluidos pacientes que apresentarem
toxicidade (intolerancia, hipersensibilidade ou outro
evento adverso) ou contraindicagdes absolutas ao
uso do respectivo medicamento preconizado ou
procedimento preconizados neste Protocolo.




EPCDT

RESUMIDO

TRATAMENTO MEDICAMENTOSO

Tratamento medicamentoso das manifestagées pulmonares: Os beneficios
esperados com o uso da ciclofosfamida sdo a reducdo do declinio da fungdo
pulmonar e melhora da qualidade de vida. A azatioprina pode ser uma
opgdo de tratamento para pacientes que apresentam hipersensibilidade a
ciclofosfamida.

Tratamento medicamentoso das manifestagdes cutaneas: O metotrexato
deve ser utilizado como primeira opgdo de tratamento das manifestagoes
cutaneas em pacientes com ES, esperando-se a melhora do espessamento
subcutaneo. A ciclofosfamida pode melhorar o espessamento cutaneo de
pacientes com ES, e é recomendada para o tratamento de manifestagdes
cutaneas graves.

Tratamento medicamentoso das manifestagGes vasculares: Bloqueadores de
canais de cdlcio (nifedipino e anlodipino) sdo a primeira linha de tratamento do

FARMACOS E ESQUEMAS DE ADMINISTRACAO

fendmeno de Raynaud. O uso de sildenafila, pode diminuir a frequéncia média
de ataques de Raynaud, é preconizado para o tratamento de Ulceras digitais
refratarias aos bloqueadores dos canais de célcio em individuos com ES.

Tratamento medicamentoso das manifestagées renais: Inibidores da enzima
conversora da angiotensina (IECA); captopril o agente mais utilizado. Quando
o uso de IECA em dose maxima ndo é capaz de otimizar o controle pressorico,
terapia anti-hipertensiva adicional é necessaria, utilizando vasodilatadores
ou bloqueadores dos canais de calcio. A terapia de substituicdo renal é
necessaria em cerca de 50% dos casos.

Tratamento medicamentoso das manifesta¢es gastrointestinais: Preconiza-
se o uso de metoclopramida no tratamento de sintomas relacionados aos
disturbios de motilidade gastrointestinal em pacientes com ES. Sindromes de
ma absorg¢do, determinadas pelo supercrescimento bacteriano, podem ser
tratadas com cursos de antibioticoterapia em rodizio. Preconiza-se o uso de
omeprazol na prevencdo de complicagdes do refluxo gastroesofagico.

FARMACO APRESENTAGAO POSOLOGIA CONTRAINDICAGOES

Comprimidos de

Dose inicial: 1 mg/kg/dia, VO, aumentando 0,5 mg/kg

Azatioprina a cada 4 semanas até atingir o controle da atividade da
50 mg o X
doenca. Dose maxima: 3 mg/kg/dia.
Besilato De Comprimidos de .
Anlodipino 5e10mg Dose de 5 a 10 mg, 1 vez ao dia.
Hipertensos com CRE, sem evidéncia de envolvimento do
sistema nervoso central: 6,25 a 12,5 mg por VO, com au-
Comprimidos de mento de 12,5 a 25 mg em intervalos de 4 a 8 horas. A
Captopril P dose maxima é de 300 a 450 mg/dia. Normotensos com

25 mg

CRE - a dose inicial é de 6,25 mg e, conforme a tolerancia,
deve-se aumentar para 12,5 mg na segunda dose (aumen-
tos adicionais devem evitar a indugdo de hipotensdo).

Comprimidos
. . e s Dose de 1 a 2 mg/kg/dia, por VO, ou 300 a
Cicleicstamical) firascoampola 800 m, /m2 or via intravenosa a cada 4 semanas
de 1.000 mg e g/m-p :
200 mg;

Comprimidos de
2,5 mg; solugdo

Dose inicial de 15 mg/semana, por via oral, intramuscu-

Metotrexato . lar, subcutanea ou intravenosa, podendo ser aumenta-
B da gradualmente até 25 mg/semana
mg/2 mL g g ’
. Comprimidos de Dose de 10 mg, 3 vezes ao dia, 10 minutos antes das
Metoclopramida s
10 mg refeicGes.
e s Comprimidos de  Dose de 10 a 20 mg, 3 vezes ao dia, por via oral, confor-
Nifedipino Ao
10 mg; me a resposta terapéutica.
. Dose de 20 mg, 1 vez ao dia, 30 minutos antes do café
Capsulas de 10 = .
Omeprazol da manh3, podendo ser aumentado para 2 vezes ao dia
e 20 mg; X
conforme a necessidade.
prednisona Comprimidos de  Dose inicial 0,125 mg/kg/dia, podendo chegar a
5e 20 mg; 1 mg/kg/dia, conforme a manifestag¢do da doenga.
. . Comprimidos de . .
Sildenafila Dose de 50 mg, 2 a 3 vezes ao dia, por via oral.

25e 50 mg

#* MONITORIZACAO

Os pacientes devem ser acompanhados periodicamente a cada 3 a 6 meses em servigo especializado em reumatologia. De acordo com o tratamento reali-
zado pelo paciente ha necessidade de seguimento especifico para cada medicamento, detalhado na versdao completa do PCDT de ES.

Imunossupressdo (AIDS, linfoma e outros), infecgdo ativa, tuberculose, neoplasia maligna
em atividade.

Infarto agudo do miocardio (IAM), insuficiéncia cardiaca congestiva (ICC), angina instavel
ou pos-infarto, estenose da valvula adrtica grave, hipotensos, gestantes (antes da 202
semana) ou mulheres que estejam amamentando.

Vide bula

Tuberculose sem tratamento, infecgdo bacteriana com indicagdo de uso de antibidtico; in-
feccdo fungica ameagadora a vida; infecgdo por herpes zoster ativa; hepatites B ou C agu-
das; insuficiéncia cardiaca grave ndo controlada, concepgdo, gestagdo ou lactagdo, cistite
hemorrdgica, imunossupressao, neoplasia maligna em atividade. Pacientes com creatini-
na sérica acima de 2 mg/dL ou clearance de creatinina menor que 30, deve-se considerar
o0 ajuste de dose de ciclofosfamida. Neste caso e em pacientes com leucopenia (igual ou
menor a 3.000 células/mm? ), deve-se considerar a ndo utilizagdo do medicamento.

Aumento de TGO e TGP ou nivel de bilirrubinas 2 vezes acima do limite; infecgdo ativa
moderada a grave como herpes zoster, infecg¢do flingica sistémica ou ameagadora a vida,
tuberculose sem tratamento, hepatites B ou C agudas; concepgdo (homens e mulheres),
gestacdo ou lactagdo; hepatopatia cronica; cancer; taxa de depuragdo de creatinina infe-
rior a 30 mL/min/1,73m? de superficie corporal na auséncia de terapia dialitica crénica.

SituagBes em que a estimulagdo da motilidade gastrintestinal seja perigosa (ex: presenga
de hemorragia gastrintestinal, obstrugdo mecanica ou perfuragdo gastrintestinal); pacien-
tes com epilepsia ou que estejam recebendo medicamentos que possam causar reagdes
extrapiramidais; em pacientes com feocromocitoma.

Infarto agudo do miocardio, ICC, angina instavel ou pds-infarto, estenose da valvula adrtica
grave, hipotensos, gestantes (antes da 202 semana) ou mulheres que estejam amamentan-
do.

Vide bula

Diabete melito descompensado; infecgdo sistémica; ulcera péptica ativa ou hipertensdo
arterial sistémica (HAS) descompensada.

Uso concomitante de nitratos; faléncia cardiaca grave (grau IV) ou angina instavel; presenca de
doenca degenerativa da retina, isquemia 6ptica ou retinopatia proliferativa diabética; alteragdo
hepética grave; fungdo renal alterada com creatinina maior ou igual a 2,5 mg/dL; gestacdo ou
lactagdo; pacientes com alteragdes hemodinamicas ou hipotensdo ortostatica; pacientes com
doengas que predispdem ao priapismo como anemia falciforme, mieloma ou leucemia.

7 As informacg0es inseridas neste material tem a finalidade de direcionar a
consulta rapida dos principais temas abordados no PCDT. A versdao completa
corresponde a Portaria Conjunta SAES/SCTIE/MS n2 16, de 10 de agosto de
2022 e pode ser acessada em https://www.gov.br/cohitec/pt-br/midias/proto-

col0s/20220926 pcdt_esclerose_sistemica.pdf
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