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Descrigdo do método de elaboragdo das evidéncias

Os integrantes da Comisséao de Esclerose Sistémica da Socie-
dade Brasileira de Reumatologia (biénio 2010-2012) partici-
param do Curso de Elaboracdo de Evidéncias da Associacao
Médica Brasileira, em Sao Paulo, durante o primeiro semes-
tre de 2011. As questdes foram propostas e discutidas pela
internet, no segundo semestre de 2011. As 15 questoes cli-
nicas consideradas relevantes foram estruturadas por meio
da estratégia do P.I.C.O. (Paciente; Intervencao ou Indicador;
Comparacdo; Outcome). As estratégias de busca avaliaram as
bases de dados MEDLINE, EMBASE, Scielo/Lilacs, Cochrane

Library até setembro de 2012 (Apéndice). Os artigos selecio-
nados na primeira estratégia de busca foram submetidos a
avaliacdo critica das evidéncias, utilizando-se o escore de
Jadad. Foram considerados também estudos observacionais
e séries de casos na auséncia de ensaios clinicos randomiza-
dos. Foi realizada insergao de estudos relevantes obtidos por
busca manual. Posteriormente, foram elaboradas as respos-
tas as perguntas das Recomendacoes, em que cada referén-
cia bibliografica selecionada apresentava o correspondente
grau de recomendacdo e forca de evidéncia cientifica. Para
as Recomendacdes finais, as referéncias bibliogréficas foram
atualizadas até dezembro de 2012, redigidas em texto Uni-
co pelo coordenador, e submetidas aos coautores em quatro
turnos, para elaboracao do texto final.

“ Trabalho realizado com a chancela da Sociedade Brasileira de Reumatologia.

* Autor para correspondéncia.
E-mail: pdsampaiobarros@uol.com.br (P.D. Sampaio-Barros).
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Grau de recomendacdo e forca de evidéncia

A: Estudos experimentais e observacionais de melhor
consisténcia.

B: Estudos experimentais e observacionais de menor
consisténcia.

C: Relatos de casos (estudos nado controlados).

D: Opinido desprovida de avaliagdo critica, baseada em
consensos, estudos fisiolégicos ou modelos animais.

Objetivo
Estabelecer as recomendagOes para o manejo e para o trata-
mento da esclerose sistémica.

Introducgao

A esclerose sistémica (ES) é uma doenga crénica do tecido con-
juntivo caracterizada por manifestacoes ligadas a fibrose e dis-
funcdo vascular da pele e dos érgédos internos. Acredita-se que
sua prevaléncia possa variar entre 30 e 300 individuos acometi-
dos por milhdo de pessoas adultas. Os critérios classificatérios
propostos em 1980 pelo American College of Rheumatology (ACR)
sdo eficientes em identificar os pacientes com doenca bem de-
finida,! posteriormente classificados em forma clinica limitada
e difusa.? No século XXI, com a proposicdo dos novos critérios
para ES sine escleroderma,® ES precoce? e ES muito precoce,® o
espectro da doenca foi consideravelmente aumentado, também
permitindo o diagnéstico precoce de um numero significativo
de pacientes.

E importante que se tenha conhecimento da variada gama
de manifestac¢oes cutaneas (fibrose e calcinose), vasculares (fe-
noémeno de Raynaud, FRy, e Glceras isquémicas) e viscerais (des-
tacando-se hipomotilidade esofégica e intestinal, refluxo gastro-
esofagico, pneumopatia intersticial, hipertensao pulmonar, crise
renal esclerodérmica, miocardioesclerose e arritmia cardiaca) da
ES.S A capilaroscopia periungueal’ e os autoanticorpos especi-
ficos® também sdo importantes instrumentos para diagndstico
e planejamento terapéutico do paciente esclerodérmico. Outro
aspecto importante da ES é que seu tratamento estd baseado em
estratégias 6rgdo-especificas, ja que cada manifestacdo clinica
pode precisar de uma medicacio diferente e especifica.

1. Quais sdo os critérios classificatorios para
esclerose sistémica?

Existem varias proposi¢oes de estratificagdo da ES com crité-
rios de classificacao®(A).

Os critérios de classificagdo mais utilizados na pratica cli-
nica didria sdo os da American Rheumatism Association (ARA),
atualmente ACR, propostos em 1980%(D). Esses foram os pri-
meiros critérios externamente validados, estabelecendo um
padrdo de definicdo da doencga para comparar grupos de pa-
cientes de diferentes centros, e possibilitam a classificacao do
paciente como ES na presenca do critério maior ou dois ou
mais dos critérios menores:

e Critério maior: esclerodermia proximal (fibrose simétrica
da pele proximal as metacarpofalangeanas (MCF) ou me-
tatarsofalangeanas (MTF).

e Critérios menores:
> esclerodactilia;
> ulceracdes de polpas digitais ou reabsorcdo de falan-
ges distais, como resultado de isquemia;
> fibrose nas bases pulmonares, presente na radiografia
de térax.

Pelos critérios de LeRoy et al.,* os pacientes com diagnoés-
tico de ES podem ser classificados em duas formas clinicas:
ES cutanea difusa (ESd), com inicio do FRy dentro de um ano,
envolvimento cutdneo com tendéncia a rapida progresséo, afe-
tando tronco, face e membros, crepitacao tendinea, comprome-
timento visceral precoce (fibrose pulmonar, crise renal, doenga
gastrointestinal difusa, miocardioesclerose); e ES cutanea limi-
tada (ESI), com FRy presente durante anos, envolvimento cuta-
neo com ritmo lento e restrito as extremidades (até cotovelos
e joelhos, e face) ou ausente, incidéncia tardia de hipertenséo
arterial pulmonar (HAP), calcinose, telangiectasias e alta inci-
déncia de anticorpo anticentromero (ACA)*(B). As prevaléncias
de ESd, ESI e ES em combinacdo com outra doenca do tecido
conjuntivo foram de 36,9%, 57,5% e 5,6%, respectivamente’’(B).

Uma avaliagcdo mais recente dos anticorpos especificos para
ES sugeriu que os critérios de LeRoy tém prevaléncia divergen-
te em relacdo aos anticorpos especificos: 2 medida que o ACA
esteve presente em 46,7% dos pacientes classificados como
tendo ESI, ocorreu em somente 6% dos classificados como
ESd; ja o anticorpo antitopoisomerasel (anti-Scl-70) ocorreu
em 23,4% dos pacientes classificados como ESl e em 60,8% dos
classificados como ESd®(B).

No ano 2000 foram propostos critérios para o diagnéstico da
ES sine escleroderma, uma situacéo pouco frequente na qual o
acometimento visceral especifico esta presente na auséncia do
acometimento da pele. A ES sine escleroderma seria caracte-
rizada pela presenca de FRy objetivo, associado a positividade
do fator antinuclear (FAN) e a ocorréncia de um acometimento
visceral especifico da ES, como a hipomotilidade esofagica dis-
tal, a hipomotilidade do intestino delgado, a fibrose intersticial
pulmonar, a hipertensao pulmonar primadria, a miocardioscle-
rose e a crise renal esclerodérmica®(B).

Em 2001, LeRoy e Medsger propuseram critérios para ES pre-
coce, que permitem classificar o paciente como ES em estagios
iniciais antes do aparecimento do comprometimento cutianeo
ou manifestac¢des viscerais caracteristicas, baseado em:

e evidéncia objetiva (observada pelo médico) de FRy mais mi-
croangiopatia padrao SD (scleroderma pattern) na capilaros-
copia periungueal (CPU) ou autoanticorpos especificos para
ES (anticentromero, anti-Scl 70, anti-RNA polimerase III); ou

e evidéncia subjetiva (citada na anamnese, mas nao observa-
da pelo médico) de FRy mais microangiopatia padrdo SD na
CPU e autoanticorpos especificos para ES*(B).

Em muitos casos, os conceitos de ES precoce e ES sine es-
cleroderma sdo superponiveis. Existem discussoes sobre a ES
sine escleroderma ser incluida no espectro da ES com envolvi-
mento cutaneo limitado ou se deve ser considerada uma enti-
dade nosolégica distinta.

Finalmente, a European League Against Rheumatism (EULAR)
e o grupo EULAR Scleroderma Trial and Research (EUSTAR) de-
senvolveram critérios de classificacdo para ES muito precoce,
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