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Resumo

A esclerodermia é uma doenca do tecido conjuntivo
de etiologia desconhecida, que tem sido associada a
um risco acrescido de malignidade. O cancro do pul-
mio ¢ a neoplasia mais frequente, nestes doentes.
Apresenta-se o caso clinico de uma mulher de 42
anos, nao fumadora, com esclerodermia, que desen-
volveu agravamento progressivo do seu estado geral e
derrame pleural com caracteristicas de exsudado, sem
evidéncia de infec¢ao ou malignidade. A TAC torici-
ca mostrou zonas de fibrose, a broncofibroscopia, os
lavados bronquico e broncoalveolar foram normais.
Foi excluida neoplasia extrapulmonar. Na pleurosco-
pia, observaram-se formacoes nodulares, cujas biép-
sias revelaram tratar-se de adenocarcinoma pulmonar.
Iniciou quimioterapia, desenvolvendo ao 48.° dia
neutropenia febril e sépsis, vindo a morrer 12 dias
depois.
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Abstract

Systemic sclerosis (scleroderma) is a connective tissue
disorder of unknown aetiology characterised by im-
mune abnormalities, which has been related to an
increased risk of malignancy. Lung cancer is the most
prevalent among these patients.

We present a clinical case of a 42 years old non smoker
female with systemic sclerosis. She presented progressi-
ve general health status worsening and an exudative
pleural effusion, with no evidence of infection or malig-
nancy. Chest high resolution computed tomography
revealed pulmonary fibrosis. Bronchoscopy, bronchial
and bronchoalveolar lavage were normal. Extra-
-pulmonary malignancies were excluded. Pleural nodu-
larities were found on pleuroscopy and the biopsy was
compatible with lung adenocarcinoma. Chemotherapy
was then started, which complicated with febrile neu-
tropenia, sepsis and patient death 12 days after.
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Salientamos este caso pela relagio, apesar de rara, en-
tre a esclerodermia e o cancro do pulmao e pela im-
portincia de uma vigilancia pulmonar cuidadosa, em
individuos com esta doenca reumatoldgica, pelo risco

The purpose of this case report is to bring attention
to the relationship, although rare, between systemic
sclerosis and lung cancer, stressing the importance of
adequate pulmonary surveillance in these patients.

acrescido de neoplasia.
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O reconhecimento
do envolvimento do
intersticio pulmonar
por esclerodermia
pode ser tardio
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Introducéio

A esclerodermia (esclerose sistémica) é uma
doenga crénica do tecido conjuntivo, carac-
terizada por fibrose difusa da pele e 6rgaos
internos, que envolve, mais frequentemente
o pulmio, o rim e o coragio. E uma doenca
pouco comum, cuja incidéncia é muito va-
ridvel, entre 0,6 e 122 casos por milhio de
pessoas por ano'. A prevaléncia actual varia
entre os 7 e os 489 casos por milhdo de in-
dividuos.! Em termos epidemioldgicos,
observa-se uma grande diversidade geogra-
fica, sendo os Estados Unidos e a Austrilia
os paises com mais elevada prevaléncia!. E
cerca de duas a trés vezes mais frequente no
sexo feminino, correspondendo, conforme
as séries, entre 60 e 90% dos casos?. A etio-
logia ¢ desconhecida, porém tém sido im-
plicados fenémenos de autoimunidade e de
desregulacio fibrobldstica’. Caracteriza-se
por anormalidades imunoldgicas e inflama-
térias, acompanhadas de fibrose e de lesdo
microvascular’. Os sintomas, geralmente,
aparecem entre a 3.2 e a 5.2 décadas de vida.
No entanto, o reconhecimento do envolvi-
mento do intersticio pulmonar por esclero-
dermia pode ser tardio, uma vez que os sin-
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tomas sio, frequentemente, discretos e
insidiosos®. De um modo geral, sao reco-
nhecidas duas formas de esclerodermia. Na
forma localizada ou sindroma de CREST
(calcinose cutinea, fenémeno de Raynaud,
dismotilidade esofdgica, esclerodactilia e te-
langiectasia), que corresponde a 80% dos
casos, 0 espessamento cutineo encontra-se
limitado as mios e face, enquanto na forma
difusa as alteracoes cutdneas também envol-
vem a parte proximal dos membros e o
tronco. O prognéstico ¢é varidvel e, em vd-
rios estudos, esta associado a um aumento
da mortalidade e do risco de cancro?. O en-
volvimento pulmonar, cardiaco e renal, sio
as principais causas de morte nos doentes
com a forma sistémica? 3. Por outro lado, os
doentes com sindroma de CREST rara-
mente desenvolvem doenga pulmonar in-
tersticial, doenca cardiaca ou insuficiéncia
renal, apresentando, por isso, melhor prog-
néstico.

Cerca de 70% dos doentes com escleroder-
mia tém envolvimento pulmonar’. As duas
principais manifestagdes sio a fibrose pul-
monar e a doenca vascular pulmonar, que
pode conduzir a hipertensio pulmonar. Ou-
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