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Resumo

Objectivos: Os autores propdem-se caracterizar
uma populagdo com Esclerose Sistémica (ES), da
area de referéncia do Hospital de Sdo Jodo (HSJ) no
Porto, que pela gravidade de manifestacdes, neces-
sitou de internamento nesta instituicdo. Dada a es-
cassez de dados em regime de internamento (e sua
inexisténcia em Portugal), estes elementos podem
obviar paralelismos com registos de outras regides
do mundo, ou mesmo identificar particularidades
desta populacdo, que no futuro, poderao ser impor-
tantes no estudo de medidas direccionadas a opti-
mizacdo dos cuidados a prestar-lhes, em Portugal.
Material e Métodos: Os casos foram obtidos na
base de dados computorizada de todas as altas do
Internamento do Servigo de Reumatologia do HS]J,
entre 1/1/2003 e 31/12/2008 (6 anos), com o diag-
néstico de ES (ICD9-CM c6digo 710,1). Todos os 40
processos clinicos, relativos a 25 doentes, foram
submetidos a revisao médica, e preenchido, para
cadaum, um protocolo incidindo em multiplas ca-
racteristicas, epidemiolégicas e clinicas, relativas a
evolucdo, manifestacdes e terapéuticas da doenca,
motivo e evolucdo do internamento, e co-morbi-
lidades.

Resultados: Esta populacao aproxima-se, global-
mente, as caracteristicas descritas previamente, em
outros paises. No entanto, a prevaléncia e severida-
de das lesdes cutaneas, sugerem um maior impac-
to do envolvimento cutaneo nesta casuistica. Seria
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de todo o interesse desenvolver estudos com dese-
nho adequado e dirigido a avaliar esta observacao.
Discussdo: E fundamental conhecermos profun-
damente a patologia, e as particularidades indivi-
duais e populacionais, para actuarmos adequada-
mente. Este estudo pode ter evidenciado proble-
maticas que, no futuro, podem ter grande relevan-
cia pessoal e em termos de Satde Publica em
Portugal. Sao cada vez maiores os custos directos e
indirectos, como a alta taxa de (re)internamentos
prolongados, o uso de meios diagndsticos e tera-
péuticos dispendiosos e riscos de maior morbilida-
de. A intervencdo atempada, com diagnéstico e te-
rapéutica precoces, poderd ser modificadora da
evolucdo da doencga a longo prazo.

Palavras-chave: Esclerose Sistémica; Hospitaliza-
¢do; Dispneia; Infeccgao; Ulceras.

Abstract

Objectives: The authors propose to characterize a
population in the area of reference of the Hospital
de Sdo Jodo (HSJ) in Oporto, with severe manifes-
tations of Systemic Sclerosis (SS), and need of hos-
pitalization in this institution. Given the lack of data
referring to SS in inpatient set (and its inexistence
in Portugal), this elements may obviate a paralle-
lism with populations described in other countries,
or even identify specificities of this population, that
in the future, can be important to study measures
directed to optimizing their care, in Portugal.

Methods: The cases were collected from a compu-
terized database containing all discharge registers
of the Rheumatology Department of HSJ from
1/1/2003 to 31/12/2008 (6 years), diagnosed of SS
(ICD9-CM code of 710,1). All the 40 inpatient re-
cords, reporting to 25 patients, were submitted to
medical review, and for each of them, fulfilled a cli-
nical protocol, focusing on multiple epidemiologi-
cal and clinical characteristics, relative to evolu-
tion, manifestations and therapies, reason and out-
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come of hospitalization, and co-morbidities.
Results: The characteristics found in this popula-
tion approach, globally, to the ones described pre-
viously, in other countries. However, the prevalen-
ce and severity of the cutaneous lesions suggest a
higher impact of the cutaneous attainment in this
casuistic. It would be of all interest to develop stu-
dies that could properly evaluate this observation.
Discussion: It is essential to profoundly know the
disease, and the individual and population parti-
cularities, so we can act adequately. This study may
have put on evidence some problems that, in the
future, will probably have major impact on perso-
nal life and public health care resources in Portu-
gal. They reflect direct and indirect costs, explained
by the high rate of recurrent and long hospitaliza-
tions, making use of more expensive diagnostic
tests and treatments, and the risk of higher morbi-
dity. Early intervention may be modifying of the
natural course of the disease in the long term.

Keywords: Systemic Sclerosis; Hospitalization;
Dyspnea; Infection; Ulcers.

Introducao

A Esclerose Sistémica (ES) é uma patologia rara,
com clinica heterogénea e etiopatogenia ainda mal
esclarecida, mas com elevadas morbilidade e mor-
talidade, para as quais temos resposta terapéutica
insuficiente. Os primeiros casos foram descritos
por Hipdcrates, mas apenas na segunda metade do
século XX foi descrito mais detalhadamente o en-
volvimento de 6rgados internos'. Mais recentemen-
te tém sido reconhecidas influéncias genéticas e
ambientais que justificam as variacdes geografi-
cas e populacionais da apresentacao clinica®®,
também a compreensao de alguns mecanismos fi-
siopatolégicos tém permitido perceber o porqué
de as manifestacdes serem causadas predominan-
temente por fen6menos microvasculares, imuno-
légicos, e em tltima instancia, fibréticos, que em
ciclo vicioso, se perpetuam’. Mas estes pequenos
avancos e, os escassos estudos clinicos controlados
e aleatorizados, sobretudo quando falamos de po-
pulacdo hospitalizada?, ndo permitiram ainda, nos
dltimos anos, disponibilizar novos critérios de
diagnoéstico validados®®. S6 muito recentemente
foram publicadas recomendacdes de consenso
(EULAR), relativas a algumas atitudes terapéuti-
cas'’. Portanto, impde-se a melhor caracterizacao

da doenca em todos os aspectos, para podermos
prever a sua evolucdo, e assim, intervir precoce-
mente, monitorizar e tratar de forma «individuali-
zada», adequada a populacao, ao doente, e aos sis-
temas afectados. Os autores propdem-se descrever
uma populacdo de doentes portugueses com ES,
em regime de internamento.

Material e Métodos

O projecto teve inicio com a pesquisa bibliografi-
ca online (PubMed, UpToDate), remissiva para pu-
blicagoes em revistas cientificas e livros de texto de
referéncia de Reumatologia, para basear no conhe-
cimento actual da doenga, a elaboracdo de um pro-
tocolo, incidindo nas caracteristicas mais relevan-
tes a pesquisar na populacao de doentes em cau-
sa. Os objectivos, métodos utilizados e protocolo,
foram submetidos a avaliacdo pela Comissdo de
Etica do Hospital de Sao Jodo do Porto.

Os casos incluidos nesta casuistica, constitui-
ram o conjunto dos doentes com ES seguidos na
Consulta Externa do Servico de Reumatologia
deste Hospital que, no periodo de 1/1/2003 a
31/12/2008 (6 anos), tiveram necessidade de inter-
namento. Este Servico foi, neste periodo, um cen-
tro de referéncia para grande parte dos doentes
com patologia reumética na Regidao do Grande Por-
to, em Portugal. O acesso aos casos foi feito pelo
registo hospitalar computorizado de todos os in-
ternamentos de doentes com diagnéstico de alta
de ES (Classificacdo Internacional de Doengas 92
ed, c6digo 710,1). Este diagnéstico foi confirmado
por revisdo médica de todos os processos, segun-
do os critérios de classificacdo ARA (American
Rheumatism Association, actual ACR) 1980" (Tabe-
la1). Os doentes com diagnéstico provavel de ES,
efectuado por Reumatologistas do Servico, preen-
chiam os critérios de LeRoy et al'? (Tabela II). As-
sim, foram excluidos do estudo 3 doentes, e pre-
enchidos 40 protocolos, relativos a 40 internamen-
tos de 25 doentes.

A informacao colhida incidiu nos dados demo-
gréficos, motivos de internamento, caracterizacio
da doenca (baseada na clinica e exames auxiliares
de diagnéstico efectuados, relativos ao inicio da
sintomatologia e a sua evolugdo no tempo, e aos
orgaos e sistemas afectados), co-morbilidades, te-
rapéuticas prévias e evolugdo no internamento.
Estas caracteristicas serdo definidas ao longo da
exposicdo dos resultados, que se segue.
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Tabela I. Critérios clinicos preliminares para a classificacdo de Esclerose Sistémica
(ARA Scleroderma Criteria Cooperative Study; 1980)

Critérios major Esclerodermia proximal:

(térax ou abdémen)
— geralmente bilateral

— pele espessada e endurecida
— proximal as articulagdes metacarpofalangicas ou
metatarsofalangicas, afectando outras partes das extremidades, face, pescogo ou tronco

— quase sempre com esclerodactilia

Critérios minor Esclerodactilia

Cicatrizes punctiformes ou perda de substincia das extremidades dos dedos
Fibrose pulmonar bibasal na radiografia pulmonar

Confirmagio do diagnéstico, se presente | critério major ou 2 minor

Tabela Il. Critérios para a classificacdo de Esclerodermia (Es) (LeRoy et al; 2001)

Es limitada

Fenémeno de Raynaud (documentado objectivamente) + |, ou
Fenoémeno de Raynaud (apenas subjectivo) + 2:

— padrio do «tipo esclerodérmico» na capilaroscopia

— autoanticorpos selectivos da esclerodermia

Es cutinea limitada

Critérios para «Es limitaday» + alteragdes cutineas distais

Es cutianea difusa

Critérios para «Es limitada» + alterages cutineas proximais

Resultados

Em termos demogréficos, a média de idades foi de
56,3 anos, o sexo feminino constituiu 67,5% dos ca-
sos, e todos os individuos eram de origem cauca-
siana. 72% dos doentes apresentavam escolarida-
de inferior ao 9° ano. O indice de massa corporal
médio foi de 21,7 kg/m?. O tempo médio de inter-
namento foi de 18,6 dias, sendo a duracao maxi-
ma de 70 dias, relativa a um caso de ES forma limi-
tada com hipertensdo arterial pulmonar (HTAP)
grave, com necessidade de monitorizagdo clinica
e analitica por agudizacdo de insuficiéncia respi-
ratéria crénica secunddria a intercorréncia infec-
ciosa.

Dos 25 doentes, 12 estiveram internados mais
que uma vez, sendo 7 o nimero maximo de inter-
namentos, pelo doente com HTAP referido previa-
mente, seguido de uma doente com ES forma limi-
tada e isquemia periférica com tlceras cutaneas
infectadas recorrentes, que teve 5 internamentos.
Os dois principais motivos de internamento foram
o estudo de dispneia (inicial ou agravamento)
(35%), e a isquemia periférica com tlceras cuta-

neas (30%). Destes ultimos, 83,3% tinham histéria
de, pelo menos, um internamento prévio pelo
mesmo motivo. 66,7% dos doentes foram medica-
dos com alprostadilo endovenoso. Apenas um
doente ndo apresentava infeccao secundéria. De
entre os casos de infeccdo, 7 iniciaram terapéuti-
ca empirica com flucloxacilina. Em 10 casos foi
possivel isolar o agente bacteriano, que em 6 ca-
sos, foi o Staphylococcus aureus. Dada a resposta
clinica insuficiente a antibioterapia empirica, foi
necessario substitui-la em 8 casos, segundo a sen-
sibilidade do antibiograma, por uma quinolona;
apenas em dois casos se verificou sensibilidade do
Staphylococcus aureus a flucloxacilina. Como 32
causa de internamento (22,5%), surge a «apresen-
tacdo inaugural», com um vasto leque de manifes-
tacdes caracteristicas da doenca, sendo as mais
prevalentes o fendmeno de Raynaud, a esclerose
cutanea, e a dispneia de esforco. Estes internamen-
tos justificaram-se pela gravidade clinica relativa,
perante a suspeita de ES, mas sobretudo para rea-
lizacao de estudo apropriado em tempo 1til, com
esclarecimento etiol6gico. Apesar de se tratar de
«diagnésticos de novo», os doentes apresentavam,
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Tabela I11. Evolucao dos sintomas — tempo
de diagnoéstico

Idade Inicio Diagnéstico
(anos) sintomas (%) (%)
<30 13,9 2,8
30-40 33,4 16,7
> 40 52,7 80,5

na maioria, sintomas de longa data. Isto é eviden-
ciado naTabelaIll; 47,3% dos doentes iniciaram os
sintomas antes dos 40 anos, mas o diagnéstico foi
feito depois dos 40 anos em 80,5% dos casos.
Quanto a forma de apresentacgdo da ES, 57,5%
dos casos eram de ES forma limitada, 22,5% da for-
ma difusa, 10% com ES provével, e 10% em over-
lap (l4pus eritematoso sistémico, polimiosite e ar-
trite reumatdéide). No estudo serolégico, 85% dos
doentes apresentavam anticorpo (atc) anti-nuclear
(ANA), sendo os padrées nucleolar (32,5%), centré-
mero (26,5%) e homogéneo (26,5%) os mais fre-
quentes. 27,5% dos doentes apresentavam atc anti-

-Scl70, e apenas 22,5% atc anti-centrémero. No en-
tanto, 36,4% dos doentes com atc anti-Scl70 apre-
sentavam ES forma limitada, e um doente com ES
limitada apresentava ambos os atcs (Scl70 e cen-
tromero). Nenhum com atc anti-centrémero ma-
nifestou a forma difusa. Verificou-se ainda a pre-
senca dos atcs anti-cardiolipinas, anti-DsDNA e
SSa, anti-Jol, e Factor Reumatéide, em relacdo com
os casos de overlap supracitados. Nenhum doen-
te apresentava atc anti-RNP.

As alteragdes cutaneas foram, na maioria dos
casos, as primeiras a manifestar-se. Os doentes re-
lataram histéria de fen6meno de Raynaud (80%) e
edema das maos (65%), geralmente com mais de
3 anos de evolucdo. A prevaléncia de isquemia pe-
riférica foi de 67,5%, dos quais 55% apresentavam
cicatrizes digitais punctiformes, e 25% amputacao
da extremidade de dedos. A esclerose cutinea ve-
rificou-se em todos, a excepcdo de 2 doentes. 75%
apresentavam esclerodactilia, 65% tinham atingi-
mento das maos e face, e 22,5% tinham envolvi-
mento do tronco e regido proximal dos membros.
57,5% dos doentes apresentavam telangiectasias e
7,5% calcinose subcutanea.

Tabela 1V. Envolvimento cardio-pulmonar

Dos doentes com dispneia de esfor¢o (75%), tinham:

— dispneia em repouso 25%
— tosse 44%
— toracalgia 36%
Dos doentes que realizaram os exames auxiliares de diagndstico:

Provas funcionais respiratorias (77,5%), tinham:

— capacidade de difusio de CO (ajustado a ventilagdo alveolar) < 70% 38,7%
— padrio ventilatério obstrutivo 45,1%
— padrio ventilatério restritivo 22,5%
Tomografia computorizada toracica de alta resolugio (75%), tinham:

— padrio de fibrose 53,3%
— padrio de alveolite 23,3%
Ecocardiograma transtoracico (75%), tinham:

— PSAP > 30 mmHg 63,3%
— sinais indirectos de insuficiéncia cardiaca direita 33,3%
Prova da marcha 6 minutos (22,5%), tinham:

— distancia percorrida < 332 m 44,4%
— dessaturacdo > 10% 66,6%
— prova «normal» 22,2%
Cateterismo cardiaco (15%), tinham:

— HTAP 66,6%

CO: monoxido de carbono, PSAP: pressio sistélica da artéria pulmonar (estimada), HTAP: hipertensio arterial pulmonar (pressio média da artéria

pulmonar = 25 mmHg)
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Em termos musculo-esqueléticos, 55% referi-
ram histéria de artralgias e 7,5% mialgias (nenhum
com elevacao das enzimas musculares durante o
internamento). Verificou-se artrite em 10%, e os-
teoporose em 12,5% dos doentes.

Relativamente ao envolvimento cardio-pulmo-
nar (TabelaIV), 75% dos doentes internados refe-
riam ter dispneia de esforco. Destes, 25 % apresen-
tavam dispneia em repouso, 44% tosse e 36% tora-
calgia. Todos eles realizaram provas funcionais res-
piratérias (PFR), tomografia computorizada (TC)
tordcica de alta resolucgao e ecocardiograma tran-
stordcico. As PFR revelaram uma capacidade de
difusdo do CO ajustada a ventilacao alveolar infe-
rior a 70% em 38,7% dos casos, padrio restritivo em
22,5% e obstrutivo em 45,1%. A TC toracica mos-
trou padrio de fibrose pulmonar em 53,3% e de al-
veolite em 23,3%, e o ecocardiograma mostrou
uma pressao sistélica da artéria pulmonar (PSAP)
superior a 30 mmHg em 63,3%, e sinais de insufi-
ciéncia cardiaca direita (ICD) em 33,3%. 15% do to-
tal de doentes, todos eles com PSAP > 30 mmHg e
sinais indirectos de ICD, realizaram cateterismo
cardiaco direito, que confirmou HTAP em 66,6%
dos casos. 22,5% do total dos doentes, também to-
dos eles com PSAP > 30 mmHg, fizeram prova da
marcha de 6 minutos, dos quais 66,6% apresenta-
ram dessaturacdo superior a 10%, mas apenas

Tabela V. Terapéuticas prévias mais prevalentes
(=1 més, durante o ano anterior)

Doentes (%)
Bloqueador da bomba de protées 82,5
Anti-H2 7,5
Domperidona 27,5
Metoclopramida 2,5
AINEs 45
Corticosterdides (baixa dosagem) 45
Pentoxifilina 55
Bloqueadores dos canais de célcio 52,5
IECA/ARA I 25
Bosentan 15
Alprostadilo endovenoso 12,5
lloprost inalatério 7,5
Sildenafil 2,5
Ciclofosfamida (pulsoterapia) 7,5
Penicilamina 12,5

Anti-H2: antagonista dos receptores histaminérgicos tipo 2, AINEs:
anti-inflamatérios nio esterdides, IECA/ARA II: inibidores da enzima
de conversio/antagonistas do receptor da angiotensina Il

14,4% percorreram uma distancia inferior a 332
metros, e a prova foi considerada normal em 22,2%
dos casos. Apenas um doente apresentou derrame
pericardico.

Por fim, as manifestacdes gastro-intestinais,
muito prevalentes, mas frequentemente pouco va-
lorizadas pelos doentes, foram sobretudo a pirose
(45%)/ epigastralgias (25%), disfagia (35%) e obsti-
pacao (15%). De entre os que realizaram endosco-
pia digestiva alta (57,5% dos doentes), 56,5% apre-
sentavam esofagite; apenas um doente apresentou
metaplasia de Barrett. A manometria esofégica,
efectuada por 57,5% dos doentes, mostrou dismo-
tilidade dos 2/3 inferiores do eséfago em 91,3%
dos casos. A colonoscopia, realizada em 12,5% dos
doentes, foi relatada como normal em todos os
casos.

Nenhum doente apresentou crise renal escle-
rodérmica.

Apesar da maior compreensao dos mecanismos
fisiopatolégicos, a disponibilidade de farmacos
que interfiram directamente nos processos micro-
vasculares, imunes, e sobretudo fibrdticos, sao es-
cassos e pouco estudados. A terapéutica continua
a ser de indole predominantemente sintomaética.
Os farmacos mais utilizados (Tabela V), reflectin-
do as manifestacées mais prevalentes, apesar de
nem sempre valorizadas, foram os bloqueadores
da bomba de protoes (82,5%), no que diz respeito
ao atingimento gastro-intestinal, e os anti-infla-
matoérios nao-esterdides (75% dos doentes) e cor-
ticoterapia em dose inferior a 7,5 mg/d de predni-
solona ou equivalente (45%), por queixas muscu-
lo-esqueléticas. Relativamente as manifestacoes
vasculares, os mais usados foram a pentoxifilina
(55%), bloqueador de canais de célcio (52,5%, dos
quais 57,2% com nifedipina, e 42,8% com diltia-
zem), acido acetilsalicilico (45%), inibidor da en-
zima conversora da angiotensina (IECA)/antago-
nista dos receptores da angiotensina (ARA) II
(25%), bosentan (15%), alprostadilo endovenoso
(12,5%), iloprost inalatério (7,5%) e sildenafil
(2,5%). 7,5% dos doentes foram medicados com
ciclofosfamida. A penicilamina (12,5%) entrou, nos
dltimos anos, praticamente em desuso.

Como principais co-morbilidades nesta popu-
lacdo, verificou-se a presenca de dislipidemia
(27,5%), hipertensao arterial (22,5%), diabetes mel-
litus (7,5%), patologia cardiaca (aterosclerética
e/ou valvular) (17,5%) e cérebro-vascular (7,5%).

A evolucdo no internamento foi favoravel em
72,5% dos casos, sendo que todos os doentes in-
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ternados por tlceras cutineas infectadas, apresen-
tavam, a data da alta, a quase total cicatrizacdo das
lesoes. 22,5% dos doentes tiveram alta «<no mesmo
estado» (sdo exemplos os internamentos para rea-
lizacdo de exames como o cateterismo cardiaco).
7,5% dos doentes tiveram intercorréncia infeccio-
sa (2 casos de infeccdo respiratéria e 1 de infeccao
do trato urinério). A taxa de mortalidade foi de 5%,
referente a duas doentes com ES forma difusa, am-
bas com atc anti-Scl70 e fibrose pulmonar. As cau-
sas de morte foram sepsis com ponto de partida
em pneumonia, e adenocarcinoma pulmonar.

Discussao

Porque ndo ha registos prévios desta natureza em
Portugal, a caracterizagéo da casuistica de interna-
mento de um grupo de doentes portugueses com
ESreveste-se de relevancia clinica e cientifica. Per-
mite-nos fazer um paralelo com dados prévios, da
mesma tipologia, referentes a outros paises, e even-
tualmente constituir um ponto de partida para ou-
tros estudos, que permitam conhecer melhor esta
patologia, e optimizar estratégias e procedimentos
(diagnésticos, terapéuticos ou de monitorizagao)
globalmente, e a nivel local, se no futuro se com-
provarem particularidades desta populacao. Os
meétodos utilizados na obtencdo dos dados confe-
rem fiabilidade aos resultados encontrados, ja que
foram colhidos dos processos clinicos de interna-
mento, e submetidos a revisao médica exaustiva
durante o preenchimento dos protocolos. Além dis-
so, os resultados aproximam-se, genericamente,
aos descritos na literatura médica'*!4.

Assim sendo, a idade e tipo de manifestagdes
iniciais da doencga'®, e a demora média até o diag-
néstico, possivelmente relacionada com a nao va-
lorizagdo de alteracdes muito frequentes mas com
baixa morbilidade inicial (com sua maxima expres-
sdo cutdnea e gastro-intestinal) sdo sobreponiveis
as encontradas em outros estudos™®.

Alguns relatos de varios pontos do mundo pa-
recem divergir em alguns padrdes de manifesta-
¢Oes graves, por vezes mesmo com resultados con-
traditérios no que diz respeito a factores de mau
prognéstico. E o caso do score cutaneo®'’, da ida-
de do doente*'®, do género*", e de diversos «mar-
cadores» seroldgicos'*®. Relativamente a estes fac-
tores, a generalidade dos nossos doentes apresen-
taram alteracdes cutaneas clinicamente significa-
tivas (segunda causa de internamento), eram

jovens, e houve predominio do género feminino.
A excepcao da presenca de atc anti-Scl70, néo fo-
ram encontrados outros «marcadores» serolgicos
ditos de mau prognéstico'?'; nenhum apresentou
atc anti-RNP. Os factores de mau progndstico mais
consensuais nos diversos estudos sdo a presenca
de atc anti-Scl70, a ES forma difusa, a fibrose pul-
monar, e a diminuicdo da DLCO. O envolvimento
pulmonar é, actualmente, a principal causa de
morbilidade e mortalidade?. Embora raro, quan-
do presente, o atingimento renal é preponderan-
te no prognéstico'®®. Uma eventual especificida-
de desta populacdo pode ser a magnitude, em ter-
mos de prevaléncia e severidade, das complica-
¢oes infecciosas de tlceras cutaneas. Esta afeccdo
estd descrita na maioria dos registos prévios*-%,
mas aparentemente com menor impacto. Na nos-
sa casuistica, constituiram a segunda causa de in-
ternamento, o que ndo se verificou noutras, como
é o caso deum estudo nos Estados Unidos da Amé-
rica, em que a «<infeccdo cutadnea/subcutanea» e as
«llceras cutdneas/gangrena» surgem como 162 e
202 causas de internamento, respectivamente?2”.
Esta possivel disparidade pode ser devida a viés e
diferentes metodologias dos estudos®, como na se-
leccdo e nimero de doentes, diversas descricoes
das alteracoes cutdneas e terapéuticas disponiveis.
Também pode ser explicada por reais diferencas
genéticas, ambientais, e/ou por condicionalismos
sécio-econémicos, fundamentais na implementa-
¢do de medidas profiléticas e terapéuticas eficazes,
que vao desde medidas simples como o repouso e
cuidados locais no tratamento de ulceras cuta-
neas®?, ao acesso a farmacos e tecnologias avan-
¢ados e dispendiosos®*!%,

Ainda relativamente ao progndéstico, o caso da
doente com adenocarcinoma pulmonar real¢a nao
s6 anecessidade da pesquisa dos varios factores de
mau prognéstico, que implicam uma monitoriza-
¢do atenta e regular dos diversos 6rgaos e siste-
mas, como também a necessidade de excluir diag-
nésticos diferenciais, sobretudo perante manifes-
tagdes «atipicas». Os doentes com ES tém incidén-
cia aumentada de neoplasia®*.

A ES é uma patologia rara e heterogénea (a ni-
vel individual e populacional), pelo que esta ain-
da mal caracterizada (em termos fisiopatolégicos
e clinicos). Como tal, os estudos sdao escassos, nao
estdo disponiveis recomendagdes diagnésticas e
de monitorizacdo consensuais e validadas (até a
data), e aterapéutica disponivel é «<sobretudo» sin-
tomatica.
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Esta populacdo, ndo descrita anteriormente,
pode ter uma particularidade relacionada com
uma maior prevaléncia e severidade de envolvi-
mento cutdneo complicado por infeccdo, que
constituiu neste registo, a segunda causa de mor-
bilidade, com alta taxa de reinternamentos, pro-
longados, e necessidade de terapéuticas dispen-
diosas, e com implicacdes potencialmente graves,
nomeadamente a iatrogenia e a emergéncia de re-
sisténcias a antibi6ticos, motivo de especial preo-
cupacdo. Assim, a actuacdo médica precoce, «aten-
ta» e individualizada ao doente no seu contexto,
além dos beneficios profilaticos e sintomaéticos (e
eventualmente modificadores da evolucado da
doenca), pode ter impacto significativo em termos
de Satde Publica. No entanto, dado o caracter des-
critivo deste trabalho, ndo podemos fazer inferén-
cias rigorosas, que apenas estudos com desenho
apropriado permitirao fazer.
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