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COMPROMETIMENTO PULMONAR NA ESCLEROSE SISTÊMICA:

REVISÃO DE CASOS*

Marcel Koenigkam Santos1, Fernando Bortolato Faria1, Clovis Simão Trad2

OBJETIVO: Rever e avaliar os padrões de alterações encontrados em exames de imagem de pacientes com
comprometimento pulmonar da esclerose sistêmica. MATERIAIS E MÉTODOS: Foram retrospectivamente
estudados os exames de radiografia simples e tomografia computadorizada de alta resolução de 23 pacien-
tes com esclerose sistêmica. RESULTADOS: Na radiografia simples, o padrão reticular em bases pulmonares
foi predominante, tendo sido verificado em 18 pacientes (78,2%). A tomografia computadorizada de alta
resolução evidenciou lesão pulmonar em todos os pacientes estudados, encontrando-se faveolamento em
nove pacientes (39,1%), opacidades em vidro fosco associadas a opacidades reticulares em oito (34,7%),
predomínio de opacidades reticulares em cinco (21,7%) e vidro fosco em um paciente (4,3%). CONCLU-
SÃO: O padrão de anormalidades tomográficas possui boa correlação com os achados histopatológicos,
diferenciando padrões predominantemente inflamatórios de fibróticos, com os padrões inflamatórios estando
associados a uma resposta superior ao tratamento. Dessa maneira, observou-se alteração sugestiva de fi-
brose na maior parte dos casos (faveolamento e opacidades reticulares somando 60,8%), porém com boa
parte apresentando padrões sugestivos de processo inflamatório.
Unitermos: Tomografia computadorizada; Doença intersticial pulmonar; Esclerose sistêmica.

Pulmonary involvement in systemic sclerosis: cases review.

OBJECTIVE: To review and evaluate the patterns of imaging examinations findings of lung disease in pa-
tients with systemic sclerosis. MATERIALS AND METHODS: Plain x-rays and high-resolution computed to-
mography studies of 23 patients with systemic sclerosis were retrospectively analyzed. RESULTS: At plain
x-rays, pulmonary disease with reticular pattern had higher prevalence, appearing in 18 patients (78.2%).
High-resolution computed tomography showed lung involvement in the whole group of patients, with honey-
combing in nine patients (39.1%), ground-glass opacities associated with reticular opacities in eight patients
(34.7%), predominance of reticular opacities in five (21.7%) and only ground-glass opacities in one patient
(4.3%). CONCLUSION: The pattern of abnormal findings at high-resolution computed tomography presents
high correlation with histopathologic findings, differentiating inflammatory patterns from fibrotic ones, being
the first associated with a better therapeutic response. We have observed abnormalities suggestive of fibro-
sis in most cases (honeycombing and reticular opacities corresponding to 60.8%), but with a great part of
cases showing patterns suggestive of an inflammatory process.
Keywords: Computed tomography; Interstitial lung disease; Systemic sclerosis.
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INTRODUÇÃO

A esclerose sistêmica é uma doença do
tecido conjuntivo, crônica, multissistêmi-
ca, de etiologia não definida, caracterizada
por fibrose, alterações degenerativas e
anormalidades vasculares na pele (escle-

rodermia), articulações e órgãos viscerais,
incluindo o trato gastrintestinal, pulmões,
coração e rins.

A característica proeminente na patoge-
nia da esclerose sistêmica é a excessiva
produção e o acúmulo de colágeno, envol-
vendo mecanismos imunológicos, lesão
vascular e ativação de fibroblastos.

É doença rara, sem preferência racial,
com incidência estimada de 14,1 casos por
milhão de habitantes por ano, mais fre-
qüente no sexo feminino e infreqüente em
crianças e homens jovens(1,2). A sobrevida
é determinada pela intensidade da doença
visceral e o acometimento pulmonar é a
principal causa de morte. Dois terços dos
pacientes com esclerose sistêmica apresen-
tam doença pulmonar, com o sintoma res-
piratório mais comum sendo a dispnéia aos

esforços, muitas vezes associada a tosse
seca(1). Hipertensão arterial pulmonar está
presente em 6% a 60% dos pacientes, mais
comumente associada à doença pulmonar
grave, porém pode acontecer isoladamen-
te(3). Outras manifestações torácicas tam-
bém podem ser encontradas, como espes-
samento e derrame pleural, dilatação eso-
fágica e sinais de esclerose miocárdica.

Classicamente, a doença pulmonar na
esclerose sistêmica é descrita pelas evidên-
cias de fibrose acometendo as porções pe-
riféricas, posteriores e basais dos pulmões,
com alterações inicialmente sutis que pro-
gressivamente aumentam e acometem os
dois terços inferiores pulmonares, seme-
lhante às apresentações da fibrose pulmo-
nar idiopática e doença pulmonar da artrite
reumatóide.
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MATERIAIS E MÉTODOS

Pacientes

Foram retrospectivamente estudados os
exames de imagem de 23 pacientes com
diagnóstico de esclerose sistêmica, satis-
fazendo os critérios clínicos e anatomopa-
tológicos, incluindo o fenômeno de Ray-
naud, biópsia de pele evidenciando a der-
matoesclerose e o acometimento visceral,
ainda excluindo-se outras doenças do co-
lágeno como artrite reumatóide, lúpus eri-
tematoso sistêmico e dermatomiosite/po-
limiosite.

Todos os pacientes estudados apresen-
tavam sintomas respiratórios, que levaram
a equipe clínica a iniciar a investigação do
acometimento pulmonar com exames de
imagem e provas de função pulmonar.
Dentre os 23 pacientes estudados, encon-
tramos 21 mulheres, oito negros ou mula-
tos, com idade média de 47 anos ao início
do comprometimento pulmonar.

Um possível viés em nosso estudo pode
ter ocorrido em razão do caráter terciário
de nosso hospital, sendo os casos encami-
nhados ao serviço após avaliações em ins-
tituições primárias ou secundárias. Alguns
pacientes encaminhados já possuíam quei-
xas respiratórias crônicas, podendo, por-
tanto, já apresentar doença pulmonar em
estádio mais avançado. Com o objetivo de
amenizar este problema, foram revistos os
primeiros exames de imagem solicitados
quando da suspeita de doença pulmonar.

Exames de imagem

Os exames de radiografia simples (RX)
do tórax constavam de grafias com incidên-
cia póstero-anterior e perfil, feitas em apa-
relhos de RX convencionais. A tomografia
computadorizada de alta resolução (TCAR)
foi realizada em aparelho helicoidal (So-
matom Emotion; Siemens), modo seqüen-
cial, com cortes de 1,0 mm espaçados de
10,0 mm e reconstrução com filtro duro,
com janelas para parênquima pulmonar e
mediastino, sem a administração de con-
traste endovenoso, com o paciente em de-
cúbito dorsal. A revisão dos exames foi
realizada por pelo menos três médicos di-
ferentes, incluindo médicos residentes e
contratados do serviço de radiologia e diag-
nóstico por imagem do hospital.

No RX observaram-se as características
da opacidade pulmonar quando presente,
incluindo o padrão (consolidação, reticu-
lação, micronódulos) e a distribuição, além
de sinais de perda de volume pulmonar.

As alterações tomográficas foram clas-
sificadas em quatro padrões predominan-
tes: opacidades em vidro fosco, opacidades
reticulares, opacidades em vidro fosco asso-
ciadas a opacidades reticulares e presença
de faveolamento, observando-se a localiza-
ção, a distribuição e a extensão do acome-
timento pulmonar. Outras alterações do pa-
rênquima pulmonar ou pleurais também
foram avaliadas, assim como a presença de
linfonodomegalia mediastinal e hilar, veri-

ficando-se a presença de nodos com menor
diâmetro maior que 10 mm.

RESULTADOS

No RX, o padrão reticular em bases
pulmonares foi predominante, tendo sido
verificado em 18 pacientes (78,2%). Em
alguns casos, lesões mais extensas foram
observadas, comprometendo porções supe-
riores dos pulmões, além dos segmentos
basais. Entre estes verificaram-se, também,
casos com redução do diâmetro vertical do
tórax, sinal de perda volumétrica por retra-
ção diafragmática, característica que marca
as doenças pulmonares que cursam com
fibrose nos lobos basais (Figura 1).

A TCAR evidenciou lesão pulmonar em
todos os pacientes estudados, encontran-
do-se faveolamento em nove pacientes
(39,1%), opacidades em vidro fosco asso-
ciadas a opacidades reticulares em oito
(34,7%), predomínio de opacidades reticu-
lares em cinco (21,7%) e vidro fosco em
um paciente (4,3%). As lesões verificadas
na TCAR predominaram nos segmentos
pulmonares basais, comprometendo prin-
cipalmente o parênquima periférico e pos-
teriormente (Figura 2). Outras alterações
visualizadas em alguns casos foram bron-
quiectasias de tração, bolhas e focos de
consolidação pulmonar. A presença de lin-
fonodos mediastinais ou hilares com me-
nor diâmetro que 10 mm foi verificada em
cinco pacientes (21%).

Figura 1. Exemplos de radiografias de tórax de pacientes com esclerose sistêmica, em que se observam reticulações em bases pulmonares (A), que podem
estar associadas a redução do diâmetro vertical do tórax (B).
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Figura 2. Exemplos de padrões de anormalidades encontradas em tomografia computadorizada de alta resolução, em tórax dos pacientes com esclerose
sistêmica: faveolamento (A), opacidades em vidro fosco associadas a opacidades reticulares (B), opacidades reticulares (C) e opacidades em vidro fosco (D).

A B

C D

DISCUSSÃO

Evidência de doença pulmonar tem sido
descrita em RX de tórax em 20% a 65% dos
pacientes com esclerose sistêmica(2). Nosso
estudo evidenciou alterações em 78,2% dos
casos, desde alterações sutis como finas re-
ticulações em bases pulmonares até lesões
extensas com sinais de perda de volume
pulmonar. Uma freqüência pouco maior de
alterações radiográficas em nosso estudo
pode ser justificada pelo caráter terciário de
nosso hospital.

A TCAR freqüentemente mostra com-
prometimento pulmonar nos pacientes com
suspeita clínica e exames de RX normais,

com alterações sutis ou duvidosas(4). O
padrão de anormalidades tomográficas
possui boa correlação com os achados his-
topatológicos, diferenciando padrões com
predomínio de processo inflamatório (opa-
cidades em vidro fosco) de lesões predo-
minantemente fibróticas (opacidades reti-
culares e faveolamento), com os padrões
inflamatórios estando associados a uma
resposta superior ao tratamento(5). A TCAR
mostra, ainda, correlação com os resulta-
dos de testes de função pulmonar, eviden-
ciando doença pulmonar restritiva e distúr-
bio de difusão, através, principalmente, da
redução dos valores do volume pulmonar
e da capacidade de difusão para o monó-

xido de carbono, respectivamente(6–8). Não
há estudos que correlacionam as alterações
tomográficas e a idade do paciente ou o
tempo de duração da doença.

Nosso estudo evidenciou lesões pulmo-
nares nos 23 pacientes estudados, com
maior proporção de faveolamento, seguido
de opacidades em vidro fosco associadas
a opacidades reticulares, e uma menor pro-
porção de predomínio de opacidades reti-
culares, enquanto o predomínio de opaci-
dades em vidro fosco isoladamente foi in-
comum. Dessa maneira, observaram-se al-
terações sugestivas de fibrose na maior
parte dos casos (faveolamento e opacida-
des reticulares somando 60,8%), porém
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com boa parte apresentando padrões suges-
tivos de processo inflamatório.

Linfonodomegalia torácica está fre-
qüentemente associada à doença pulmonar
na esclerose sistêmica, porém mostra rela-
ção não com o padrão de anormalidades
vistas na TCAR, mas sim com a extensão
do comprometimento do parênquima pul-
monar(9). Nosso estudo mostrou linfonodo-
megalia em cinco (21%) dos 23 casos, em
quatro casos associada a extenso compro-
metimento pulmonar.

Os estudos histopatológicos iniciais,
baseados nas alterações observadas em
cadáveres, descrevem semelhança quase
indistinguível entre a esclerose sistêmica e
a fibrose pulmonar idiopática(10), porém o
prognóstico e a resposta terapêutica são
melhores nos pacientes com acometimento
pulmonar da esclerose sistêmica.

Recentemente, as pneumonias intersti-
ciais foram reclassificadas, organizadas em
um grupo heterogêneo de doenças inflama-
tórias, baseado em seus padrões histopato-
lógicos e com apresentações clínicas e ra-
diológicas diferentes entre si(11,12). A apre-
sentação clínica da fibrose pulmonar idio-
pática é descrita patologicamente como
pneumonia intersticial usual, marcada pela
fibrose intersticial grosseira, predominando
no parênquima subpleural das regiões ba-
sais, correspondendo ao padrão de faveo-
lamento visto na TCAR.

A biópsia pulmonar nos casos de escle-
rose sistêmica não faz parte da rotina clí-
nica, porém alguns estudos têm descrito a
pneumonia intersticial não-específica como
padrão histopatológico predominante, en-
contrando as alterações compatíveis com
pneumonia intersticial usual, ou seja, fibro-
se pulmonar idiopática, em menor propor-
ção dos casos(13,14). Como já citado anterior-
mente, existe boa correlação entre os acha-

dos tomográficos e as alterações histopa-
tológicas das doenças pulmonares, inclu-
sive quanto à diferenciação entre a pneu-
monia intersticial usual e a pneumonia in-
tersticial não-específica, sendo a última
caracterizada por predomínio de opacida-
des em vidro fosco e finas opacidades re-
ticulares, diferentemente do faveolamento
basal e periférico observado na primeira(15).

Vários estudos recentes, incluindo este,
têm demonstrado que as lesões pulmona-
res descritas em TCAR de pacientes com
esclerose sistêmica são menos extensas e
com uma maior proporção de alterações
sugestivas de processo inflamatório do que
as encontradas nos pacientes com fibrose
pulmonar idiopática, ou seja, o quadro to-
mográfico da esclerose sistêmica é mais
semelhante ao da pneumonia intersticial
não-específica idiopática(16). Portanto, deve
ser salientada a importância da TCAR nos
pacientes com esclerose sistêmica, não
somente como meio diagnóstico eficaz,
detectando alterações precoces, mas tam-
bém na avaliação prognóstica, identificando
aqueles com alterações de predomínio de
processo inflamatório, que apresentam
melhor resposta a terapêutica.
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