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Resumo

Abstract

O comprometimento pulmonar pela esclerose sistêmica é, atualmente, o maior responsável pela morbidade e mortalidade relacionadas

à doença e, assim, o reconhecimento dos seus vários padrões de alterações tomográficas se torna decisivo na abordagem destes

pacientes. Embora a apresentação tomográfica mais comum, em estudos de alta resolução, seja a pneumonia intersticial não especí-

fica, existem outros achados clínicos e de imagem que não correspondem a esse padrão. O objetivo deste estudo foi realizar uma revisão

da literatura sobre as principais alterações pulmonares decorrentes do comprometimento pela esclerose sistêmica e de suas manifes-

tações radiológicas, considerando-se a classificação atual das doenças intersticiais. Foi realizada uma seleção de estudos das altera-

ções pulmonares na esclerose sistêmica entre os anos de 2000 e 2015, por meio de mecanismos de busca em publicações de língua

inglesa, na base de dados Medline/PubMed, Lilacs e SciELO. As alterações tomográficas pulmonares encontradas na esclerose sis-

têmica têm padrão variado e podem ser agrupadas em três principais categorias: alterações intersticiais, alveolares e vasculares. As

alterações intersticiais são as mais frequentemente relacionadas à doença pulmonar na esclerose sistêmica, mas as manifestações

alveolares e vasculares devem ser reconhecidas e consideradas na presença de apresentações clínicas atípicas e resposta inadequada

à terapia instituída.

Unitermos: Esclerodermia; Esclerose sistêmica; Radiologia; Tomografia computadorizada; Doenças pulmonares.

Currently, lung impairment is the leading factor responsible for the morbidity and mortality associated with systemic sclerosis. Therefore,

the recognition of the various tomography patterns becomes decisive in the clinical management of these patients. In high-resolution

computed tomography studies, the most common pattern is that of nonspecific interstitial pneumonia. However, there are other forms of

lung involvement that must also be recognized. The aim of this study was to review the literature on the main changes resulting from

pulmonary involvement in systemic sclerosis and the corresponding radiological findings, considering the current classification of interstitial

diseases. We searched the Medline (PubMed), Lilacs, and SciELO databases in order to select articles related to pulmonary changes in

systemic sclerosis and published in English between 2000 and 2015. The pulmonary changes seen on computed tomography in systemic

sclerosis are varied and are divided into three main categories: interstitial, alveolar, and vascular. Interstitial changes constitute the most

common type of pulmonary involvement in systemic sclerosis. However, alveolar and vascular manifestations must also be recognized

and considered in the presence of atypical clinical presentations and inadequate treatment responses.
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de pequenos vasos e deposição de colágeno em vários ór-

gãos, sobretudo nos pulmões(1,2). A doença é mais frequente

em mulheres do que em homens, em média 3–8:1, com pico

de incidência entre 45 e 64 anos(3,4).

O comprometimento pulmonar tem destacada impor-

tância na evolução da doença, com incidência variando en-

tre 70% e 90%, sendo este comprometimento, atualmente,

o principal responsável pela morbidade e mortalidade des-

ses doentes(4).

No pulmão observa-se inflamação e fibrose intersticial

com depósito excessivo de matriz extracelular e obliteração

vascular podendo ocasionar, ainda, hipertensão pulmonar(5).

As alterações anatômicas decorrentes têm expressões radio-

lógicas variáveis, e a detecção precoce e interpretação apro-

priada constituem etapa crítica na tomada de decisão do

momento adequado para se iniciar o tratamento.

O curso clínico da doença pulmonar pode variar desde

apresentações mais indolentes até apresentações de curso
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INTRODUÇÃO

A esclerose sistêmica (ES) é uma doença autoimune do

tecido conjuntivo, de causa desconhecida, caracterizada por

alterações inflamatórias, fibróticas, vasculopatia obstrutiva
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rapidamente progressivo, com rápido declínio da função

respiratória. Em alguns casos, a fibrose pulmonar pode pre-

ceder por anos o aparecimento da doença sistêmica. Sinto-

mas respiratórios, presentes em mais de 50% dos pacientes

portadores de ES, não constituem indicadores seguros de

comprometimento do parênquima pulmonar, pois podem

decorrer também do comprometimento vascular pulmonar

ou da debilidade muscular associados à doença(2,6).

As alterações pulmonares decorrentes da ES podem ser

demonstradas por meio de métodos de diagnóstico por ima-

gem. Dentre estes métodos, destaca-se a tomografia compu-

tadorizada de alta resolução (TCAR) do tórax, que permite

detalhamento anatômico do parênquima pulmonar com sen-

sibilidade muito superior à radiografia, constituindo um im-

portante auxiliar no diagnóstico e na avaliação da extensão

da doença(7).

O objetivo deste estudo foi realizar uma revisão da lite-

ratura sobre as principais alterações pulmonares decorren-

tes da ES e de suas manifestações radiológicas.

MÉTODO

A seleção de artigos, para este estudo, foi realizada uti-

lizando mecanismos de busca em publicações de língua in-

glesa dos trabalhos realizados em humanos, aplicando-se as

seguintes palavras-chaves em inglês, nas bases de dados Med-

line/PubMed, Lilacs e SciELO: esclerodermia, esclerose sis-

têmica, radiologia, tomografia computadorizada, doenças

pulmonares.

Considerando-se a abordagem pelos autores de estudos

de alta resolução do tórax e, principalmente, as mudanças

no consenso das doenças pulmonares intersticiais, foram se-

lecionadas publicações entre os anos 2000 e 2015, e assim

foram obtidos 21 artigos que incluíram informações descri-

tivas relacionadas ao aspecto radiológico das alterações pul-

monares secundárias à ES. Para identificar referências rele-

vantes adicionais, a bibliografia das publicações seleciona-

das foi analisada manualmente.

DISCUSSÃO

Alterações intersticiais

As formas de comprometimento pulmonar pela ES são

variadas, sendo mais frequente a doença intersticial. Este

comprometimento caracteriza-se pela distribuição pulmonar

difusa e pode corresponder a variados subtipos histopatoló-

gicos. A TCAR desempenha papel importante na identifica-

ção topográfica das lesões, na avaliação de sua extensão e

no acompanhamento da evolução do processo.

Descrições iniciais das características patológicas pro-

vêm de estudos post mortem que sugeriam um padrão de fi-

brose com pouca reação inflamatória, mas atualmente a pre-

sença de inflamação e áreas de fibrose nas paredes alveola-

res tem sido debatida(8). A presença de fibrose foi observada

em mais de 75% dos casos em estudo de necrópsia(9).

A doença fibrosante é o componente histológico mais

frequentemente observado, com evolução clínica variável.

Pelo menos 50–77,5% dos casos de fibrose pulmonar na ES

são decorrentes de pneumonia intersticial não específica, o

que pode explicar seu melhor prognóstico em relação à fi-

brose pulmonar idiopática(10,11). A pneumonia intersticial não

específica é uma forma específica de pneumonia intersticial

idiopática, caracterizada por graus variados de inflamação e

fibrose, desde formas com predomínio de processo inflama-

tório até as mais frequentes, em que se observa predomínio

de fibrose, entretanto, sem apresentar focos de fibroblastos

e faveolamento evidentes, como na pneumonia intersticial

usual(8,12).

As anormalidades encontradas na pneumonia intersti-

cial não específica mais frequentemente observadas na TCAR

são a presença de “vidro fosco”, opacidades reticulares irre-

gulares, bronquiectasias e bronquioloectasias de tração (Fi-

gura 1). Essas lesões, em geral, poupam as regiões subpleu-

rais dos pulmões (Figura 2) e esta característica pode ser

útil para diferenciá-la da pneumonia intersticial usual(12).

A pneumonia intersticial usual é uma apresentação me-

nos frequente na ES. O padrão típico observado na TCAR

caracteriza-se por alterações reticulares com predomínio ba-

sal, periférico e subpleural, com presença de faveolamento,

bronquiectasias e bronquioloectasias de tração, distorção

arquitetural e perda de volume da região comprometida(13).

Este padrão apresenta pior prognóstico em relação à pneu-

monia intersticial não específica (Figura 3).

Alterações alveolares

Outras formas menos comuns de comprometimento

pulmonar relatadas na ES são dano alveolar difuso, hemor-

ragia pulmonar, pneumonia organizante, pneumonia aspi-

rativa e pneumopatia associada às drogas utilizadas no trata-

mento(6).

A pneumonia organizante foi relatada em poucos casos

como manifestação associada à ES. Todavia, como o padrão

ouro para o seu diagnóstico é a biópsia a céu aberto e essa é

raramente realizada nestes pacientes, a sua real incidência

não é conhecida. Taylor et al. relataram três casos de pneu-

monia organizante diagnosticada por biópsia a céu aberto

em portadores de ES(14).

A TCAR pode mostrar marcante consolidação bilateral

do espaço aéreo subpleural (Figura 4) ou peribrônquica com

característica migratória e algumas áreas de “vidro fosco”.

O sinal do halo invertido pode ser útil em sugerir o diag-

nóstico. Histologicamente, observa-se pneumonia organizante

envolvendo alvéolos e ductos alveolares com ou sem póli-

pos bronquiolares intraluminais(12). Clinicamente, a doença

se manifesta com tosse, febre e dispneia e, laboratorialmente,

pelo predomínio de linfócitos no lavado broncoalveolar(12,14).

De maneira semelhante, outros autores relataram essa apre-

sentação(15–17).

No caso de apresentações clínicas e radiológicas atípicas,

a realização de biópsia a céu aberto deve ser considerada,

uma vez que a pneumonia organizante e as alveolites fibro-

santes têm diferentes prognóstico e tratamento. Enquanto a
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Figura 1. Mulher, 55 anos, portadora de ES há oito anos, sem sintomas respiratórios. Observam-se, nos lobos superiores (A) e segmentos basais dos lobos inferiores
(B), áreas com atenuação em “vidro fosco” distribuídas nas regiões pulmonares corticais, bilateralmente.

A B

A B

Figura 3. Mulher, 58 anos, portadora de ES há 26 anos, apresentando tosse, dispneia acentuada e broncoespasmo. TCAR mostrando dilatação esofágica importante
e extenso faveolamento bilateral, predominante nos lobos inferiores (B) e destacados também nos lobos superiores (A), com padrão característico de pneumonia
intersticial usual.

Figura 2. Mulher, 37 anos, portadora de ES há 10 anos, apresentando dispneia acentuada e dilatação esofágica. TCAR mostrando, em A, presença de “vidro fosco”
poupando regiões subpleurais (seta), e em B, bronquiectasias de tração, espessamento de septos interlobulares e linhas subpleurais associadas ao “vidro fosco”, de
distribuição cortical.

A B
�
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pneumonia organizante responde aos corticosteroides, nas

alveolites fibrosantes o uso de agentes imunossupressores é

frequentemente necessário(14).

A TCAR é o método de imagem de escolha na investi-

gação da doença pulmonar intersticial na ES, em razão de

demonstrar as alterações pulmonares em até 94% dos casos,

que são vistas em apenas 25–53% dos casos com radiografia

simples do tórax(18).

A pneumonia aspirativa em portadores de ES ocorre em

consequência do comprometimento esofágico secundário à

doença. A doença esofagiana pode estar presente em 50–90%

dos casos, levando a sintomas decorrentes da dismotilidade

e refluxo(19). Na TCAR, o diâmetro coronal da luz do esôfago

encontra-se aumentado nestes pacientes, variando entre 1,2

cm e 4,0 cm, em média, 2,3 cm(20).

Alterações vasculares

O envolvimento vascular pulmonar na ES pode provo-

car hipertensão arterial pulmonar, que decorre do aumento

na resistência vascular pulmonar devido ao remodelamento

e oclusão das arteríolas pulmonares.

A hipertensão arterial pulmonar, definida por uma pres-

são arterial pulmonar média igual ou superior a 25 mmHg

e pressão de oclusão da artéria pulmonar igual ou inferior a

15 mmHg, é uma causa importante de morbidade e morta-

lidade relacionadas à doença, com sobrevida média que va-

ria de 1,5 a 3 anos após o diagnóstico (Figura 5)(21).

A hipertensão arterial pulmonar pode ocorrer isolada-

mente ou associada à doença pulmonar intersticial, o que

piora o seu prognóstico. O diagnóstico baseado apenas em

sintomas clínicos é limitado, pela presença de outras altera-

ções pulmonares que podem se manifestar de maneira se-

melhante(2,22).

Na TCAR, é frequente o achado de aumento do calibre

do tronco arterial pulmonar (> 28,6 mm ± 2) e das artérias

pulmonares principais, embora sua ausência não exclua o

diagnóstico. O achado de derrame pericárdico, sobretudo no

recesso anterior, com espessura superior a 10 mm, é indício

Figura 4. Mulher, 49 anos, com diagnóstico de ES há 10 anos, sem sintomas respiratórios. TCAR com janela de pulmão mostrando pequenas consolidações focais
subpleurais com bronquiectasias de permeio (seta em A) nos terços médio (A) e inferior (B) dos segmentos pulmonares e dilatação importante do esôfago torácico.
O padrão radiológico pulmonar é sugestivo de pneumonia organizante, ainda sem estudo histopatológico.

A B

�

Figura 5. Homem, 81 anos, com diagnóstico de ES há 10 anos. Observa-se, na TCAR com janela de mediastino (A), aumento do calibre do tronco arterial pulmonar
(35,7 mm) e dilatação esofágica com nível líquido no seu interior. Na janela de parênquima pulmonar notam-se áreas de atenuação em “vidro fosco” com espessa-
mento de septos interlobulares e bronquiectasias de tração de permeio, predominantemente corticais, sugerindo pneumonia intersticial não específica.

BA

�

�
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de mau prognóstico e ainda é um forte preditor de hiperten-

são arterial pulmonar na ecocardiografia(23–26).

Outra manifestação vascular pulmonar observada na ES

é a doença pulmonar veno-oclusiva, que é caracterizada por

proliferação intimal e fibrose de veias e vênulas intrapul-

monares associadas a certo envolvimento arteriolar. O diag-

nóstico definitivo é obtido por biópsia e, alternativamente,

pode ser sugerido pela clínica, em função do risco aumen-

tado de complicações pós-operatórias(22). Estudos histoló-

gicos atuais têm mostrado maior envolvimento venoso na

doença pulmonar da ES do que previamente descrito, o que

explica, pelo menos em parte, a refratariedade desses doen-

tes ao tratamento da hipertensão arterial pulmonar em re-

lação àqueles que têm a forma idiopática(27). A TCAR, nes-

tes casos, revela a presença de opacidades centrolobulares

em “vidro fosco”, espessamento septal e alargamento linfo-

nodal(22).

Outras alterações

Algumas alterações observadas na tomografia de porta-

dores de ES podem ser concomitantes aos achados da doença

parenquimatosa e merecem destaque pela sua frequência ou

gravidade.

A linfonodomegalia é frequentemente observada em

pacientes com ES, com uma prevalência variando entre 41%

e 74%, e parece estar associada à presença de doença pul-

monar intersticial crônica, secundária a uma resposta infla-

matória a pneumonia aspirativa e refluxo ou a outras doen-

ças concomitantes como linfoma e sarcoidose(24,28).

Alguns estudos têm mostrado uma maior incidência de

doenças neoplásicas, sobretudo pulmonares, associadas à ES.

A incidência de neoplasias, de uma forma geral, em pacien-

tes com ES pode chegar a 10,7%, e o risco de desenvolvi-

mento de câncer de pulmão é até sete vezes maior em pacien-

tes portadores de ES que têm o hábito de fumar(29).

CONCLUSÃO

As complicações pulmonares decorrentes da ES podem

ter curso clínico bastante desfavorável e o principal dilema

clínico refere-se a indicação de agentes imunossupressores

e identificação do momento apropriado do seu início. Estes

agentes têm papel importante no controle da evolução da

fibrose, devendo-se considerar os potenciais efeitos adver-

sos relacionados a esta medicação, sendo imprescindível o

reconhecimento dos vários padrões radiológicos da doença

pulmonar.

As alterações mais frequentemente observadas na ES são

decorrentes do comprometimento intersticial, mas manifes-

tações relacionadas ao acometimento alveolar e vascular

devem ser sempre lembradas diante de quadro clínico atípico

e resposta inadequada ao tratamento instituído pela necessi-

dade de abordagem terapêutica especifica imediata.

Outras manifestações torácicas secundárias à ES são

também observadas no estudo tomográfico do tórax, po-

dendo estar associadas a doença pulmonar. Estas alterações

tomográficas devem também ser reconhecidas e correlacio-

nadas com os achados clínicos, para melhor orientar o ma-

nejo dos doentes.
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