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Reunido Multidisciplinar e Curso de Capilaroscopia

Do Raynaud as ulceras

Decorreu nos passados dias 25 e 26 de Fevereiro, em Monte Real, a reunido multidisciplinar sobre o tema
«Do Raynaud as Ulceras Digitais», acompanhada de um curso de capilaroscopia, patrocinada pelos laboratérios Actelion.
O evento contou com a presenca de vérios especialistas, que abordaram a fisiopatologia da doenga vascular subjacente ao fenémeno
de Raynaud e a esclerose sistémica, o desafio diagnéstico, a terapéutica actual e estratégias preventivas, tendo culminado
Com 0 curso pratico de videocapilaroscopia pelo Prof. Maurizio Cutolo
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ANTONIO NEVES DA SILVA

«No futuro, vamos evoluir
para uma abordagem
terapéutica mais agressiva,
mais precoce
€ mais combinada»

Dr. Anténio Neves da Sliva

Na abertura da reunido, o Dr. Ant6nio
Neves da Silva, Director Geral da Actelion
Pharmaceuticals Portugal, comegou por
perspectivar o grande desenvolvimen-
to na terapéutica da hipertens&o arterial
pulmonar (HAP) e dlceras digitais (UD),
complicagdes graves e frequentes da es-
clerose sistémica (ES), nos ultimos e nos
proximos 10 anos.

«Na década que termina, a revolugéo
passou pela possibilidade da terapéuti-
ca oral — sendo a primeira da Actelion,
com o bosentano — , e pelo conceito de
treat-to-target (terapéutica por objecti-
vos) e da terapéutica combinada, o que
se traduziu num aumento da sobrevivén-
cia e da qualidade de vida dos doentes
com HAP, ES e UD», disse o prelector,
sublinhando o empenho da Actelion no
desenvolvimento de terapéuticas efica-
Zes e seguras, no apoio a estudos clini-
cos, e no desenvolvimento de programas
educacionais e formativos. «No futuro,
ate 2020, acredito que vamos evoluir
para uma abordagem terapéutica mais
agressiva, mais precoce e mais combi-
nada, com o aparecimento de novas mo-
léculas, como os inibidores tecidulares
da endotelina (ET-1), ou os prostanéides
orais. Teremos entdo 20 anos de inves-
tigagdo, que j& permitiram que se pas-
sasse de uma doenga com uma morte

CARLOS VASCONCELos S8

«A esclerodermia ¢ uma
doenca grave e rara,
com uma prevaléncia
de 240 casos por milhao
de habitantes»
Prot. Carlos Vasconcelos

rapida esperada a uma doenga croénica
progressiva, e que poderdo levar a re-
missdo ou mesmo cura destes-doentes,
proporcionando-lhes uma vida nofrrial»_,
referiu o orador.

Fisiopatologia da doenca vascular

A primeira sess&o foi moderada pelo
Prof. Carlos Vasconcelos, director da
Unidade de Imunologia Clinica do HSA,
Porto, que introduziu a problematica da fi-
siopatologia da doenga vascular. O orador
destacou a importancia do conhecimento
da fisiopatologia no acompanhamento cli-
nico e na intervengéo terapéutica da es-
clerodermia, «uma doencga grave e rara,
com uma prevaléncia de 240 casos por
milhdo de habitantes, que ndo deve ser
esquecida».

Neste ambito, o Prof. José Delgado
Alves, director do servigo de Medicina IV
e coordenador da Unidade de Doencgas
Imunomediadas Sistémicas do Hospital
Fernando Fonseca (Amadora-Sintra),
apresentou os mecanismos fisiopato-
I6gicos subjacentes ao fenémeno de
Raynaud (FR) e dulceras digitais (UD).
Segundo o mesmo, «os fendmenos de
Raynaud primério e secundério, o Gltimo
com a presenga de anticorpos antinucle-
ares e Ulceras cutaneas, ndo sio reali-
dades tdo distintas como eventualmen-
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JOSE DELGADO ALVES

«Treat-to-target € realmente
tfreat physiopathology (...)
As Ulceras digitais, quando
aparecem, representam ja a
ponta do icebergue de uma
lesao vascular grave. Deste
modo, a questao a colocar
Nnao € se o doente vai
desenvolver Ulceras digitais,
mas sim quando € que elas
Vao aparecer”.

Prot. José Delgado 5tves

te poderédo aparentar na prética clinica,
mas antes constituem um continuum fi-
siopatoldégico, sendo importante a dis-
tingdo precoce entre as duas formas de
Raynaud». Em termos de investigagéo
basica, «ndo ha doenga mais dramatica
do que a esclerodermia», visto que «pas-
samos de uma situagdo em que pratica-
mente desconheciamos a fisiopatologia
da doencga, para a actualidade, em que
existem multiplos dados dos muitos es-
tudos, por vezes contraditérios», sendo
«muitos os factores envolvidos e respon-
saveis pela disfuncédo endotelial, quadro
de hipoxia tecidular, activagdo de fibro-
blastos e fibrose». Segundo o orador, «a
fisiopatologia parece ter mais a ver com
aspectos de regulagdo com base numa
cinética temporal, tais como o controlo
do sistema nervoso auténomo, a endo-
telina, factores de natureza anatomica,
imunolégica e inflamatéria, a angiogéne-
se e a vasculogénese». Desta forma, «a
fisiopatologia é relevante por ter uma li-
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«ASs Ulceras digitais
saoc o espelho
¢a vasculopatia subjacente»
Dr Marta Amaral

gacédo directa a terapéutica. Treat-to-tar-
get € realmente treat physiopathology»,
afirmou, destacando a importancia de
ter «um alvo terapéutico, que podemos
identificar, ver como se comporta e so-
bre o qual podemos intervir».

Por dltimo, o orador destacou o facto
de que «as Ulceras digitais, quando apa-
recem, representam ja a ponta do iceber-
gue de uma leséo vascular grave. Deste
modo, a questao a colocar ndo é se o do-
ente vai desenvolver Ulceras digitais, mas
sim quando é que elas v&o aparecer».

Esclerodermia

A Dr2 Marta Amaral, assistente hos-
pitalar de Medicina Interna do Hospital
FernandoFonseca, comegou por destacar
a associagédo do fenémeno de Raynaud
e das Ulceras digitais & esclerose sis-
témica — «num doente com Raynaud
devemos pensar imediatamente numa
doenga automediada: a esclerodermia»,
salientando que «as Ulceras digitais s&o
0 espelho da vasculopatia subjacente,
um dos fenémenos mais importantes na
patogénese da ES». Primeiramente, «a
vasculopatia manifesta-se como activa-
¢éo do endotélio e alteragbes morfolé-
gicas capilares, seguindo-se uma fase
mais destrutiva, com perda progressiva
de capilares e angiogénese insuficiente.
Segue-se uma fase proliferativa, que vai
afectar os grandes vasos, como as arté-

LELITA SANTOS -

«O fenémeno de Raynaud
pode ser a primeira
manifestacao de uma
patologia sistémica grave»
Prol.” Léilta Santos

rias pulmonares, sendo um dos paradig-
mas desta lesdo a hipertensdo pulmonar
(HP). Finalmente, ocorre uma vasculopa-
tia fibrética-oclusiva progressiva, que é a
marca registada da ES», descreveu a es-
pecialista, sublinhando que «estas mes-
mas alteragbes estdo na base das trés
maiores manifestagbes clinicas da ES,
ou seja, as UD, a HP e a crise esclero-
dérmica renal». Deste modo, «o FR pode
atingir qualquer parte do corpo, poden-
do ser um factor preditivo independente
para o desenvolvimento de HAP na ES,
quando antecede em pelo menos trés
anos o aparecimento das alteragbes
cutaneas caracteristicas».

Relativamente a etiologia, a especia-
lista chamou a atengdo para a existéncia
de niveis séricos e tecidulares elevados
de endotelina-1 em individuos com FR.
Concluindo, perante a questdo de o FR
ser uma doenga local ou sistémica, a ora-
dora sugeriu que «esta é realmente uma
doenga sistémica, e o tratamento deve
ser feito numa fase ainda mais precoce,
ou seja, quando hé evidéncia de fenéme-
no de Raynaud».

O desafio diagnéstico

O desafio de um diagnéstico precoce
do FR foi abordado na sess&o moderada
pela Prof.2 Lélita Santos, chefe de Servigo
de Medicina Interna dos HUC, Coimbra,
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B ndgo Muttidinemting: « Cersa de Eapilwrhtopia

PAULO COELKO

«E imperioso distinguir
0 Raynaud primario
do Raynaud secundario,
€ numa fase 0 mais
precoce possivel (...)
A capilaroscopia
€ 0S anticorpos
antinucleares sao
dos exames mais
importantes na diferenciacao
entre Raynaud primario
€ secundario»

Dr. Paulo Coelho

que evidenciou que «o fenémeno de
Raynaud pode ser a primeira manifesta-
¢do de uma patologia sistémica grave,
pelo que a distingdo entre Raynaud pri-
mario e Raynaud secundario é fundamen-
tal, pois poderéd permitir um diagnéstico e
uma intervengado mais precoces e efica-
zes sobre a doenga sistémica subjacente,
como, por exemplo, a esclerose sistémi-
ca».

Esta sesséo teve como objectivo iden-
tificar as caracteristicas clinicas e os
exames complementares que permitem o
diagnéstico diferencial do FR, com gran-
de destaque para a capilaroscopia e os
biomarcadores.

Em primeiro lugar, o Dr. Paulo Coelho,
reumatologista do Instituto Portugués de
Reumatologia, de Lisboa, comegou por
recordar a definigdo do fen6émeno de
Raynaud como uma resposta exagerada
ao stresse ou ao frio, que se expressa
mais frequentemente nas extremidades,

Cont. na pég. 4
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Cont. da p4g. 3

«Dos biomarcadores, a en-
dotelina € um dos mais es-
tudados, encontrando-se
elevada em doentes com ES
e FR. Vai aumentando com
a progressao da doenca e
esta correlacionada com o
aparecimento de UD»

De2 lvone Sitva

com palidez localizada e/ou cianose, a
que se pode seguir uma fase de eritema
transitério. «E importante definir bem a
presenga de FR em termos clinicos, com
uma boa histéria clinica e exame objecti-
vo, dado que cerca de 30% da populagéo
em geral é sensivel ao frio», salientou o
orador, acrescentando que «a prevalén-
cia do FR é estimada em cerca de 3 a
5%». Da mesma forma, «é imperioso dis-
tinguir o Raynaud primario do Raynaud
secundério, e numa fase o mais precoce
possivel»,

O FR primério caracteriza-se por epi-
sodios intermitentes e simétricos, anato-
micamente mais extensos; falta de evi-
déncia de doenga vascular periférica;
falta de evidéncia de necrose tecidular:
auto-anticorpos antinucleares (ANA) ne-
gativos; capilaroscopia normal. Segundo
0 especialista, «alguns estudos apon-
tam para que cerca de 13% dos doentes
diagnosticados como FR primario iréo
evoluir com o tempo para FR secunda-
rio». Por sua vez, o FR secundério en-
contra-se associado mais frequentemen-
te a doencas difusas do tecido conjun-
tivo (DDTC), nomeadamente esclerose

«AS Ulceras digitais sdo uma
das complicacoes da escle-
rodermia que mais preocupa
0s doentes, pois sao causa
de dor e grande incapacidade
funcional»

D Hiaria Jodo Saivador

sistémica, escleroderma-like, lGpus, ar-
trite reumatoide ou sindrome de Sjdgren,
por ordem decrescente de prevaléncia.
As seguintes caracteristicas sugerem a
existéncia de FR secundario: sexo mas-
culino; aparecimento tardio; assimetria
dos dedos afectados; dor associada as
crises de isquemia; ANA positivos e ca-
pilaroscopia anormal. «N&o s6 a nivel
clinico, como também a nivel fisiopatol6-
gico, ha aspectos que encaminham para
um FR secundério», frisou o prelector,
destacando os resultados de um estudo
que demonstrou que «no fenémeno de
Raynaud secundario, os niveis de endo-
telina-1 s&o superiores aos encontrados
no FR primario, sobretudo no padrao
tardio capilaroscépico, o que suporta o
envolvimento da ET-1 na progresséo da
lesdo microvascular/fibrética».

Em termos de exames complementa-
res, o orador destacou a capilaroscopia e
0s anticorpos antinucleares como sendo
0s exames mais importantes na diferen-
ciagdo entre Raynaud primario e secunda-
rio. «De acordo com a primeira definicdo
das alteragées capilaroscépicas na es-
clerodermia, existe um padréo lento (com
megacapilares, sem grande alteragéo da
estrutura do leito capilar, sem a presenca

«Para o tratamento cronico,
no Raynaud secundario, o
bosentano, antagonista dos
receptores da ET-1, € o uni-
co farmaco aprovado para a
profilaxia de UD nos doentes
com ES”

de areas avasculares) e um padr&o rapi-
do (com megacapilares, fenémenos de
neovascularizagéo e areas avasculares).
Posteriormente, Cutolo alterou esta clas-
sificag&o, definindo um padrdo precoce,
um padré&o activo e um padr&o tardio, as-
sumindo que todos os padrdes lentos vao
evoluir para padréo rapido», descreveu o
orador. Por dltimo, referiu que o tipo de
alteragGes capilaroscépicas encontrado
pode também auxiliar na definicdo mais
concreta do tipo de doenga do tecido
conjuntivo (ex.: os megacapilares e as
areas avasculares sdo mais frequentes no
grupo escleroderma-like do que na artrite
reumatéide ou no ldpus), e que os resul-
tados capilaroscépicos se correlacionam
com a evolugdo da doenga em relagédo ao
diagnéstico inicial em doentes com FR ou
conectivite indiferenciada, e com a neces-
sidade de adi¢do de nova medicagéo.

Sera possivel prever a evolugao da ES?

Esta foi a questdo a que respondeu a
Dr.2 lvone Silva, cirurgis vascular do HSA,
Porto, focando a sua apresentagéo na im-
portancia dos biomarcadores, na identifi-
cagéo dos doentes com ES em risco de
desenvolver vasculopatia progressiva,
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Perspectivas futuras

O Prof. Chrlstopher Denton, professor de Reumatologia no Royal Free
Hospltal de Londres, Reino Unido, e um dos investigadores a nivel mun-
dial que mais tem publicado acerca do tema desta reunido, apresentou o
estado da arte e as perspectlvas futuras na abordagem do envolwmento

o cuténeo da esclerose sistémica. _ :
* Tendo em conta a expenéncua do seu centro, o espemallsta frisou a

;.“*

uma alta mortalidade e morbilidade, devido ao envolvimento: cutaneo

_tos do mesmo processo patolégico, baseado na mesma vasouiopatla
’subjacente» Segundo o especialista, «0 ponto -chave na gestéo global
|=% daESéo rastreio destas compllcagées major, o facto de passarmos de

-*Z'»de que esta é uma comphcagéo tardia da ES. O envolvimento cutaneo,

géos internos». o o oo R oL, g
Relatlvamente ao tratamento sao de destacar estratéglas |munomodu-
| 4 ladoras promlssoras na ES difusa e fibrose pulmonar (ex.: ciclofosfamida,
" transplantagdo de células estaminais hematopoiéticas), terapeutlca anti-
fibrética (ex.. imatinib, CAT-192, anti-TGF-B) e vascular (vasodilatadores,
remoduladores, antioxidantes/ antiplaquetérios). «Sobretudo na doenga
vascular, existem tratamentos 6rg&o-especificos que estdo a demonstrar
ser eficazes, nomeadamente os IECA na crise renal e o bosentano na HAP
associada a ES, o qual, juntamente com a terapéutica combinada orientada

devemos optar por uma
5 melhona da sobrevivéncia destes doentes, embora ainda se mantenha‘ '

-hlpertensao pulmonar e crise esclerodérmica renal «dlferentes aspec—"

activamente».
.;_uma abordagem reactlva para uma abordagem pré -activa permmu nos -

detectar precocemente a hipertenséo pulmonar 0 gue contraria 0 mito . ca antifibrética,

. ** nenhum candidato & re- -
" por seu lado, também mostra algo sobre a ocorrenma de doenga de ér- - almente eflcaz»,

"0 Prof. Denton. No futu-

suplemento |s1vs

por objectivos, aumentou
bastante a sobrevivéncia
destes doentes», afirmou
o orador, acrescentando
que «na vasculopatia, .

interveng&o - activa, ndo
devemos - esperar pelo
aparecimento das le- - |
s6es para depois as tra-
tar, devemos preveni-las -

Quanto a terapéuti- -
«ainda -, §

disse

ro, adiantou, «podemos
comegar a desenvolver
melhores biomarcadores
para a ES, tais como a IL-
6». Por ultimo, o orador
chamou a ateng&o para a importancia da morbilidade, reflectida na carga

CHRISTOPHER DENTON

Prof. Christopher Denton

- imposta pelas ulceras digitais e pelo fenémeno de Raynaud, ja que «& essa

que afecta diariamente a qualidade de vida dos doentes».

em particular as UD, tendo em vista inter-
vengoOes terapéuticas precoces.

Os biomarcadores existentes para o
estudo da vasculopatia nesta doenga po-
dem subdividir-se em biomarcadores cli-
nicos (Modified Rodnan Skin Score), de
diagnostico e classificagdo da doenga
(auto-anticorpos anticentrémero para a
forma limitada e Scl-70 para a forma di-
fusa), de avaliagdo de actividade da do-
enga (marcadores inflamatérios — VS e
PCR —, citoquinas pré-fibréticas — TGF-
B —, marcadores do turnover do colagé-
nio), preditivos do risco e progressédo de
vasculopatia (endoteliais — endotelina-1,
ADMA, VWF —, moléculas de adeséo ce-
lular, marcadores angiogénicos — VEGF
— e angiostéticos — endostatina e en-
doglina) e que avaliam a efectividade da
terapéutica.

«Dos biomarcadores, a endotelina é
um dos mais estudados, encontrando-se
elevada em doentes com ES e FR. Vai au-
mentando com a progressdo da doenga e
esta correlacionada com o aparecimento
de UD, no entanto, ndo ha ainda uma clara
associacéao entre a sua elevagéo e a vas-
culopatia», disse a oradora, acrescentan-
do que, «no futuro, pretende-se a identifi-
cagéo de assinaturas moleculares, através
da andlise da expressédo génica, e a iden-
tificagdo de biomarcadores proteémicos».
Por fim, concluiu que «o biomarcador ideal
n&o existe» e que «0s inimeros marcado-

«O facto de passarmos de uma abordagem reactiva para uma
abordagem pro-activa permitiu-nos detectar precocemente a
hipertensao pulmonar, o que contraria 0 mito de que esta é uma

complicagao tardia da ES (.

..) Na vasculopatia, devemos optar por

uma intervengao activa, nao devemos esperar pelo aparecimento
das lesoes para depois as tratar, devemos prevem—las activamente»

Prof. Christopher Denton-

res que vao surgindo devem ser testados
e validados em ensaios clinicos».

Terapéutica actual, mitos e realidades

Seguiu-se a sessdo moderada pela Dr.2
Maria Jodo Salvador, reumatologista dos
HUC, que introduziu o tema da terapéu-
tica actual do FR e das «llceras digitais,
gue séo, alias, uma das complicagées da
esclerodermia que mais preocupa os do-
entes, pois sdo causa de dor e grande in-
capacidade funcional», como frisou.

Na sua comunicagdo, a Dr2 |sabel
Almeida, assistente hospitalar graduada de
Medicina Interna do HSA, Porto, sublinhou
a importéncia da prevengéo e modificacéo
do estilo de vida, como, por exemplo, evitar
o frio e ndo fumar, podendo esta «ser uni-
camente suficiente para travar o Raynaud
primario, e relevante na redugéo da gravi-
dade do Raynaud secundério, ndo esque-
cendo neste ultimo a necessidade de evitar
as lesbes desencadeantes e tratar adequa-
damente a doenga subjacente».

‘Quanto & terapéutica farmacolégica do
FR, esta «é ainda insatisfatéria», frisou a
prelectora, referindo as varias opgdes te-
rapéuticas, desde vasodilatadores direc-
tos, tais como nitratos, antagonistas dos
canais de célcio (nifedipina) e prostaglan-
dinas (iloprost), inibidores da fosfodieste-
rase-5, a inibidores da vasoconstrigéo,
como os antagonistas dos receptores da
ET-1 (bosentano), antagonistas dos re-
ceptores da angiotensina e bloqueadores
o, € a farmacos que melhoram a fungéo
endotelial (fluoxetina, estatinas).

«Actualmente, os nitratos sdo ampla-
mente empregados no Raynaud, porém,
tém um grande numero de efeitos cola-
terais, o que limita a sua utilidade. Dos
antagonistas dos canais de célcio, a ni-
fedipina é o farmaco mais estudado e
eficaz no tratamento agudo do Raynaud,
sobretudo no Raynaud primario. E, quan-
do os doentes ndo respondem aos vaso-
dilatadores convencionais, especialmen-

te no Raynaud secundario, usa-se 0 ilo-  cont napég. 6
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JOAG MATOS COSTA

«Mais de metade dos
doentes com esclerose
sistémica terao pelc menos
uma UD em alguma altura
da vida, frequentemente
complicada por infeccao ou
gangrena»

Dr. Jodo Mates Costa

prost endovenoso. Quanto aos inibidores
da fosfodiesterase-5, como o sildenafil ou
o tadalafil, sdo uma classe promissora,

‘ mas €ainda necessdrio esperar pelos re-.
“sultados ‘dos’ ensaios climoos que estao

a decorrer. Para o tratamentoserénico, no
Raynaud secundério, o bosentano, anta-
gonista dos receptores da ET-1, é o Unico
farmaco aprovado para a profilaxia de UD
nos doentes com ES», salientou a orado-
ra, terminando a sua apresentagdo com
as perspectivas futuras nesta area tera-
péutica: «Substancias que inibam os efei-
tos vasculares da endotelina, que melho-
rem a fungdo endotelial e que aumentem
os efeitos do 6xido nitrico parecem ser os
agentes terapéuticos mais promissores
num futuro préximo».

O Dr. Jodo Matos Costa, assistente
hospitalar de Medicina Interna do Hospital
Distrital de Santarém, abordou o tratamen-
to das Ulceras digitais. «A terapéutica das
UD é indissociavel do FR, sendo ambas
expressdes clinicas da mesma disfungao
microvascular. Contudo, as UD s&o ma-
nifestagdes mais graves, expressdo de
lesdo de 6rgédo-alvo — a médo —, sendo
ainda dificil estabelecer correlagées na
associagédo com outras lesdes de 6rgéo-

L

l
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Reusiiia Mulidisciptinar 8 Curso o Capllaroscaia

«Para além da terapéutica
sistémica e medidas
cirurgicas, a abordagem
destes doentes implica
medidas gerais locais, tal
como avaliacao da ulcera,
desinfeccao, desbridamento
MECanico, assim como
aplicacao de medicacao
especifica, nomeadamente

antibioterapia local,

.- moduladores da.

uvamzagao agm*es cl

‘desbridamento autohtlco €

apositos absorventes € com

capacidade antimicrobiana»
ir. Joana Parenie

alvo na ES. Mais de metade dos doentes
com esclerose sistémica terdo pelo me-
nos uma UD em alguma altura da vida,
frequentemente complicada por infecgéo
Ou gangrena. A cicatrizacdo é demorada,
podendo levar 6-8 meses, o que tem forte
implicagdo na qualidade de vida», referlu
o orador.

Em termos de tratamento, ha que, pri-
meiramente, «considerar o tipo de tlceras
digitais, distingui-las do restante espectro
da patologia cutanea na ES, classifica-

las no seu contexto (digital pitting scar;

perda de epitélio; calcinose; gangrena),
estadia-las (superficial, intermédia, pro-
funda), e definir objectivos terapéuticos»,
defendeu o especialista. Estes consistem

FILIPE BEANDAQ

«O tratamemo do FRe das
UD € ainda, nos dias de
hoje, bastante insatisfatorio,
pelo que se torna cada vez
mais essencial uma inter-
Vencao preventiva, tentando
evitar o aparecimento das
suas complicacoes»

Dr. Filipe Brandao

no controlo da dor, melhorar a fungéo da
méao, melhorar a circulagdo digital, o tra-

:tamento. da infecgéo, & sobretudo a pro-

mogéo da clcatnzagao e prevengéo de
recidiva de UD e re- hospltallzagao do
doente. «De acordo com as recomenda—v
¢Bes do EULAR de 2009 a nifedipina ¢
o tratamento de primelra linha para o FR
associado a esclerodermia e o |Ioprost
é eficaz no tratamento de UD activas.
Por sua vez, o bosentano esta indicado
na prevengdo das recidivas das Ulceras
digitais. O sildenafil parece promover a
cicatrizagdo, mas ndo tem efeito na pre-
vencdo das recorréncias», sublinhou o
orador, acrescentando que «a cirurgia é a
altima opg¢éo, nomeadamente a simpatec-
tomia ou a auto-amputagdo».

O especialista terminou a sua apresen-
tagdo destacando a necessidade de um
indice prognéstico para as UD, nomeada-
mente normas para a prevengédo de reci-
divas.

A abordagem do ponto de vista prético
da terapéutica local das UD foi apresen-
tada pela Dr.2 Joana Parente, interna com-
plementar de Dermatologia do Hospital
Distrital de Santarém. «Para além da te-
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«Tao importante como tratar
€ prevenir o aparecimento
. de novas Ulceras»
Dr.2 Catarina Resende

rapéutica sistémica e medidas cirargicas,
a abordagem destes doentes implica me-
didas gerais locais, tal como avaliagéo da
ulcera, desinfecgédo, desbridamento me-
céanico, assim como aplicagéo de medica-
¢do especifica, nomeadamente antibiote-
rapia local, moduladores da cicatrizagéo,

agentes de desbridamento autolitico, e
apositos absorventes e com capacidade
antimicrobiana», descreveu a prelectora.

Estratégias preventivas
e futuro da terapéutica

A sessdo dedicada as intervengdes pre-
ventivas e perspectivas futuras na aborda-
gem do envolvimento cutaneo da ES foi mo-
derada pelo Dr. Filipe Brand&o, coordenador
da Unidade de Reumatologia do Hospital
CUF Porto.

Apos relembrar que o FR é a principal
manifestagéo clinica da ES, observada em
95% dos doentes com a forma limitada e
em 80-90% dos doentes com a forma cuta-
nea difusa, o orador salientou que «o trata-
mento do FR e das UD ¢é ainda, nos dias de
hoje, bastante insatisfatério, pelo que se tor-
na cada vez mais essencial uma intervengéo
preventiva, tentando evitar o aparecimento
das complicagdes. Perante um doente com
FR, é obrigatério que se faga um estudo imu-
nolégico e uma capilaroscopia. Na presen-
¢a de alteragbes, quase com certeza que
podemos fazer o diagnéstico de doenga do
tecido conjuntivo, nomeadamente ES».

A Dr?2 Catarina Resende, assistente de
Reumatologia do Hospital de Santa Maria,
Lisboa, iniciou a sua apresentacio referin-
do as graves implicagdes que as Ulceras
digitais tém sobre a qualidade de vida dos
doentes. Salientou igualmente que «as UD
880 uma complicagdo major da ES, ocor-
rendo em mais de metade dos doentes,
sendo que 2/3 apresentam sio recorrentes
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e se associam a um alto risco de infecgao,
gangrena e amputagdo». Relativamente &
sua patogénese, referiu que «na base do
aparecimento das Ulceras digitais estd um
processo crénico de vasculopatia oclusiva,
a que se associam factores locais, tais como
traumatismos minor e calcinose, que condu-
zem & isquemia tecidular e a formag&o das
UD. Esta vasculopatia oclusiva, que é visivel
nas méaos, ocorre simultaneamente em ou-
tros 6rgéos internos, como o pulmé&o, dando
nomeadamente origem a hipertensdo pul-
monar».

Quanto a terapéutica, a especialista refe-
riu que, «para além das medidas gerais e de
higiene, e da reabilitag&o, a cicatrizagdo das
UD passa por uma abordagem multidiscipli-
nar, utilizando uma terapéutica intensiva lo-
cal e sistémica. Tdo importante como tratar
€ prevenir o aparecimento de novas Ulceras;
para tal, utiliza-se o bosentano, um antago-
nista dos receptores da endotelina-1 com
propriedades vasodilatadoras, anti-hipertr6-
ficas, anti-inflamatdrias, e antifibréticas».

Como recordou a prelectora, «a eficacia
do bosentano foi demonstrada nos estudos
RAPIDS 1 e 2, tendo-se verificado uma re-
dugédo do nimero de novas Ulceras digitais
de 48% em todos os doentes, e de 50% em
relagdo aos doentes que mostravam UD ja
na linha de base. A prevengdo do apareci-
mento destas Ulceras esté associada a uma
melhoria da fungdo da méo e da qualidade
de vida (avaliada pelo SHAQ — Scleroderma
Health Assessment Questionnaire), porém,
sem altera¢des da cicatrizagdo. O RAPIDS-2
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«As primeiras alteragbes microvasculares séo 0 megacapliares, o que significa que ja es-
tamos perante um Raynaud secundério», argumentou o Prof. Maurizio Cutolo, na foto com a
DI" Sara Com:

«AS primeiras alteragdes microvas-
culares sao 0s megacapilares, o que
significa que ja estamos perante um
Raynaud secundario (...) A perda de

capilares ¢ um bom factor preditivo
do aparecimento de Ulceras digitais
ou até mesmo de hipertensao pulmo-
nar, estando também correlacionada
com o aumento dos niveis de ET-1, o
que a torna um alvo terapéutico mes-
mo na fase fibrotica»

Prof. Maurizio Cutolo

«Os padrodes capilaroscopicos na es-
clerodermia permitem identificar e
quantificar através de scoring a lesao
microvascular associada ao FR se-
cundario»

D12 Sara Cortes

Cont. ¢z pég- 7 confirmou a consisténcia do perfil de segu-

ranga do bosentano, assim como a sua efi-
cacia a longo prazo. Verificou-se ainda uma
maior eficacia naqueles doentes em que a
videocapilaroscopia indica alto risco de re-
cidiva».

A oradora conclui a sua apresentac&o re-
algando que «a estratégia de estar a espera
das ulceras digitais e das suas recidivas ex-
pde o doente a complicagGes graves, que
requerem hospitalizagédo e tratamentos pro-
longados. Logo, na presenga de UD, deve
associar-se prostaglandinas e o bosentano,
mantendo-se este Gltimo ao longo de todo o
ano».

o
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O Prof. Maurizio Cutolo, professor de
Reumatologia, director dos Laboratérios
de Investigagéo e Unidade Académica de
Reumatologia Clinica na Universidade de
Génova, Italia, juntamente com a Dr2 Sara
Cortes, reumatologista do Instituto Portugués
de Reumatologia, apresentaram o estado da
arte da capilaroscopianaES. 7

O Prof. Cutolo comegou por destacar a
importancia da capilaroscopia como fer-
ramenta fundamental para o diagnéstico
diferencial precoce entre Raynaud prima-
rio e Raynaud secunddrio, traduzindo as
alteragbes fisiopatoldgicas em alteragoes
morfolégicas visiveis e permitindo o esta-
diamento da doenga. «As primeiras altera-
¢Oes microvasculares sdo os megacapilares,
0 que significa que ja estamos perante um
Raynaud secundério», destacou o orador.
No padrdo precoce, temos escassos me-
gacapilares e hemorragias capilares, sem
perda de capilares e com uma distribuigdo
capilar bem preservada. No padrdo activo,
0s megacapilares e as hemorragias s&o fre-

quentes, h& uma perda moderada de capila--

res, uma desorganizagéo ligeira a moderada
da arquitectura capilar e poucos ou nenhuns
capilares ramificados. . Quanto ao padrio
tardio, h4 uma desorganizagdo evidente da

arquitectura capilar, com perda extensa de
capilares (éreas avasculares), fenémenos de

neovascularizagéo (capilares ramificados ou

megacapilares e hemorragias. Clinicamente,

estes trés padrdes s&o visiveis na trans:gao

de FR para dedos edemaciados, e depois
para UD. «E importante fazer o seguimento
de doentes com FR primério, porque, em 10-
12 anos, cerca de 15% dos doentes vio de-
senvolver FR secundério a uma doenga do

tecido conjuntlvo A capllaroscopla permlte (o]
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A arte ia cagiiaroscopla na esclerose sistémica

.- diagnéstico pkécoce, sem ter de esperar por

sintomas clinicos, constituindo um exame de
elevada sensibilidade para a detecgso da
ES. Tal permite validar os critérios anterior-
mente descritos por Leroy, segundo os quais
a ES pode ser diagnosticada na presenga
de ANA positivos e alteragdes morfol6gicas
precoces visiveis na capllaroscopla» des-
creveu o especialista. -‘
Quanto ao valor prognéstico da video-
capilaroscopia, «a perda de capilares é um
bom factor preditivo do aparecimento de ul-
ceras digitais ou até mesmo de hipertenséo
pulmonar, estando também correlacionada
com o aumento dos niveis de ET-1, o0 que a
torna um alvo terapéutico mesmo na fase fi-

brética». Deste modo, «quando se bloqueia

a ET-1, reduz-se o aparecimento: de novas
tlceras, o que foi comprovado nos estudos
RAPIDS». . :

A conclmr o Prof. Cutolo aflrmou que
«n&0 s6 a videocapilaroscopia é fundamen-
tal para o diagnéstico diferencial precoce
entre o Raynaud primario e o Raynaud se-
cundério e para o diagnéstico precoce da
ES, como também pode ser preditiva para o
desenvolvimento das complicagdes clinicas -
mais importantes, tais como as UD ea HP o
em doentes comES». . Y i

Em seguida, a Dr.2 Sara Cortes descre-"
veu a técnlca de videocapilaroscopia, e

- recapitulou em termos praticos os padrﬁes
«em arbusto»), com escassos ou nenhuns

capilaroscépicos na esclerodermia,’ - «que

:: permitem identificar e quantificar através de
~scoring a lesdo m|crovascular assocuada ao

FR secundério». - B
Por dltimo, o. Prof.’ Cutolo demonstrou S
como utilizar o videocapilarosc6pio em do- = |

entes presentes na reunido, terminando com * |

um curso pratico de capllaroscopla para to- fj}';_

dos 0s presentes v
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