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Resumo

A Sindrome de Erasmus designa a associacdo entre Esclerose Sistémica
e exposicao a silica, com ou sem silicose. N&o existe nenhuma particula-
ridade clinica, radiologica ou histoldgica distintiva, além da justaposicdo
sindromica dos estigmas das duas doencas. A pneumoconiose provocada
pela silica pode evoluir para Esclerose Sistémica. O mecanismo parece
envolver a resposta inflamatoria provocada pela exposicdo a silica. Visto
ser uma doenga potencialmente fatal e ndo existir um tratamento efetivo,
a prevencdo primdria e reconhecimento precoce sdo muito importantes.
Apresentamos 0 caso de um doente exposto a silica que desenvolveu
Esclerose Sistémica.
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Introducao

A silicose inclui um espectro de doengas ocupacionais pul-
monares causadas pela inalagéo de particulas livres de silica
por trabalhadores de uma variedade de industrias, incluindo
a construcdo™®. A esclerodermia engloba um grupo hete-
rogéneo de doencas relacionadas pela presenca de lesdes
cutaneas espessadas e esclerosadas, podendo ser localizada
ou sistémica*.

A Sindrome de Erasmus (SE) designa a associagdo entre
Esclerose Sistémica (ES) e exposicdo a silica, com ou sem
silicose. Se presente, a silicose habitualmente precede a
esclerose sistémica, ndo existindo nenhuma particularidade
clinica, radioldgica ou histoldgica distintiva, além da justapo-
Sigdo sindrémica dos estigmas das duas doenga®”.

Caso clinico

Doente do sexo masculino, de 64 anos, trabalhou durante 47 anos
como pedreiro, sem uso habitual de protecdo individual, estando
reformado ha dois anos. Nao fumador. Fratura de costelas trauma-
tica quatro meses antes, complicada com empiema, sem outros
antecedentes de relevo e sem medicagdo cronica.

Recorreu ao servico de urgéncia por quadro de dispneia para peque-
nos esforcos, tosse ndo produtiva e edemas dos membros inferiores.
Ao exame objetivo destacava-se apagamento das rugas da face,
espessamento cutaneo difuso, incluindo face, térax anterosuperior
e membros superiores (Figura 1). Verificou-se haver Fenomeno
de Raynaud. Eupneico em repouso, sem hipoxémia e hemodina-
micamente estavel. A auscultagdo pulmonar revelava abolicdo do
murmdrio vesicular no terco inferior direito, sendo o restante exame
objectivo normal.
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Abstract

Erasmus Syndrome refers to the association between Systemic Sclerosis
and exposure to silica, with or without silicosis. There are no specific clinic,
radiologic or histologic findings, except the overlapping symptoms of the
two diseases. Pneumoconiosis due to exposure to silica can evolve to
Systemic Sclerosis. The mechanism seems to involve the inflammatory
response triggered by silica exposure. Since it is potentially lethal and has
no effective treatment, the primary prevention and early recognition are
very important. We present the case of a patient exposed to silica who
developed Systemic Sclerosis.

Key words: Erasmus syndrome; systemic sclerosis; exposure to silica;
silicosis.

Figura 1. Apagamento das rugas da face
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Tabela 1. Resumo de exame realizados.

Analitica de Sangue Liquido pleural

Provas Funcionais Respiratdrias

Broncofibroscopia Iniciais/Controlo

Hb: 10.7 g/dl

I~ - Amarelo citrino
(normocitica normocromica)

Celularidade > 1000/mm3,

Bioquimica: normal o )
a predominio de polimorfonuclear

Citologia negativa para células

VS: 80 mm/h \
malignas

Pesquisa de BK directo, cultural e

Ac anti-Scl70 > 320 U/L (positivo) por PCR negativos

Gasimetria em ar ambiente: normal

Sinais inflamatérios da mucosa (grau

) CVF 63% / 48,4%
Il) com pigmentos de antracose

Aspirado brénquico: citologia e

- ) FVE1 67,8% / 53,7%
bacteriologia normais

Lavado broncoalveolar inespecifico  DLCO 31,7% / 25,8%

Biopsia negativa para células
malignas e para BK

CVF capacidade vital forgada, DLCO difuséo alvéolo-capilar de CO, FVE1 volume expiratério méximo num segundo, PCR polimerase chain reaction, VS velocidade de sedimentagéo

Analiticamente, destacava-se anemia normocitica normocrémica,
velocidade de sedimentacéo elevada e anticorpo anti-Scl70 positivo;
A gasimetria arterial era normal (Tabela 1).

A radiografia de térax revelou opacidade do terco inferior direito
sugestiva de derrame pleural e sinais de fratura de cinco costelas
direitas. A TAC toracica de alta resolucdo mostrou cardiomegalia,
moderado derrame pericardico, ligeiro derrame pleural bilateral,
areas de consolidagdo com broncograma nos segmentos inferiores,
reticulite difusa dos vértices as bases, micronodulacdo difusa centri-
lobular, pequenos nodulos subpleurais e vérios maiores, calcificados,
com predominio no hemitérax direito (Figura 2).

Realizada toracocentese para estudo bioguimico, citoldgico e mi-
crobioldgico do liquido pleural que mostrou aumento do nimero

de leucocitos polimorfonucleares. A broncofibroscopia evidenciou
inflamac&o da mucosa e pigmentos de antracose. O aspirado bron-
quico, lavado broncoalveolar e biopsia ndo revelaram alteragdes. As
provas funcionais respiratdrias objetivaram sindrome restritiva ligeira,
com agravamento significativo nos dois meses seguintes (Tabela 1).

0 ecocardiograma inicial mostrou disfuncéo diastdlica do ventri-
culo esquerdo, insuficiéncia tricuspide ligeira e pequeno derrame
pericardico. Dois meses depois eram ja visiveis sinais indiretos
de hipertensdo pulmonar e derrame pericardico significativos, ndo
tendo sido realizada pericardiocentese por ser ter sido considerada
de elevado risco.

Inicialmente, foi realizado tratamento sintomatico, que incluiu pentoxi-
filina 400mg 3id, nifedipina 20 mg id e naproxeno 500 mg 2id para

Figura 2. TAC toracica em janela de parenquima destacando-se derrame pleural e pericardico e reticulite difusa
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0 Fenémeno de Raynaud, e foi iniciada cinesiterapia. Registou-se
uma melhoria clinica e o doente passou a ser seguido em consultas
externas. Apesar dos exames subsequentes mostrarem evolugéo
rapida da doenca, ndo houve agravamento sintomatico significativo
durante os trés meses seguintes. Desenvolveu entdo crise renal
esclerodérmica, acabando por falecer nesse contexto.

Discussao

A ES subdivide-se em ES cutanea difusa (ESCD), ES cutanea
limitada e ES sine scleroderma, dependendo da extensdo do
atingimento cutaneo e do padrao de envolvimento de 6rgaos
internos®. O prognastico é variavel, tendo o subtipo ESCD uma
baixa taxa de sobrevivéncia®.

A citotoxicidade da silica cristalina parece atuar diretamente
sobre 0 sistema imunitario, sendo o seu alvo privilegiado 0s
macrofagos, que induzem morte celular, com libertagdo de
citoquinas, em particular interleucina-1 e fator de necrose
tumoral gama®, o que favorece quer a inflamagéo e fibrose de
células pulmonares, quer a eclosdo de uma doenca autoimune
como a esclerodermia’®!,

A manifestacéo radioldgica pulmonar mais precoce da silicose
¢ a presenca de pequenas opacidades nodulares, predomi-
nantemente nas zonas superiores, associadas a adenopatias
hilares. Na ES, o padrdo mais habitual ¢ a fibrose pulmonar
inespecifica com imagens em favo de mel?. O lavado bron-
coalveolar tipicamente revela um aumento do ndmero de
granuldcitos, o que indicia alveolite ativa'.

Os anticorpos antinucleares (ANA) podem ser lteis para
“screening” de ES. Os antitopoisomerase (anti-Scl-70),
anticentromero (ACA), anti-RNA polimerasa |ll e anti beta-
2-glicoproteina sdo muito especificos™. O ACA é especifico
de ESCL e o anti-Scl-70 esta associada a ESCD e a um risco
mais elevado de doenga pulmonar intersticial grave™.

N&o existe atualmente um tratamento especifico da ES ou da
silicose, além do sintomético. A combinagdo de glucocorti-
coodes e agentes imunossupressores pode ser usada na ES
mas apenas se houver sinais de alveolite ativa'®. O uso de
glucocorticéides parece relacionar-se com o desenvolvimento
de crise renal, uma complicagdo rara mas potencialmente
fatal da ES'®.

Foi feito, neste caso, o diagnostico de SE num doente com
histdria de exposicao prolongada a silica. A presenca de mi-
cronodulacdo nodular pulmonar difusa sugere a presenca de
silicose. A extensdo das lesdes cutaneas e o0 atingimento de
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sistémico estdo de acordo com o subtipo ESCD, confirmado
pela positividade do anticorpo Scl-70. Ndo houve evidéncia
de alveolite ativa nos exames complementares realizados e,
numa fase inicial, o tratamento sintomatico foi eficaz, pelo
que o potencial beneficio do uso de glucocorticdides ou imu-
nosupressores nao estaria indicado. Apesar disso, 0 doente
desenvolveu crise renal esclerodérmica, o que podera dever-
se a rapidez com que a doenca se desenvolveu, indiciando
a sua gravidade.

Salienta-se a importancia da prevengao priméria das doengas
associadas a exposicao a silica, através da sensibilizagdo
para o uso de material de proteccéo respiratdria adequado e
notificacdo dos casos detetados.
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