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RESUMO 

Introdução: esclerodermia localizada é frequentemente considerada uma condição 
benigna, auto-limitada, confinada à pele e tecido subcutâneo. Contudo, o curso da 
doença é imprevisível e importantes alterações funcionais e cosméticas podem se 
desenvolver, principalmente nos subtipos lineares e em crianças. Adicionalmente, 
manifestações extracutâneas, embora incomuns, são mais frequentemente 
observadas na população pediátrica, principalmente articulares, neurológicas e 
oftalmológicas. O atraso no diagnóstico e início da terapêutica sistêmica pode estar 
ligado à piora do prognóstico funcional e estético na infância. Objetivos: avaliar o 
perfil clínico e epidemiológico de pacientes infanto-juvenis com esclerodermia 
localizada em serviço de saúde do Distrito Federal, avaliar a prevalência de 
sintomas e sinais extra-cutâneos associados à esclerodermia localizada juvenil 
(articulares, oftalmológicos e neurológicos) e, também de deformidades inestéticas, 
verificando sua associação com as formas clínicas de Laxer e Zulian. Finalmente, 
avaliar o intervalo do início dos sintomas até o diagnóstico e sua repercussão sobre 
a capacidade funcional e a estética dos indivíduos. Métodos: estudo de prevalência 
em foram avaliados 32 pacientes infanto-juvenis diagnosticados com esclerodermia 
localizada e acompanhados durante um período de 11 anos em ambulatório de 
dermatopediatria de hospital universitário do Distrito Federal. Resultados: a relação 
do acometimento entre meninas e meninos foi de 3,5:1, sendo a variante linear a 
mais frequente (47%). A prevalência de sintomas e sinais extracutâneos foi de 
68,7% (sintomas/sinais articulares presentes em 53,1%, sintomas/sinais 
neurológicos em 18,7% e sintomas/sinais oftalmológicos em 9,4%). A prevalência de 
deformidades inestéticas foi de 68,7%. Houve associação significativa entre a 
ocorrência de sintomas/sinais articulares e as formas clínicas linear e mista, assim 
como também se observou associação significativa entre a ocorrência de 
sintomas/sinais neurológicos e a forma linear. Também observamos associação 
significativa entre a ocorrência de deformidade inestética e a forma linear. O tempo 
médio encontrado entre o início dos sintomas e a realização do diagnóstico de 
esclerodemia localizada foi de 2,2 anos. Não foi encontrada, entretanto, significância 
estatística entre este atraso e a ocorrência de sintomase sinais extracutâneos, assim 
como entre este atraso e a ocorrência de deformidades inestéticas. Conclusões:  A 
alta prevalência encontrada de sintomas/sinais extracutâneos e de deformidades 
cosmiátricas é digna de nota e traz à tona mais uma vez a constatação de que a 
esclerodermia localizada na infância pode ser acompanhada de morbidade elevada, 
causando diversos prejuízos funcionais e de qualidade de vida que acompanharão 
estes jovens no decorrer de suas vidas. Embora não tenha sido constatada 
associação entre o atraso diagnóstico (de mais de 2 anos) e disabilidade 
funcional/estética na amostra estudada, é reconhecido que o pronto reconhecimento 
da condição e o rápido início de terapêutica é crucial no curso clínico de cada 
paciente. 

 

Palavras-chave: esclerodermia localizada; esclerodermia linear; manifestações 
extra-cutâneas; deformidades físicas e inestéticas; atraso 
diagnóstico; prognóstico. 
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ABSTRACT 

Background: Localized scleroderma is a benign disease restricted to the skin and 
subcutaneous tissue. However, the disease course is unpredictable, and 
considerable functional and aesthetic abnormalities can develop, especially in 
childhood. In addition, although rare, extracutaneous manifestations – primarily 
articular, neurologic and ocular – are more frequent among the paediatric population. 
Delayed diagnosis and systemic treatment may be associated with poorer functional 
and aesthetic prognosis in childhood. Aims: To analyse the clinical and 
epidemiological profiles of children and adolescents with localized scleroderma 
receiving care at a health service in the Federal District, Brazil, and to investigate the 
prevalence of extracutaneous symptoms/signs and unaesthetic deformities, as well 
as their association with the clinical disease subtypes. We also analysed the 
diagnostic delay and its effects on the patients’ functional capacity and aesthetics. 
Methods: Prevalence study with 32 children and adolescents diagnosed with 
localized scleroderma, followed over 11 years at the paediatric dermatology 
outpatient clinic of a university hospital in the Federal District. Results: The ratio of 
affected girls to boys was 3.5:1; linear scleroderma was the most frequent subtype 
(47%). The prevalence of extracutaneous symptoms and signs was 68.7%; that of 
unaesthetic deformities was 68.7%. A significant association was found between 
articular symptoms/signs and the linear and mixed subtypes and between neurologic 
symptoms/signs and linear scleroderma. We also detected a significant association 
between unaesthetic deformities and linear scleroderma. The diagnostic delay was 
2,2 years. However, no significant association was observed between diagnostic 
delay and extracutaneous symptoms/signs or unaesthetic deformities. Conclusions: 
The high prevalence of extracutaneous symptoms/signs and non-aesthetic 
deformities found is noteworthy and suggests that paediatric scleroderma may 
involve considerable morbidity. Although no association was found between 
diagnostic delay (>2 years) and functional/aesthetic disability, early disease 
recognition and treatment onset are crucial to individual patients' clinical prognoses.  

 

Keywords: localized scleroderma; linear scleroderma; extracutaneous 
manifestations; unaesthetic deformities; diagnostic delay; prognostic. 
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1 INTRODUÇÃO 

1.1 ESCLERODERMIA 

1.1.1 Histórico  

Esclerodermia já foi confundida com lepra, ictiose e queloides 1. Já o termo 

“morfeia” significa “lepra” ou “nascidos com alguma deformidade”, e esta 

terminologia já era utilizada em 1300 AC 2. Em relação ao primeiro caso clínico 

documentado de esclerodermia, é datado de 1752, na cidade de Nápolis, e foi 

descrito como ictiose corii 3.  Já no ano de 1847, Gutrac cunhou o termo 

“esclerodermia”, e Erasmus Williams introduziu o termo “morfeia”1,3 como sinônimo 

de esclerodermia. Adicionalmente, em 1854, Addison, descreveu as áreas de 

endurecimento da pele como queloides 4. Posteriormente, em 1868, Fagee fez a 

diferenciação com queloides e descreveu diversas formas da esclerodermia 

localizada, incluindo a variante em “golpe de sabre” 4,5. No século 20, mais 

precisamente em 1942, Klemper e col. incluíram a esclerodermia no grupo das 

colagenoses4. Poucos anos mais tarde, em 1945, Goetz avançou no conceito da 

esclerodermia sistêmica como uma doença multissistêmica, sendo que em 1964, 

Winterbauer descreveu a síndrome CREST (calcinose, fenômeno de Raynaud, 

dismotilidade esofágica, esclerodactilia e telangiectasias)1,6. 

1.1.2 Definição 

Esclerodermia é um termo utilizado para descrever um espectro de condições 

caracterizadas pelo endurecimento e/ou espessamento da pele e pela fibrose dos 

tecidos envolvidos4.  

A fibrose dos vários tecidos ocorre devido à superprodução e acúmulo de 

colágeno e proteínas da matriz extracelular1, sendo que os pacientes podem ter 

esclerose cutânea primária ou secundária. Esclerose cutânea primária ocorre nas 

doenças inflamatórias idiopáticas e auto-imunes1,5. Já a esclerose cutânea 

secundária, acontece no contexto de diferentes processos patológicos, com uma 

grande variedade de causas1,6. Incluem reações esclerodermóides relacionadas com 
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exposição a medicações, toxinas ou substâncias químicas, trauma, malignidade, 

doença interna ou exposição a radiação1,7. 

Em relação à esclerodermia primária, há duas categorias clínicas distintas: a 

forma sistêmica e a forma localizada (embora coexistam formas de acometimento 

cutâneo, sistêmico e associações de ambas)1. 

A esclerose sistêmica (ou esclerodermia sistêmica) (ES) é caracterizada por 

esclerose cutânea e acometimento visceral (particularmente de pulmão, coração, 

trato gastrointestinal e sistema vascular); enquanto a esclerodermia localizada é 

caracterizada, classicamente, por afetar a pele e os tecidos subcutâneos, 

eventualmente acometendo fáscia, músculos e ossos subjacentes e raramente, 

quando há acometimento de cabeça e face, pode envolver o sistema nervoso central 

(SNC)8,9,10.  

A esclerodermia localizada (EL) é tradicionalmente descrita como uma 

enfermidade auto-limitada, benigna e predominantemente cutânea4,8. Porém, como 

mostraremos ao longo de nosso trabalho, as evidências mais recentes apontam que 

quadros juvenis, primordialmente os subtipos lineares, podem apresentar-se mais 

frequentemente com doença extensa, com a presença de manifestações extra-

cutâneas, sobretudo de localização articular, neurológica e oftalmológica, conferindo 

morbidade aumentada e considerável para os pacientes afetados, o que nos faz 

refletir que a doença não seja tão inócua como pensada até então. 

Quanto à fisiopatologia dos quadros de esclerodermia, observamos que, 

devido às alterações em pequenos vasos, os infiltrados inflamatórios e as 

consequentes modificações estruturais são idênticos na EL e na ES, sendo 

provavelmente semelhante a cascata local de eventos inflamatórios11. As duas 

doenças são, porém, entidades distintas, podendo ser distinguidas com base em 

características clínicas11.  

Em relação a esta distinção, as principais manifestações clínicas que auxiliam 

no diagnóstico de ES são a presença de fenômeno de Raynaud, da esclerodactilia e 

de telangiectasias periungueias, não estando normalmente associados à EL9,11,12,13. 

Além disso, a EL tem distribuição linear ou em placas assimétricas, nunca se inicia 

como esclerose simétrica das mãos e dedos que acomete progressivamente as 

extremidades proximais superiores e não costuma envolver órgãos internos4,6,9,11, 

com algumas exceções14.  
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Apesar de distintas clinicamente, confusão entre a doença sistêmica e a 

localizada pode ocorrer, pois pacientes com EL apresentam frequentemente 

sintomas sistêmicos, como mal-estar, fadiga, artralgias, mialgias e também alguns 

auto-anticorpos podem estar positivos, como Fator Anti-Núcleo (FAN)15. 

Embora a esclerodermia na sua variante generalizada possa se assemelhar à 

esclerodermia difusa precoce, a presença nesta última do fenômeno de Raynaud, da 

esclerose digital ou do envolvimento do trato gastrointestinal e dos pulmões, 

geralmente permite a diferenciação entre ambas as condições11. 

Quanto ao termo “morfeia”, este é empregado por alguns autores para 

designar a condição escleroatrófica restrita à pele, e, portanto, como sinônimo de 

esclerodermia localizada (EL)9,12. Porém, há outros renomados autores que adotam 

a terminologia “morfeia” para designar apenas a lesão cutânea em placa (conforme 

sua primeira descrição que se referia à placa cutânea da lepra), mas não como 

significado de exclusão de doença sistêmica2,16. Concordamos com esta última 

opinião e adotaremos aqui o termo “morfeia” apenas ao nos referirmos à forma ou 

variante em placas de esclerodermia localizada. 

1.2 ESCLERODERMIA LOCALIZADA 

1.2.1 Epidemiologia  

A raridade da EL se reflete nas baixas taxas de incidência anuais registradas 

em estudos epidemiológicos, estando entre 0.4 e 2.7 por 100.000 pessoas 9,17. 

Um grande estudo populacional buscou a ocorrência de EL, em adultos e 

crianças, em Olmsted County, Minnesota de 1960 a 1993, e estimou uma 

prevalência de 50 por 100.00015,17, sendo semelhante em crianças e adultos10,19. 

EL é mais comum em pacientes brancos e mulheres, com uma razão de 2,4:1 

a 4,2:115,20,22. Esclerodermia linear, entretanto, tem distribuição igual entre os 

sexos15,20, 21, 22, 23. 

Nos adultos, o pico de incidência ocorre na quinta década de vida23, enquanto 

90% das crianças são diagnosticadas entre 2 e 14 anos de idade8. 
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Esclerodermia localizada em placas é o tipo mais comum encontrado em 

adultos, enquanto na faixa pediátrica, encontra-se mais comumente a variante 

linear15. 

Em relação ao quadro na infância e adolescência, a doença é conhecida 

como esclerodermia localizada juvenil (ELJ) (para diferenciar da esclerodermia 

sistêmica juvenil) ou pelo termo esclerodermia localizada da infância16,24. De nota, 

metade de todos os casos de EL se apresentam na infância25.  

Embora ELJ seja incomum, é muito mais frequente do que a esclerodermia 

sistêmica na infância, com uma razão de 10:1 26. 

No Reino Unido e Irlanda, entre 2005 e 2007, encontrou-se uma taxa de 

incidência na infância de 3,4 casos por milhão de crianças/ano27. No caso da 

esclerodermia linear, encontrou-se a incidência de 2,5 casos por milhão/ano27, 

portanto se tratando da vasta maioria neste estudo.  

A ELJ também afeta com maior frequência o sexo feminino, com uma razão 

mulher/homem de 2,4:1 20,22, 24, 28. 

A idade de começo da doença foi estabelecida em torno de 5-7 anos 24, 29, 30, 

com uma média de 7,3 anos 22, embora a doença possa ter início tão precocemente 

quanto ao nascimento, casos esses denominados de esclerodermia localizada 

congênita 14, 26, 31. Em neonatos, há trabalhos mostrando também a maior frequência 

da forma linear 32,33. 

Sobre a epidemiologia da EL no Brasil, até o presente momento, não há 

dados disponíveis na literatura sobre o perfil dos pacientes acometidos pela 

enfermidade, conforme pesquisa na base de dados MEDLINE através do pubmed. 

1.2.2 Etiopatogenia 

Embora a etiologia e a patogênese da EL sejam desconhecidas, é postulado 

que o processo da doença envolva três distúrbios básicos: dano vascular, ativação 

imune e distúrbio do metabolismo do colágeno2. 

Infiltração perivascular e injúria das células endoteliais, ativação e infiltração 

de células T, e níveis aumentados de moléculas de adesão e citocinas são 

observados precocemente no curso da doença. Posteriormente, há aumento da 

expressão de colágeno do tipo I pelos fibroblastos, levando à esclerose cutânea1,2.  



20 
 

Análises de fragmentos de biópsia de pele de pacientes com EL e de 

pacientes com o quadro sistêmico são indistinguíveis. Em ambas, há 

homogeinização das bandas de colágeno, redução dos espaços entre as bandas, e 

poucos fibroblastos1. O que sugere fortemente que, embora esclerodermia 

localizada e sistêmica sejam condições distintas, é provável que representem parte 

do mesmo processo patológico4. 

Parece certo que a auto-imunidade tem um papel importante no 

desenvolvimento da doença, devido à multiplicidade de anticorpos séricos anormais 

que ocorrem em pacientes com esclerodermia localizada, com uma incidência 

aumentada de doenças auto-imunes associadas 34, 35. As mais comuns incluem 

tireoidite de Hashimoto36, vitiligo e diabetes mellitus do tipo 1 37,38. 

São descritos antecedentes familiares de doenças reumatológicas ou auto-

imunes em 12,1% a 24,3% dos casos17, 22, 24, 38. Contudo, ao contrário de muitas 

condições reumatológicas, parece não haver aumento significativo do risco de 

desenvolvimento de EL entre familiares de pessoas acometidas pela doença14.  

Destacam-se, entre as doenças cutâneas associadas, a psoríase (16,3%), o 

vitiligo (2,3%) e o líquen esclero-atrófico (LSA) (0,8%)17, 24. 

Os fatores ambientais associados incluem trauma acidental, radiação, 

vacinação, picada de insetos, extração dentária, procedimentos cirúrgicos, infecções 

virais e bacterianas, uso de medicações, e distúrbios psicológicos, sendo registrados 

como possíveis gatilhos15. No amplo estudo multicêntrico de Zulian, que avaliou 750 

crianças, 13,3% dos pacientes registraram eventos ambientais específicos 

previamente ao surgimento do quadro22. 

Há alguns anos, tem se discutido sobre o papel da infecção por Borrelia 

burgdorferi, espiroqueta causadora da doença de Lyme, no desenvolvimento de 

esclerodermia localizada39. Ainda não há conclusões definitivas, mas há muitos 

relatos de sorologias positivas e do encontro de Borrelia por PCR e 

imunohistoquímica em amostras de biópsias cutâneas de pacientes pediátricos e 

adultos portadores de esclerodermia localizada39,40.  
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1.2.3 Manifestações clínicas 

Esclerodermia localizada (EL) é tradicionalmente considerada uma condição 

benigna, auto-limitada, confinada à pele e ao tecido celular subcutâneo. Contudo, o 

curso da doença é imprevisível, e disabilidades funcional e estética podem ser 

resultantes do processo5. 

A EL pode variar desde pequenas placas, com doença limitada à epiderme e 

derme (mais comum), até doença extensa, com acometimento de tecido 

subcutâneo, fáscia, músculo e osso (mais rara); sendo observados, neste caso, 

deformidades estéticas e funcionais4. 

Três estágios evolutivos são reconhecidos nas lesões cutâneas de 

esclerodermia localizada. A lesão cutânea clássica inicia-se com uma mácula ou 

placa eritematosa a violácea, de evolução centrífuga9. Este estágio é conhecido 

como fase inflamatória ou ativa da doença. Com o tempo, o centro da lesão vai 

adquirindo um aspecto branco-marfínico brilhante e atrófico, com dificuldade de 

pregueamento da pele; pode haver um halo eritematoso ou violáceo, conhecido 

como anel lilás ou lilac ring9,12. Esta é a fase de estado da doença. Há também 

destruição dos folículos pilosos e anexos cutâneos, com as placas se tornando sem 

pelos e anidróticas. Tais lesões podem ser únicas ou múltiplas, de diâmetros 

variáveis, podendo acometer qualquer área da pele2,9,12. 

As lesões podem evoluir deixando uma área deprimida, devido à fibrose do 

tecido subcutâneo, com hiper ou hipopigmentação residual. Nesta fase de estado 

tardia, a pele que recobre estas placas pode perder sua rigidez, quando então a 

doença é considerada fora de atividade9. 

Quanto à classificação dos subtipos de esclerodermia localizada, não há um 

esquema amplamente aceito na literatura. Salienta-se, entretanto, a classificação de 

Laxer e Zulian ou critérios de Padua, de 2004 (QUADRO 1), a qual inclui 5 subtipos: 

circunscrita ou em placas, linear, generalizada, panesclerótica e mista (combinação 

da forma linear com outro subtipo, normalmente com a forma em placas)41. Esta 

classificação, a qual é o esquema adotado pela Sociedade Européia de 

Reumatologia Pediátrica (PReS), não inclui a fasciite eosinofílica, o líquen esclero-

atrófico (LSA), ou a atrofodermia de Pasini e Pierini41,42,43, as quais são incluídas em 

outros critérios de classificação, como o esquema de classificação da clínica Mayo44. 
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QUADRO 1. Classificação dos subtipos de esclerodermia localizada, segundo Laxer 
e Zulian, 2004. 

Em placas/ Circunscrita (26% 22 - 

37%20 dos casos de ELJ) 

Superficial 

 

Profunda 

 

Simples ou múltiplas lesões 

ovais/redondas limitadas à epiderme e 

derme 

Simples ou múltiplas lesões 

ovais/redondas envolvendo tecido 

subcutâneo, fáscia ou músculo 

Linear (forma mais frequente na 

infância: 51% 20- 65% 22) 

Tronco/membros 

 

Face, em golpe de sabre e hemiatrofia 

facial progressiva 

 

Placas em distribuição linear ou lesões 

lineares contínuas; podem envolver 

tecidos subjacentes 

Em golpe de sabre, hemiatrofia facial 

progressiva, lesões lineares na face 

(pode envolver osso subjacente) 

Generalizada (7% 22 - 8% 20) 

 

A partir de 4 placas em pelo menos 2 de 

7 locais anatômicos (cabeça-pescoço, 

extremidade superior direita/esquerda, 

extremidade inferior direita/esquerda, 

frente/costas do tronco) 

Panesclerótica (0,27% 22) Envolvimento circunferencial da maioria 

da superfície do corpo (poupando pontas 

dos dedos e pés), afetando pele, tecido 

subcutâneo, músculo ou osso; sem 

envolvimento de órgãos internos 

Adaptado de: Laxer and Zulian41, com a frequência percentual de acometimento na 
esclerodermia localizada infantil20,22,,24. Classificação da Sociedade Européia de 
Reumatologia Pediátrica (PReS). Consenso da Conferência de Padua, Itália, 2004. 
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A forma mais frequente em adultos é a esclerodermia localizada em placa (ou 

circunscrita), com lesões ovais ou circulares circunscritas, tipicamente limitadas à 

epiderme e derme. Podem ser únicas ou múltiplas, com maior frequência de 

acometimento no tronco e em extremidades proximais. Apresenta dois subtipos: 

superficial e profunda4,8. São frequentes as lesões sob áreas de pressão, afetando 

muitas vezes os quadris, a cintura e mamas de mulheres, podendo causar 

importante desfiguração estética (FIGURA 1 e 2).  

 

FIGURA 1. placas escleróticas com bordas nítidas, 
irregulares, hipercrômicas, exibindo atrofia 
hipopigmentar central em formatos circulares e ovais: 
morféia em placas em menina de oito anos; com a 
permissão de: Zancanaro PCQ, Isaac AR, Garcia LT, 
Costa IMC. Esclerodermia localizada na criança: 
aspectos clínicos, diagnósticos e terapêuticos. An 
Bras Dermatol. 2009; 84(2): 161-72. 
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FIGURA 2. Esclerodermia em placas acometendo a 
mama esquerda de jovem de 16 anos, causando intensa 
assimetria e dismorfia corporal. 

Se não tratadas, a história natural dessas lesões em placas é lentamente se 

tornarem amolecidas em um período de 3 a 5 anos, deixando infelizmente sequelas 

de despigmentação e atrofia. Muitos pacientes experimentam longos períodos com a 

doença quiescente ou “adormecida”. Porém, pacientes com EL tendem a apresentar 

recidiva do quadro, desenvolvendo novas lesões com o tempo9. 

A esclerodermia linear é mais frequente em crianças e adolescentes, 

usualmente segue as linhas de Blashko, ocorrendo induração linear, geralmente 

unilateral, que com frequência acomete as extremidades, face ou couro 

cabeludo25,43.   

Quanto à profundidade, pode se estender à derme, subcutâneo, músculo e 

osso subjacentes. Quando acomete tecidos profundos, pode causar distúrbio de 

crescimento e anquilose4,8,9(FIGURA 3). 
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FIGURA 3. Esclerodermia linear de membro, 
com lesões cutâneas vitiligóides, 
acometendo tecidos profundos em 
extremidade superior esquerda, causando 
“mão em garra” por extenso 
comprometimento de estruturas articulares, 
tendíneas e ósseas, em menina de oito 
anos. 

Esclerodermia linear pode apresentar lesões individuais que crescem 

progressivamente até formarem uma longa lesão contínua no membro ou face 

(FIGURA 4). Estas lesões seguem as linhas de Blaschko, em um padrão 

embrionário que representa mosaicismo genético43 (FIGURA 5).  
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FIGURA 4. esclerodermia linear de 
membro, afetando de forma contínua todo 
o membro inferior direito de menino de 
cinco anos, causando atrofia de tecidos 
profundos e deformidade ortopédica, com 
limitação funcional e estética. 

 

FIGURA 5. as linhas vermelhas mostram o contorno de lesões cutâneas de 31 
pacientes com esclerodermia linear, enquanto as linhas negras mostram as linhas 
de Blaschko; com a permissão de: Weibel L, Harper JI. Linear morphoea follows 
Blaschko’s lines. Br J Dermatol 2008;159:176) 
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Na face, são importantes duas variantes: a esclerodermia linear em golpe de 

sabre (ELGS) e a hemiatrofia facial progressiva (HFP) ou síndrome de Parry-

Romberg (SPR) (FIGURAS 6 e 7) 

 

 

FIGURA 6. esclerodermia linear em golpe de 
sabre em menino de três anos. Alterações 
cerebrais evidenciadas por ressonância 
magnética. (nota: fotografia de criança que 
perdeu o seguimento no serviço); com a 
permissão de: Zancanaro PCQ, Isaac AR, 
Garcia LT, Costa IMC. Esclerodermia localizada 
na criança: aspectos clínicos, diagnósticos e 
terapêuticos. An Bras Dermatol. 2009; 84(2): 
161-72. 
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FIGURA 7. Hemiatrofia Facial Progressiva afetando o 
lado esquerdo da face de menina de 11 anos, 
causando importante assimetria e dismorfia facial. 

ELGS é uma rara variante de esclerodermia localizada. Possui curso lento e 

progressivo, geralmente restrito à hemiface. As lesões de ELGS, na maioria das 

vezes, iniciam-se com contração e rigidez da área afetada, formando um sulco 

deprimido na região frontoparietal que se estende para o couro cabeludo, 

produzindo uma zona de alopecia linear. A depressão pode estender-se para as 

regiões nasal e superior do lábio e, algumas vezes, para a gengiva. A língua 

ipsilateral pode ser atrófica e o espaço e direção dos dentes podem ser afetados8.  

A mandíbula pode ser acometida, assim como os ossos do crânio. Quando há 

deformidade da mandíbula, a doença pode cursar com consequente má oclusão 

dental, implantação inadequada dos dentes, atrofia das raízes e atraso na 

dentição28. Acomete principalmente crianças, com predomínio em pacientes do sexo 

feminino, com relação de 3:1 e maior incidência na menarca. A idade média de início 

é ao redor dos 13 anos.20,46,47,48. Muito pouco se sabe sobre a patogênese. 

Consequentemente, uma terapia efetiva não foi ainda encontrada. A ELGS é 

usualmente unilateral, embora raros casos bilaterais tenham sido reportados8. 

Hemiatrofia facial progressiva (HFP) ou síndrome de Parry-Romberg é 

doença rara, desenvolvendo-se, usualmente, entre a primeira e a segunda décadas 

de vida49,50. É caracterizada por lenta progressão, autolimitada e, geralmente, 

progride por dois a vinte anos até tornar-se estacionária. Cursa com atrofia unilateral 

da pele, subcutâneo, músculo e estruturas ósseas subjacentes, muitas vezes 

afetando dermátomos de um ou múltiplos ramos do nervo trigêmeo. A atrofia pode 

ser precedida por enduração cutânea e descoloração da área afetada, como 
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despigmentação ou hiperpigmentação, e alopecia cicatricial pode ser observada nas 

áreas afetadas do couro cabeludo. Na maioria dos casos, a inflamação cutânea, 

enduração e adesão estão ausentes ou são mínimas51,52,53. Geralmente, é mais 

frequente o acometimento abaixo da região dos olhos8. 

Nestas formas, podem ocorrer sintomas neurológicos (principalmente 

convulsões e cefaleia) e oftalmológicos (desde redução visual leve até cegueira 

irreversível). Conforme a suspeita clínica, deve ser considerada a indicação de 

exames neurológicos de imagem e encaminhamento para neurologistas. Como o 

acometimento oftalmológico pode ser assintomático e levar a dano irreversível, há 

indicação de acompanhamento oftalmológico regular nas crianças com EL de 

cabeça e pescoço9. 

HFP é considerada a parte mais grave do espectro de ELGS; portanto, 

atualmente, ELGS e SPR/HFP são melhor nomeadas sob o termo esclerodermia 

linear da face41,47,54. 

Esclerodermia panesclerótica da infância caracteriza-se por acometimento de 

espessura total, generalizado, com envolvimento circunferencial geralmente de um 

ou mais membros, poupando, porém, os dedos das mãos e pés4,14. Há 

acometimento da pele, do tecido subcutâneo, de músculo e estruturas ósteo-

cartilaginosas (FIGURA 8). Observam-se, comumente, contraturas e retrações dos 

membros. Trata-se de doença grave, extremamente rara, na qual o envolvimento de 

articulações gera artralgias, edema articular, contraturas e retrações dos membros. 

A presença de ulcerações crônicas já foi descrita em associação a carcinoma 

espinocelular4,55,56,57,58. Não há envolvimento de órgãos internos, entretanto. 
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FIGURA 8. esclerodermia panesclerótica 
em criança de oito anos. 

Esclerodermia generalizada é condição rara, mais frequente em adultos e em 

mulheres, ocorrendo envolvimento disseminado, porém não sistêmico. É 

diagnosticada quando há quatro ou mais placas, maiores do que 3 cm, que 

confluem, envolvendo pelo menos duas das sete principais áreas anatômicas 

(cabeça-pescoço, membro superior ou inferior esquerdo ou direito, tronco anterior ou 

posterior). Essas placas são levemente inflamadas, pigmentadas, mal-definidas, 

frequentes no tronco e extremidades, espessadas e aderidas a planos profundos, 

fáscia e músculo, levando a contraturas e deformidades nos membros8,9.  

A forma mista é quando ocorre a associação de dois ou mais subtipos clínicos 

no mesmo paciente; isso ocorre em 14-23% dos casos de ELJ43. Um exemplo seria 

a combinação das formas linear e em placas, o que é mais frequente em crianças4. 

De fato, metade dos pacientes com a forma linear apresenta, concomitantemente, a 

forma em placas41. Também se veem combinações entre lesões em placas no 

tronco e linear nos membros ou em golpe de sabre na face (FIGURA 9).  
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FIGURA 9. forma mista (com lesão em placa no abdome e 
lesão linear em membro inferior direito), em menino de cinco 
anos. 

A esclerodermia localizada já foi descrita em associação a vitiligo (FIGURA 

10), líquen plano, alopecia areata e colagenoses, como LES, DM, artrite reumatoide 

e síndrome de Sjögren. Uma associação comum é a de líquen esclero-atrófico 

genital com esclerodermia13. 

 

                FIGURA 10. associação de EL em placas e vitiligo em  
menino de cinco anos. 
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1.2.4 Achados laboratoriais 

Não há marcadores laboratoriais específicos para a doença, porém algumas 

anormalidades podem ser encontradas. Alguns exemplos são a eosinofilia nas 

formas linear e generalizada, relacionada com a extensão da doença, e reagentes 

de fase aguda elevados, como o VHS, sobretudo na morfeia profunda4,47.   

Ademais, vários autoanticorpos são encontrados na EL em altos títulos 

correlacionando-se com a severidade da doença, incluindo anticorpos antinúcleo 

(FAN padrão homogêneo) (46%-80%), anti-ssDNA (50%) e anti-histona (47%)46. O 

fator reumatoide pode ser encontrado em 39% dos pacientes e tem correlação 

significativa com a presença de artrite. Na esclerodermia localizada juvenil, fator 

reumatóide foi encontrado em 16% dos pacientes, indicando correlação significativa 

com a presença de artrites22.  

Vale ressaltar que a presença de anti-SCl 70 em casos de EL, indica um risco 

aumentado para a evolução para esclerodermia sistêmica, devendo os pacientes 

serem seguidos periodicamente, principalmente na presença de fenômeno de 

Raynauld (FR)39.  

1.2.5 Histopatologia (biópsia cutânea na esclerodermia localizada). 

A esclerodermia é caracterizada histologicamente por fibrose e espessamento 

das fibras de colágeno.  As características histopatológicas, porém, se 

correlacionam com o estágio clínico das lesões cutâneas de EL. 

Na fase inflamatória inicial, particularmente na borda violácea ativa das 

lesões, os feixes colágenos da derme reticular encontram-se espessados e há um 

infiltrado inflamatório intersticial e perivascular predominantemente linfocítico.  

Infiltração e esclerose do tecido celular subcutâneo reflete envolvimento mais 

profundo, com espessamento de trabéculas e substituição por colágeno 

neoformado4,23.  

Na fase esclerótica tardia, como visto no centro das lesões, há uma 

importante redução do infiltrado inflamatório. Os feixes de colágeno na derme 

reticular tornam-se espessados, agregados, hipocelulares e hipereosinofílicos. Na 

derme papilar, fibras normais podem ser substituídas por colágeno homogêneo. 



33 
 

Vasos sanguíneos são pouco encontrados dentro do colágeno esclerótico, e, 

frequentemente, têm o lúmen estreito e uma parede fibrótica. As glândulas exócrinas 

são atróficas, com raros adipócitos ao redor, e são circundadas por colágeno 

neoformado. Folículos pilosos e glândulas sebáceas estão ausentes4. 

Nos subtipos lineares, com acometimento subcutâneo (profundo), e também 

na forma generalizada, a fáscia e os músculos estriados subjacentes podem estar 

afetados, sendo que as fibras musculares se apresentam vacuoladas e separadas 

umas das outras por edema e coleções focais de células inflamatórias. A epiderme, 

embora possa se tornar atrófica, é usualmente normal, mesmo nas lesões tardias. 

Depósitos de IgM e C3 perivascular e na membrana basal são descritos na variante 

linear da esclerodermia localizada4. 

Vários autores são unânimes em recomendar a realização de uma biópsia de 

pele para fins diagnósticos nos casos de apresentação clínica atípica de 

morfeia9,15,23,26,42,43. A aparência clínica da lesão e local biopsiados (por exemplo, se 

borda ativa ou centro esclerótico) devem ser mencionados no pedido do exame ao 

patologista para correlação clínico-patológica eficaz23. 

1.2.6 Exames de imagem 

Vários tipos de exames de imagem podem ser utilizados, normalmente para 

monitoramente da atividade da EL, como termografia, Ressonância nuclear 

magnética (RNM), Ultrassonografia de alta frequência com color Doppler (US), 

fluxometria por LASER Doppler e imagem por LASER Doppler. 

A termografia é capaz de detectar aumento de temperatura nas áreas ativas e 

em áreas de lesões novas4,5,59,60,61,62. Uma lesão de EL é considerada 

termograficamente ativa se aparenta ao observador ter uma diferença de 

temperatura de +0,5°C em relação à área adjacente ou ao membro contralateral 4,63. 

Em relação à avaliação de atividade da doença, Martini et al e Weibel et al 

encontraram que a sensibilidade da termografia variou de 80% a 92% e a 

especificidade variou de 68% a 77% 5,60.  

Estudos radiológicos, especialmente a RNM, são maneiras efetivas de 

visualizar anormalidades estruturais e documentar a progressão da atrofia do tecido 

conjuntivo, as alterações de fascia, músculos e ossos, sendo especialmente útil nas 
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formas lineares crânio-faciais, a fim de evidenciar e monitorar achados 

neurológicos4,41,64,65,66. Quando a RNM é realizada em lesões ativas, espessamento 

dérmico e infiltração do tecido subcutâneo podem ser notados66. 

No entanto, as grandes limitações do exame são o elevado custo, a 

necessidade do uso de contraste e longo tempo para sua realização, tornando-o 

inviável na prática clínica, principalmente em se tratando de pacientes da faixa 

pediátrica.  

A ultrassonografia de alta frequência (US) fornece informações sobre a 

anatomia da pele, detalhando as camadas da derme e do subcutâneo4,63. É o exame 

que apresenta as maiores vantagens na avaliação dos pacientes na faixa pediátrica. 

US de 20 MHz com color Doppler permite a determinação da profundidade e 

da extensão da esclerose no local afetado, assim como a intensidade do fluxo 

sanguíneo4,67. Pode demonstrar a perda de gordura subcutânea e de músculo, o 

aumento do fluxo sanguíneo e da ecogenicidade, por condensação do colágeno na 

derme.  

Em crianças e adolescentes, é um exame muito válido, por ser não invasivo, 

de baixo custo, além de haver aparelhos portáteis, facilitando o transporte e a 

avaliação da atividade da doença nos pacientes acompanhados em centros 

ambulatoriais.  

O aumento do fluxo e a hiperecogenicidade parecem ser sinais de atividade 

da doença68. Lesões ativas são hiper ou isoecogênicas ao US, enquanto lesões 

atróficas (fora de atividade) são hipoecogênicas69. Wortsman et al, em um estudo de 

US com Color Doppler que avaliou 104 lesões de EL, encontrou que tais sinais 

ultrassonográficos tiveram 100% de sensibilidade e especificidade, com forte 

correlação com os achados anatomopatológicos70. 

Quanto às diferentes frequências do US, transdutores variando de 6-20 MHz 

são utilizados nos estudos68,69,70,71,72. De modo geral, quanto mais elevada a 

frequência do feixe sonar, há maior resolução espacial das imagens na escala de 

cinza e também da sensibilidade do sinal Doppler66. Contudo, conforme Li et al, o 

US de 20 MHz tem uma baixa profundidade de penetração de apenas 7-8 mm, o 

que não permitiria a visualização da hipoderme inteiramente, enquanto US de 8-15 

MHz alcançaria maior profundidade de penetração até 60 mm, permitindo, portanto, 

o acesso à hipoderme e aos tecidos mais profundos, como o músculo, por 

exemplo73. 
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As maiores limitações desse recurso são a avaliação operador-dependente, 

com diferentes equipamentos de frequências variadas, e a falta de validação como 

medida evolutiva em estudos prospectivos4,41,66,67. 

Outras técnicas que têm potencial para fornecer informações são a 

fluxometria por LASER Doppler e a imagem por LASER Doppler63. Um interessante 

estudo com 41 crianças mostrou que o fluxo sanguíneo medido por essa última 

técnica era significativamente aumentado nas lesões clinicamente ativas, com uma 

sensibilidade de 80% e uma especificidade de 77%4,74. 

1.2.7 Diagnóstico Diferencial 

Algumas síndromes clínicas, que devem ser consideradas no diagnóstico 

diferencial da EL, incluem alterações nas unhas e flexuras digitais associadas a 

condições endocrinológicas (diabetes e tireoidopatias), a erros inatos do 

metabolismo, como as mucolipidoses e a fenilcetonúria, a escleredema pós-

infeccioso e a artropatias4. Embora tais alterações sejam mais comuns na ES. 

A diferenciação em relação à esclerodermia sistêmica não é difícil na 

esclerodermia em placa, mas pode ser desafiadora nas formas generalizada, 

panesclerótica e linear. Nesses casos, estudos mais abrangentes podem ser 

necessários. O FR e o envolvimento de órgãos internos são os achados mais 

importantes que devem ser buscados na avaliação clínica dos pacientes a fim de se 

estabelecer essa distinção. Esclerodactilia e pitting ungueal estão raramente 

presentes nas formas localizadas. Formas profundas de EL podem ser difíceis de 

diferençar da paniculite lúpica e de outras paniculites. Estudos histológicos e 

imunopatológicos podem ser necessários para o estabelecimento dessa 

diferenciação4. 

As lesões ativas de EL devem ser distinguidas do eritema anular, eritema 

migrans, das picadas de insetos, das mal-formações vasculares (como mancha 

vinho-do-porto) e também de infecções fúngicas, como tinea43.  

Já as lesões hiperpigmentadas, podem lembrar granuloma anular, sarcoidose, 

líquen simples crônico, hiperpigmentação pós-inflamatória, eczema atrópico, ou 

mesmo nevos. Lesões atróficas isoladas da forma em placas podem mimificar veias 
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varicosas ou lipoatrofia, inclusive pós-injeção intramuscular de corticosteroides ou 

vitamina K 4,43.  

Esclerodermia linear nas extremidades, em crianças, deve ser diferenciada da 

fasciíte eosinofílica (síndrome de Shulmann). Entretanto, essa é uma síndrome 

muito rara na infância4. 

Duas outras condições que seguem as linhas de Blashko são o líquen 

esclero-atrófico (LSA) e atrofodermia de Pasini e Pierini (APP). LSA frequentemente 

coexiste com EL e pode lembrar lesões hipopigmentadas e atróficas de morfeia. Já 

APP pode se apresentar como lesões eritematosas e deprimidas, e em alguns 

esquemas de classificação ela é considerada um tipo de EL44. 

1.2.8 Tratamento 

O manejo da EL ainda é insatisfatório e há carência de estudos terapêuticos 

controlados e randomizados. Diferentes modalidades terapêuticas são empregadas, 

incluindo o uso de medicações tópicas, agentes farmacológicos imunossupressores, 

fisioterapia e fototerapia8. 

O objetivo da terapia é reduzir a inflamação, de forma a impedir a progressão 

da doença de maneira precoce, evitando, portanto, o desenvolvimento de dano 

irreversível.  

As escolhas terapêuticas devem ser feitas após avaliação da extensão e 

severidade da doença, bem como da atividade e taxa de progressão da mesma4.  

Para lesões progressivas que afetam tecidos profundos e causam atrofia, são 

empregados corticosteroides sistêmicos em combinação com metrotexato (MTX)5. 

Esta última medicação é atualmente considerada o padrão-ouro de tratamento para 

formas localizadas severas76. 

Nos últimos anos, muitas publicações registraram a combinação de 

metrotexato e corticóide sistêmico como efetiva e segura em pacientes com 

esclerodermia localizada, sobretudo no subtipo linear (o mais comum na infância e 

com maior tendência à severidade). Salientamos dois estudos de Zulian et al: o 

primeiro, de 2011, ensaio randomizado, duplo-cego, placebo-controlado enfatizou a 

efetividade e tolerabilidade de MTX oral, na dose de 15 mg por semana, por 12 

meses, combinado com prednisona oral, na dose de 1 mg/kg/dia, pelos primeiros 



37 
 

três meses de tratamento77. No segundo estudo, publicado em 2012, o mesmo 

grupo de autores recomendou uma duração de tratamento com MTX de no mínimo 

24 meses, a fim de assegurar uma remissão sustentada da doença78.  

MTX parece estabilizar a condição até que a melhora espontânea da doença 

ocorra, e os corticoides sistêmicos proveriam controle mais rápido da inflamação e 

edema tecidual20.  

Outros agentes, frequentemente derivados de registros prévios de tratamento 

na esclerose sistêmica, tem sido utilizados no tratamento de casos resistentes, 

graves ou apresentando muitas recidivas, como micofenolato de mofetil, globulina 

antitimocítica, imatinib, imunoglobulinas intravenosas e biológicos, tais como 

abatacept e tocilizumab79.  

O tratamento é geralmente manejado conjuntamente por dermatologistas e 

reumatologistas. Sobre as diferentes abordagens entre os especialistas, um 

interessante estudo realizado por Li et al, nos Estados Unidos e Canadá, em 2012, 

registrou que reumatologistas pediátricos tratam EL em placa, superficial, com 

Metotrexato (MTX) ou corticosteroide sistêmico; já dermatologistas, comumente, 

prescrevem agentes tópicos e fototerapia80. 

          O avanço no conhecimento sobre a história natural e sobre a progressão da 

doença pode ser útil aos clínicos no manejo da esclerodermia localizada a fim de 

sanar as debilidades ainda existentes no que concerne à duração correta da 

manutenção do tratamento e também em relação ao período de seguimento79. 

Em relação ao tratamento de lesões circunscritas superficiais, podem ser 

utilizados agentes anti-inflamatórios tópicos, sendo citados nos estudos os 

corticosteroides, tacrolimo, imiquimode e calcipotriol com betametasona tópica81,82,83. 

Adicionalmente, pode ser utilizada a fototerapia nestes casos limitados e 

superficiais75.  

Manejo não farmacológico é também essencial, e inclui terapia fisioterápica e 

ocupacional para reduzir contratutas e melhorar função. Crianças, especialmente, 

são encorajadas a participar de suas atividades normais, incluindo as escolares e a 

maioria das atividades extra-curriculares. Devido à placa esclerótica cutânea 

apresentar pior cicatrização, a proteção da pele é muito importante e inclui o uso de 

emolientes nos locais afetados e o cuidado para se evitar e limitar traumas43.  
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1.2.9 Monitoramento da atividade da doença 

A decisão de quando deve ser iniciada uma terapia sistêmica é complicada 

em muitos casos pela dificuldade em se determinar se as lesões estão ativas e irão 

progredir, ou se a doença está estável e se o dano que já está presente responderá 

ou não ao tratamento. 

Verificar se a doença está ativa ou inativa também é fundamental a fim de 

avaliar a efetividade do tratamento de cada paciente. 

O problema central é estabelecer e validar medidas de resultado objetivas 

para monitorar a atividade na EL66. Algumas medidas clínicas foram publicadas em 

recentes anos, assim como a utilidade dos exames de imagem (já discutida 

previamente), conforme observamos abaixo e condensamos adicionalmente no 

QUADRO 2. 

 

São considerados critérios de atividade da doença: 

▪ Novas lesões nos últimos três meses, documentadas pelo médico; 

▪ Extensão, nos últimos três meses, de lesão preexistente, documentada 

pelo médico;  

▪ Eritema, moderado ou intenso, ou borda eritematosa da lesão cutânea;  

▪ Lesão ou borda violácea;  

▪ Enduração acentuada da borda da lesão;  

▪ Piora da perda de cabelo no couro cabeludo, sobrancelha ou cílios, 

documentada pelo médico;  

▪ Aumento de creatinofosfoquinase (CK) na ausência de outra alteração; 

▪ Biópsia cutânea demonstrando doença ativa8; 

▪ Ultrassonografia (USG) demonstrando atividade ou progressão para 

tecidos profundos. 

Doença inativa é definida como: 

a) nenhum eritema; 

b) nenhuma lesão nova por no mínimo 3 meses; 

c) lesões estáveis em tamanho por no mínimo 3 meses; 

d) lesões sem aumento de esclerose por no mínimo 3 meses; 
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e) nenhuma piora de contraturas articulares; 

f) acesso global do médico na escala visual analógica (VAS) de 0 (onde 0 

representa nenhuma atividade e 10 representa pior atividade da doença); 

g) não há envolvimento algum extra-cutâneo (tais como uveíte, artrite, 

envolvimento SNC)42; 

h) US com color Doppler demonstrando hipoecogenicidade e redução do 

fluxo sanguíneo 68,69. 

São parâmetros que indicam dano clínico:  

▪ Atrofia da derme;  

▪ Atrofia do tecido subcutâneo;  

▪ Hiperpigmentação ou hipopigmentação da lesão e 

▪ Centro da lesão com aumento da espessura da pele8. 

QUADRO 2. Critérios de atividade, inatividade e dano clínico na esclerodermia 
localizada 

DOENÇA ATIVA DOENÇA INATIVA DANO CLÍNICO 

Novas lesões nos últimos 
três meses 

Nenhuma lesão nova por 
no mínimo 3 meses 

Atrofia da derme 

Extensão, nos últimos três 
meses, de lesão 
preexistente 

Lesões estáveis em 
tamanho por no mínimo 3 
meses 

Atrofia do tecido 

subcutâneo 

 

Eritema, moderado ou 
intenso, ou borda 
eritematosa da lesão 
cutânea 

      Nenhum eritema Hiperpigmentação ou 

hipopigmentação da lesão 

 

Lesão ou borda violácea Não há lesões violáceas. Centro da lesão com 
aumento da espessura da 
pele 

Enduração acentuada da 
borda da lesão 

Lesões sem aumento de 
esclerose por no mínimo 3 
meses 

 

Piora da perda de cabelo 
no couro cabeludo, 
sobrancelha ou cílios 

Nenhuma piora de 
contraturas articulares 

 

Aumento de 
creatinofosfoquinase (CK) 
na ausência de outra 
alteração 

Acesso global do médico 
na VAS de 0 

 

Biópsia cutânea 
demonstrando doença 
ativa 

Não há envolvimento 
algum extra-cutâneo (tais 
como uveíte, artrite, 
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DOENÇA ATIVA DOENÇA INATIVA DANO CLÍNICO 

envolvimento SNC) 

USG demonstrando 
hiperecogenicidade e 
aumento do fluxo 
sanguíneo, ou extensão 
para tecidos profundos. 

US com color Doppler 
demonstrando 
hipoecogenicidade e 
redução do fluxo 
sanguíneo. 

 

Adaptado de: Careta MF, Romiti R. Esclerodermia localizada: espectro clínico e 
atualização terapêutica. An Bras Dermatol. 2015; 90(1): 61-72 e Constantin T, 
Foeldvari I, Pain CE, Pálinkás A, Höger P, Moll M, Nemkova D, Weibel L, 
Laczkovszki M, Clements P, Torok KS. Development of minimum standards of care 
for juvenile localized scleroderma. Eur J Pediatr. 2018;177(7):961-977. 

 

      Não há definições universalmente aceitas sobre remissão em EL. Remissão 

clínica requer completa inatividade da doença, com ou sem medicações. Como uma 

recomendação clínica, Constantim et al sugere que um período de inatividade de 12 

meses representaria remissão42.  

Sobre métodos de avaliação clínica, várias ferramentas foram publicadas nos 

últimos anos, como o “score” de despigmentação, enduração, eritema e 

telangiectasias (DIET); o “score“ de pele modificado de Rodnan (mRSS) e o índice 

cutâneo modificado de gravidade da EL (mLoSSI)8,66. Arkachaisri et al combinou 

este último “score” com o índice de dano cutâneo da EL (LoSSI) para configurar a 

ferramenta de acesso cutâneo da EL (LoSCAT)84. Através desse recurso, pode ser 

avaliado atividade e dano conjuntamente em cada paciente. Kelsy e Torosky 

verificaram que LoSCAT, especialmente MLoSSI, é uma medida válida e adequada 

para avaliação de atividade da doença na faixa pediátrica85. A falha do LoSCAT 

seria não incluir as manifestações extra-cutâneas66. 

A falta de validação para critérios de resposta ao tratamento limita a 

capacidade de os clínicos realizarem julgamentos sobre a eficácia dos tratamentos8. 

1.2.10 Prognóstico 

A esclerodermia em placas, classicamente, apresenta um curso autolimitado, 

com tendência à regressão espontânea após 3 a 5 anos em média4,8,9,12,42,43,66. A 

variante em placas raramente progride para formas generalizadas ou mesmo 

debilitantes.  
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Porém, a EL, em geral, apresenta tendência a progredir e recorrer, em 

especial quando tem início na infância.  

A incerteza quanto ao grau de progressão do acometimento de lesões de 

esclerodermia linear em membros ou face demanda pronta intervenção terapêutica 

quando na presença de lesões nesta topografia a fim de evitar incapacidade 

funcional, lesão de órgãos ou estruturas internas e grave comprometimento 

estético8.  

Da mesma forma, as variantes ELGS e HFP devem ser sempre tratadas de 

forma precoce e intensiva, procurando-se minimizar sequelas futuras.  

Não é incomum em um mesmo paciente a administração de diversas 

terapêuticas ao longo de sua vida, com períodos longos de duração da doença, com 

períodos alternados de remissão e atividade8,30. 

1.3 ESCLERODERMIA LOCALIZADA JUVENIL 

O subtipo mais comum na infância é o linear (65%), seguido pelas variantes 

circunscrita (26%) e generalizada (7%). É importante ressaltar, no entanto, que 

superposições podem ocorrer e, de fato, 15% dos pacientes na faixa pediátrica 

apresentam características clínicas de dois ou mais destes subtipos, classificadas, 

portanto, como subtipo misto24,32. 

As manifestações extra-cutâneas da EL em crianças eram consideradas 

inexistentes. No entanto, atualmente, considera-se que em média 25% podem 

desenvolver uma ou mais manifestações extra-cutâneas, seja articular, neurológica, 

pulmonar, esofágica ou ocular, sendo mais comuns nas formas lineares da 

doença20,34.  

A manifestação articular encontra-se presente principalmente na forma linear. 

Pode afetar áreas que não estão em contiguidade com o acometimento de pele e 

pode associar-se à presença de fator reumatóide, elevação de provas de atividade 

inflamatória, além de positividade de auto-anticorpos séricos22. 

Acometimento neurológico, como convulsões e cefaléia, pode ocorrer, 

principalmente quando há comprometimento da face e do couro cabeludo, sendo 

que alterações na ressonância nuclear de encéfalo podem estar presentes e 
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consistem em calcificações, alterações de substância branca, mal-formações 

vasculares ou sinais de vasculite de sistema nervoso central26,86.  

Já os envolvimentos ocular, gastrintestinal (principalmente o refluxo 

gastroesofágico) e pulmonar são raros ocorrendo, em média em percentagem 

inferior a 2% dos casos4,8,20,34. 

A doença em crianças associa-se, por vezes, a sintomas sistêmicos, entre os 

quais, artralgias, sintomas Raynauld-símiles, cólicas abdominais, refluxo 

gastroesofágico, sintomas neurológicos, defeitos de condução cardíaca, pericardite 

e dores musculares inespecíficas87,88,89. Tais sintomas, em geral, são leves ou 

assintomáticos, sendo mais comuns em formas cutâneas mais profundas4. 

Quanto à classificação dos subtipos de ELJ que utilizamos neste presente 

trabalho, já adicionada no capítulo introdutório, foi publicada por Laxer e Zulian, em 

2004, e validada em publicação posterior em 2007, embora não seja universalmente 

aceita90. 

O objetivo do tratamento na ELJ é suprimir completamente a inflamação e 

minimizar o desenvolvimento de morbidade grave, tais como artropatia, hemiatrofia, 

anormalidades neurológicas, e outras manifestações extra-cutâneas. Ainda não está 

claro se quaisquer das estratégias terapêuticas atuais pode reverter a hemiatrofia, 

mas é possível que o tratamento precoce possa limitar este problema, assim como 

espera-se fazer nos outros envolvimentos extra-cutâneos43,91. 

Devido à severidade das diferenças de crescimento poder não se manifestar 

até que a criança alcance seu pico de desenvolvimento puberal, cuidado contínuo no 

acompanhamento de sinais de atividade e ajuste correspondente no tratamento são 

fortemente recomendados43. 

Uma vez que a criança seja considerada em remissão do tratamento 

medicamentoso, a maioria dos reumatologistas pediátricos na América do Norte 

continua a terapia com MTX por um período adicional de 1 a 2 anos92.  

Contudo, recidivas são comuns, registradas em 15% a 53% dos pacientes 

com ELJ, portanto monitoramento dos pacientes é mandatório93,94. Detecção de 

flares (crises) é frequentemente difícil, devido aos achados de dano como 

hiperpigmentação serem praticamente universais e mascararem sinais de 

recorrência, como eritema30,43. 

O prognóstico da ELJ é favorável desde que os pacientes recebam 

prontamente tratamento apropriado. Mortes são extremamente raras e são 
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usualmente associadas a complicações de úlceras cutâneas (sepse ou carcinoma 

espinocelular) na variante panesclerótica56. 

Contudo, devido ao possível início precoce da doença, sua persistência por 

muitos anos, altas taxas de recidiva e elevada frequência de envolvimento extra-

cutâneo, pacientes com ELJ tem um risco substancial de intensa morbidade 

progressiva. Embora a morfeia circunscrita superficial possa entrar em remissão 

após 2-3 anos de tratamento, as formas lineares podem persistir por décadas18, 30, 43, 

95.  

Prejuízo funcional é encontrado em 28%-38% dos pacientes20,29,96. A 

presença de envolvimento extra-cutâneo impacta negativamente a qualidade de vida 

e está associada a cursos mais extensos de tratamento e a altos “scores” de 

impacto da doença43. 

1.3.1 Diferenças da ELJ para a esclerodermia localizada do adulto 

Crianças com esclerodermia localizada apresentam risco maior de distúrbio 

do crescimento, incluindo diferença de comprimento entre os membros, contraturas 

articulares e atrofia facial8.  

Em um estudo de seguimento de pacientes com EL com início na infância, 

25% reportaram leve a moderada disabilidade após 20 anos18. Outro estudo com 

adultos que iniciaram a doença na infância, sequelas permanentes foram descritas 

em mais de 50% dos pacientes, incluindo limitação para movimentação, atrofia de 

tecido profundo e diferença de tamanho das extremidades95. Portanto, complicações 

ortopédicas interferindo na mobilidade ou ocasionando contraturas articulares graves 

são frequentes na esclerodermia linear envolvendo os membros, principalmente nas 

crianças, e, raramente, são observadas quando a doença inicia-se na idade adulta8.  

Adicionalmente, o envolvimento linear crânio-facial nas formas de ELGS e 

HFP são típicos da infância, e as manifestações neurológicas, oculares e dentárias 

que surgem nestas variantes de EL são descritas estando significativamente 

associadas à faixa etária pediátrica10,97. 

Do mesmo modo, as formas mistas são típicas da infância10. 
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Adultos com esclerodermia localizada apresentam mais frequentemente as 

formas em placas e generalizada. Embora raros casos de EL possam evoluir para 

esclerose sistêmica, tais casos são mais registrados em adultos8,9. 

Li et al faz um resumo muito válido das maiores diferenças da ELJ para a 

esclerodermia localizada que se inicia na idade adulta43, conforme segue abaixo 

(QUADRO 3). 

QUADRO 3. Diferenças entre a ELJ e a doença que tem início na vida adulta 

Doença juvenil Doença no adulto 

Maior frequência das formas linear, mista 

e panesclerótica 

Maior frequência das formas em   placas 

e generalizada 

Maior envolvimento de tecidos profundos Envolvimento mais superficial 

Acometimento articular, neurológico e 

ocular mais comum 

Acometimento extra-cutâneo incomum 

Longo tempo de evolução da doença, 

com períodos alternados de remissão e 

atividade 

Duração mais curta da doença, com 

regressão espontânea após 3-5 anos 

Pior prognóstico, com maior morbidade 

funcional e estética 

Melhor prognóstico, com menor 

morbidade 

Adaptado de Li SC. Scleroderma in Children and Adolescents: Localized 
Scleroderma and Systemic Sclerosis. Pediatr Clin North Am. 2018;65(4):757-781.  

1.3.2 Manifestações extra-cutâneas na esclerodermia localizada juvenil 

O envolvimento extra-cutâneo é a maior causa de morbidade na infância e 

pode estar associado a todos os subtipos da doença. É registrado em 22-71% dos 

pacientes com ELJ 5,20,34,43,89. 

O envolvimento mais prevalente é o músculo-esquelético (ou articular), que 

inclui artralgias, miosite, mialgia, espasmos musculares, escoliose e hemiatrofia de 

membros 28,34. Porque a doença comumente se inicia antes da maioria das crianças 

alcançar seu pico de crescimento puberal, elas enfrentam maior risco de 

subdesenvolvimento grave do lado afetado. Hemiatrofia de membro pode limitar a 

função acentuadamente e requerer intervenção cirúrgica, enquanto que a hemitrofia 

facial pode comprometer a visão, a mastigação e outras funções normais 20,34,43,98. 
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Aproximadamente 20% dos pacientes com esclerodermia localizada nos 

membros inferiores desenvolvem atrofia significativa dos tecidos adjacentes, 

podendo ter como resultado uma discrepância de 1,5cm a 7cm no comprimento das 

pernas. Tratamento imediato torna-se imperativo4,99. O membro pode se tornar 

contraído em casos severos e deformidades significativas nas pernas podem se 

desenvolver em crianças que passaram por uma fase inflamatória prolongada4,63, 

conforme podemos observar na FIGURA 11.  

 

FIGURA 11. Deformidade em flexão do V quirodáctilo esquerdo e 
placa esclerótica em perna esquerda – esclerodermia linear em 
menina de dez anos. 

Pacientes com lesões na cabeça tem um maior risco de desenvolvimento de 

morbidade neurológica, oral, dental e/ou ocular do que aqueles com lesões apenas 

corporais. Alterações neurológicas incluem convulsões, cefaleia, paralisias de 

nervos cranianos, neuropatia trigeminal e periférica, problemas neuropsiquiátricos, 

desordens de movimento, disfunção cognitiva, entre outros achados 20,28,34,100. 

Convulsões podem ser refratárias ao tratamento 100.  

Envolvimento oftalmológico inclui desordens fibróticas nas pálpebras e 

glândulas lacrimais, inflamação do segmento anterior (como uveíte, episclerite), 

hemianopsia, diplopia, ptose, neurite óptica, ceratite e estrabismo34,100. 
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Acometimento gastro-intestinal, respiratório, cardíaco, e renal são raros e não 

são associados com a evolução para esclerose sistêmica juvenil 20,34,43,56. 

No importante estudo multicêntrico de Zulian e col., o qual avaliou 750 

crianças advindas de 4 diferentes continentes (incluindo três grandes centros 

brasileiros), as associações de manifestações extracutâneas mais frequentemente 

encontradas foram: articular/neurológica, ocular/neurológica e fenômeno de 

Raynaud/articular. Os autores recomendaram especial atenção na avaliação de 

acometimento das articulações, olhos e SNC nos pacientes com EL34.  

O achado de mais de um acometimento extracutâneo não parece representar 

risco para o desenvolvimento de esclerose sistêmica, sendo a prevalência da 

evolução de esclerodermia linear para quadros sistêmicos em torno de 0,9 a 1,3% 

101,102.  

Porém, a doença nos pacientes com envolvimento extracutâneo parece ser 

mais agressiva do que naqueles com envolvimento apenas cutâneo, fato este 

baseado na presença de inflamação sistêmica e maior frequência de necessidade 

de terapia imunossupressora. Nestes pacientes, o envolvimento dos órgãos é mais 

leve do que em pacientes com esclerose sistêmica e não oferece risco à vida8. 

O maior estudo populacional, realizado por Peterson e col., avaliou a 

prevalência e a incidência da esclerodermia localizada e de seus subtipos em 

Minnesota por um período de 33 anos (1960 a 1993). Identificaram-se 82 casos. Em 

nenhum dos casos avaliados houve acometimento grave de órgãos internos ou 

evolução para a forma sistêmica da esclerodermia. Artrites, sinovites, uveíte e 

contraturas articulares foram mais freqüentes nas categorias de esclerodermia linear 

e acometimento profundo18. 

1.3.3 Deformidades inestéticas e incapacidades físicas na esclerodermia 

localizada juvenil 

Conforme vimos anteriormente, embora ELJ não seja uma doença fatal, 

crianças podem desenvolver intensas sequelas funcionais, tais como contraturas 

articulares, discrepância do comprimento dos membros, atrofia profunda facial, além 

de problemas psicológicos devido à desfiguração cosmética4,64,73. 
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No estudo de Minnesota, observou-se o surgimento de deformidades físicas 

entre os pacientes diagnosticados. As deformidades que acarretaram incapacidade 

física ocorreram em 11% dos pacientes, sendo 44% no grupo de acometimento 

profundo. A taxa de sobrevida foi semelhante à da população geral18. 

Quanto às deformidades inestéticas, verifica-se que se uma área exposta ou 

sensivelmente cosmética é afetada, isso pode levar a uma deterioração da 

qualidade de vida com ou sem dano funcional42. Três estudos acessaram qualidade 

de vida (QoL) em crianças com EL, utilizando o chamado Children’s Dermatology 

Life Quality Index (CDLQI)103, 104, 105. Em um estudo com 75 crianças, 28% 

experimentou moderado a intenso impacto da QoL (CDLQI “score” >5)105. 

O grupo da PReS, no recente artigo de Constantin et al, sobre a padronização 

de guias de cuidado e seguimento de crianças com ELJ, recomenda que seja 

realizada rotineiramente a medição da severidade da doença também pelo uso da 

chamada visual analogue scale (VAS), em uma linha horizontal de 10 cm, que deve 

ser preenchida pelo paciente ou pelos familiares responsáveis42. Essa ferramenta é 

ainda pouco usada em ELJ, embora, segundo os mesmos autores, já seja 

amplamente utilizada em artrite reumatoide juvenil, e seja de uso fácil, rápido e 

amplamente aceita por pacientes e pais42. 

Quanto às intervenções cirúrgicas no tratamento de deformidades físicas 

(funcionais) e/ou inestéticas, podem ser apropriadas em ELJ. Contraturas articulares 

podem ser atenuadas com procedimento cirúrgico. Na síndrome de Parry-Romberg 

ou hemiatrofia facial progressiva, a intervenção plástico-cirúrgica objetiva a 

reconstituição de áreas cutâneas de atrofia profunda através de técnicas de enxerto 

de gordura, particularmente nas regiões periorbital e malares42. O tempo ótimo para 

a intervenção não é bem estabelecido106, mas a intervenção precoce pode ter um 

papel primordial na redução do impacto psicológico da dismorfia. Atualmente, a 

técnica de micro-enxertia de gordura autológica emerge como uma nova e efetiva 

técnica para corrigir alterações distróficas faciais107,108. 
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1.3.4 Atraso no diagnóstico e relação com o prognóstico na esclerodermia 

localizada juvenil 

Dano ao tecido parece se estabelecer precocemente no curso da doença e 

permanecer estável ao longo do tempo, apesar do tratamento. Portanto, um 

diagnóstico rápido e início de tratamento apropriado é crucial para o controle da 

inflamação, para limitar e estabilizar o dano, antes que ele se torne irreversível79. 

Enquanto se acredita que a maioria dos pacientes entrará em remissão 

espontânea depois de 3-5 anos de atividade da doença, reconhece-se que aqueles 

indivíduos com envolvimento mais extenso dos tecidos, tais como no subtipo linear, 

tem um risco considerável de apresentar um curso mais agressivo, com 

desenvolvimento de disabilidade funcional30,34, com maior número de recidivas e 

possível atividade persistente após mais de 10 anos de doença79. 

Além disso, alterações inestéticas, particularmente se as lesões cutâneas 

envolvem a cabeça e o pescoço, podem afetar marcadamente a qualidade de vida 

desses pacientes 109. 

Como já citado, subtipos faciais, além das graves sequelas inestéticas 

mencionadas, podem ainda ser associados com complicações oftalmológicas, 

neurológicas, mandibulares e/ou dentárias.  

Vários relevantes estudos publicados nos últimos anos associam um tempo 

médio aumentado de atraso entre o surgimento dos primeiros sintomas da doença e 

seu diagnóstico (com consequente atraso na instituição terapêutica), com pior 

prognóstico do quadro29,34,42,43,66,79,110. O trabalho de Martini et al que analisou 

retrospectivamente o curso clínico de 133 crianças acompanhadas ao longo de 25 

anos, observou um atraso diagnóstico médio de 1,3 anos (DP 1,40, variação de 0-

6,5), sendo que o intervalo de tempo médio entre o primeiro diagnóstico e o começo 

do tratamento foi de 3,9 meses (DP 14,2, variação de 0-143). Tal atraso em iniciar a 

terapia sistêmica foi associado significativamente com atividade mais longa da 

doença e com maiores taxas de recidiva79.  

A média de tempo entre o surgimento do sintoma inicial e o diagnóstico em 

ELJ  vai de 11 a 13,1 meses, com diagnóstico retardado por mais de 2 anos em 20% 

dos pacientes 22, 29, 111. Aqueles pacientes com lesões na topografia de cabeça tem 

frequentemente um tempo de atraso diagnóstico mais longo28. 
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2 OBJETIVOS  

2.1   OBJETIVO PRIMÁRIO 

 

Avaliar o perfil epidemiológico e clínico dos pacientes infanto-juvenis 

diagnosticados com esclerodermia localizada em serviço de saúde do Distrito 

Federal (DF).     

 

2.2   OBJETIVOS SECUNDÁRIOS 

 

 

▪ Avaliar a prevalência de sintomas e sinais extra-cutâneos associados à 

esclerodermia localizada juvenil (a saber, articulares, neurológicos e 

oftalmológicos) e também de deformidades inestéticas, e verificar sua 

associação com as formas clínicas. 

▪ Avaliar o intervalo do início dos sintomas até o diagnóstico (o atraso 

diagnóstico) e sua repercussão sobre a capacidade funcional e a estética 

dos indivíduos.   
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3 METODOLOGIA 

3.1 LOCAL DO ESTUDO   

O estudo foi realizado no Ambulatório de Dermatologia Pediátrica do Hospital 

Universitário de Brasília (HUB). Os prontuários com os registros médicos foram 

consultados durante o estudo.  

3.2 DESENHO DO ESTUDO   

Estudo transversal ou de prevalência.   

3.3 SELEÇÃO DOS PACIENTES (TAMANHO AMOSTRAL) 

Foram selecionados para o estudo 32 pacientes infantojuvenis 

diagnosticados com esclerodermia localizada durante um período de 11 anos ao 

total (2006-2017). 

3.3.1 Critérios de inclusão   

Os pacientes deviam apresentar diagnóstico clínico de Esclerodermia 

Localizada, idade entre 0-19 anos, acompanharem regularmente no ambulatório de 

dermatopediatria do HUB, e seus pais e/ou responsáveis terem assinado o Termo 

de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) (APÊNDICE A).     

3.3.2 Critérios de exclusão   

Foram   excluídos   pacientes   que   apresentaram   as   seguintes   

condições:  toxicodependência (como alcoolismo ou dependência de outras drogas) 

e gestação.  Também foram excluídos pacientes que perderam o seguimento 

ambulatorial. 
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3.4 PROCEDIMENTOS TÉCNICOS   

O estudo teve início em abril de 2016 e término em dezembro de 2017. 

Durante este período foram avaliados os prontuários de pacientes diagnosticados 

com esclerodermia localizada que faziam acompanhamento desde o ano de 2006 

até o ano de 2017. 

Os dados foram coletados através da revisão de prontuários médicos, 

conjuntamente ao registro de fotografias da apresentação clínica da doença, e ainda 

através de entrevistas com os pacientes e seus familiares.    

Os pacientes ou seus familiares/responsáveis foram recrutados e convidados 

a participar do estudo e assinar o TCLE. 

O diagnóstico de esclerodermia localizada foi realizado a partir de critérios 

clínicos, como a observação de atrofia, rigidez e hipercromia cutâneas. Dois 

profissionais médicos com reconhecida experiência clínica no diagnóstico e 

acompanhamento de esclerodermia localizada estavam presentes durante a 

primeira visita do paciente ao serviço, quando foi realizada a hipótese diagnóstica da 

doença, no caso um dermatologista pediátrico e um reumatologista pediátrico.  

Todos os pacientes tiveram o diagnóstico clínico confirmado por exame 

histopatológico.  

Foi aplicado formulário específico do serviço a fim de coletar dados 

demográficos e clínicos (APÊNDICE B).     

Os pacientes foram separados em subgrupos conforme a classificação clínica 

de Laxer e Zulian: formas circunscrita ou em placas, linear, generalizada, 

panesclerótica e mista41.    

As   faixas   etárias   foram   divididas   em   quatro   grupos crianças até 6 

anos de idade, crianças entre 7 e 10 anos, adolescentes entre 11 a 14 anos, e 

adolescentes entre 15 e 19 anos.   

Dados  registrados  incluíram:  sexo; idade  ao  surgimento  dos  sintomas; 

idade  ao   diagnóstico;  sintomas e sinais de localização extra-cutânea associados à 

esclerodermia localizada juvenil,  divididos em sintomas e sinais articulares — 

artralgia, contratura  articular,  artrite,  discrepância  no  comprimento  e  diâmetro  

dos  membros, limitação de movimento e incapacidade --,  sintomas e sinais 

neurológicos  -   com   a   presença   de   cefaleia,   tonturas, convulsões   e/ou   

paresia de membros, além de comprovação de anormalidades do sistema nervoso 
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central e periférico por exames de neuroimagem --, e sintomas/sinais oftalmológicos 

–  redução da acuidade visual, dor, prurido, lacrimejamento, hiperemia, secura e 

secreção ocular, além de comprovação de anormalidades através de exames 

oftalmológicos. Também, incluiu-se a presença de deformidades consideradas 

inestéticas. 

Adicionalmente, avaliou-se o intervalo entre o início dos sintomas e o 

estabelecimento do diagnóstico (atraso diagnóstico).  

Por fim, relacionamos o atraso diagnóstico com o surgimento de prejuízo 

funcional, e também com a presença de deformidades inestéticas. 

3.5 PROCEDIMENTOS ÉTICOS   

O protocolo foi submetido e aprovado pelo Comitê de Ética da Faculdade de 

Medicina da Universidade de Brasília (UnB) (ANEXO A).     

3.6 ANÁLISE ESTATÍSTICA   

A análise estatística consistiu no cálculo de média e desvio padrão para 

variáveis quantitativas e no cálculo de frequência e porcentagem para variáveis 

qualitativas, emprego dos testes de qui-quadrado de Pearson e de Mann-Whitney.   

As associações da forma com a idade, e entre a forma e o prognóstico foram 

realizadas através do teste de qui-quadrado. No caso em que o teste de qui-

quadrado mostrou-se significativo, empregou-se uma análise de resíduo 

padronizada para se determinar em que sentido se apresentava a associação entre 

as variáveis112. 

Os valores médios do atraso no diagnóstico foram comparados para cada tipo 

de prognóstico utilizando-se o teste não paramétrico de Mann-Whitney.  

Considerou-se significativo p < 0,05. As análises foram conduzidas pelo 

aplicativo SAS 9.4. 
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4 RESULTADOS 

4.1 CARACTERIZAÇÃO DA POPULAÇÃO 

Foram selecionados trinta e dois pacientes com diagnóstico de EL. Vinte e 

cinco pacientes eram do sexo feminino (78,2%) e sete eram do sexo masculino (21,8 

%). A relação do acometimento entre meninas e meninos foi de 3,5:1.  

A idade média de início dos sintomas da doença foi de 7,1 anos ± 4,5. 

Já a idade média dos indivíduos ao diagnóstico foi de 9,3 anos ± 4,5. 

Separando-os em subgrupos clínicos segundo a classificação de Laxer e 

Zulian, a variante linear foi a mais encontrada, correspondendo a cerca de 47%, 

seguida pelas formas circunscrita/em placas (34,3%), mista (15,6%) e panesclerótica 

(3,1%).  Não foram encontrados pacientes com a forma generalizada (0%). Vale 

ressaltar que 100% dos casos de forma mista tratavam-se da combinação dos 

subtipos linear e circunscrito.   

Em relação à forma linear (47%), dos 15 pacientes ao total, 11 (73,3%) eram 

mulheres e quatro (26,7%) eram homens. Com a razão de acometimento de 2,5:1 

entre sexo feminino e masculino. 

Ainda concernente à variante linear (47%), doze (80%) manifestavam a forma 

linear em membros/ tronco e três (20%) tinham acometimento facial, do tipo 

hemiatrofia facial progressiva ou síndrome de Parry Romberg. Não houve pacientes 

com o subtipo linear facial em golpe de sabre. 

Dividindo os indivíduos em grupos segundo as faixas etárias, a faixa de 0-6 

anos correspondeu a cerca de 6,3% do total; 7-10 anos, a 25%; 11-14 anos, a 

43,7%; e 15-19 anos, a 25%. 

4.2 FORMAS CLÍNICAS E SUA RELAÇÃO COM AS FAIXAS ETÁRIAS 

O paciente mais jovem selecionado na amostra estudada tinha três anos ao 

diagnóstico. Apresentava-se com a forma mista, ou seja, manifestava lesões do tipo 

em placas e também lesões da variante linear em membros.  
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Os quatro mais velhos tinham 19 anos ao diagnóstico e apresentavam-se com 

as formas linear em membros -- um paciente--, em placas -- dois pacientes --, e 

mista (em placas e linear em membros) -- um paciente.  

Quando correlacionamos as formas clínicas com os diferentes grupos de 

faixas etárias (TABELA 1), podemos constatar que não houve associação estatística 

entre forma clínida de Laxer e Zulian e idade (com valor de p de 0,5444). 

Novamente, não foram encontrados na amostra pacientes com a forma 

generalizada. 

TABELA 1. Distribuição dos pacientes por forma clínica de Laxer e Zulian, segundo 
a idade 

 Forma  

 Panesclerótica Placas Linear Mista p-valor# 

Idade*     0,5444 

≤ 6 0 (0,0) 0 (0,0) 1 (50,0) 1 (50,0)  

7 a 10 0 (0,0) 4 (50,0) 3 (37,5) 1 (12,5)  

11 a 14 1 (7,1) 2 (14,2) 9 (64,3) 2 (14,3)  

> 14 0 (0,0) 5 (62,5) 2 (25,0) 1 (12,5)  

* valores expressos em frequência (%) # p-valor calculado pelo teste exato de qui-
quadrado. 

 

4.3 SINTOMAS E SINAIS EXTRACUTÂNEOS, DEFORMIDADES INESTÉTICAS E 

SUA ASSOCIAÇÃO COM AS FORMAS CLÍNICAS DE ESCLERODERMIA 

LOCALIZADA JUVENIL 

Vinte e dois pacientes apresentaram sintomas e sinais extracutâneos 

associados à ELJ (68,7%), sendo que quatro pacientes (12,5%) manifestavam mais 

de um tipo de sintoma/sinal além da pele, seja articular, neurológic ou oftalmológico. 

Sintomas e sinais articulares foram encontradas em 53,1% dos pacientes. Já 

os sintomas e sinais neurológicos foram observados em 18,7%, enquanto os 

sintomas e sinais oftalmológicos em 9,4% dos pacientes.  
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A prevalência de deformidades inestéticas em geral foi de 68,7%. Já a 

prevalência de deformidades cosméticas na forma linear e mista foi de 95% dos 

pacientes, afetando 19 dos 20 pacientes. 

Envolvimento articular consistiu de dor articular (artralgia), contratura, artrite, 

limitação de movimento, além de discrepância no comprimento e diâmetro dos 

membros. O sintoma mais comum foi artralgia, presente em 13 de 17 pacientes 

acometidos, inclusive sendo o único sintoma articular apresentado nos pacientes 

com esclerodermia localizada em placas/circunscrita. 

Todos os pacientes com acometimento linear facial (três pacientes com 

síndrome de Parry- Romberg) foram avaliados por neurologista, oftalmologista, 

odontólogos e passaram por exame de ressonância nuclear magnética (RNM) de 

crânio e eletroencefalograma (EEG). Não houve pacientes com esclerodermia linear 

em golpe de sabre.  

Dentre os sintomas e sinais neurológicos, o sintoma apresentado 

majoritariamente foi de cefaleia em cinco dos seis pacientes afetados. A cefaleia 

fechou critérios para o tipo migrânia ou enxaqueca, conforme os Critérios da 

International Classification of Headache Disorders (ICHD 3 beta-2013) na maior 

parte dos pacientes (quatro de cinco pacientes)113. Este sintoma foi referido 

unilateralmente em região fronto-temporal nestes quatro pacientes, de característica 

pulsátil, com dor descrita como moderada, acompanhada de náuseas, vômitos, foto 

e fonofobia, mas sem perturbações da fala, hemiplegia ou déficits cognitivos. 

 Em dois dos quatro pacientes afetados, com síndrome de Parry-Romberg, a 

dor se mostrou ipsilateral às lesões crânio-faciais dos pacientes. 

Um único paciente com síndrome de Parry-Romberg manifestou convulsões e 

teve diagnóstico de epilepsia através de exame de EEG (eletroencefalograma), 

demonstrando também anormalidade na RNM --- calcificação intraparenquimal 

ipsilateral à alteração facial cutânea. Os outros dois pacientes com hemiatrofia facial 

progressiva não demonstraram alterações nos exames de imagem.  

Dentre os sintomas e sinais oculares, estavam presentes em três pacientes 

ao total, dois com a forma linear facial e um com a forma em placas. O principal 

sintoma observado foi de redução da acuidade visual, registrada pelos três 

pacientes, embora dois pacientes tenham registrado também dor ocular, hiperemia 

conjuntival e lacrimejamento. Episclerite foi diagnosticada em um destes pacientes, 

que possuía HFP; enquanto uveíte anterior, unilateral, foi diagnosticado no outro 
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paciente, que apresentava igualmente a forma linear crânio-facial (SPR). Este último 

paciente foi o mesmo que também apresentava envolvimento neurológico grave, 

com convulsões e calcificação intraparenquimal osbervada à RNM de crânio. O 

paciente com a forma em placas apresentava ainda blefarite, crônica e recidivante, 

de difícil tratamento, além de redução da acuidade facial (por distúrbio de refração, a 

saber miopia). 

Em relação às deformidades cosméticas (ou inestéticas) compreenderam 

desde defeitos graves como atrofia muscular e óssea facial, atrofia e rigidez 

profundas causando assimetrias em tecidos corporais, como braços, antebraços, 

mãos, coxas, pernas, pés, mamas, coxas, nádegas e genitais; até a inclusão de 

distúrbios significativos da pigmentação cutânea em locais expostos, com lesões 

despigmentadas ou vitiligóides. Vinte e dois pacientes apresentavam tais 

acometimentos, sendo que destes, 20 (ou 90,9%) expressavam preocupação ou 

desconforto cosmético. 86,4% (19 de 22) dos pacientes que manifestavam 

deformidades inestéticas possuíam as formas linear ou mista, todos relatando 

desconforto quanto à aparência de suas lesões. 

Conforme podemos observar na TABELA 2, existe associação significativa 

entre a ocorrência de sintomas/sinais articulares e forma clínica de Laxer e Zulian (p 

= 0,0005), no sentido de que pacientes apresentando sintomas articulares estão 

mais associados às formas linear e mista (combinação das formas linear e em 

placas), do que a outras formas da doença.  

Analisando a mesma TABELA 2, também podemos constatar que existe 

associação significativa entre a ocorrência de sintomas/sinais neurológicos e forma 

clínica de Laxer e Zulian (p = 0,0389), no sentido de que pacientes apresentando 

sintomas/sinais neurológicos estão mais associados à forma linear do que a outros 

subtipos de EL.  

            Diferentemente, foi constatado que não existe associação significativa entre 

a ocorrência de sintomas/sinais oftalmológicos e forma clínica de Laxer e Zulian (p = 

1,0000). 

            Voltando à TABELA 2, observamos que existe associação significativa entre 

a ocorrência de deformidade inestética e forma clínica de Laxer e Zulian (p < 

0,0001), no sentido de que pacientes apresentando deformidades inestéticas estão 

mais associados à forma linear do que a outras variantes da doença. 
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TABELA 2. Distribuição dos pacientes com sintomas/sinais extra-cutâneos e 

deformidades inestéticas segundo a forma clínica de Laxer e Zulian 

 Forma  

 Panesclerótic

a 

Placas Linear Mista p-valor# 

Sintoma/sinal

Articular* 

    0,0005 

Ausência 0 (0,0)  

[-0,95] 

10 (66,7) 

[3,61] 

5 (33,3) 

[-1,44] 

0 (0,0) 

[-2,28] 

 

Presença 1 (5,9) 

[0,95] 

1 (5,9) 

[-3,61] 

10 (58,8) 

[1,44] 

5 (29,4) 

[2,28] 

 

Sintoma/sinal 

Oftalmológico* 

    1,0000 

Ausência 1 (3,4) 

 

10 (34,5) 

 

13 (44,8) 

 

5 (17,2) 

 

 

Presença 0 (0,00) 

 

1 (33,33) 

 

2 (66,67) 

 

0 (0,00) 

 

 

Sintoma/sinal 

Neurológico* 

    0,0389 

Ausência 1 (3,8) 

[0,49] 

11 (42,3) 

[1,97] 

9 (34,6) 

[-2,89] 

5 (19,2) 

[1,17] 

 

Presença 0 (0,0) 

[-0,49] 

0 (0,0) 

[-1,97] 

6 (100,0) 

[2,89] 

0 (0,0) 

[1,17] 

 

Deformidade 

Inestética* 

    < 0,0001 

Ausência 0 (0,0) 

[-0,68] 

9 (90,0) 

[4,46] 

1 (10,0) 

[-2,82] 

0 (0,0) 

[-1,64] 

 

Presença 1 (4,5) 

[0,68] 

2 (9,1) 

[-4,46] 

14 (63,6) 

[2,82] 

5 (22,7) 

[1,64] 

 

# Valores expressos em frequência, (%) e [resíduo padronizado]. * p-valor obtido pelo 
teste de Qui-quadrado de Pearson. 
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4.4 TEMPO DE ATRASO NO  DIAGNÓSTICO E SEU IMPACTO NA 

FUNCIONALIDADE E  ESTÉTICA DO INDIVÍDUO   

O tempo médio encontrado entre o início dos sintomas e a realização do 

diagnóstico de esclerodemia localizada foi de 2,2 anos ± 0,3 (com variação de 2 

meses até 15 anos).  

Não foi encontrada, entretanto, significância estatística entre este atraso e a 

ocorrência de sintomas e sinai articulares, oftalmológics, neurológicos e de 

deformidades inestéticas na amostra estudada (com valor de p variando de 0,0689 a 

1,0000), como podemos observar na TABELA 3. 

TABELA 3. Comparação do atraso no diagnóstico (em anos) por tipo de 
sintoma/sinal extra-cutâneo e deformidade inestética 

 Sintoma/sinal Articular#  

 Não Sim p-valor* 

Atraso no 

diagnóstico 

1,7 ± 1,9 2,7 ± 3,4 0,1288 

 Sintoma/sinal Oftalmológico  

 Não Sim p-valor* 

Atraso no 

diagnóstico 

2,3 ± 3,0 1,6 ± 1,0 1,0000 

 Sintoma/sinal Neurológico  

 Não Sim p-valor* 

Atraso no 

diagnóstico 

2,0 ± 2,9 3,0 ± 2,6 0,3691 

 Deformidade Inestética  

 Não Sim p-valor* 

Atraso no 

diagnóstico 

1,1 ± 1,0 2,7 ± 3,2 0,0689 

# Valores expressos em média ± desvio padrão, em anos. * p-valor obtido pelo teste 
de Mann Whitney. 

Quando analisamos o tempo médio de atraso no diagnóstico e o surgimento 

de sintomas/sinais extra-cutâneos e deformidades inestéticas em relação 
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especificamente às formas linear ou mista (combinação das formas linear e em 

placas), o resultado também não é estatisticamente significativo, com valor de p 

variando de 0,1123 a 0,4875, conforme constam os dados na TABELA 4.   

Devemos acrescentar que não foi possível realizar o teste para 

sintomas/sinais oftalmológicos e deformidades inestéticas nesta análise. 

 

TABELA 4. Comparação do atraso no diagnóstico (em anos) por tipo de 
sintoma/sinal extra-cutâneo e deformidade inestética para pacientes com as 
formas Linear ou Mista 

 Sintoma/sinal Articular#  

 Não Sim p-valor* 

Atraso no 

diagnóstico 

4,2 ± 3,3 3,0 ± 3,6 0,4875 

 Sintoma/sinal Oftalmológico  

 Não Sim p-valor* 

Atraso no 

diagnóstico 

3,2 ± 3,5 - - 

 Sintoma/sinal Neurológico  

 Não Sim p-valor* 

Atraso no 

diagnóstico 

2,9 ± 3,8 4,3 ± 2,2 0,1123 

 Deformidade Inestética  

 Não Sim p-valor* 

Atraso no 

diagnóstico 

- 3,4 ± 3,6 - 

# Valores expressos em média ± desvio padrão, em anos. 
* p-valor obtido pelo teste de Mann Whitney. 
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5 DISCUSSÃO 

Realizamos uma busca no sistema de prontuários médicos do HUB por casos 

diagnosticados de esclerodermia localizada (EL) na população infanto-juvenil 

atendida no ambulatório de dermatopediatria do respectivo serviço. A pesquisa foi 

iniciada no mês de abril do ano de 2016 e teve término em dezembro de 2017. 

Contemplou os pacientes diagnosticados na instituição no decorrer de 11 anos (de 

2006-2017).  

Foram selecionados o total de 32 pacientes acompanhados regularmente no 

ambulatório, que satisfizessem adequadamente os critérios de inclusão no trabalho. 

Foram excluídos alguns pacientes que perderam o seguimento no ambulatório, 

assim como gestantes e usuários de álcool e outras drogas. 

Pouco é conhecido sobre como os pacientes com esclerodermia localizada 

são avaliados no Brasil e na América do Sul. Tal fato é verdadeiro e considerável 

especialmente em se tratando da esclerodermia localizada juvenil em nosso país. 

Daí a relevância do presente trabalho. 

Nossos objetivos primários foram avaliar o perfil epidemiológico e clínico dos 

pacientes acompanhados regularmente no serviço de dermatopediatria do HUB 

durante o período acima descrito de 11 anos; avaliar a prevalência de sintomas e 

sinais não-cutâneos (ou extra-cutâneos) associados à ELJ (articulares, neurológicos 

e oftalmológicos); verificar o tempo decorrido entre os primeiros sintomas da doença 

e o seu diagnóstico ( o atraso diagnóstico); e, por fim, avaliar a relação entre este 

atraso diagnóstico e o impacto na funcionalidade e estética das crianças e 

adolescentes com esclerodermia localizada. 

Os dados epidemiológicos encontrados em nossa amostra foram consistentes 

com a literatura existente sobre o tema, no sentido de que há preponderância de 

meninas sobre meninos em número de casos, com a razão de 3,5:1. Os 

proeminentes trabalhos de Christen-Zaech et al e de Zulian et al mostraram ambos a 

razão feminina/masculina de 2,4:1 20, 22. Herrick et al registrou a razão de 2,6:1 

(meninas/meninos)114. Já, Beltramelli et al e Uziel et al, em séries com reduzido 

número de pacientes, encontraram razões feminina/masculina menores, de 1,5/1 e 

1,88/1, respectivamente 61,115.  

Em relação à forma linear exclusivamente, foi encontrada uma razão de 

acometimento de 2,5:1 entre sexo feminino e masculino, o que difere do pertinente 
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trabalho de Peterson LS et al que não mostrou diferença de acometimento por sexo 

entre crianças com esta forma em particular18. 

Normalmente, os estudos citam a idade de entre cinco e sete anos como a 

média de início dos sintomas 24,29,30. Nossos resultados foram semelhantes, com a 

idade média de surgimento dos primeiros sintomas sendo de 7,1 anos em média. 

A idade média ao diagnóstico foi de 9,3 anos em média, sendo que 75% dos 

pacientes apresentavam idade entre três e 14 anos de idade ao diagnóstico, o que 

similarmente confere com a literatura publicada. A idade média ao diagnóstico ---

citada em trabalhos de revisão e também em importantes estudos epidemiológicos 

sobre esclerodermia localizada juvenil--- varia de 7 até 13 anos 22,24,29, 30. Já em 

relação ao intervalo diagnóstico, 90% das crianças apresentam idade entre dois e 14 

anos ao diagnóstico, como cita a notável revisão de Browning JC16. 

Não foi possível analisarmos a origem étnica de nossos pacientes, ao 

contrário de muitos estudos realizados na América do Norte e em centros europeus. 

Estes trabalhos geralmente mostram que indivíduos de origem caucasiana são mais 

frequentemente afetados pela EL20,29, 35,110,113. Em nosso país, nossa herança 

miscigenada nos impediu de realizar tal observação. Somente pudemos constatar 

que os pacientes eram pardos em sua grande maioria, ou de fototipo IV e V. 

Em relação à forma clínica de esclerodermia localizada, a mais prevalente em 

nosso estudo foi a linear, perfazendo 62% de todos os casos (20 pacientes de 32), 

incluindo as formas tipicamente lineares e a forma mista, o que é análogo aos 

resultados já referidos na literatura sobre a doença na infância20,22,24,26,27. Destes, 

37% (12 pacientes) manifestavam a forma linear em membros e 9% (três pacientes) 

tinham acometimento facial, do tipo hemiatrofia facial progressiva ou SPR. Não 

foram encontrados casos de ELGS. O subtipo misto alcançou 15% (cinco pacientes). 

Coincidentemente, o importante estudo multicêntrico de Zulian et al encontrou a 

mesma prevalência de 15% para a forma mista de EL em sua coorte de 750 

crianças 22. 

No trabalho de Mertens et al, o qual avaliou retrospectivamente 119 pacientes 

com surgimento da doença na infância, os subtipos lineares também foram os mais 

frequentemente observados, com 56% de prevalência: a forma linear de membros 

alcançou 20%, a esclerodermia em golpe de sabre correspondeu a 18%, e a forma 

mista, a 19%116.  
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No estudo de Marzano et al, o qual analisou retrospectivamente 126 crianças 

e juvenis, comparando seus resultados com 113 pacientes com surgimento da 

doença na idade adulta, os autores observaram que a forma linear de esclerodermia 

afetou a faixa etária pediátrica (até 15 anos de idade) muito mais frequentemente do 

que os pacientes adultos10.  

Outro dado marcante, não foram encontrados em nossa amostra pacientes 

com a forma generalizada, o que é consistente com os dados da literatura de que 

esta variante clínica de EL seria observada principalmente em pacientes adultos8,9,10. 

Não foi verificada associação estatística entre forma clínica de Laxer e Zulian 

e idade, isto é, não encontramos associação entre uma faixa etária de diagnóstico 

em especial e um subtipo de EL em particular. Seria razoável esperar a 

característica de que crianças mais jovens tivessem mais frequentemente a forma 

linear da doença (ou mista), e de que pacientes no fim da adolescência/início da 

idade adulta tivessem mais comumente lesões em placas, no entanto, isso não foi 

observado. 

No trabalho de Christen-Zaech et al, semelhantemente aos nossos 

resultados, não foi notada diferença estatisticamente significativa entre idade e 

subtipo de EL20. 

Sintomas e sinais extra-cutâneos associados à ELJ foram muito frequentes na 

amostra por nós estudada, perfazendo 68,7% do total de pacientes, com 12,5% 

apresentando dois ou três sintomas/sinais extra-cutâneos, a saber articulares, 

neurológicos e/ou oftalmológicos.  

O importante estudo de colaboração internacional, de Zulian et al, mostrou 

uma prevalência menor de sintomas e sinais extra-cutâneos, 22,4% do total, com 

4% apresentando múltiplos acometimentos extra-cutâneos34. O trabalho Christen-

Zaech et al mostrou também uma prevalência menor: 38,9% das crianças avaliadas 

tinham uma ou mais manifestações não-cutâneas associadas, com 9,4% mostrando 

mais de uma manifestação extra-cutânea20. 

Quanto a prevalência de sintomas e sinais articulares em nossa amostra, 

foram encontradas em mais da metade dos pacientes (53,1%), associadas 

significativamente à forma clínica mais prevalente, a linear, e também à forma mista 

(combinação dos subtipos linear em membros e circunscrita). Tais sintomas e sinais 

articulares, principalmente artrite, contraturas, discrepância no comprimento e 

diâmetro das extremidades causando deformidades físicas, estão ligados 
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claramente à incapacidade funcional dos membros acometidos. O sintoma 

predominante foi artralgia, sendo o sintoma não cutâneo presente nas crianças e 

adolescentes com EL do tipo em placas. Interessantemente, na EL em placas, este 

sintoma não estava relacionado ao local das lesões cutâneas.  

O estudo de Marzano et al encontrou 12% de complicações articulares nos 

pacientes da faixa etária pediátrica, sendo que 45% dos pacientes afetados 

manifestavam a forma linear de EL. Semelhantemente às nossas observações, os 

autores deste trabalho observaram que crianças com esclerodermia linear acral 

mostraram defeitos de crescimento com encurtamento das extremidades afetadas, 

concluindo que as complicações ortopédicas da esclerodermia linear constituíram o 

problema mais angustiante destas crianças10.  

O trabalho de Zulian et al observou 47,2% de manifestações articulares, 

sendo que artrite, eventualmente causando discrepância no comprimento das 

pernas e limitação de movimento, foi registrada em 12,1% das crianças. A maioria 

dessas crianças (69,2%) manifestava esclerodermia linear de membros34. 

 Já o trabalho de Christen-Zaech et al, mostrou 20,5% de prevalência de 

manifestações músculo-esqueléticas, também estando associadas significantemente 

à forma linear de EL20. Curiosamente, artralgia também foi o único sintoma não-

cutâneo das crianças com a forma em placas, o que se assemelha aos nossos 

resultados. 

Por outro lado, a ausência dos dados laboratoriais em nosso trabalho, como 

fator reumatóide e provas inflamatórias, como PCR, dificulta a análise dos sintomas 

articulares não relacionados ao local das lesões cutâneas nos pacientes afetados. 

Tais exames frequentemente não estão disponíveis na rede pública de atendimento 

hospitalar, e a carência sócio-econômica dos pacientes acompanhados em nosso 

serviço torna o acesso a tais análises praticamente impossível. 

 A grande parte dos estudos internacionais citados acima inclui tais dados 

laboratoriais em suas avaliações, o que permite que sejam realizadas deduções 

sobre a relação dos sintomas articulares com o processo sistêmico da doença, 

mesmo que com lesões cutâneas distantes do local de acometimento articular. Tais 

inferições não são possíveis em nosso estudo.  

            Em relação aos sintomas e sinais neurológicos, a prevalência em nossa 

amostra foi de 18,7%, também estando associada estatisticamente à forma linear, 

no total de casos. Digno de nota, é que dos seis pacientes com sintomas 
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neurológicos, quatro pacientes tinham a forma linear em membros e apenas dois 

apresentavam hemiatrofia facial progressiva. Portanto, quatro pacientes 

apresentavam sintomas neurológicos que não foram relacionados ao local do 

envolvimento cutâneo.  

O sintoma neurológico observado majoritariamente entre nossos pacientes foi 

cefaleia, que fechou critérios para cefaleia do tipo migrânia na maior parte dos 

pacientes afetados (quatro de seis pacientes). Este sintoma foi referido como 

unilateral nestes quatro pacientes. Também foi relatado como ipsilateral às 

alterações crânio-faciais e surgiu quase sincronicamente ao início dos sintomas 

cutâneos nos dois pacientes com diagnóstico de hemiatrofia facial progressiva. Além 

disso, houve redução da intensidade da dor em três de cinco pacientes quando 

iniciado o tratamento com prednisona e methotrexato em doses plenas 

imunossupressoras.  

Sabemos, entretanto, que cefaleia é uma queixa muito comum em pacientes 

pediátricos, grande parte apresentando tal sintoma em algum período da infância ou 

adolescência, seja de forma esporádica ou crônica. Portanto, se trata de um sintoma 

inespecífico, não sendo possível, com um n reduzido como o nosso, sobretudo na 

inexistência de um grupo controle, concluirmos com um grau elevado de certeza que 

tal sintoma esteja de fato ligado a uma real manifestação do processo patológico 

sistêmico de esclerodermia localizada nos pacientes de nossa amostra, 

principalmente no caso de cefaleia apresentada nos pacientes com a doença fora da 

localização crânio-facial. 

Um único paciente com síndrome de Parry-Romberg manifestou convulsões e 

teve diagnóstico de epilepsia através de exame de EEG e anormalidade na RNM --- 

calcificação intraparenquimal ipsilateral à alteração facial cutânea. Os outros dois 

pacientes com hemiatrofia facial progressiva não demonstraram alterações nos 

exames de imagem. Nos quatro outros pacientes com cefaleia e esclerodermia 

linear de membros não foram realizados exames de imagem, devido tanto à 

inespecificidade do sintoma apresentado e ao risco inerente da sedação e contraste 

radiológico a que as crianças seriam expostas, quanto pela extrema dificuldade de 

acesso aos exames radiológicos nos hospitais do sistema único de saúde do Distrito 

Federal. 

Lembramos que segundo a Classificação Internacional de Cefaléias, de 2013, 

enxaqueca em crianças e adolescentes (menores de 18 anos) é mais 
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frequentemente bilateral do que em adultos, sendo que a cefaleia unilateral surge, 

geralmente, no final da adolescência113. Nossos achados se mostraram distintos a 

este dado, já que crianças e juvenis no ínicio do período da adolescência (menores 

do que 14 anos) apresentaram o sintoma de enxaqueca unilateral. Esta constatação 

poderia ser um dado a favor de que a cefaleia crônica apresentada por nossos 

pacientes possa compartilhar do mesmo mecanismo fisiopatológico da 

esclerodermia linear (não necessariamente crânio-facial), embora se trate apenas de 

análises conjecturais. 

Concernente à relação entre cefaléia e esclerodermia linear crânio-facial, este 

é um tema ainda pobremente caracterizado na literatura e somente uma minoria de 

casos tem sido classificada como cefaleia do tipo migrânia10, 117,118,119. Segundo 

Polcari e colaboradores, é provável que haja um viés na literatura, com a descrição 

de pacientes com mais graves manifestações neurológicas e menosprezando 

sintomas mais brandos como cefaleia entre estes achados116. Além disso, estes 

autores explicam que assim como a patogênese da EL não é bem compreendida, 

assim também não o é quanto à cefaleia do tipo migrânia, embora existam 

evidências de que o processo imuno-mediado e as consequentes alterações 

microvasculares causando vasculite e fibrose, tanto na pele afetada quanto no tecido 

cerebral, estejam na gênese de ambos os processos117.  

Menascu et al descreveu um caso muito interessante de cefaleia migranosa 

grave como sintoma neurológico em um menino de 13 anos que primeiramente foi 

diagnosticado com ELGS, mas que teve o diagnóstico alterado para síndrome de 

Parry-Romberg conforme seus achados clínico-patológicos e neuro-radiológicos 

evoluíram. Os autores concluem que devido aos critérios de diferenciação entre as 

entidades (SPR e ELGS) serem até o momento obscuros e controversos, é razoável 

considerá-las como parte do mesmo espectro clínico-patológico120. Vários outros 

estudos recentes apontam no mesmo sentido 28,99,100,119,121. 

De extrema relevância também são as constatações de Chiu et al, que 

avaliou uma coorte de 32 crianças com diagnóstico de esclerodermia crânio-facial 

(ELGS e HFP). Os autores salientam que a presença de sintomas neurológicos não 

foi correlacionada com anormalidades de neuroimagem, conforme 2 pacientes 

assintomáticos tiveram alterações marcantes na RNM, enquanto o mesmo exame 

mostrou-se anormal em somente doi de nove pacientes que eram sintomáticos 

(manifestavam convulsões e cefaleia na maior parte dos casos). Outrossim, os 
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mesmos autores assinalam que a gravidade da doença superficial cutânea não é 

capaz de predizer envolvimento neurológico, pois um paciente com envolvimento 

cutâneo sutil teve convulsões e achados consideráveis na RNM, enquanto um outro 

paciente com um defeito ósseo importante não demonstrava envolvimento algum do 

parênquima cerebral 122. 

O trabalho de Rosario e colaboradores, mostrou um extraordinário caso de 

envolvimento neurológico, na forma de convulsões com alteração focal à RNM, 

ocorrendo em uma jovem de 19 anos com esclerodermia em placas profunda. Os 

autores destacam que a grande maioria dos relatos de envolvimento neurológico 

ocorrem em pacientes com esclerodermia localizada linear crânio-facial, sendo 

extremamente raro em pacientes com outros subtipos de EL 123. 

Este caso é extremamente relevante, não somente devido à sua raridade, 

mas porque suporta a idéia atual de que a patogênese da esclerodermia localizada 

esteja realmente relacionada a um processo auto-imune sistêmico123.  

Outra reflexão que urge ponderarmos é sobre a necessidade de realizar 

exames de neuroimagem em pacientes pediátricos com sintomas neurológicos 

(incluindo cefaleia/enxaqueca), pois tais exames podem ser realmente necessários a 

fim de direcionar e embasar a condução terapêutica de casos de esclerodermia 

linear juvenil, mesmo que fora da localização crânio-facial. 

Zulian e colaboradores, relativamente às manifestações neurológicas, 

observaram acometimento em 4,4% dos pacientes, sendo que o envolvimento 

neurológico foi significativamente mais frequente em pacientes com esclerodermia 

linear da face (ELGS/SPR) e foi observado raramente em pacientes com outros 

subtipos, o que difere de nossa análise34. Por outro lado, similarmente aos nossos 

resultados, os autores deste trabalho pontuaram que dez pacientes apresentavam 

anormalidades neurológicas que não foram relacionadas ao local das lesões 

cutâneas: seis tinham esclerodermia linear de membros/tronco, três tinham a 

varianteem placas e um possuí esclerodermia profunda34.  

O estudo de Christen-Zaech et al mostrou envolvimento do sistema nervoso 

central em 10,2% dos pacientes, sendo que cefaleia foi o sintoma mais comum e 

ocorreu predominantemente em pacientes com esclerodermia em golpe de sabre20.  

No trabalho de Marzano et al, as complicações neurológicas foram 

observadas em 47% das crianças com esclerodermia linear crânio-facial10. Dois dos 
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seis pacientes afetados apresentavam cefaleia do tipo migrania e neuralgia 

trigeminal.  

Ainda, de acordo com Tollefson e Witman, os achados dos exames de 

imagem de tomografia computadorizada de alta resolução e RNM de crânio em 

pacientes com esclerodermia linear crânio-facial — ELGS/HFP--- e doença 

neurológica foram usualmente ipsilaterais, o que suporta a idéia de que as 

manifestações neurológicas estejam diretamente ligadas à doença cutânea28. 

Quanto aos sintomas e sinais oftalmológicos em nossa amostra, 

compreenderam majoritariamente o sintoma de redução da acuidade visual, sendo a 

prevalência observada de 9,4%, não se relacionando estatisticamente a nenhuma 

forma clínica em especial. Um paciente com síndrome de Parry-Romberg (SPR) 

registrou dor ocular, o qual foi diagnosticado com episclerite; enquanto outro 

paciente, identicamente com HFP, apresentava também dor ocular e foi 

diagnosticado com uveíte anterior. De forma intrigante, um paciente com a variante 

em placas foi acometido por baixa de acuidade visual, e por blefarite (recidivante).  

Devemos observar que erros de refração, resultando em baixa de acuidade 

visual, assim como a alteração reconhecida como blefarite, também são sintomas e 

sinais comuns e inespecíficos, sobretudo na infância, podendo representar então um 

viés de informação. De fato, assim como ponderamos previamente em relação à 

cefaleia, não é possível deduzirmos que tais alterações se tratem de uma 

manifestação genuína oftalmológica do processo patológico sistêmico da 

esclerodermia localizada juvenil.  

O trabalho de Zulian et al verificou a prevalência de 3,2% de acometimento 

oftalmológico, sendo relacionado significativamente à forma linear crânio-facial34, 

diferentemente de nossa análise. 

Do mesmo modo, distintamente a nossa análise, Marzano et al observou a 

prevalência de 6,3% de envolvimento ocular, ocorrendo apenas nas crianças com 

esclerodermia linear crânio-facial (em 47% desses casos), sendo quatro pacientes 

com síndrome de Parry-Romberg, um caso com ELGS e em três casos de formas 

mistas (esclerodermia linear crânio-facial associadamente à forma em placas ou ao 

subtipo linear de outros locais)10.  

Em outro influente artigo, de Zannin et al, foram pormenorizados os achados 

de envolvimento ocular nas mesmas crianças avaliadas no abrangente estudo 

internacional de 750 crianças. 3,2% dos pacientes revelaram acometimento ocular 
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significativo. 66,7% tinham ELGS, 20,8% tinham esclerodermia linear de 

membros/tronco, 8,3% tinham esclerodermia generalizada e 4,2% (um paciente de 

24) apresentava a forma em placas. 41,7% registrava alterações dos anexos 

oculares (pálpebras e cílios) — que foi o principal tipo de anormalidade observada ---

29,2% apresentava inflamação do segmento anterior (cinc pacientes com uveíte 

anterior e dois com episclerite) e 12.5% tinham anormalidades relacionadas ao SNC. 

Quatro pacientes apresentavam achados únicos como estrabismo paralítico (u 

paciente), pseudopapiledema (um paciente) e erros de refração (dois pacientes) 124. 

Há vários pontos pertinentes a que devemos nos ater sobre este extenso 

estudo descrito acima: primeiramente, como esperado, 2/3 dos pacientes com 

envolvimento ocular possuíam ELGS, mas de forma muito interessante o outro 1/3 

não possuía nenhuma lesão facial; em segundo lugar, surpreendentemente, houve 

acometimento oftalmológico de uma criança com esclerodermia em placas, assim 

como também foram registradas alterações inespecíficas como erros de refração—

semelhantemente aos nossos achados;  e em terceiro e último lugar, tais 

anormalidades oftalmológicas significativas observadas em crianças e adolescentes 

sem lesões faciais leva a uma preocupação sobre a necessidade da realização de 

screening ocular periódico também em outras formas de esclerodermia fora da 

localização crânio-facial.  

Sobre este último tópico, no intrigante artigo de revisão de Foeldvari, frente ao 

risco real de instalação de graves sequelas oculares, como amaurose irreversível, 

há a prudente recomendação de realizar exames oftalmológicos de triagem para 

uveíte em casos de esclerodermia com acometimento de face e couro cabeludo a 

cada seis meses, mas também proceder a esta avaliação em pacientes com 

esclerodermia localizada não facial a cada um ano125. 

Ademais, a elevada prevalência observada de sintomas e sinais extra-

cutâneos associados em nossa amostra contrasta com a tradicional e antiga 

afirmação de que a esclerodermia localizada seria tipicamente uma doença benigna, 

de acometimento exclusivamente limitado à pele. Tal constatação vem ao encontro 

das conclusões de proeminentes trabalhos publicados recentemente de que a 

esclerodermia localizada na infância pode ser acompanhada de morbidade elevada, 

causando diversos prejuízos funcionais e de qualidade de vida que acompanharão 

estas crianças e jovens por boa parte de seu desenvolvimento 14,24,29,33,42,43,79,89,110. 
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A aumentada prevalência encontrada de deformidades inestéticas, afetando 

68,7% das crianças e jovens, também se mostrou estatisticamente associada à 

forma linear da doença. A prevalência altíssima de deformidades cosméticas na 

forma linear (linear e mista), de 95%, chama a atenção. Também é marcante a alta 

prevalência de pacientes referindo desconforto cosmético (90%), a grande maioria 

destes com esclerodermia linear. Tal dado é no mínimo preocupante, já que se trata 

de pacientes na faixa pediátrica, muitos com menos de 14 anos de idade. Estes 

aspectos da doença certamente afetam negativamente a auto-estima destas 

crianças e adolescentes, o que somado aos déficits funcionais, geram prejuízo para 

seu desenvolvimento físico e psicológico109. 

Quanto às publicações sobre a presença de deformidades cosméticas 

associadamente à esclerodermia localizada em crianças e adolescentes, há pobre 

descrição e caracterização. Alguns artigos de revisão, comentam sobre as 

manifestações cosméticas juntamente com deformidades funcionais atingirem 

crianças em fase de crescimento e prosseguirem com elas até a idade adulta, mas 

não entram em detalhes sobre este tópico específico9,88,126,127.  

A melhor análise encontrada sobre este tema é o estudo de Piram e 

colaboradores, o qual avaliou retrospectivamente 52 pacientes pediátricos com 

diagnóstico de esclerodermia localizada linear. Os autores destacam a alta 

prevalência observada de deformidades inestéticas acometendo as crianças e 

adolescentes acompanhadas, de quase 100% (51 pacientes). Adicionalmente, 

descreve que 20% dos pacientes apresentavam despigmentação residual, também 

20% tinham atrofia cutânea, e 60% registravam ambos os sinais cutâneos. Ainda, 

2/3 referiam desconforto estético, o que é um dado oportuno28. 

Encontramos uma significativa percentagem de acometimento da doença 

entre jovens de 11 a 14 anos de idade (43,7% do total). Tal dado é relevante, 

sobretudo ao ser revelada acima a alta prevalência de manifestações extra-

cutâneas, em especial de sintomas articulares, e também de deformidades 

cosmiátricas. O início da adolescência é sabidamente um período de importantes 

mudanças físicas, emocionais e psíquicas128. O que gera frequentemente um forte 

emaranhado de conflitos internos, seja pelo luto da infância perdida, seja pela 

necessidade de auto-afirmação e identificação, assim como pela busca por 

emancipação como personalidade adulta e capaz. Mesmo entre meninos e meninas 

advindos de classes e contextos sociais desfavorecidos—como são os pacientes de 
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nossa amostra--, que tendem a entrar para a vida adulta (por assim dizer) mais 

precocemente, é inegável que o adolescer é um processo muitas vezes 

conturbado129. 

Portanto, é de esperar que esse período se torne ainda mais atribulado 

quando estes jovens se deparam com os difíceis desafios impostos pelas limitações 

da enfermidade 109, 130, 131, 132. 

Observamos no decorrer de nossa pesquisa, como muitos pacientes que 

passavam pela transição da infância para a adolescência mudavam seu 

comportamento e sua visão a respeito de seu corpo e de sua própria aparência. Um 

caso em especial, que nos chamou a atenção, foi o de uma menina de 11 anos com 

esclerodermia linear do tipo hemiatrofia facial progressiva, com longo tempo de 

duração de atividade da doença, apresentando atrofia intensa dos tecidos profundos 

do lado direito da face. Passou por vários tratamentos imussupressores ao longo de 

sua infância, com pobre resposta terapêutica, ficando com importantes sequelas 

estéticas e funcionais. Teve início dos sintomas aos 4 anos, diagnóstico aos 5 e 

surpreendentemente transcorreu os anos de sua infância sem queixar-se de sua 

aparência ou da dificuldade de seu tratamento. Aos 11 anos de idade, porém, seu 

comportamento mudou drasticamente, passando a apresentar claros sintomas de 

ansiedade e depressão. Está em acompanhamento psicológico e psiquiátrico desde 

então. Neste ano de 2018, após alcançar-se a estabilização e inatividade da doença 

por 2 anos, foi iniciado o processo de reconstrução plástico-cirúrgica facial, o que foi 

fundamental para seu restabelecimento emocional. 

De nota, devemos esclarecer que não estamos sugerindo cirurgia 

reconstrutora para todos os casos de hemiatrofia facial progressiva; temos ciência 

de que a cirurgia plástica é indicada apenas em casos individuais e selecionados. 

Outrossim, tal procedimento cirúrgico deve ser bem pensado e planejado, e 

idealmente realizado com no mínimo 6 meses de inatividade da doença 42. 

Em relação ao atraso diagnóstico, o tempo médio entre o surgimento dos 

primeiros sintomas da doença e o correto diagnóstico foi de 2,2 anos, com variação 

de 2 meses até 15 anos. 6 meses ou mais já é considerado um tempo significativo 

de atraso no diagnóstico e consequentemente para início da terapia adequada, 

porque pode resultar em um número maior de pacientes apresentando-se em fase 

de dano irreversível 29,110. Embora dados sejam escassos quanto ao tempo de janela 

terapêutica na esclerodermia localizada, o consenso dos especialistas é de que a 
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doença tem uma fase ativa que é passível de se tratar seguindo-se após uma fase 

de dano relativamente irreversível que não responderia à terapêutica75,84,110,111. 

De acordo com inúmeros estudos epidemiológicos conduzidos nos últimos 

anos, a esclerodermia localizada juvenil pode permanecer sem diagnóstico por 

muitos meses a anos20,22,29,30,79,111,133. O interessante trabalho conduzido na Suiça, 

de Weibel et al, identificou uma demora média de 11,1 mês (2-79 meses) para a 

realização do diagnóstico, e um tempo médio de atraso para início do tratamento de 

16,6 meses29. De fato, neste artigo, os autores destacam que nenhum dos 50 

pacientes pediátricos foi corretamente diagnosticado à apresentação, 44% não teve 

diagnóstico algum, em 20% dos casos foi confundido com dermatite atópica, em 8%, 

com nevo melanocítico, e em 6%, com infecção fúngica29.  

Outra série de 89 pacientes pediátricos advindos de 8 diferentes centros de 

reumatologia do Reino Unido registrou um tempo médio desde o primeiro sintoma ao 

diagnóstico definitivo de 13 meses (variação de 1-102 meses)111.  

Já no estudo de Christen-Zaech et al, que incluiu 136 crianças em Chicago, a 

média de atraso diagnóstico foi de 14,5 meses (variação de 1-96 meses)20.  

No recente e intrigante estudo de Martini e colaboradores, o qual analisou 

retrospectivamente a progressão clínica de 133 crianças na Itália, foi evidenciada 

uma média de atraso diagnóstico de 1,3 anos. Tal atraso para início de tratamento 

sistêmico foi associado à atividade mais longa da doença e a maiores taxas de 

recidiva79.  

No trabalho de Zulian et al, de 2006, o tempo diagnóstico médio para o 

diagnóstico foi de 1,6 anos (com variação de 0-16,7 anos) 22.  

Na série de Piram e col., que avaliou apenas pacientes com EL linear, a 

demora foi de 1,8 anos (com variação de 15 dias-8 anos)30.  

Uziel et al registrou um atraso superior ao dos autores anteriormente citados, 

sendo de 4 anos em um pequeno grupo de pacientes com EL na infância133. 

Em relação à esclerodermia linear crânio-facial, 2 estudos estabeleceram um 

tempo ainda mais significativo de demora, de 8,9-11 anos28,134. Conforme já citamos 

no capítulo introdutório, estes pacientes com lesões em topografia de cabeça 

apresentam frequentemente um tempo de atraso diagnóstico mais longo. O estudo 

de Tollefson e Witmann registrou um tempo médio para diagnóstico de 8,9 anos, 

com alguns pacientes sem diagnóstico por mais de 40 anos28. 
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Segundo confirmam vários insignes trabalhos, um intervalo de tempo 

prolongado entre a primeira manifestação da esclerodermia localizada juvenil e o 

diagnóstico definitivo afeta adversamente o prognóstico e enfatiza a necessidade de 

conscientização entre os médicos que atuam no cuidado primário a fim de 

considerar o diagnóstico de esclerodermia localizada mais precocemente e 

referenciar os pacientes aos especialistas 42,43,75,79, 84, 87, 88,110,111,125.  

Há vários motivos que podem ser citados para explicar o longo atraso 

diagnóstico observado na ELJ. A começar pelas próprias características clínico-

epidemiológicas da esclerodermia localizada: além de ser incomum, apresenta um 

quadro clínico em seu estágio precoce muitas vezes sutil e que passaria facilmente 

desapercebido pelos médicos clínicos, pediatras, e inclusive dermatologistas que 

primeiramente recebem estes pacientes. Em adição, como cita Weibel et al, os 

pacientes podem eventualmente desenvolver uma lesão primária a qual pode 

permanecer estática por vários meses a anos, para então subitamente sua condição 

se tornar progressiva e mais evidente29. Além disso, a doença pode se assemelhar a 

outros diagnósticos mais frequentes, como dermatite atópica, equimoses, mal-

formações vasculares, nevos melanocíticos, vitiligo, cicatrizes discrômicas, entre 

outras patologias. 

Outro dado de extrema magnitude, é que em nosso país, a saúde pública é 

de longa data negligenciada, o que se reflete no triste fato de que os pacientes com 

pior situação sócio-econômica encontram inúmeros obstáculos até chegar a uma 

avaliação médica, por conseguinte com um enorme tempo de espera até 

conseguirem o atendimento de referência com especialistas, como dermatologistas 

e reumatologistas. De fato, também há carência de pediatras na rede pública de 

saúde. Tais dificuldades contribuem certamente na demora em se diagnosticar e 

consequentemente tratar adequadamente o quadro, o que aumenta o risco de 

incapacidades funcionais e sequelas estéticas advindas deste atraso diagnóstico. 

Em se tratando da relação entre o tempo de atraso para se diagnosticar a 

doença e o surgimento de incapacidades funcionais — ligadas à presença de 

sintomas e sinais extra-cutâneos associados à ELJ, sobretudo articulares --- e de 

deformidades inestéticas, embora considerado longo se compararmos com os dados 

encontrados na literatura (mais de 2 anos em média)29,30,79,110, surpreendentemente, 

não houve associação estatística. Tal dado também se comprovou na análise 

especificamente da forma linear da doença. Portanto, não se comprovou nesta 
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amostra a associação entre atraso diagnóstico e pior prognóstico funcional e 

estético.  

A análise encontrada é semelhante à descrita no trabalho de Weibel et al, que 

não observou relação estatisticamente significativa entre a duração da doença 

previamente ao início de tratamento imunossupressor e o grau de comprometimento 

funcional articular29. Mas é contrastante com os dados encontrados por Herrick et al 

que encontrou associação significativa entre pacientes que tiveram um melhor 

resultado funcional articular e um curto tempo entre o surgimento dos primeiros 

sintomas e o início de terapêutica com methotrexato114.  

Analisando criticando nosso trabalho, observamos que suas maiores 

limitações foram o n relativamente reduzido e a ausência de um grupo controle, que 

proveram dados limitados a respeito do resultado ou prognóstico dos pacientes.  

A falta do grupo controle, adicionalmente, dificulta a realização de conclusões 

a respeito de sintomas inespecíficos, como cefaleia e redução da acuidade visual, 

assim como a alteração observada como blefarite, estarem ligados realmente às 

manifestações do processo patológico sistêmico de base da esclerodermia 

localizada. Em trabalhos com um número bem mais expressivo de indivíduos, como 

os mencionados previamente advindos da literatura internacional, é plausível se 

chegar a tais conclusões, mas isso não é possível frente a um n reduzido, como em 

nossa amostra. 

            Ademais, admitimos que a presença ou a ausência de manifestações não-

cutâneas não seria o parâmetro ideal de avaliação de limitação funcional e que nos 

faltou parâmetros mais objetivos (ou precisos) para a caracterização e quantificação 

das manifestações extra-cutâneas. Assim como a observação clínica ao exame 

dermatológico de deformidades inestéticas segundo a aparência e palpação das 

lesões, além do desconforto referido pelos próprios pacientes, são dados subjetivos.   

É bem verdade que em se tratando de uma doença rara, com baixas taxas de 

incidência anuais, consoante aos dados de vários estudos epidemiológicos 

publicados9,17, uma amostra de 32 pacientes, de um único serviço, é considerável. 

Adicionalmente, devemos esclarecer que ainda não há ferramentas clínicas 

bem validadas para avaliar as manifestações extra-cutâneas, o que verdadeiramente 

justifica nossa falta de objetividade no que tange a esta lacuna de nosso trabalho. 

Ao término do desenvolvimento dessa dissertação, tomamos conhecimento pelo 

artigo de Constantin e col., de maio de 2018, de que, felizmente, tais ferramentas 
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estão sendo atualmente desenvolvidas por vários investigadores da dermatologia e 

reumatologia pediátrica internacional42. 

De qualquer modo, este trabalho foi resultado de um amplo esforço conjunto 

multi-disciplinar — desde dermatologistas e reumatologistas pediátricos, passando 

por residentes de dermatologia, acadêmicos do curso de medicina, fisioterapeutas, 

enfermeiros, técnicos de enfermagem, até recepcionistas do ambulatório--, tanto 

funcionários regulamentados do hospital, quanto estudantes e profissionais que 

trabalharam voluntariamente. Todos estes profissionais estiveram tenazmente 

empenhados em coletar o maior número de dados possíveis a fim de realizar um 

registro fidedigno do perfil clínico-epidemiológico de nossos pacientes, que são 

acompanhados semanalmente no ambulatório de dermatopediatria de um hospital 

universitário, referência na região no cuidado especializado de crianças carentes.  

Lembramos, novamente, que nosso serviço faz parte da rede hospitalar 

pública do Distrito Federal, e, como tal, com limitados subsídios financeiros e 

estruturais, com uma demanda gigantesca de trabalho em um ambiente com tão 

pouco incentivo à pesquisa científica.  

Estamos certos que a partir deste trabalho, que avaliou dados demográficos, 

epidemiológicos, diagnósticos e prognósticos, novos estudos surgirão, com um 

número de pacientes mais amplo (muito possivelmente um estudo multicêntrico, em 

conjunto com outros serviços de dermatologia e reumatologia da região); 

endereçados no sentido de sanar as dúvidas e preencher as lacunas deixadas pelo 

presente trabalho. Assim como pretendemos ampliar nossas análises, verificando 

dados como gravidade de dano e atividade, e também avaliar o perfil de tratamento 

e as taxas de remissão das crianças e juvenis com EL no Distrito Federal e entorno.  
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6 CONCLUSÕES 

Nosso estudo surge da necessidade tangível de caracterizar o perfil 

demográfico e clínico dos pacientes com esclerodermia localizada juvenil 

acompanhados em um serviço de referência dermatológico no Distrito Federal. Não 

há dados consoantes a este tema registrados com relação a pacientes infanto-

juvenis em nosso país. Portanto, eis a relevância do trabalho realizado. 

         Embora a esclerodermia localizada em placas tenha sido o segundo subtipo de 

EL mais frequentemente registrado em nossa amostra– a qual revela na sua forma 

superficial um prognóstico melhor--- também se verificou que a maioria dos 

pacientes avaliados se enquadra no subtipo linear, surgindo em média 

precocemente e mostrando um longo tempo de evolução até que se consiga um 

diagnóstico preciso e a terapêutica necessária seja instaurada, advindo então riscos 

significativos de morbidade funcional e cosmiátrica. 

          Observamos, adicionalmente, uma elevada prevalência de sintomas e sinais 

de localização extra-cutânea associados à esclerodermia localizada juvenil, 

principalmente sintomas articulares, mas também verificamos a presença de 

sintomas neurológicos e oftalmológicos na amostra estudada, o que não pode deixar 

de ser valorizado. Portanto, nosso trabalho vem ao encontro das mais recentes 

conclusões publicadas na literatura mundial de que a esclerodermia localizada 

juvenil não é exclusivamente uma enfermidade limitada à pele. 

         Como podemos constatar, os sintomas e sinais articulares se mostraram 

claramente associados estatisticamente às formas linear e mista. De fato, 

averiguamos que a hemiatrofia de membros pode limitar substancialmente a função 

motora. Tais sintomas articulares podem requerer, além do tratamento sistêmico 

imunossupressor, intervenção tanto fisioterápica como cirúrgica, com fins de 

reabilitação.  

         Verificamos, similarmente, associação entre sintomas/sinais neurológicos e as 

formas lineares da doença; entretanto, em relação aos sintomas oftalmológicos, não 

observamos associação com nenhuma forma clínica de esclerodermia localizada. 

         Quanto à hemiatrofia crânio-facial, esta pode, com efeito, impactar as funções 

neurológica e visual, requerendo exames e cuidados médico-odontológicos 

direcionados à triagem e à reabilitação deste envolvimento nas crianças e jovens 
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afetados; assim como pode requerer abordagem cirúrgica plástico-reconstrutora 

após se alcançar a estabilidade do quadro clínico. 

          De forma relevante, observamos que alguns pacientes com o subtipo linear de 

membros apresentaram sintomas neurológicos, assim como um paciente com a 

variante circunscrita manifestou sintomas oculares. Tais dados, conforme discutimos 

no capítulo prévio, podem sugerir que o envolvimento extra-cutâneo na 

esclerodermia localizada juvenil possa acontecer remotamente ao local afetado pela 

lesão de pele – e que inclusive possa antevir ao acometimento cutâneo.  

           Não há consenso nas publicações a respeito da primordialidade em se 

proceder à triagem com exames neurológicos de imagem ou oftalmológicos 

periódicos em formas de esclerodermia localizada juvenil extra-faciais, no caso de 

pacientes assintomáticos; a despeito de tais avaliações serem mandatórias em 

indivíduos apresentando sinais ou sintomas relacionados aos sistemas neurológico e 

ocular, mesmo que inespecíficos. 

          Nesta hora, faz-se imperativo, realizar um alerta à comunidade médica em 

geral, seja para os colegas generalistas, seja para os especialistas que tratam 

crianças, como pediatras, reumatologistas, oftalmologistas e também neurologistas 

pediátricos, no que concerne ao diagnóstico diferencial de artropatias e convulsões 

inexplicadas; outrossim de cefaleia, principalmente do tipo migrânia, de difícil 

caracterização, muitas vezes acompanhadas de aura, assim como nos casos de 

déficit visual inexplicado e inflamação de anexos oculares crônica e recidivante, a 

fim de que incluam a esclerodermia localizada em suas hipóteses diagnósticas. 

         O alerta também não poderia deixar de ser endereçado aos colegas 

dermatologistas que avaliam tanto esporadicamente, quanto frequentemente 

crianças e adolescentes. Comprovamos, infelizmente, que muito tempo leva entre a 

primeira manifestação cutânea da doença e seu correto diagnóstico. Em nossa 

amostra, mais de 2 anos em média. Por inúmeros problemas e questões logísticas 

do sistema de saúde brasileiro e distrital, seja público, seja privado, os pacientes 

enfrentam uma longa demora até conseguirem o devido atendimento especializado 

dermatológico. Portanto, não podemos deixar de suspeitar de esclerodermia 

localizada frente a lesões cutâneas sugestivas, sobretudo na presença de sinais 

inflamatórios (incipientes), a fim de que não percamos a hora-chave de iniciar o 

devido tratamento. 
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Ademais, encontramos uma elevada prevalência de deformidades inestéticas, 

causando desconforto psicológico a estas crianças e jovens em processo de 

formação de sua personalidade. Tais deformidades foram associadas 

estatisticamente à forma linear da doença. Este dado é pertinente, pois há pobre 

caracterização na literatura sobre esta associação. 

          Embora o tempo médio entre o surgimento de sintomas da doença e a 

realização do diagnóstico tenha sido considerado longo----mais de 2 anos---, 

surpreendentemente não foi encontrada associação estatística entre este atraso 

diagnóstico e a capacidade funcional e estética dos indivíduos.  

           Destacamos, ainda, que a esclerodermia localizada juvenil com 

manifestações extracutâneas parece representar um novo subtipo dentro da doença. 

Embora o comprometimento orgânico seja mais leve do que na esclerodermia 

sistêmica, e geralmente não ameaçador à vida, as evidências nos últimos anos 

indicam que a esclerodermia localizada juvenil com tais manifestações e a 

esclerodermia sistêmica juvenil sejam dois fins em um mesmo espectro contínuo da 

enfermidade88. 

          A esclerodermia localizada não é fatal realmente – na grande maioria dos 

casos -- mas constatamos como é frequente a debilitação física e emocional dos 

pacientes afetados, em tão precoce idade. Tais manifestações e sequelas 

provavelmente lhes acompanharão por boa parte da vida adulta. 

         Por fim, devemos acrescentar que novos estudos, com um n mais amplo e 

delineamento mais preciso, precisam ser encorajados, a fim de que sejam 

preenchidas as lacunas deixadas pelo presente trabalho —principalmente 

relacionadas a dados como severidade de dano, atividade e remissão da doença, e 

suas relações com o tratamento e prognóstico---, a fim de que novas fronteiras no 

cuidado e assistência de nossos pacientes sejam alcançadas. 
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