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Resumo: Introducdo: A dermatomiosite juvenil e a esclerodermia sistémica sdo doencas inflamatérias
crénicas de etiologia autoimune com prevaléncia rara em criancas. Podem ser manifestadas de
forma conjunta compondo um espectro da Doenca Mista do Tecido Conjuntivo (DMTC).
Descricdo do caso: CSS, sexo feminino, dez anos, com historia de dor e edema em tornozelos,
joelhos, cotovelos e punhos desde os cinco anos, associada a restricdo de movimento. Aos oito
anos evoluiu com nédulos em articulagdes e atraso de crescimento. Ao exame fisico apresentava
lipodistrofia, esclerodactilia, calcinose cuténea, fendbmeno de Raynaud, pdpulas de Gottron e
restricdo de movimento dos quirodactilos causado pelo espessamento cutdneo. Exames
laboratoriais: FAN 1/640, CPK: 408, LDH: 558, AntiDNA, AntiSM, Anti-RO, Anti-LA, ndo
reagentes. Anti-RNP indeterminado. C3, C4 e CH50 normais. A tomografia de torax evidenciava
opacidades reticulares bilateralmente com &reas de atenuagd em vidro fosco e discretas
bronquioectasias. Na espirometria apresentava reducdo da Capacidade Vital Forcada, com
disturbio restritivo. Foi feito o diagnostico de DMTC e foi indicada a infusdo mensal de
Ciclofosfamida, além de terapia com Prednisona e Sildenafil. Discussdo: A associagdo da
dermatomiosite e esclerodermia sistémica nos faz pensar no diagnostico de DMTC, uma doenca
autoimune sistémica com manifestaces clinicas comuns a mais de um tipo de colagenose. A
incidéncia na faixa etéria pediétrica € rara, sendo mais comum em meninas e com idade média de
inicio de 10,7 anos. A apresentacdo clinica da DMTC pode variar de uma doenca aguda grave a
um quadro insidioso com acumulo dos sinais e sintomas. A paciente do caso apresentava
acometimento sistémico precoce e grave, com resposta pobre ap uso dos iMUNOSSUPreSSores.
Concluséo: O pediatra geral deve suspeitar de DMTC em criangas com doencgas multissistémicas
sem causas aparentes, tendo em vista a importancia do diagnéstico e tratamento precoces para a
reducéo da morbimortalidade da doenga.
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