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Resumo: INTRODUCAOQ: esclerodermia pedidtrica abrange dois grandes grupos de entidades clinicas:
Esclerose sistémica(ES) e Esclerodermia localizada(EL). ES é uma doenca auto-imune com
acometimento da pele e oOrgaos internos, consiste de fibrose causada pela disfuncdo de
fibroblastos e vascul opatia de pequenos vasos. Classificada em: ES difusa (espessamento cutaneo
gue acomete o tronco e a regido proximal e distal dos membros), ES limitada(acomete regiéao
distal dos membros e face). Na infancia a EL é 10 vezes mais comum que a ES sendo a
incidéncia desta ultima de 1 para 1 milh&.DESCRICAO DO CASO: G.T, 13 anos, feminino,
indigena, natural de Humait&AM. Ha 10 anos pai observou lesdo crostosa em olécrano direito
com extensdo para antebrago, dolorosa que limitava movimentagdo. Posteriormente observou
lesbes em mao direita e pés, sO conseguiu atendimento especializado 10 anos apos 0 inicio dos
sintomas. A primeira avaliacio especializada apresentava esclerodactilia, Glceras digitais,
fendbmeno de Raynaud, faceis esclerodérmica, microstomia, calcinose no ante brago direito e
espessamento cutaneo até cotovelos e joelhos, pressdo arterial normal. Negou qualquer tipo de
disfagia Tomografia computadoriza de térax e ecocardiograma normais. DISCUSSAO: A
manifestagdes clinicas da ES podem ser vascular, cuténeas, gastrointestinal, pulmonar, musculo-
esquelético, cardiacas e renais. A paciente apresentava manifestacbes cuténeas e vasculares,
espessamento da pele, esclerodactilia, calcinose, Ulceras digitais e fendmeno de Raynaud, mas
sem nenhum acometimento visceral importante. O diagndstico é essenciamente clinico, sendo
tardio neste caso devido a dificuldade da avaliacio especializada. CONCLUSAO:Apresentamos
um caso raro de ES limitada pediatrica, iniciado provavelmente aos 3 anos de idade. Avaliacéo
especidlizada é fundamental para diagndstico e tratamento precoce evitando complicagtes
organicas graves como as renais, cardiacas e pulmonares. As manifestacdes cardiacas, a pesar de
raras, so a principal causa de 6bito em criancas com ES.
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