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Resumo: Introducdo: As colagenoses na infancia sdo doencas cronicas complexas que representam um
desafio terapéutico. O reconhecimento de padrdes clinicos € essencia para o diagnostico porém,
e frequente a apresentacéo de critérios parciais em criangas, que podem evoluir com o tempo ou
com achados de mais de uma doenca, caracterizando as sindromes sobrepostas. Relato de caso:
T.S.S.,, 17 anos, feminina, iniciou quadro de Fenémeno de Raynaud, Ulceras digitais e febre,
evoluindo com esclerose cutéanea, dispnéia, disfagia e artrite. Progrediu com emagrecimento,
fragueza muscular proximal e heliotropo. Apresentava FAN 1/640, VHS e enzimas musculares
aumentadas. Fator reumatdide e demais autoanticorpos negativos. Eletroneuromiografia
confirmou miopatia inflamatéria. Diagnosticado Esclerose sistémica com Dermatomiosite
sobreposta. Iniciado tratamento com Hidroxicloroquina, Prednisona e Metotrexate. Devido a
auséncia de resposta associado sequencialmente Ciclosporina, Azatioprina, pulsoterapia com
corticéide, Ciclofosfamida e imunoglobulina humana. Apesar das terapéuticas instituidas, houve
piora progressiva da fraqueza muscular com melhora apenas das lesdes cuténeas. Em virtude da
imunossupressao, apresentou quadro infeccioso grave e insuficiéncia respiratdria com suporte
ventilatorio prolongado, necessitando de tragueostomia e gastrostomia. Considerando a
refratariedade ao tratamento, iniciada terapia imunomoduladora com Infliximab, apos resolucéo
do processo infeccioso. Houve melhora dramatica da forca muscular possibilitando desmame
ventilatorio e retorno a capacidade de degluticdo, fonacdo e deambulagdo. Discussdo: O
tratamento das colagenoses em criancas € desdafiador, pois estudos sd0 escassos e
predominantemente fundamentados em experiéncias com adultos. A terapéutica é adaptada as
necessidades individuais, baseada nas manifestacdes clinicas e acometimento de 6rgaos. No caso
descrito, houve refratariedade a diversas classes medicamentosas, havendo melhora apenas apés
terapia biologica; que vem sendo cada vez mais utilizada em doengas autoimunes, apesar de néo
haver reconhecimento do seu real beneficio. Conclusdo: Em virtude da complexidade das
colagenoses e de seu dificil tratamento, ressalta-se a importancia em aprofundar os estudos em
paci entes pediatricos, visando possibilidades terapéuticas que melhorem sua morbimortalidade.
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