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Introducdo: A esclerose sistémica (ES) € uma doenca autoimune, crénica, do tecido conjuntivo,
de etiologia desconhecida, que se caracteriza por manifestacOes associadas a fibrose e disfuncédo
vascular da pele e érgdos internos. Descricdo do caso: Menina de 11 anos com histéria de
espessamento da pele em membros inferiores e superiores, artralgia e sinais sugestivos de
fendmeno de Reynaud. Evoluiu com dispneia aos pequenos esforgos, anasarca e, em seguida,
choque cardiogénico. Apoés realizacdo de ecocardiograma evidenciou-se derrame pericéardico de
grande volume, insuficiéncia cardiaca e hipertensdo pulmonar, sendo entéo feito diagnostico de
esclerodermia sistémica com hipertensdo pulmonar de répida evolugdo. Foi iniciado tratamento
com diurético, betabloqueador e vasodilatador, obtendo resposta favoravel incialmente, com
novos episodios de descompensacdo, evoluindo para obito. Discussdo: A esclerose sistémica é
uma doenca rara na infancia. O diagnéstico € baseado em critérios clinicos, laboratoriais e de
imagem. Sdo distinguidas duas formas clinicas, a cuténea difusa e a cutanea limitada. A
hipertensdo pulmonar é a principal complicacdo da forma cuténea limitada e a principa causa de
mortalidade na esclerodermia. A terapéutica depende das manifestacdes clinicas apresentadas e €
usada como forma de melhorar a qualidade de vida do paciente e na tentativa de impedir a
progressao da doenca. Conclusdo: O caso relatado mostra a gravidade da esclerose sistémica com
comprometimento cardiopulmanar. A terapéutica foi utilizada na tentativa de melhorar o quadro
clinico da paciente, que no entanto, devido ao avancado estagio da doenca, evoluiu para ébito.
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