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Resumo: INTRODUCAO Esclerodermia € um distirbio crénico e raro do tecido conjuntivo caracterizado
pelo enrijecimento da pele, devido ao armazenamento de colégeno, podendo acometer tecido
subcutaneo e 6rgdos internos. A esclerodermia juvenil representa a terceira condi¢cdo reumética
mais freqUente na infanciaa O mango farmacolégico € desafiador, pois ndo ha ensaios
controlados envolvendo criancas. DESCRICAO DO CASO Menino, 13 anos, ha 6 meses com
lesBes em coxa direita, assintométicas. Ao exame: mancha hipercrébmica, eritematoviolécea
seguindo linha de Blaschko, com area de atrofia pontual. Presenca de fenbmeno de Raynaud em
maos. Capilaroscopia aterada, FAN positivo, hemograma com leucopenia e anemia, sem
evidéncia de acometimento de demais sistemas. Bidpsia de pele com diagnéstico de
esclerodermia. Em tratamento com metotrexato. Encontra-se em seguimento multidisciplinar.
DISCUSSAO O envolvimento da pele pode ser a primeira pista para o diagnstico de
esclerodermia juvenil sistémica (EJS), presente em 74 a 100 dos pacientes. S80 sinais precoces
de atividade da doenca a presenca de eritema, coloragdo violacea, lesbes esbranquigcada ou
amarelada e calor tétil. Na forma mais tardia ocorre espessamento da pele com aparecimento de
atrofia epidérmica. Na ESJ, a presenca do fenbmeno de Raynaud associado as alteracoes
capilaroscopicas e a0 FAN positivo representa a triade precoce da doenca. O diagndstico pode ser
feito a partir da histéria, caracteristicas clinicas, |aboratoriais e histopatologicas. O envolvimento
da pele pode ser quantificado pelo escore cutdneo modificado de Rodnan, auxiliando no
rastreamento do nivel da doenca. O diagnéstico e inicio de tratamento precoce ditam o
prognodstico. O tratamento é baseado em medidas ndo farmacolégicas, terapia modificadora da
doenca e terapia para complicagdes especificas. Quando envolvimento restrito da pele, o
metotrexato é o tratamento farmacoldgico de escolha. Faz-se necessario monitoramento a longo
prazo e acompanhamento multidisciplinar. CONCLUSAO Ressaltar a importancia dos achados
dermatol 6gicos como manifestacao inicial da ESJ para auxilio no diagndstico precoce da
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