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INTRODUCAO: A Esclerose Sistémica Juvenil (ESJ) é uma doenca auto-imune caracterizada
por dano vascular e fibrose de pele e 6rgédos, dividindo-se, principalmente, em formas limitada e
difusa. E uma condic&o rara na infancia e a forma limitada, do caso em quest&o, ocorre em 10 a
36 dos casos. DESCRICAQ: Paciente do sexo feminino, 11 anos, com &reas endurecidas,
descamativas e hipocromicas em face e em maos, além de Ulceras digitais intermitentes ha 5
anos. Nos ultimos 6 meses evoluiu com nodulos endurecidos e dolorosos em dedos que ndo
desapareciam e, eventualmente, rompiam liberando conteido esbranquicado. Durante avaliacéo,
apresentou fenémeno de Raynaud em extremidades apos exposi¢ao ao frio. Radiografia de méos
evidenciou calcinose em quinto quirodactilo direito e primeiro quirodactilo esquerdo, com
amputacdo parcial da falange do segundo quirodactilo esquerdo. Apresentou anti-centrémero e
anti-Scl70 negativos, mas FAN positivo (nucleolar 1/1280). Os exames para avaiar
acometimento sistémico foram normais. DISCUSSAQ: A paciente apresentou clinica compativel
e fechou critérios para ESJ limitada, patologia que apresenta envolvimento cutaneo de face e de
extremidades com acometimento visceral tardio. Pode ter caracteristicas da sindrome de CREST
(calcinose, fenbmeno de Raynaud, dismotilidade esofégica, esclerodactilia e telangiectasias),
dentre as quais a menor apresentava 3 achados. Este termo, entretanto, encontra-se em desuso por
alguns autores, visto que, nem sempre todos os critérios sdo preenchidos. Os auto-anticorpos
especificos podem ser negativos nessa faixa etaria. A pesquisa do FAN, presente em até 97 dos
pacientes, € indispensavel na investigacdo dessas colagenoses e 0 padrdo nucleolar € mais
especifico para ESJ. CONCLUSAOQ: Os pacientes acometidos apresentam risco significativo de
morbidade grave e frequentemente apresentam mau prognéstico. Nem sempre 0s auto-anticorpos
especificos estardo presentes. Deve-se, portanto, dar énfase na anamnese e no exame fisico para
corroborar com diagnostico e tratamento precoces, visando melhor qualidade de vida e prevencéo
de possiveis complicages.
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