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Figura 1 - Areas de despigmentagéo e hiperpigmentacgéo da pele
em ‘sal e pimenta’, conferindo um aspecto de ‘pseudo-vitiligo’ —
uma das manifestagdes cutaneas da esclerose sistémica

Crianga de sete anos, sexo feminino, observada em
consulta por quadro com quatro meses de evolugao de es-
pessamento cutaneo difuso do tronco e membros, cansago,
poliartralgia e acrocianose. Apresentava anticorpos anti-
nucleares (> 1/1 280) e anti-Scl70 positivos, elevacdo das
enzimas musculares, padréo restritivo ligeiro da funcéo
respiratoria, ecocardiograma com disfuncéo diastélica re-
stritiva e transito esofagico sem alteragdes. Admitindo-se
o diagnéstico de esclerose sistémica juvenil (ESJ), iniciou
tratamento com prednisolona e metotrexato. Ao longo dos
18 meses de seguimento registou-se melhoria do espessa-
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Figura 2 - Ulceras digitais com atingimento predominante das
articulagdes interfalangicas proximais

mento cutaneo, evoluindo para areas de despigmentagéo
cutdnea em ‘sal e pimenta’ (Fig. 1), e aparecimento de
ulceras digitais (Fig. 2). Actualmente medicada com meto-
trexato subcutaneo, metilprednisolona e bosentan.

A ESJ tem uma incidéncia de 0,27 casos por milhdo
de criangas’ e apresenta particularidades que a distinguem
das formas adultas de esclerose sistémica.? A abordagem
terapéutica em idade pediatrica, actualmente extrapolada
de ensaios em adultos, € um desafio, reforcando a necessi-
dade de estudos em criangas.®
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