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APRESENTACAO

A Atena Editora traz ao leitor na obra “Condi¢bes Teérico-Praticas das Ciéncias da
Saude no Brasil” 69 estudos cientificos que investigaram, com uma abordagem plural, o
panorama nacional acerca dos desafios que a ciéncia e a academia cientifica enfrentam
ante a saude publica.

Os textos foram compilados em trés volumes, cada qual com seu eixo tematico,
respectivamente: “Populacéo Brasileira & Saude Publica”, que traz ao leitor estudos que
investigaram algumas das principais patologias que compde o quadro epidemiolégico no
Brasil atual; “Atuacdo Profissional em Saude” que, por sua vez, é composto por artigos
que revisam o papel do profissional de salde seja em sua formagdo académica, seja em
sua atuacao clinica; e, “Cuidado Integrado e Terapéutico”, volume que apresenta, discute
elou propbe opgdes de terapia em salde coletiva e individual com foco nos aspectos
biopsicossociais que permeiam o cotidiano da saude no pais.

Almeja-se que a leitura deste e-book possa incentivar o desenvolvimento de
estratégias de atuacéo coletiva, educacional e de inclusdo social de modo a subsidiar,
na esfera do condicionamento tebrico e pratico, a continuidade da produgéo cientifica
brasileira.

Boa leitura!

Luis Henrique Almeida Castro
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RESUMO: Esclerodermia Localizada Juvenil
€ uma doenca inflamatéria que desencadeia
alteracdes esclerdticas na pele em menores de 16
anos resultante de fungéo anormal de fibroblastos
e disfuncédo auto-imune'. A apresentacéo clinica
depende do subtipo da doenca, podendo ser
linear, a qual & a forma predominante na infancia,
além de circunscrita, generalizada, profunda ou
mista. A incidéncia é de 3,4 casos por milhao de
criangas menores de 16 anos, sendo a morfeia
generalizada correspondente a 7% dos casos de
esclerodermia localizada juvenil?. O objetivo do
trabalho é relatar caso de morfeia generalizada,
em um paciente de 14 anos com esclerodermia
localizada juvenil, patologia rara, a qual possui
alta morbidade se ndo tratada adequadamente e
poucos relatos na literatura.

PALAVRAS-CHAVE: Esclerodermia, Morfeia
Generalizada, Esclerodermia Localizada Juvenil.

GENERALIZED MORPHEA: A RARE
PRESENTATION OF JUVENILE
LOCALIZED SCLERODERMA

ABSTRACT: Juvenile localized scleroderma is an
inflammatory disease that triggers skin sclerotic
changes in patients under 16 years of age,
resulting from abnormal fibroblast function and
autoimmune dysfunction. The clinical presentation
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depends on the subtype of the disease, that can be linear, which is the predominante form
in childhood, or even circumscribed, generalized, deep or mixed. The incidence is 3.4 cases
per million of children under 16 years of age, and the generalized morphea corresponds to
7% os cases of juvenile localized scleroderma. The purpose of this study is to report a case
of generalized morphea in a 14-year-old patient with localized juvenile scleroderma, a rare
pathology, which has few reports in literature and high morbidity if not treated properly.
KEYWORDS: Scleroderma, Generalized Morphea, Juvenile localized scleroderma.

11 INTRODUGAO

Esclerodermia Localizada Juvenil é uma doenca inflamatéria que desencadeia
alteragdes esclerbticas na pele em menores de 16 anos resultante de funcéo anormal de
fibroblastos e disfuncéo auto-imune’. A incidéncia é de 3,4 casos por milhdo de criancas
menores de 16 anos, sendo a morfeia generalizada correspondente a 7% dos casos de
esclerodermia localizada juvenil?. A propor¢do de meninas para meninos acometidos é de
2,4:1 e o inicio dos sintomas situa-se em torno dos 7 anos.

O principal problema em pacientes ndo tratados é a morbidade resultante das
alteracbes da pele, de musculos e atrofia 6ssea, além de defeitos de crescimento e
deformidades de severidade variavel, o que corrobora a importancia do acompanhamento
dos pacientes com tal patologia. O objetivo do trabalho é relatar caso de morfeia
generalizada, patologia rara, a qual possui alta morbidade e poucos relatos na literatura.

21 DESCRIGAO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 14 anos, histéria de manchas espalhadas pelo corpo
ha cerca de um ano, inicialmente semelhantes a hematomas com descamacéao local, e
alteracbes troficas em extremidades e orelhas, que iniciavam com lesdes eritematosas
evoluindo para serossanguinolentas, desencadeadas pelo frio e atenuadas com aumento
de temperatura, sugestivos de Fenémeno de Raynaud, associadas a rigidez e dor articular
ao amanhecer. Ao exame fisico, constata-se mais de cinco lesdes em placas retraidas, com
quatro centimetros de diametro, endurecidas, caracteristicas de esclerodermia em face
interna da perna, coxa, antebraco e braco (Anexo 1). Histérico materno de abuso de drogas
ilicitas e &lcool durante a gestacao.

A investigacdo laboratorial (Anexo 2) indicou aumento das transaminases, com
demais parametros dentro da normalidade. Apdés um més, novos exames apresentaram
normalizagéo dos parametros hepaticos. Realizada Biopsia Cutéanea dos locais acometidos,
com resultado compativel com esclerodermia.

Apo6s firmado o diagnéstico de Esclerodermia Localizada Juvenil do tipo morfeia
generalizada, a partir de caracteristicas clinicas e da bidpsia cuténea, o paciente foi
inicialmente tratado com Anlodipino 2,5mg/dia e Prednisona 6mg/dia, mantido em
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acompanhamento ambulatorial regular, seguido de terapia de manutencdo com
Metotrexato.

31 DISCUSSAO

A Esclerodermia Localizada Juvenil é uma doenca rara, com diferentes formas de
apresentacéo e dividida em cinco classes: Forma linear, subtipo mais comum na infancia?,
circunscrita, generalizada, profunda ou mista, quando dois ou mais subtipos estédo presentes
ao diagnostico.

O diagnéstico ainda é limitado, baseando-se no quadro clinico do paciente, além
da analise histopatolégica das lesbes e de exames laboratoriais. Ha evidéncia forte de
envolvimento autoimune, visto que os pacientes podem ter anticorpos antinucleares
presentes e fator reumatbide positivo. A biépsia cutdnea demonstra substituicdo das
estruturas normais da derme e hipoderme por colageno anormal — estagio de fibrose 2.

O tratamento ainda ndo esta totalmente estabelecido, visto que existem poucos
estudos controlados pela baixa prevaléncia da doenca. Porém, a associacdo de
corticosteroides com metotrexato tem sido descrito como o padréo atualmente. O regime
mais utilizado tem sido 1-2mg/kg/dia de prednisona associado ao metotrexato na dose de
15mg/m?2 4,

41 CONCLUSAO

A partir disso, torna-se evidente a importancia de relatar tais casos para uma melhor
compreensao sobre os mecanismos fisiopatologicos e terapéuticos envolvidos, em busca
de melhorar o prognéstico e reduzir a morbidade dos pacientes acometidos 2.
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ANEXOS

Anexo 1: LesOes cutaneas

i ———— il

Anexo 1.2: lesbes em maos
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Anexo 1.3: lesbes em antebraco

Anexo 1.4: lesbes em regido auricular
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Anexo 1.5: lesdo em regido de coxa interna

Exame

Resultado

Fator anti-nuclear

Nao Reagente

Anti-Sm

Nao Reagente

Anti-SLC 70

Néao Reagente

Fator Reumatoide

Nao Reagente

VHS 63mm/h
CPK 81 UL
TGO 88 U/L
TGP 114 U/L
GGT 22 U/L

US abdome total

Dentro da normalidade

Sorologias para hepatites

Nao Reagente

Albumina

6,6g/dL

Tabela 1 — Exames solicitados
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