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can improve long-term outcome. This review ex-
plores the most recent actualizations on clinical
manifestations, classification criteria, treatment
options and prognosis of juvenile scleroderma.
There are two main forms of the disease: localized
scleroderma and systemic sclerosis. Localized scle-
roderma is the most common form in children and
mostly restricted to the skin. Juvenile diffuse syste-
mic sclerosis is related to visceral involvement and
cardiac disease which is the main cause of death in
these patients. The outcome of juvenile systemic
sclerosis is better compared with the adult form.
Treatment remains a medical challenge and the
EULAR task force proposed an approach to juveni-
le scleroderma treatment, based on expert’s opi-
nion and guidelines used for the treatment of
adults. Larger studies on childhood scleroderma
are warranted. 

Keywords: Localized Scleroderma; Juvenile Syste-
mic Sclerosis; Juvenile Scleroderma Syndromes;
Review.

Introdução

As síndromes esclerodérmicas juvenis compreen-
dem um grupo de doenças juvenis raras que englo-
ba a doença mista do tecido conjuntivo, síndromes
de sobreposição e esclerodermia juvenil. A esclero-
dermia juvenil (EJ) é uma condição caracterizada
por fibrose cutânea e/ou de órgãos internos. Assim
como em adultos, pode ser subdividida em duas
formas principais: esclerodermia localizada (ELJ) e
esclerose sistêmica (ESJ). Na ELJ, há acometimento
praticamente restrito à pele, enquanto que na ESJ,
além da pele, podem ser acometidos vísceras e/ou
órgãos internos como pulmões, coração e esôfago.

Pelo fato de ser rara, a real incidência da EJ ain-
da permanece indeterminada. Em indivíduos me-
nores de 16 anos de idade ocorre, em média, numa
proporção de três pacientes do sexo feminino para
cada masculino.1-3 Estima-se que menos de 10% dos
casos em geral desenvolvem EJ antes dos 20 anos
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Resumo

A esclerodermia juvenil é uma doença rara da in-
fância caracterizada por fibrose de pele e/ou de ór-
gãos internos. Suas características clínicas são
distintas da forma do adulto. Um diagnóstico pre-
coce, correcta classificação e tratamentos apropria-
dos podem melhorar o prognóstico desses pacien-
tes. Essa revisão tem como objetivo explorar as
mais recentes atualizações em relação à classifica-
ção, aspectos clínicos, terapêuticos e prognóstico
da doença. Em crianças existem duas formas prin-
cipais: esclerodermia localizada e esclerose sistê-
mica juvenil. A esclerodermia localizada é a mais
comum e está associada a baixa incidência de ma-
nifestações extracutâneas. Na esclerose sistêmica,
a forma difusa prevalece sobre a forma limitada,
com maior incidência de doença cardíaca – prin-
cipal causa de morte – e melhor prognóstico quan-
do comparada à forma do adulto. O tratamento da
esclerodermia juvenil permanece um grande desa-
fio médico e, recentemente, foi proposta sua padro-
nização pelo EULAR task force baseada em infor-
mações provenientes de estudos realizados na
doença do adulto e opiniões de especialistas. Des-
ta forma, maiores estudos na população infantil
são necessários. 

Palavras-chave: Esclerodermia Localizada; Escle-
rose Sistêmica Juvenil; Síndromes Esclerodérmicas
Juvenis; Revisão.

Abstract 

Juvenile scleroderma is a rare childhood condition
characterized by fibrosis of the skin and internal or-
gans. Clinical manifestations of childhood sclero-
derma are different from adult disease and early
recognition, correct classification and treatment
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de idade.4 A forma localizada é 10 vezes mais fre-
quente que a forma sistêmica,5 e com uma preva-
lência ao redor de uma para um milhão de crian-
ças,6 sendo que em neonatos há relatos exclusivos
da forma linear.

Esclerodermia localizada juvenil (ELJ)
É a forma mais comum de EJ, ocorrendo em 90%
dos casos. A mais recente classificação proposta
subdivide a ELJ em cinco subtipos: morféa circuns-
crita, morféa generalizada, morféa panesclerótica,
esclerodermia linear e morféa mista.7 As caracterís-
ticas de cada um destes subtipos estão mostradas
no Quadro I.

Entre as ELJ, o subtipo mais comum é o linear
(65%), seguido por morféa circunscrita (26%), mor-
fea generalizada (7%) e morfea profunda (2%).2 É
importante ressaltar, no entanto, que superposi-

ções podem ocorrer e, de fato, 15% dos pacientes
apresentam características clínicas de dois ou mais
destes subtipos.2

As manifestações extra-cutâneas da EL em
crianças eram consideradas inexistentes. No en-
tanto, atualmente, considera-se que em média 25%
podem desenvolver uma ou mais manifestações
extra-cutâneas seja esofágica, pulmonar, articular
ou, mais raramente, ocular, sendo mais comuns
nas formas lineares da doença.2,6,8,9 A manifestação
articular encontra-se presente principalmente na
forma linear. Pode afetar áreas que não estão em
contiguidade com o acometimento de pele e asso-
cia-se à presença de fator reumatóide, elevação de
provas de atividade inflamatória, além de positivi-
dade de auto-anticorpos séricos.2,6 Acometimento
neurológico, como convulsões e cefaléia, pode
ocorrer, principalmente quando há comprometi-

Quadro I. Classificação preliminar proposta de esclerodermia localizada juvenil.

Subtipo Descrição
Morféa circunscrita (a) Superficial Áreas ovais ou circunscritas de induração limitada à derme e 

epiderme, com alteração de pigmentação e violácea com halo 
eritematoso (lesão em anel). Únicas ou múltiplas.

(b) Profunda Áreas ovais ou arredondadas de induração cutânea envolvendo tecido
subcutâneo extendendo-se para fascia e eventualmente musculatura
subjacente. Únicas ou múltiplas.Algumas vezes, o sítio primário de
envolvimento é o tecido subcutâneo sem envolvimento cutâneo.

Esclerodermia linear (a) Tronco/membros Induração linear envolvendo derme, tecido celular subcutâneo e,
algumas vezes, músculos e ossos adjacentes.Afeta principalmente 
tronco em membros.

(b) Cabeça (face) Lesão em golpe de sabre. Induração cutânea linear que afeta a face 
e a porção proximal do couro cabeludo, algumas vezes envolvendo 
músculos e osso adjacentes.
Síndrome de Parry Romberg ou atrofia hemifacial com perda de tecido
em um lado da face que pode envolver a derme, tecido subcutâneo,
músculos e ossos.A pele é móvel.

Morféa generalizada Induração cutânea iniciando como placas individuais (4 ou mais,
maiores que 3 cm) que se tornam confluentes e envolvem pelo 2 
de 7 áreas anatômicas (cabeça-pescoço, membros, tronco anterior ou 
posterior).

Morféa pansclerótica Envolvimento circunferencial dos membros afetando pele, tecido 
subcutâneo, músculos e ossos.A lesão pode envolver outras áreas 
do corpo sem envolvimento de órgãos internos.

Morféa mista Combinação de 2 ou mais do subtipos previamente descritos.A ordem
dos subtipos concomitantes seguirá primeiro por sua representação
dominante em um paciente [ex. morféa mista (linear-circunscrita)].

Condições associadas: líquen escleroso e atrófico e atrofoderma de Pasini e Pierini pode ser associada com os subtipos descritos, mas não estão incluídas
na classificação acima. Fonte: Conferencia de Consensos, Pádua, Itália, 2004.
Fonte: Zulian F, Martini G, 2005.
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mento da face e do couro cabeludo, sendo que al-
terações na ressonância nuclear de encéfalo po-
dem estar presentes e consistem em calcificações,
alterações de substância branca, mal-formações
vasculares ou sinais de vasculite de sistema nervo-
so central.6,10 Já os envolvimentos ocular, gastrin-
testinal (principalmente o refluxo gastroesofági-
co) e pulmonar são raros ocorrendo, em média em
percentagem inferior a 2% dos casos.2

Esclerose sistêmica juvenil (ESJ)
É a forma mais rara de esclerodermia encontrada
na faixa etária pediátrica. É subdividida em forma
difusa e forma limitada, sendo que em crianças, o
subtipo mais comum é a forma difusa, acometen-
do aproximadamente 90% dos casos e correspon-
dendo a 9,2% das síndromes esclerodérmicas ju-
venis.11

Até recentemente não existiam critérios de clas-
sificação para esclerodermia na população infan-
til o que levava a heterogeneidade de populações
estudadas, dificuldades de reconhecimento pre-
coce da doença e estabelecimento de tratamento
adequado. Com o intuito de contornar essa situa-
ção, em 2007, novos critérios de classificação foram
propostos11 de modo que sugere-se a presença de
1 critério major e 2 minor para diagnóstico da ESJ
(Quadro II). 

Geralmente, o quadro inicia-se com a presença
do fenômeno de Raynaud (70% dos casos) segui-
do de edema de mãos, artralgia ou poliartrite de
pequenas articulações. Em 10% dos pacientes,
após o fenômeno de Raynaud, segue-se o espessa-
mento da pele, alterações pulmonares e do trato
gastrintestinal, os quais são pouco freqüentes no
momento do diagnóstico.1

O acometimento cutâneo, em geral, é significa-
tivo podendo levar à incapacidade funcional. Ini-
cia-se por edema de mãos, simétrico e indolor, pro-
gride para esclerodactilia, espessamento distal e
que atinge as porções proximais dos membros. A
fibrose cutânea leva à hipo ou hiperpigmentação
da pele, perda das pregas cutâneas convencionais
e de pêlos. Reabsorção de falanges distais e úlce-
ras cutâneas isquêmicas ou traumáticas podem
ocorrer sendo de difícil tratamento e cicatrização.
Baseando-se no escore de Rodnan modificado
para o adulto, que não é validado em crianças, a fi-
brose cutânea em população infantil tende a ser
menor.12 Reabsorção e déficit de crescimento de fa-
langes distais mais intensos em pacientes com ESJ
também têm sido relatados, sendo justificados

pelo retardo do crescimento secundário à isque-
mia digital.12

Poliartrite de pequenas articulações pode acon-
tecer em até metade dos casos (em média em 30%
dos pacientes) e ser um evento precoce da doen-
ça. Envolvimento muscular pode estar presente
em até 1/3 dos casos,10 com miosite não progres-
siva e discreta elevação de enzimas musculares.

O acometimento pulmonar é típico. Pacientes
sintomáticos apresentam dispnéia aos esforços e
tosse seca. Encontra-se presente em 13% dos pa-
cientes ao diagnóstico e essa porcentagem pode
elevar-se até 42% considerando-se a progressão da
doença.1 A apresentação principal é fibrose inters-
ticial pulmonar, predominante nas bases pulmo-
nares, progressiva, levando a um déficit pulmonar
de características restritivas na espirometria com
redução da capacidade vital forçada. Infiltrado in-
tersticial pulmonar e nódulos periféricos de di-

Abreviaturas:TCAR: tomografica computadorizada de alta resolução;
DLCO: capacidade de difusão do monóxico de carbono.
*Sugere o diagnóstico se tiver um critério major e dois minor.
Fonte: Zulian F,Woo P,Athreya BH et al, 2007.

Quadro II. Critérios provisórios para classificação
da esclerose sistêmica juvenil*

1. Critério Major (obrigatório)
Esclerose/induração cutânea em face proximal 

dos membros
2. Critérios minor (2 obrigatórios)
Cutâneo: esclerodactilia
Vascular periférico: fenômeno de Raynaud, alterações

de capilaroscopia ou úlceras digitais
Gastrointestinal: disfagia ou doença do refluxo 

gastroesofágico
Cardíaco: arritimia ou insuficiência cardiáca
Renal: crise renal esclerodérmica ou hipertensão de

início recente
Respiratório: fibrose pulmonar – TCAR ou radiologia

convencional pulmonar, redução de DLCO ou
hipertensão arterial pulmonar

Neurológico: neuropatia ou síndrome do túnel 
do carpo

Musculoesquelético: crepitações tendíneas, artrite ou
miosite

Sorológico: FAN ou auto-anticorpos relacionados 
a esclerose sistêmica [FAN centromérico,
anti-topoisomerase I (Scl-70), anti-fibrilarina,
anti-PM-Scl, anti-fibrilina ou anti-RNA polimerase I
ou III].
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mensões reduzidas podem ser vistos em radiogra-
fias convencionais e na tomografia computadori-
zada de tórax. Estes exames complementares, além
de mostrarem os aspectos evolutivos do compro-
misso pulmonar, auxiliam também no diagnósti-
co precoce de acometimento pulmonar em ES,13

conforme discutiremos posteriormente. Embora
pouco freqüente, a lesão cardíaca ocorre em até
10% dos casos, mas constitui a principal causa de
óbito em crianças com ESJ.1,12 Pericardite assin-
tomática leve pode desencadear quadros de mio-
cardite ou arritmias fatais e fibrose miocárdica
pode levar ao desenvolvimento de insuficiência
cardíaca congestiva. Já a hipertensão pulmonar
pode ser encontrada em 7% dos casos, sendo ca-
racterística da forma limitada da doença, porém
não exclusiva.1

Em contraste com a forma sistêmica do adulto,
o acometimento do trato gastrintestinal na crian-
ça é menos frequente. Doença do refluxo gastro-
esofágico está presente em até 30% dos pacientes,
dos quais um terço são assintomáticos. Em adul-
tos, encontra-se em até 80% dos casos ao diagnós-
tico, sendo a prevalência próxima a 100% no decor-
rer da doença. Outras manifestações encontradas
são microstomia, atrofia lingual com alterações do
paladar, gengivite e alterações dentárias. Síndrome
de super-crescimento bacteriano, decorrente de
alterações funcionais do duodeno e intestino gros-
so, pode levar a diarréia crônica, disabsorção e des-
nutrição. Contudo é rara na criança.1

O acometimento renal é representado pela «cri-
se renal esclerodérmica», entidade exclusiva da
forma difusa da doença. Caracteriza-se por hiper-
tensão arterial maligna, perda progressiva da fun-
ção renal e proteinúria que acontece em propor-
ção inferior a 1% dos casos. É decorrente de vasoes-
pasmo renal e hiperativação do sistema renina-
-angiotensina-aldosterona e mais comum no de-
correr do primeiro ano da ESJ; tem relação com uso
de corticosteróides em altas doses, e seu tratamen-
to é feito com uso de inibidores da enzima conver-
sora de angiotensina.1

Outras manifestações clínicas menos freqüen-
tes são o acometimento de sistema nervoso cen-
tral (neuropatia craniana), convulsões e anorma-
lidades na ressonância nuclear de encéfalo, além
de hipotireoidismo decorrente da fibrose glandu-
lar.14 Xeroftalmia e xerostomia também podem ser
observadas decorrentes da infiltração inflamatória
e substituição fibrótica dos órgãos afetados.15

É importante ressaltar que a forma limitada da

esclerose sistêmica é bastante rara na infância, re-
flete 10% dos casos de ESJ,11 e sua caracterização
clínica mais típica é a síndrome CREST que se ca-
racteriza pela presença de calcinose, fenômeno de
Raynaud, esclerodactilia, esofagopatia e telangiec-
tasias. Devido à sua raridade, estudos evidencian-
do suas características clínicas na população in-
fantil são escassos, de modo que análises do qua-
dro clínico e causas de mortalidade estão sempre
incluídas em estudos gerais envolvendo ESJ.1,12

Exames complementares

Alterações laboratoriais são mais frequentes na
forma sistêmica da doença, ocorrendo na apresen-
tação localizada mais comumente em pacientes
portadores de manifestações extracutâneas.16 No
início do quadro em portadores de ELJ podem ser
encontradas elevação de provas de atividade infla-
matória, em especial a velocidade de hemossedi-
mentação (VHS), além de eosinofilia no sangue
periférico, hipergamaglobulinemia e presença de
fator reumatóide sérico. Entretanto pacientes com
ELJ associada a manifestações extracutâneas e
aqueles com morféa profunda e esclerodermia li-
near apresentam mais alterações laboratoriais.16

Ademais, evidência de comprometimento auto-
-imune é reforçado nesses pacientes pela presença
do fator reumatóide relacionado ao acometimen-
to articular da doença e que pode ser encontrado
em até 30% dos pacientes que apresentam artrite
no curso da patologia.2,8,9,16 De maneira similar, o fa-
tor anti-nuclear (FAN) pode estar positivo em até
50% dos casos de ELJ, sendo também mais encon-
trado naqueles com manifestações extra-cutâne-
as. Fator reumatóide, anti-topoisomerase I e anti-
-centrômero podem estar presentes em até 24%,
4% e 3% dos pacientes com ELJ, respectivamen-
te.2,16 Por outro lado, a freqüência de anti-topoiso-
merase I e anti-centrômero nas formas localizadas
é bastante raro e sua presença já foi relacionada ao
acometimento de órgãos internos.2

Já na forma sistêmica, observa-se maior positi-
vidade de auto-anticorpos e maior percentual de
pacientes com alterações laboratoriais como au-
mento de VHS e PCR, além de leucocitose e eosi-
nofilia que ocorrem, respectivamente, em 35%,
12% e 18% dos casos.1 Elevações de creatinoquina-
se também podem ser encontradas, em geral,
como marcador de quadro miopático associado às
síndromes esclerodérmicas, sendo mais prevalen-
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te nas formas sistêmicas da doença, em particular
na forma sistêmica difusa. A positividade do FAN
é ao redor de 80%10 enquanto que Anti-U1RNP,
anti-U3RNP, anti-PM-Scl e anti-centrômero são
encontrados em 18%, 9%, 23% e 4% dos pacientes,
respectivamente.1

Métodos de imagem podem auxiliar o diagnós-
tico e seguimento do envolvimento cutâneo e de
órgãos internos na ESJ e ELJ. Recentemente, res-
sonância nuclear magnética (RNM) e ultrassono-
grafia (US) vêm sendo utilizadas para diagnóstico
e monitoramento de atividade cutânea em pacien-
tes portadores de ELJ, no entanto os achados ini-
ciais mostram que a imagem alcançada com a
RNM não é específica da doença e, usualmente,
pode ser confundida com os achados de fasciíte
eosinofílica, miopatias, etc. Entretanto, a extensão
da lesão cutânea, sua progressão e atividade po-
dem ser adequadamente avaliadas o que torna a
RNM um possível método para seguimento e con-
trole da EL,17 apesar do seu alto custo.  Já a ultras-
sonografia foi estudada em uma série pequena de
seis casos pediátricos portadores de EL e mostrou
ser um método de baixo custo, seguro e sensível su-
ficiente para acompanhamento de atividade e/ou
progressão da lesão cutânea em crianças.18 No en-
tanto, estudos envolvendo maior número de pa-
cientes precisam ser realizados na população in-
fantil no intuito de determinar o real valor destes
testes no diagnóstico e acompanhamento da
doença.

O comprometimento de órgãos internos deve
ser avaliado com a realização de exames dirigidos
e específicos. Esofagograma e endoscopia digesti-
va alta são utilizados para demonstrar o compro-
metimento esofágico, em particular a dismotilida-
de esofágica e suas complicações (esofagite de re-
fluxo e esôfago de Barret). Envolvimento pulmonar,
especificamente fibrose intersticial, é detectado e
monitorado anualmente por meio de exames,
como prova de função pulmonar com realização da
prova de difusão de monóxido de carbono (DLCO)
e tomografia computadorizada de tórax. No caso do
primeiro exame, permitiria também um diagnós-
tico precoce de acometimento pulmonar. O Eco-
cardiograma transtorácico, por ser um exame não
invasivo, é importante para rastreio e seguimento
da hipertensão pulmonar, embora o cateterismo
cardíaco direito se mostre o exame mais acurado
para seu diagnóstico, porém de uso limitado devi-
do à maior taxa de complicações apresentadas
quando comparado ao primeiro.

Abordagem terapêutica

Poucas medicações e intervenções terapêuticas
têm se mostrado eficazes de fato em modificar a
evolução da esclerodermia e particularmente em
crianças, a escassez de estudos faz com que alter-
nativas avaliadas para adultos sejam extrapoladas
para uso infantil. 
Esclerodermia localizada. Entre as terapias não
farmacológicas é fundamental ressaltar a impor-
tância da educação familiar acerca da doença, de-
finir uma programação de exercícios físicos e fi-
sioterapia precoce19 a fim de evitar contraturas e
maior prejuízo de capacidade funcional. Proteção
vascular, suporte psicológico também devem ser
encorajados já na avaliação inicial e eventualmen-
te procedimentos cirúrgicos podem ser necessá-
rios para correção de deformidades em casos de
maior gravidade.

Em relação à terapêutica farmacológica, trata-
mentos tópicos e sistêmicos são utilizados. Gluco-
corticóides tópicos podem proporcionar bons re-
sultados nas lesões, porém ainda sem níveis de evi-
dência suficientes que justifiquem a sua recomen-
dação sistemática. O calcipotriol 0,005% tópico
demonstrou em estudo experimental capacidade
de inibir a proliferação de fibroblastos in vitro de
pacientes portadores de morfea em placas20 e, em
uma avaliação clínica, sua associação com fotote-
rapia UVA1 resultou em redução do espessamen-
to e hiperpigmentação cutâneas.21 Ressalta-se que
há relatos de melhora dos escores de pele com o
uso desta medicação isoladamente, após falha te-
rapêutica de corticosteróides tópicos, nas formas
linear e morfea ativas.22 No entanto, estudos con-
trolados, duplo-cegos até ao momento não foram
realizados. Já a fototerapia isolada pode ser eficaz
em pacientes portadores de esclerodermia locali-
zada, segundo Kreuter et al.23

Recentemente o imiquimod, novo imunomo-
dulador efetivo no tratamento de quelóides e car-
cinoma de base celular de pele vem sendo utiliza-
do no tratamento da ES. Ele age aumentando a
produção de interferon-α e interferon-γ, citocinas
capazes de inibir a produção de fibroblastos. Na
morféa, Dytoc et al. reportaram uma serie de 12 pa-
cientes tratados com imiquimod e os desfechos
analisados foram os escores DIET (despigmenta-
ção, induração, eritema, telangiectasias) e a análi-
se patológica da lesão. Todos os pacientes apre-
sentaram melhora no escore DIET variando entre
38 a 100%, sendo que houve melhora de 4 a 33%
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no acometimento cutâneo histológico.24,25

No entanto, é importante salientar que em casos
extensos, terapia sistêmica deve ser precocemen-
te considerada. Para as formas lineares ou morféa
generalizada, metotrexate se mantém como dro-
ga de escolha.26,27 De fato, Fitch et al descreveram
uma análise retrospectiva de 17 pacientes pediá-
tricos portadores de ELJ que fizeram uso de meto-
trexate em doses de 12,5 a 25 mg semanais que ti-
veram, por meio de análise subjetiva, melhora do
espessamento cutâneo.27 A associação de metotre-
xato com corticoterapia, seja sob a forma de pul-
soterapia isolada ou pulsoterapia seguida de tera-
pia oral, também se mostrou eficaz.28,29

Outras medicações como tacrolimus tópico, ci-
closporina, colchicina e antimaláricos têm sido re-
latados como eficazes em algumas séries de ca-
sos,30-34 entretanto estudos controlados não foram
realizados, impossibilitando a real avaliação de
suas eficácias. 
Esclerose Sistêmica Juvenil. Alguns estudos de-
monstraram eficácia de metotrexato, quando em-
pregado no tratamento da lesão cutânea, tanto na
forma localizada como na sistêmica. Foi compro-
vada melhora nos escores de pele e da sensação de
bem estar avaliada pelo paciente por meio de es-
calas visuais analógicas. Neste sentido, Sumanth et
al35 observaram melhora do espessamento de pele
(pela escala de Rodnan) após 1 ano de tratamento
com metotrexate e benefícios na abertura oral, re-
dução da intensidade do fenômeno de Raynaud,
hiperpigmentação cutânea e ferimentos digitais já
com 6 meses de tratamento.

O fenômeno de Raynaud é tradicionalmente
tratado com vasodilatadores, em especial os blo-
queadores dos canais de cálcio sendo o principal
representante a nifedipina.36 Novos estudos vêm
demonstrando a eficácia dos análogos da prosta-
ciclina37 em reduzir a intensidade não apenas do
fenômeno de Raynaud, mas também da hiperten-
são pulmonar e da freqüência de aparecimento de
úlceras digitais. O sildenafil também foi avaliado e
mostrou reduzir a freqüência de crises vasoespás-
ticas, o tempo cumulativo de crises e melhora do
fluxo capilar.38 Mais recentemente, medicações da
classe dos inibidores da endotelina (principalmen-
te o bosentan) também têm sido utilizadas em sé-
ries de casos no tratamento de fenômeno de Ray-
naud revelando benefício inicial no controle das
crises e na redução dos sintomas e de úlceras em
pacientes refratários ao tratamento com bloquea-
dores dos canais de cálcio.39,40 Deve-se salientar, no

entanto, que até à presente data não existem estu-
dos na faixa etária pediátrica com essas medica-
ções, sendo seu uso ainda experimental e bastan-
te limitado.  A doença do refluxo gastresofágico
deve ser manejada com omeprazol em altas doses
e procinéticos se necessário, enquanto a diarréia
crônica pode ser tratada com antibioticoterapia
em esquema de troca a cada 21 dias.41

Ciclofosfamida 0,5 a 1 g/m2 (superfície corpó-
rea) sob a forma de pulsoterapia mensal, pode ser
uma alternativa no tratamento de doença intersti-
cial pulmonar em atividade,42 nos pacientes com
alteração da prova de função pulmonar (redução
da capacidade vital forçada) e do teste da difusão
de monóxido de carbono. Na população adulta, há
benefício em reduzir a progressão da doença, além
de melhora dos sintomas e dos índices de avalia-
ção pulmonar como capacidade vital forçada e di-
fusão de monóxido de carbono. Recomenda-se sua
associação com corticosteróides em baixas doses
e a manutenção com azatioprina 3 mg/kg/dia deve
ser considerada após o período de pulsoterapia
que pode variar entre 6 e 18 meses.43-45 Infelizmen-
te não há estudos dessa medicação na população
pediátrica esclerodérmica, de modo que se deve
ponderar os riscos de seus efeitos adversos e pos-
síveis efeitos benéfícos nesta faixa etária. 

O tratamento farmacológico da esclerose sistê-
mica permanece um desafio, visto que nenhuma
droga até o momento teve sua eficácia comprova-
da de maneira inequívoca em adultos ou crianças.
Considerando a população infantil, até um passa-
do breve, não existiam classificações adequadas,
de modo que estudos eram feitos com uma popu-
lação heterogênea, havendo sempre a interferência
de síndromes de superposição e outras doenças
que cursam com espessamento cutâneo como, por
exemplo, a doença mista do tecido conjuntivo.
Além disso, o questionário de mensuração de es-
pessamento cutâneo em crianças - escore de Rod-
nan modificado - encontra-se em análise para sua
adaptação para a população infantil com ES.46

Diante dessas considerações, a EULAR task for-
ce composta por 18 reumatologistas, incluindo
dois reumatologistas pediátricos, tentou estabele-
cer um guia para o tratamento da criança com es-
clerose sistêmica progressiva.47 Essas recomenda-
ções foram reavaliadas por reumatologistas pediá-
tricos no sentido de adaptá-las para a população
infantil e o resultado desta reunião foi apresenta-
do, recentemente em 2007, no Encontro da Socie-
dade Européia de Reumatologia pediátrica em Is-
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tambul,41 de modo que as principais recomenda-
ções que atingiram um índice de 85% de concor-
dância foram o uso de: 1a) ciclofosfamida para
doença intersticial pulmonar em atividade; 2a)
prostanóides em úlceras digitais; 3a) bloqueado-
res dos canais de cálcio para tratamento do fenô-
meno de Raynaud; 4a) inibidores da enzima con-
versora de angiotensina para crise renal esclero-
dérmica; 5a) metotrexato para envolvimento cutâ-
neo precoce; 6a) inibidores de bomba de prótons
para envolvimento esofágico associado a prociné-
ticos em casos de distúrbios de motilidade sinto-
máticos; 7a) rodízio de antibióticos para mal-ab-
sorção secundária a supercrescimento bacteriano.
Vale ressaltar que os corticosteróides sistêmicos
foram considerados como de possível risco para o
desenvolvimento da crise renal esclerodérmica.41

Por ser rara em crianças, não houve consenso
acerca do tratamento da hipertensão pulmonar na
população infantil devido a pouca experiência em
seu manejo, apesar dos inibidores de endotelina
como bosentan, ou sitaxentan e inibidores da fos-
fodiesterase como sildenafil estarem sendo usados
em adultos. Em resumo, a maioria das recomenda-
ções válidas para tratamento da esclerose sistêmi-
ca progressiva em adultos vêm sendo extendidas à
população pediátrica, contudo procedimentos pa-
dronizados e ensaios clínicos específicos são neces-
sários para validar essas recomendações.46

É importante ressaltar ainda que novas terapias
estão sendo avaliadas para o tratamento da escle-
rose sistêmica. Em adultos, o micofenolato de mo-
fetil foi avaliado em doença pulmonar esclerodér-
mica precoce em 109 pacientes com resultados pro-
missores, demonstrando uma redução na taxa de
doença pulmonar clinicamente significativa e uma
melhor sobrevida 5 anos após o início da doença.48

Na ESJ refratária, rituximab (anticorpo monoclonal
anti-CD20) foi usado em uma série de 6 pacientes
associado à ciclofosfamida; após seguimento de 12
meses houve melhora subjetiva do espessamento
cutâneo, porém sem alteração na difusão de monó-
xido de carbono,49 de modo que estudos maiores e
com maior seguimento são necessários para avali-
ar a real eficácia dessas medicações não apenas na
população adulta, mas também na infantil. 

Prognóstico

A esclerodermia localizada não evolui para escle-
rose sistêmica progressiva, de maneira que a sobre-

vida dos pacientes portadores de ELJ não difere da
sobrevida da população em geral. Já a sobrevida
média de pacientes com ESJ é superior à de indi-
víduos com a forma adulta da doença e, de acordo
com o estudo de Scalapino et al,12 as taxas de so-
brevida média de 5, 10, 15 e 20 anos são iguais a,
respectivamente, 89%, 80%, 74% e 69% para a
doença infantil e 75%, 55%, 35% e 20% para a apre-
sentação tardia do adulto.12 Recentemente, Foeld-
vari et al, em sua série de 135 pacientes portado-
res de ESJ encontrou uma taxa de sobrevida de 95%
em 5 anos nesses pacientes, dados que mais uma
vez confirmam o melhor prognóstico dessa pato-
logia quando iniciada na infância.3

Algumas crianças têm uma doença de rápida
evolução, refratária a tratamento e, mesmo com
diagnóstico precoce, o óbito ocorrerá nos primei-
ros cinco anos de doença, atingindo cerca de 25%
dos casos no primeiro ano. Em geral, essas crian-
ças apresentam uma média de idade ao diagnós-
tico maior quando comparadas às crianças com
formas mais brandas da doença, além de apresen-
tarem um menor intervalo de tempo entre início e
diagnóstico médico da enfermidade, sugerindo
doença mais agressiva. Em outros casos a evolução
parece ser mais lenta com menor acometimento
de órgãos internos quando comparada à forma
adulta.1

A principal causa de mortalidade infantil rela-
cionada à esclerodermia associa-se ao acometi-
mento cardíaco, sendo superior àquela encontrada
em pacientes adultos com a doença - 15 vs 7%, res-
pectivamente.1,12,46 Esta complicação está intrinse-
camente relacionada à forma sistêmica difusa da
doença e não existe, até o momento, tratamento
imunossupressor que controle a sua progressão. 

Conclusão

A esclerodermia faz parte de um grupo de patolo-
gias fibróticas de difícil tratamento. É uma doen-
ça rara, sobretudo em crianças, nas quais a real in-
cidência ainda permanece obscura. Seu tratamen-
to farmacológico se mantém como um grande de-
safio médico, visto que, até o presente momento,
poucas terapias se mostraram capazes de retardar
a progressão da doença. Estudos em crianças são
escassos e a maioria das recomendações para o
tratamento de ES ou EL juvenis são provenientes
de estudos realizados na população adulta. No en-
tanto, importantes avanços no conhecimento des-
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ta patologia foram realizados nos últimos anos,
ressaltando a atual classificação e os critérios clí-
nicos para sua definição. Possibilidades terapêuti-
cas estão constantemente sendo desenvolvidas e
novos tratamentos que poderão gerar maior im-
pacto na redução de sua morbimortalidade são ne-
cessários. Além disso, a validação dos escores fun-
cionais e de atividade da doença para a população
infantil portadora de ESJ ajudará na realização de
ensaios clínicos controlados, que poderão propor-
cionar uma real avaliação da eficácia terapêutica
nesses pacientes.
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