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Manifestações cutâneas 
das principais doenças  

reumatológicas pediátricas

Documento Científico
D e p a r t a m e n t o  C i e n t í f i c o  d e  D e r m a t o l o g i a 

( 2 0 1 9 - 2 0 2 1 )  e  D e p a r t a m e n t o  C i e n t í f i c o  
d e  R e u m a t o l o g i a  ( 2 0 1 9 - 2 0 2 1 )

e de dermatologia da SBP objetivou fornecer 
um guia ilustrado das manifestações cutâneas 
das principais doenças reumatológicas. Na par-
te I serão abordadas as seguintes doenças: febre 
reumática, artrite idiopática juvenil e psoriásica, 
esclerodermia, dermatomiosite juvenil, vasculi-
te por IgA, doença de Kawasaki, poliarterite no-
dosa e doença de Behçet.

Febre Reumática (FR)

A FR ocorre em decorrência da infecção da 
orofaringe pelo Streptococcus pyogenes ou es-
treptococo beta-hemolítico do grupo A de Lan-

Introdução

Diversas doenças reumatológicas cursam 
com manifestações cutâneas. O pronto reconhe-
cimento destas manifestações cutâneas e sua 
correlação com a doença reumatológica agiliza o 
diagnóstico, o início do tratamento adequado e 
melhora o prognóstico da doença.

Como o pediatra muitas vezes é o primeiro 
médico a atender estes pacientes é de funda-
mental importância seu conhecimento das mani-
festações cutâneas das doenças reumatológicas.

Este documento científico elaborado em 
conjunto pelos departamentos de reumatologia 
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dois critérios menores, associada à evidência de 
infecção estreptocócica anterior, é altamente su-
gestiva de FR (Quadro 1)2.

cefield (EBHGA)1. O diagnóstico de FR é baseado 
nos critérios de Jones de 2015. A presença de 
dois critérios maiores ou de um critério maior e 

Quadro 1. Critérios de Jones para o diagnóstico de febre reumática (FR), revisado em 2015*2,3

Sinais maiores Sinais menores

•	 Cardite (clínica e/ou subclínica)
•	 Artrite (monoartrite, poliartrite ou poliartralgia)
•	 Coreia
•	 Nódulos subcutâneos
•	 Eritema marginado

•	 Febre (≥38,5 °C)
•	 Monoartralgia 
•	 Elevação das provas de fase aguda  

(VHS≥ 60mm/1ª hora ou PCR≥3,0 mg/dL)
•	 Alargamento do espaço PR no 

eletrocardiograma

Evidência de infecção estreptocócica prévia

Cultura de orofaringe positiva para estreptococo beta-hemolítico do grupo A

Aumento de títulos dos anticorpos anti-estreptocócicos [anti-estreptolisina O ou ASLO, anti-
desoxirribonuclease B (anti-DNAase B) ou anti-hialuronidase] ou teste rápido para estreptococo 
beta-hemolítico do grupo A

* Estes critérios foram sugeridos para populações de pacientes com risco moderado ou alto para FR.

A artrite é a manifestação mais frequente e 
menos específica, ocorrendo entre 60% e 85%. 
A cardite ocorre entre 40% e 60% e é respon-
sável pela sequela definitiva e permanente da 
doença, com alta morbidade e mortalidade. A 
coreia de Sydenham é evidenciada entre 12% e 
41% dos casos.1,4,5

Manifestações cutâneas

Duas lesões dermatológicas são característi-
cas da FR: nódulos subcutâneos e eritema margi-
nado. Os nódulos subcutâneos ocorrem em 5% 
dos pacientes com FR e o eritema marginado em 
3%, ambos geralmente associados à cardite.1

Nódulos subcutâneos

Os nódulos presentes na FR resultam de uma 
reação de hipersensibilidade tardia aos antíge-
nos do EBHGA, formando lesões granulomatosas 
na derme2. São caracterizados por nódulos loca-
lizados, mais frequentemente, nas superfícies 
extensoras das grandes articulações como joe-
lhos, cotovelos, punhos e couro cabeludo. São 

lesões indolores, de distribuição simétrica e ten-
dem a agrupar-se (Figura 1)6. Apresentam curto 
período de duração e boa resposta ao tratamen-
to da inflamação articular ou cardíaca. Os nódu-
los da artrite idiopática juvenil diferenciam-se 
pelo maior tamanho e os do granuloma anular 
profundo pela somatória dos aspectos clínicos e 
histológicos.

Figura 1. Nódulo subcutâneo - nódulos de 0,5 a 1 cm de 

diâmetro na região frontal. (imagem autorizada por Marinoni 

et al. Atlas Dermatologia Pediátrica de A a Z, 2018)
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pela presença de artrite crônica (duração maior do 
que 6 semanas), com início antes dos 16 anos de 
idade. A artrite é definida pela presença de edema 
articular ou pela presença de dois dos seguintes 
sinais: dor à palpação, dor à mobilização passiva e 
limitação passiva do movimento articular8-10.

A AIJ é a principal causa de artrite crônica na 
faixa etária pediátrica e acomete qualquer arti-
culação. Sete categorias de AIJ são reconhecidas: 
sistêmica, poliartrite (presença de cinco ou mais 
articulações envolvidas) com fator reumatoide 
positivo, poliartrite com fator reumatoide nega-
tivo, oligoartrite (presença de quatro ou menos 
articulações envolvidas), artrite psoriásica, artri-
te associada à entesite e a forma indiferenciada9.

Uma classificação recente para AIJ foi proposta, 
mas ainda precisa ser validada prospectivamente. 
Foram propostas quatro categorias: AIJ sistêmica, 
AIJ com fator reumatoide positivo, artrite associa-
da à entesite/espondilite e AIJ de início precoce 
com presença de anticorpos antinucleares11.

Manifestações cutâneas geralmente ocorrem 
na AIJ sistêmica e AIJ psoriásica8-10, o exantema 
reumatoide está presente em 95% dos pacien-
tes com AIJ sistêmica e a artrite psoriásica é de-
finida pela presença de artrite e psoríase ou por 
artrite com no mínimo duas características (dac-
tilite, onicólise ou “nail pitting” e história fami-
liar de psoríase em parente de primeiro grau)9.

Manifestações cutâneas de AIJ

A erupção cutânea da AIJ é transitória, não 
pruriginosa, eritematosa, e pode surgir ou exa-
cerbar com a febre. Consiste em lesões maculares 
e maculopapulares róseo-salmão, que medem 
entre 2 e 6 mm, localizadas principalmente em 
tronco e áreas proximais dos membros (Figura 3). 
Raramente ocorre em face, palmas e plantas, po-
dendo confluir em algumas áreas. Na maioria das 
vezes, apresenta caráter evanescente, podendo 
durar minutos ou horas, e habitualmente não 
apesenta prurido. Após o aquecimento da pele 
com banho quente, exposição ao sol e em situa-
ções de estresse, se observa uma acentuação ou 
aparecimento do exantema8,10. Embora a artrite 

Eritema marginado

Caracterizado por lesões eritematosas pla-
nas ou discretamente elevadas, circinadas, ge-
ralmente serpiginosas, que duram poucas horas, 
desaparecem sem lesões residuais e ressurgem 
em outras áreas. A erupção ocorre em 4% a 
10% dos pacientes com FR, é indolor, poupa a 
face, predomina no tronco e porção proximal dos 
membros (Figura 2). Tem remissão e recidiva sem 
causa aparente e pode ser desencadeada por fe-
bre7. Está quase sempre associado à cardite6. O 
início das lesões é, geralmente, concomitante à 
artrite migratória, mas pode surgir meses após 
ela. Ocorre por reatividade cruzada de anticor-
pos dirigidos ao EBHGA com a queratina da pele2.

Figura 2. Eritema marginado – manchas eritematosas 

circinadas, colaescentes e de distribuição geográfica no 

abdômen.

O diagnóstico diferencial inclui urticária, 
erupção cutânea da artrite idiopática juvenil 
sistêmica, eritema crônico migratório e eritema 
multiforme. Os aspectos clínicos associados per-
mitem a diferenciação. Na histopatologia são ob-
servados na derme infiltrados perivasculares de 
neutrófilos e mononucleares6.

Artrite idiopática juvenil (AIJ)

AIJ é a denominação que define um grupo de 
doenças de causa desconhecida, caracterizada 
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geralmente se desenvolva durante os primeiros 
meses do curso da doença, ocasionalmente, um 
quarto dos pacientes, apresenta o exantema an-
tes do início da artrite, algumas vezes preceden-
do em anos as manifestações articulares12.

Figura 3. Exantema reumatoide típico da AIJ sistêmica 

- rash macular de cor salmão no tronco e membros, 

evanescente e coincidente com o pico febril.

Por ocorrer em regiões anatômicas cobertas 
pelas roupas, ser discreto e fugaz, o exantema 
reumatoide pode passar despercebido, princi-
palmente em afrodescendentes12. Por isso, a ins-
peção cuidadosa da pele durante o pico febril é 
importante quando há suspeita de AIJ.

O exantema da AIJ é assintomático, entretan-
to, alguns pacientes apresentam prurido intenso. 
Calor e fricção exacerbam as lesões cutâneas da 
AIJ, sendo conhecido como fenômeno de Köbner. 
Sendo assim, pacientes com lesões pruriginosas, 
que friccionem as pápulas e manchas ao coçá-
-las, poderão provocar confluência das lesões 
com aspecto urticariforme13. Em menor frequên-
cia podem ser encontradas placas persistentes, 
algumas vezes com distribuição linear, edema e 
eritema periorbital14. Vale ressaltar que, ao con-
trário dos exantemas virais, que persistem após 
os episódios febris, a erupção reumatoide geral-
mente desaparece com a desfervecência, e ape-
nas reaparecerá no próximo pico febril13.

À histologia o exantema transitório apresen-
ta-se com edema da derme superficial e um leve 
infiltrado perivascular misto (incluindo neutrófi-
los), sem vasculite leucocitoclástica13.

O diagnóstico diferencial inclui a FR, vascu-
lite urticariforme e síndrome febril periódica12.

Manifestações cutâneas presentes na artrite 
psoriásica

A psoríase é uma doença cutânea inflamató-
ria crônica e imunomediada. Caracteriza-se por 
hiperproliferação epidérmica com participação 
linfocitária. É estimado que a artrite psoriásica 
juvenil (APJ) represente 6% a 8 % das AIJ, além 
de disso, pode preceder a psoríase em alguns 
anos.

A apresentação clínica da psoríase é variada 
e evolui com períodos de remissões e recidivas. 
São classicamente lesões eritêmato-descamati-
vas, com a base apresentando um eritema vivo 
e a descamação é grosseira e prateada. A locali-
zação mais frequente é nos cotovelos e joelhos 
(Figura 4), seguidos do couro cabeludo, onde, em 
geral, ultrapassam a linha de implantação capi-
lar (Figura 5), região retro auricular e região inter 
glútea15. O prurido é raro ou ausente. Há dois si-
nais característicos que auxiliam o diagnóstico: 
o sinal de Auspitz ou orvalho sangrante (Figura 
5 seta) – pequenos pontos de sangramento são 
visualizados após a retirada das escamas e cor-
respondem à ruptura dos capilares dilatados da 
derme papilar; e o sinal da vela – descamação es-
pessa ao atritar a lesão15.

Figura 4. Psoríase clássica: placa eritematosa recoberta 

por descamação grosseira e esbranquiçada nos joelhos.
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Figura 5. Psoríase de couro cabeludo - placa eritematosa 

com descamação espessa e esbranquiçada ultrapassando 

os limites de implantação dos cabelos. sinal de Auspitz 

(seta) – ponto de sangramento presente.

Cerca de 10% a 40% das crianças com psorí-
ase apresentam alterações ungueais, que podem 
ser isoladas ou associadas às cutâneas16. As mais 
frequentes são os pits ou pitting ungueal (de-
pressões cupuliformes na lâmina ungueal – Figu-
ra 6), a hiperceratose da lâmina ungueal (Figura 
7),17. O estudo brasileiro de Uber e colaborado-
res (2018) incluiu 52 pacientes com psoríase, e 
idades entre 2 e 14 anos, e observou que 75% 
deles apresentavam a forma clínica de psoríase 
clássica, 21% a psoríase invertida, e 11,5% a 
forma gutata. As alterações ungueais mais fre-
quentes foram: pitting em 94,2%, leuconíquia 
em 73%, estrias longitudinais em 63,5% e Li-
nhas de Beau em 59,6% e, em menor percentual, 
onicólise que é o descolamento distal da placa 
ungueal de seu leito (Figura 8)18.

Figura 6. Pitting – inúmeras depressões cupuliformes 

irregulares na lâmina ungueal.

Figura 7. Hiperceratose, onicólise ungueal distal e 

hemorragia em estilha (áreas escurecidas).

Figura 8. Onicólise – área esbranquiçada na porção distal 

da lâmina ungueal provocada pelo descolamento distal 

da unha de seu leito e descamação periungueal.

O fato de haver artrite concomitante, não 
altera a característica das manifestações cutâ-
neas da psoríase, tanto nos adultos quanto nas 
crianças. Contudo, é relatada maior prevalência 
de alterações ungueais nas crianças com AIJ pso-
riásica19.

O diagnóstico de psoríase é clínico, mas 
quando houver dúvida está indicada a análise 
histopatológica de pele. No exame microscópico 
visualiza-se paraceratose, acantose com aumen-
to irregular das papilas epidérmicas, infiltrado 
monomorfonuclear dérmico e, muitas vezes, co-
leções intraepidérmicas de neutrófilos (microa-
bscessos de Munro)15.

O diagnóstico diferencial depende da forma 
clínica. Quando a forma clássica acomete couro 
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cabeludo, pode ser difícil diferenciar a lesão de 
dermatite seborreica. Escamas mais grosseiras, 
esbranquiçadas e a descamação que ultrapassa 
o limite de implantação dos cabelos são carac-
terísticas marcantes da psoríase. A forma gutata 
tem como diagnósticos diferenciais a pitiríase 
rósea, a pitiríase liquenoide e a pitiríase rubra 
pilar15.

Esclerodermia sistêmica (ES)  
e cutânea (EC)

A esclerodermia caracteriza-se pela infla-
mação crônica da pele e do tecido subcutâneo, 
levando ao acúmulo de colágeno (fibrose), com 
espessamento progressivo e endurecimento da 
pele. Muitas vezes, apresenta acometimento da 
microvasculatura e obliteração vascular, o que 
pode levar a manifestações em vários outros ór-
gãos e sistemas20,21.

A ES envolve diversos órgãos com diferen-
tes graus de gravidade. Pode ser classificada 
como esclerose sistêmica cutânea difusa, quan-
do há acometimento cutâneo do tronco e regi-
ões proximal e distal dos membros, e esclerose 
sistêmica cutânea limitada, quando há apenas 
envolvimento distal dos membros (antigamente 
conhecida como síndrome CREST)22. Em relação 
à ES, as primeiras alterações, geralmente, ocor-
rem nas mãos: endurecimento da pele, edema 
indolor dos dedos, ulcerações, esclerodactilia e 
fenômeno de Raynaud.

O fenômeno de Raynaud é, geralmente, a 
primeira manifestação da doença, pode evoluir 
com ulcerações em polpas digitais, afinamento 
dos dedos e, nos casos mais graves, pode ocor-
rer autoamputação das falanges distais23,24. Na 
pele, observamos espessamento cutâneo com 
endurecimento progressivo e posterior fibrose, 
levando a contraturas (mãos com esclerodacti-
lia). Na fase atrófica (final), a pele fica brilhante 
e hipo ou hiper pigmentada. Podemos encontrar, 
ainda, telangiectasias e calcinoses. As calcinoses 
podem ulcerar e levar à infecção, bem como à li-

mitação de movimento. A face se apresenta sem 
pregas e mímicas, o nariz afilado, os olhos amen-
doados e também ocorre microstomia.

Outras manifestações que podem ser encon-
tradas são artrite, artralgia, fricção de tendões, 
miopatia inflamatória proximal, acometimen-
to dos dois terços distais do esôfago, diarreia 
crônica e síndrome disabsortiva. Em relação ao 
sistema cardiovascular, podemos observar car-
diomiopatia, insuficiência cardíaca, derrame 
pericárdico, fibrose cardíaca, arritmias e cor pul-
monale. O acometimento visceral mais frequen-
temente encontrado na ES, e principal causa de 
morbimortalidade, é o pulmonar. Podemos en-
contrar doença parenquimatosa com infiltrado e 
fibrose intersticial, além de hipertensão arterial 
pulmonar (HAP)23,25,26

Quadro 2. Critérios classificatórios da esclerose sistêmica 

(ES) juvenil27

Maiores: endurecimento da pele, perda 
do pregueamento cutâneo e/ou esclerose 
cutânea proximal

Menores:
•	 Cutâneo: esclerodactilia

•	 Vascular: fenômeno de Raynaud, alterações 
à capilaroscopia periungueal, úlceras de 
polpas digitais

•	 Trato gastrintestinal: disfagia, refluxo 
gastroesofageano

•	 Coração: arritmias, insuficiência cardíaca

•	 Respiratório: fibrose pulmonar, hipertensão 
arterial pulmonar, espirometria com 
redução da difusão de monóxido de 
carbono

•	 Neurológico: neuropatia, síndrome do túnel 
do carpo

•	 Músculo esquelético: miosite, artrite, atrito 
tendíneo

•	 Sorológico: FAN positivo, autoanticorpos 
(anticentrômero, anti-Scl70, anti-Pm Scl, 
anti-RNA polimerase III e/ou antifibrilarina)

A presença de um critério maior e pelo menos 
dois menores sugere o diagnóstico de ES

PRES - Pediatric Rheumatology European Society, ACR - American 
College of Rheumatology, EULAR - European League Against 
Rheumatism.
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A forma mais comum na faixa etária pediá-
trica é a esclerodermia localizada (EL), que afeta 
basicamente pele e tecido subcutâneo, sendo 
o envolvimento visceral pouco frequente (20% 
a 50% dos casos): artralgia, artrite, contraturas 
articulares e alterações esofagianas leves, sen-
do mais frequentes, quando presentes na EL, na 
forma linear20,21,28,29. Também conhecida como 
morfeia, a EL pode se apresentar de diferentes 
formas conforme a apresentação clínica26,29.

Esclerodermia sistêmica é menos frequen-
te na faixa etária pediátrica do que nos adultos. 
Entre as alterações cutâneas, o fenômeno de 
Raynaud é o primeiro sinal observado e caracte-
riza-se por coloração que varia de azulada (por 
cianose), palidez até hiperemia; localizado, prin-
cipalmente, nas mãos (Figura 9) e pés, evoluin-
do em surtos recorrentes e desencadeado por 
estresse emocional e frio. É acompanhado de 
dor, queimação e dormência, além de, eventual-
mente hiperhidrose6. Quando existe esclerodac-
tilia associada ao fenômeno de Raynaud deve-se 
considerar a possibilidade de esclerodermia sis-
têmica. Em aproximadamente 80% das crianças 
afetadas há fenômeno de Raynaud associado a 
pele difusamente endurecida23. Outras possíveis 
localizações de fenômeno de Raynaud são o na-
riz, os lábios e a bochecha.

Figura 9. Fenômeno de Raynaud – tonalidade azulada nos 

quirodáctilos e região hipotenar, contrastando com área 

branca bem demarcada no oco palmar.

Com a evolução da doença, ocorre a escle-
rodactilia, na qual as pontas dos quirodáctilos 

tornam-se finas e brilhantes, existe diminuição 
da amplitude de movimentos das articulações e 
pode haver úlceras das polpas digitais30. O en-
durecimento da pele é difuso e não se restringe 
a poucas áreas. Também podem ser observadas 
telangiectasias, calcificações e ulcerações cutâ-
neas. A face é característica6, sem o enrugamen-
to da testa e, com o endurecimento e atrofia da 
pele, o olhar se torna fixo e os dentes protusos 
pela abertura oral reduzida (Figura 10).

Figura 10 . Esclerose Sistêmica: (A) perda do 

pregueamento facial, sulco naso-geniano, abertura  

da boca; (B) mãos com Fenômeno de Raynaud;  

(C) afilamento de extremidades e úlcera digital.

No leito ungueal proximal os capilares es-
tão dilatados, com megacapilares entremeados 
por áreas avasculares nos períodos de atividade 
inflamatória da doença, o que é melhor obser-
vado com o dermatoscópio31. As alças capilares 
são gigantes e em forma de salsicha, semelhante 
ao que é visto na dermatomiosite juvenil, mas 
não é observado em pacientes com doença de  
Raynaud isolada ou formas cutâneas de esclero-
dermia morfeia.
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Manifestações da esclerodermia cutânea

As manifestações cutâneas variam desde pe-
quenas placas até lesões extensas, com defor-
midades estéticas e funcionais. Raramente se 
observa atrofia das estruturas subjacentes. Na 
faixa etária pediátrica as formas cutâneas são 
dez vezes mais frequentes do que a esclerose 
sistêmica6.

Esclerodermia localizada  
(Morfeia)

Clinicamente subdivide-se em: placas ou 
circunscrita, gutata, linear/em golpe de sabre, 
generalizada panesclerótica e mista. De uma ma-
neira geral, após a formação de eritema inicial, 
ocorre a formação de placa de coloração amare-
lo-brancacenta, deprimida, limitada por eritema 
azul-violáceo, denominado de lilac ring quando 
em atividade. Quando ocorre a infiltração da 
pele, observa-se atrofia com perda de fâneros e 
glândulas sebáceas, além de hiperpigmentação 
ou hipopigmentação32.

Morfeia em placas ou circunscrita - trata-se 
da apresentação clínica mais frequente na popu-
lação geral. Apresenta dois subtipos: superficial 
e profunda. Ocorre no tronco, de modo geral e 
acomete a área sobre as cristas ilíacas, mais ra-
ramente no abdômen, nádegas e membros in-
feriores. Nesta forma clínica, há progressão de 
placa com anel violáceo, quando em atividade, 
seguida de infiltração nacarada, sem fâneros e 
anidrótica. Evoluem para placas circunscritas, 
enduradas, hipercrômicas (Figura 11), infiltra-
das, com limites mal definidos, com dois a 15 cm 
de diâmetro, ovais ou redondas. Algumas lesões 
são mais palpáveis, com dificuldade de pregue-
amento cutâneo, do que visíveis. O acometi-
mento de face, pescoço e membros superiores  
é raro23,32.

Morfeia gutata - apresenta-se com múltiplas 
lesões escleróticas hipopigmentadas, que po-
dem representar morfeia disseminada, as quais 
devem ser diferenciadas do líquen escleroso e 

atrófico, apesar de existir descrição de coexis-
tência dessas duas afecções.

Figura 11. Placa hipercrômica, ovalada com centro 

hipocrômico, atrófico e halo violáceo de esclerodermia 

circunscrita.

Morfeia linear dos membros e do tronco - a 
esclerodermia linear é o tipo mais frequente em 
crianças e adolescentes, especialmente, em me-
ninas em idade escolar. Clinicamente, observam-
-se faixas de esclerose lineares com dificuldade 
de pregueamento cutâneo e hipo e hipercromia 
(Figura 12). O acometimento pode estender-se 
à derme, ao subcutâneo, aos músculos e aos os-
sos, gerando deformidades. Geralmente o aco-
metimento é unilateral nos membros superiores  
(Figura 13) e mais frequentemente nos inferio-
res33. O acometimento pode estender-se à der-
me, ao subcutâneo, aos músculos e aos ossos, 
gerando deformidades. (Figura 14).15

Figura 12. Área hipercrômica entremeada por áreas 

hipocrômicas e atróficas, que se estende da face interna 

da coxa até o tornozelo.
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Figura 13. Placa hipercrômica com áreas hipocrômicas  

e atróficas centrais, formando faixa linear do punho até  

o ombro.

Figura 14. Área de atrofia com hipercrômia e 

vascularização visível desde a região infra mamilar  

até o flanco a esquerda.

Morfeia linear da face, em golpe de sabre - 
manifesta-se, geralmente, sob a forma unilateral 
na face (frontoparietal ou hemifacial), com linha 
central de demarcação. Após rápida fase de eri-
tema e edema, ocorre esclerose e atrofia com de-
pressão local (Figura 15). Após o acometimento 
cutâneo, os tecidos subjacentes são afetados, 
podendo levar à hemiatrofia da face. A particula-
ridade da esclerodermia em golpe de sabre resi-
de na possibilidade de complicações do sistema 
nervoso central (convulsões, cefaleia, hemipa-
resia ou sintomas focais), dos olhos (uveíte ou 

vasculites) ou da mandíbula (mau alinhamento e 
problemas dentários)32,33.

Figura 15. Morfeia linear em golpe de sabre – área linear 

deprimida e hipercrômica na região frontal.

Hemiatrofia facial de Parry-Romberg - apre-
senta alterações ósseas, musculares e do teci-
do subcutâneo, com ou sem esclerose cutânea, 
determinando assimetria facial evidente (Figura 
16). Esse tipo de lesão pode coexistir com a mor-
feia em golpe de sabre, mas sua posição noso-
lógica ainda é questionada se seria um espectro 
da esclerodermia linear facial, ou outra doença. 
Ambas apresentam alterações neuroftalmológi-
cas similares.

Figura 16. Hemiatrofia facial da Síndrome de  

Parry-Romberg hipercromia nas áreas deprimidas.
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Morfeia generalizada - é uma condição rara 
que se manifesta com esclerose cutânea dissemi-
nada, sem acometimento sistêmico. Majoritaria-
mente de adultos, é diagnosticada quando placas 
em número de quatro ou mais se tornam maiores 
do que 3 cm e confluem (Figura 17), envolvendo 
duas das sete principais áreas anatômicas (ca-
beça-pescoço, membro superior ou inferior es-
querdo ou direito, tronco anterior ou posterior). 
Inicia-se no tronco e leva a contraturas e defor-
midades nos membros. Diferencia-se da escle-
rose sistêmica por não apresentar fenômeno de  
Raynaud nem alterações capilaroscópicas26,32.

Figura 17. Morfeia generalizada - diversas áreas atróficas 

de coloração hiperpigmentada a lilás no tronco e 

abdômen.

Formas combinadas - pode haver coexis-
tência de formas clínicas, como a linear com a 
morfeia em placas, o que é mais frequente em 
crianças. De fato, metade dos pacientes com a 
forma linear apresenta, concomitantemente, a 
forma de placas. Também se veem combinações 
entre lesões em placas no tronco e linear nos 
membros ou em golpe de sabre na face. A sobre-
posição de formas clínicas denota fisiopatologia 
comum. Também podem coexistir no mesmo pa-
ciente morfeia e líquen escleroso e atrófico, bem 
como morfeia e atrofodermia de Pasini e Pierini.

Morfeia panesclerótica - trata-se de doença 
grave e extremamente rara. Caracterizada por 
acometimento generalizado e de toda espessura 
cutânea, com envolvimento de articulações (ar-

tralgias e edema articular). Observam-se, comu-
mente, contraturas e retrações dos membros.

Diagnóstico diferencial

As formas morfeia linear e a generalizada 
devem ser diferenciadas da ES. O fenômeno de 
Raynaud e o envolvimento de órgãos internos, 
esclerodactilia e alterações nos capilares da pre-
ga ungueal são os achados que se deve procurar 
para que se estabeleça a distinção. Formas pro-
fundas de morfeia podem ser difíceis de diferen-
ciar da paniculite lúpica e de outras paniculites. 
Estudos histológicos e imunopatológicos podem 
ser necessários.

A morfeia em placa, no seu estágio inicial, 
deve ser distinguida do eritema anular e do eri-
tema migrans. Também têm sido descritas lesões 
similares à sarcoidose. Lesões atróficas isoladas, 
da variante em placa, podem mostrar similari-
dade com a atrofia após injeção intramuscular 
de corticosteroides. O tipo gutata se assemelha 
com o líquen escleroso e atrófico; alterações his-
tológicas ajudam na diferenciação. A hemiatrofia 
facial causada pela variante golpe de sabre é di-
fícil de distinguir da doença de Parry-Romberg32.

A histopatologia da esclerodermia depende 
de fatores como, estágio da doença, extensão e 
profundidade da lesão. Na fase inflamatória ini-
cial, onde existe um componente eritematoso, o 
histopatológico não ajuda muito no diagnóstico. 
Nessa fase inflamatória inicial, particularmente 
na borda violácea ativa das lesões, os feixes co-
lágenos da derme reticular encontram-se espes-
sados e há um infiltrado inflamatório intersticial 
e perivascular, predominantemente, linfocítico, 
que pode comprometer a gordura subcutânea, 
com espessamento de trabéculas e substituição 
por colágeno neoformado.

Com a evolução da lesão na fase atrófica, há 
redução importante do infiltrado inflamatório e a 
lesão esclerodermiforme instala-se, caracteriza-
da por intensa fibrose na derme, onde se obser-
va que os feixes de colágeno na derme reticular 
tornam-se espessados, agregados, hipocelulares 
e hipereosinofílicos. Na derme papilar, fibras 
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normais podem ser substituídas por colágeno 
homogêneo. Vasos sanguíneos são pouco encon-
trados no colágeno esclerótico, frequentemente 
têm o lúmen estreito e uma parede fibrótica. As 
glândulas exócrinas são atróficas, com raros adi-
pócitos ao redor, e são circundadas por colágeno 
neoformado. Folículos pilosos e glândulas sebá-
ceas estão ausentes. Nesse estágio, o diagnósti-
co histopatológico já é possível32,33.

Nos tipos de morfeia linear, segmentar, sub-
cutânea e generalizada, a fáscia e os músculos 
estriados subjacentes podem estar afetados, 
sendo que as fibras musculares se apresentam 
vacuoladas e separadas umas das outras por 
edema e coleções focais de células inflamató-
rias. A epiderme, embora possa se tornar atró-
fica, é usualmente normal, mesmo nas lesões 
tardias. Depósitos de IgM e C3 perivascular e na 
membrana basal são descritos na variante linear 
da esclerodermia localizada32.

Dermatomiosite juvenil (DMJ)

Dermatomiosite juvenil (DMJ) é uma do-
ença crônica, multissistêmica e autoimune, ca-
racterizada por inflamação crônica da pele e 
dos músculos estriados34,35. Quando há apenas 
comprometimento muscular, sem as alterações 
cutâneas, denominamos de polimiosite juvenil 
(10 a 20 vezes menos frequente que a DMJ), ou, 
de acordo com a nova classificação de 2017, se 
denomina outra miosite juvenil que não seja a 
DMJ36-38.

O início da DMJ é, geralmente, insidioso po-
dendo levar de semanas a meses para se estabe-
lecer. Pode apresentar-se com febre, indisposi-
ção, anorexia, perda de peso e fadiga associadas 
às alterações cutâneas. A maioria dos pacientes 
apresenta rash típico, caracterizado por edema 
violáceo ou eritematoso em pálpebras (helio-
tropo), podendo ou não estar associado ao rash 
em face que, geralmente, acomete o sulco naso-
labial39. Também se observam lesões eritêmato-
-papulares nas superfícies extensoras dos de-

dos das mãos, cotovelos e joelhos (pápulas de  
Gottron)37.

Em alguns pacientes as manifestações cutâ-
neas podem ser confundidas com dermatite ató-
pica ou de contato, especialmente naqueles em 
que a fraqueza muscular é leve, o que retarda o 
diagnóstico definitivo e o início do tratamento.

A fraqueza muscular é simétrica e predomi-
nantemente proximal, das cinturas pélvica e es-
capular, e dependendo da idade, a criança deixa 
de fazer atividades do dia a dia, como pentear o 
cabelo, subir e descer escadas, levantar sozinha 
da cama ou do chão, etc. Os músculos flexores 
do pescoço são acometidos em alguns pacientes, 
acarretando dificuldade ou impossibilidade de 
levantar a cabeça do leito37.

Disfonia e dificuldade de deglutição também 
podem ocorrer, com risco de aspiração. O tecido 
celular subcutâneo abaixo dos músculos acome-
tidos pode estar edemaciado, endurado e o pa-
ciente, geralmente, apresenta dor muscular prin-
cipalmente à palpação mais vigorosa. Em alguns 
pacientes, este edema pode ser tão intenso e ge-
neralizado que simula um quadro de anasarca37.

Artrite e artralgia podem ocorrer, porém são 
manifestações transitórias, que tendem a de-
saparecer com o início do tratamento. Os com-
prometimentos cardíaco e pulmonar graves são 
raros na criança. O fenômeno de Raynaud não é 
uma manifestação frequente na DMJ e tem sido 
observado em 2% a 15% dos pacientes35.

Em alguns pacientes com DMJ podemos ob-
servar a lipodistrofia, caracterizada pela perda 
progressiva do tecido celular subcutâneo, princi-
palmente em face, tronco e membros superiores, 
e da gordura visceral, que geralmente se acom-
panha de hipertrigliceridemia, resistência à insu-
lina, acantose nigricans e hipertensão arterial37.

O diagnóstico da DMJ é baseado nos cinco 
critérios criados por Bohan e Peter (1975) (Qua-
dro 3)40,41. Na prática, o diagnóstico “provável” 
da DMJ requer a presença do rash patognomôni-
co e de dois dos outros critérios, enquanto, para 
o diagnóstico definitivo, é necessária a presen-
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ça do rash característico e de mais três dos ou-
tros critérios. De modo geral, os dois primeiros 
(o rash e a fraqueza muscular proximal) estão 
quase sempre presentes. Os demais dão a sus-
tentação laboratorial para o diagnóstico. Destes, 
o único critério que não pode faltar é o rash cutâ-
neo característico.

Manifestações cutâneas de  
Dermatomiosite juvenil

A variabilidade clínica das manifestações 
cutâneas pode dificultar e retardar o diagnós-
tico, as lesões variam de discretas e facilmente 
confundidas com reações alérgicas, até lesões 
características e mais intensas6.

O rash na face é macular, eritematoso a ar-
roxeado, e localiza-se principalmente nas áreas 
fotoexpostas, na região frontal e temporal. Pode 
associar-se ao edema pálpebral e da região ma-
lar (Figura 18), além de ter limites menos defini-
dos quando comparado ao eritema presente no 
lúpus eritematoso sistêmico6. O eritema também 
acomete os cotovelos, os joelhos e a superfície 
extensora dos braços e pernas. As lesões podem 
ser discretas nestas localizações ou até apresen-
tar formas mais características e extensas42.

 
Figura 18. Dermatomiosite juvenil - rash malar 

eritematoso, bilateral, de limites mal definidos,  

com edema e descamação fina.

A coloração azulada na região palpebral é 
denominada de heliotropo (Figura 19). Ocorre 
ainda telangiectasia localizada nas áreas periun-

gueais, hipertrofia das cutículas e eritema na re-
gião palmar43.

Figura 19. Dermatomiosite juvenil – heliotropo - edema e 

coloração arroxeada peri-palpebral. (imagem autorizada por 

Marinoni et al. Atlas Dermatologia Pediátrica de A a Z, 2018)

Pápulas de Gottron são lesões papulares 
achatadas, não associadas a prurido ou dor, eri-
tematosas a violáceas, com tamanho que varia 
de um até cinco milímetros, agrupadas e locali-
zadas na região dorsal da pele das articulações 
interfalangianas e metacarpofalangianas do dor-
so das mãos (Figura 20), pode haver descamação 
fina43. São consideradas patognomônicas da DMJ 
e quando crônicas podem evoluir para atrofia e 
telangiectasias6.

Figura 20. Pápulas achatadas, violáceas no dorso das 

articulações metacarpo falangianas e interfalangianas da 

mão. (imagem autorizada por Marinoni et al. Atlas Dermatologia 

Pediátrica de A a Z, 2018)

Também ocorrem lesões por fotossensibili-
dade nas áreas expostas, de coloração variando 
de purpúrica a eritematosa nos ombros esten-
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dendo-se até o tronco superior anterior e poste-
rior, que configuram o denominado sinal do xale 
e eventualmente pode tornar-se generalizado. A 
mucosa da cavidade oral pode apresentar telan-
giectasias, com eritema na mucosa jugal e, oca-
sionalmente ulcerações. A presença de úlceras, 
nas axilas, nos cotovelos e nas áreas de pressão 
indicam pior prognóstico43.

As pálpebras e cutículas podem, caracteris-
ticamente, apresentar telangiectasias. Com a 
ajuda do dermatoscópio, capilaroscopia, ou até 
mesmo a olho nu (em casos mais exacerbados) 
é possível notar menor densidade capilar, dila-
tação, tortuosidade e perda de alças capilares 
nas cutículas de pacientes com DMJ (Figura 21). 
Estes sinais são frequentes e, provavelmente, 
estão presentes em todos os pacientes nos está-
gios iniciais da doença44.

Figura 21. Dermatomiosite juvenil - menor densidade, 

dilatação e tortuosidade capilar nas cutículas 

(dermatoscopia).

Calcificações cutâneas ocorrem em 20% a 
30% dos pacientes e são mais observadas quan-
do há retardo no diagnóstico e instituição do 
tratamento, bem como nas formas graves e de 
difícil controle. Em geral, têm início após três 
anos do diagnóstico, e raramente pode ser a ma-
nifestação inicial da DMJ. São caracterizadas por 

placas superficiais ou nódulos endurecidos (Fi-
gura 22), dolorosos e pode haver drenagem de 
material esbranquiçado na superfície cutânea 
exulcerada. Pacientes com calcificação extensa 
na fáscia muscular apresentam um exoesqueleto 
na radiografia45.

Figura 22. Dermatomiosite juvenil – dois nódulos 

endurecidos de 0,5 cm na face lateral do joelho.

Lipodistrofia progride lentamente naqueles 
com doença crônica e de difícil controle. Pode 
ser localizada e simétrica ou mais raramente ge-
neralizada43, e é encontrada em 10% a 40% dos 
pacientes12.

A ulceração cutânea e o edema generaliza-
do são marcadores clínicos de doença grave. 
Presume-se que as úlceras reflitam vasculopa-
tia significativa na pele (com hipóxia e necrose 
tecidual) e podem sinalizar doença vascular em 
outros órgãos (especialmente nos pulmões e no 
intestino)46. Já o edema generalizado pode ser o 
resultado de um extravasamento capilar difuso, 
resultante de dano endotelial vascular47.

Na biópsia cutânea ocorre atrofia da epider-
me, degeneração e liquefação das células da ca-
mada basal, dilatação vascular e infiltrado linfo-
citário na derme. As pápulas de Gottron exibem 
vasculopatia e espessamento da membrana ba-
sal, com depósitos de mucina e infiltrado difuso 
superficial de células mononucleares6,42.

No diagnóstico diferencial das lesões na 
face e tronco figuram as dermatites eczemato-
sas como dermatite atópica, que se diferencia 
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pelos sinais menores de atopia, prurido intenso 
e localização nas pregas cubitais e poplíteas. A 
dermatite de contato, que apresenta formato e 
localização condizente com o agente causal, é 
pruriginosa e não há fraqueza muscular. As le-
sões localizadas nos cotovelos podem ser con-
fundidas com psoríase, na qual a descamação é 
mais espessa. Para o diagnóstico é importante 
associar os sinais cutâneos com os demais crité-
rios de Bohan (Quadro 3) e, frente aos achados 
cutâneos característicos (heliotropo e pápulas 
de Gottron), os sintomas de fraqueza muscular 
devem ser questionados e pesquisados no exa-
me, pois na faixa etária pediátrica podem ser de 
difícil detecção.

Quadro 3. Critérios de Bohan e Peter para o diagnóstico 

da dermatomiosite juvenil

I.	 Fraqueza muscular proximal simétrica

II.	 Alterações cutâneas características: 
heliotropo (descoloração ou eritema + 
edema periorbital) e pápulas de Gottron 
(eritema + edema na superfície dorsal das 
metacarpofalangeanas e interfalangeanas 
proximais)

III.	Elevação dos níveis séricos de uma ou 
mais enzimas musculares (creatinoquina-
se [CPK], transaminase oxalacética [TGO], 
desidrogenase láctica [DHL] e aldolase).

IV.	Alterações na eletromiografia 
características de miopatia e denervação, 
incluindo a tríade de potenciais curtos 
da unidade motora polifásica; fibrilação, 
ondas agudas positivas, irritabilidade 
insercional aumentada, e descargas 
repetitivas de alta frequência.

V.	 Biópsia muscular mostrando evidência 
histológica de necrose e inflamação.

Vasculites sistêmicas primárias

Vasculite primária significa inflamação vas-
cular que pode causar dano tissular, como resul-
tado de fibrose com estenose vascular, oclusão 
ou mesmo ruptura do vaso. As quatro principais 

vasculites sistêmicas primárias pediátricas que 
cursam com lesões muco-cutâneas são: vasculite 
por IgA (anteriormente denominada de púrpura 
de Henoch-Schönlein), doença de Kawasaki, po-
liarterite nodosa (formas cutânea e sistêmica) e 
doença de Behçet.

Vasculite por IgA (antigamente denominada  
de púrpura de Henoch-Schönlein)

A manifestação clínica presente em 100% 
dos pacientes é a petéquia e/ou a púrpura, que 
é habitualmente palpável, com lesão elevada, 
cor vermelha-arroxeada e que não desaparece 
à digitopressão. Cerca de 30% dos pacientes 
têm edema subcutâneo, habitualmente doloro-
so, predominantemente em mãos, pés e couro  
cabeludo48-50.

Artralgia ou artrite acometem aproximada-
mente 60% dos pacientes. Habitualmente gran-
des articulações são afetadas, com artralgia ou 
artrite aguda dolorosa e migratória (geralmen-
te nos joelhos e tornozelos). Raramente tem 
envolvimento poliarticular, acometendo cinco 
ou mais articulações. Dor abdominal em cólica 
ocorre entre 50% e 62% dos pacientes. Os si-
nais e sintomas mais frequentemente observa-
dos são dor abdominal periumbilical em cólica, 
náuseas, vômitos e diarreia sanguinolenta. A 
nefrite (hematúria e/ou proteinúria transitórias, 
síndrome nefrótica, síndrome nefrítica, doença 
renal aguda e/ou crônica) é o principal deter-
minante do prognóstico da vasculite por IgA, 
tendo sido evidenciada entre 20% e 80%, ge-
ralmente nos primeiros três meses da doença. 
Orquite/orquiepididimite ocorre em até 20% dos  
pacientes48-50.

Manifestações cutâneas da vasculite por IgA

A pele está sempre acometida na vasculi-
te por IgA e as lesões mais frequentes são pe-
téquias e púrpuras palpáveis, mas também são 
observadas erupções eritematosas maculares, 
urticária e bolhas51.

A manifestação cutânea típica é a púrpura 
palpável e simetricamente localizada nas náde-
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gas e nos membros inferiores. As lesões variam 
de poucos milímetros até 5 cm, são bem deli-
mitadas e não desaparecem à diascopia (Figura 
23). O fenômeno de Köebner pode ser obser-
vado e é caracterizado por lesões purpúricas li-
neares nas áreas de atrito52, como na figura 24 
em que a lesão se delimitou à área do elástico  
das meias.

Figura 23. Vaculite por IgA linear – máculas e pápulas de 

coloração purpúrica, mais localizadas nas nádegas e em 

menor número nos membros inferiores.

Figura 24. Mácula purpúrica delimitada na área do 

elástico das meias – fenômeno de Köebner na vasculite 

por IgA linear. (imagem autorizada por Marinoni et al. Atlas 

Dermatologia Pediátrica de A a Z, 2018).

Vesículas e bolhas são mais raramente obser-
vadas (Figura 25), com frequência de 5% a 10% 
dos pacientes52. A erupção evolui em surtos du-
rante duas a quatro semanas, e na sequência as 
lesões permanecem hiperpigmentadas por duas a 
três semanas, desaparecendo sem deixar cicatriz.

Em 5% a 10% dos pacientes as lesões per-
sistem por mais de dois meses e/ou recorrem 
num período de quatro semanas52.

Figura 25. Vaculite por IgA linear com bolha hemorrágica 

e lesões papulares púrpuricas nas nádegas.

Na presença das manifestações cutâneas tí-
picas, a biópsia cutânea não é necessária. Quan-
do as manifestações clínicas são atípicas ou com 
distribuição extensa, a biópsia de pele auxilia 
na confirmação do diagnóstico, excluindo outras 
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formas de vasculites, por exemplo, as vasculites 
ANCA-associadas53.

O ideal é que seja realizada de uma lesão de 
pele recente6. A biópsia mostra uma vasculite 
leucocitoclástica, de pequenos vasos e na imu-
nofluorescência há depósitos de IgA53,54. Porém, 
a ausência de depósitos de IgA não exclui o diag-
nóstico de vasculite por IgA6.

Nos diagnósticos diferenciais estão incluídas 
a púrpura pigmentar crônica, que evolui com hi-
perpigmentação e é de caráter evolutivo crôni-
co, a meningococcemia que tem evolução aguda 
e grave, com alteração do estado geral e lesões 
purpúricas disseminadas. A púrpura trombocito-
pênica idiopática se diferencia, pois, suas lesões 
são difusas, e caracteristicamente há petéquias e 
equimoses (que têm coloração arroxeada), além 
da plaquetopenia.

O diagnóstico de vasculite por IgA é realiza-
do pelo critério de classificação do EULAR (Liga 
Europeia contra o Reumatismo), PRINTO (Orga-
nização Internacional de Ensaios Clínicos em 
Reumatologia Pediátrica) e PRES (Sociedade  
Europeia de Reumatologia Pediátrica) e consta 
no quadro 455.

Quadro 4. Critérios de classificação do EULAR/PRINTO/

PRES para vasculite por IgA55

Critério mandatório: púrpura (geralmente palpável) 
ou petéquia com predomínio em membros 
inferiores (não relacionada a trombocitopenia) 
associada a um dos critérios abaixo:

Dor abdominal	 Aguda, em cólica e difusa. Inclui 
intussuscepção e sangramento 
gastrintestinal 

Histopatologia	 Vasculite leucocitoclástica ou 
glomerulonefrite proliferativa  
com depósito de IgA

Artrite/artralgia	Aguda, edema ou dor e/ou 
limitação articular

Nefrite	 Proteinúria acima de 0,3g/24h 
ou relação albumina/creatinina 
>30mmol/mg urina isolada manhã 
Hematúria > 5 hemácias/campo ou 
Cilindros hemáticos

EULAR (European League Against Rheumatism),  
PRINTO (Paediatric Rheumatology International Trials Organization), 
PRES (Paediatric Paediatric Rheumatology European Society).

Doença de Kawasaki (DK)

A DK geralmente acomete crianças menores 
de cinco anos de idade, sendo 50% dos casos 
abaixo de dois anos e, com discreto predomínio 
no sexo masculino. O comprometimento corona-
riano é o mais grave (aneurismas, estenoses ou 
irregularidades de artérias coronarianas) e ocor-
re entre 15% e 25% dos casos não tratados, au-
mentando o risco de complicações como doença 
cardíaca isquêmica, infarto agudo do miocárdio 
e morte súbita precoce ou tardia56,57.

A febre é alta, contínua e não responsiva aos 
antitérmicos comuns. A hiperemia e edema de 
mãos e pés são características marcantes da DK. 
O exantema é polimórfico, podendo se apresen-
tar como: máculo-papular, urticariforme, eritro-
dermia difusa e mesmo escarlatiniforme, com 
predomínio em tronco, extremidades e virilha. 
Pústulas puntiformes e lesões psoriasiformes 
são menos comuns. Vesículas, bolhas, petéquias, 
úlceras orais e exsudato em orofaringe sugerem 
outros diagnósticos56,57.

O diagnóstico é essencialmente clínico, o que 
dispensa a solicitação de exame complementar, 
baseado nos critérios estabelecidos. Para o diag-
nóstico da DK completa é necessária a presença 
de febre por mais de cinco dias, associada a qua-
tro dos cinco critérios propostos58.

Quadro 5. Critérios diagnósticos da doença de Kawasaki58

1.	Febre com duração acima de 5 dias*

2.	Hiperemia conjuntival bilateral

3.	Alterações de mucosa (eritema labial e/ou 
fissura labial e/ou eritema difuso em orofaringe 
e/ou língua em framboesa)

4.	Alterações de extremidades (edema indurado 
de mãos e pés e/ou eritema palmoplantar e/ou 
descamação periungueal)

5.	Exantema polimorfo

6.	Adenomegalia cervical com diâmetro superior a 
1,5 cm

* �Se quatro ou mais critérios estiverem presentes, 
sobretudo a hiperemia e edema de extremidades,  
o diagnóstico poderá ser feito no 4º dia de febre
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Manifestações cutâneas da doença de Kawasaki

Entre os critérios que permitem suspeitar 
do diagnóstico da DK figuram as manifestações 
cutâneas, que devem ser prontamente reconhe-
cidas, entre elas: o exantema, as alterações nos 
lábios e cavidade oral, a hiperemia conjuntival, o 
edema e o eritema na fase aguda e tardiamente 
a descamação das extremidades59. As manifesta-
ções são observadas em diferentes fases60:

•	 Do 1° ao 14° dia (fase aguda) – febre, hipere-
mia ocular, língua em morango, eritema de 
orofaringe e mucosa oral, lábios ressecados e 
fissurados, linfadenopatia cervical unilateral, 
edema e eritema das extremidades, descama-
ção perineal, reativação do local de inoculação 
da vacina BCG.

•	 Do 15° ao 30° dia (fase sub-aguda) – melhora 
dos sintomas da fase aguda, descamação pe-
riungueal, artrite, anormalidades da artéria co-
ronária.

•	 Depois de 30 dias (convalescência) – melhora 
clínica geral, linhas de Beau nas unhas.

A hiperemia conjuntival bilateral ocorre em 
85% dos pacientes, caracteriza-se por ser não 
purulenta e não pruriginosa e poupar a região 
perilímbica (ao redor da córnea) (Figura 26), 
ocorre nas primeiras semanas da doença, acom-
panhada de febre e linfonodomegalia cervical 
frequentemente unilateral (Figura 27)61.

Figura 26. Dilatação vascular na conjuntiva bulbar, 

sem secreção, poupando a região perilímbica. (imagem 

autorizada por Marinoni et al. Atlas Dermatologia Pediátrica  

de A a Z, 2018).

Figura 27. Linfonodos cervicais de 2 cm de diâmetro.
(imagem autorizada por Marinoni et al. Atlas 
Dermatologia Pediátrica de A a Z, 2018).

As mucosas têm sinais de inflamação, com 
eritema da mucosa jugal e da faringe60. Os lábios 
ficam edemaciados, fissurados, além de resseca-
dos, e a língua apresenta-se avermelhada dando 
o aspecto semelhante ao morango (Figura 28), 
causado por descamação das papilas filiformes e 
proeminência das grandes papilas fungiformes61.

Figura 28. Lábios secos com descamação, eritema, edema 
e papilas dando à língua aspecto de morango. (imagem 

autorizada por Marinoni et al. Atlas Dermatologia Pediátrica  

de A a Z, 2018).

O exantema ocorre nos primeiros dias da 
doença, junto com a febre59, e pode assumir ca-
racterísticas variadas, ou seja, pode ser máculo-
-papular, escarlatiniforme, morbiliforme ou até 
urticariforme. Predomina no tronco (Figura 29) 
nos primeiros dias e depois estende-se para ex-
tremidades60. Alterações das extremidades são 
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frequentes, com edema e eritema bilateral de 
mãos e pés (Figura 30), ocorrem nos primeiros 
dias da doença e duram 1 a 3 dias. Descamação 
perineal (Figura 31) é característica e mais fre-
quente no sexto dia da doença61.

Figura 29. Rash macular difuso eritematoso da Doença 

de Kawasaki.

 
Figura 30. Edema e áreas com eritema arroxeado na mão.

 
Figura 31. Eritema e descamação perineal da Doença 

de Kawasaki. (imagem autorizada por Marinoni et al. Atlas 

Dermatologia Pediátrica de A a Z, 2018).

A reativação do local de inoculação da va-
cina BCG é um sinal observado na fase aguda  
(Figura 32).

 Figura 32. Cicatriz da BCG intradérmico reativada com 

edema e hiperemia, lábios edemaciados e recoberto por 

crostas no mesmo lactente.

As palmas e plantas ficam edemaciadas na 
fase febril e depois de 10 a 15 dias ocorre me-
lhora das manifestações gerais60 e cutâneas60, 
iniciando a descamação nas extremidades com 
escamas em dedo de luva (Figura 33).

Figura 33. Descamação em grandes lamelas periungueal 

da Doença de Kawasaki.

Na presença de rash e febre o diagnóstico di-
ferencial é amplo incluindo principalmente pro-
cessos infecciosos como:
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•	 Escarlatina - acomete a faixa etária dos adoles-
centes, não tem alterações na conjuntiva, apre-
senta eritema da face associado à palidez perio-
ral, bem como rash áspero com aspecto de lixa e 
existe o histórico precedente de amigdalite60.

•	 Síndrome do choque tóxico - o rash é róseo di-
fuso, o paciente apresenta hipotensão, existe o 
foco primário de infecção bacteriana por esta-
filococo6.

•	 Infecções virais com exantema – conforme o ví-
rus haverá características evolutivas diferentes 
das lesões cutâneas, assim como sintomas pre-
cedentes e concomitantes. No sarampo as man-
chas de Koplik estão presentes na mucosa jugal, 
a conjuntivite é não purulenta com epifora (la-
crimejamento) e tosse. Na rubéola o exantema 
inicia na região retroauricular, é róseo claro e a 
linfonodomegalia é de menor tamanho60.

•	 Farmacodermia - em razão do acometimento 
de mucosas é necessário afastar a possibilida-
de da síndrome de Stevens-Johnson, que terá 
lesões bolhosas na pele e mucosas, além de 
relação temporal com a ingestão do fármaco e 
em geral a faixa etária maior, o que permite re-
alizar a diferenciação da DK.

Poliarterite nodosa (PAN)

A PAN é uma vasculite primária rara na faixa 
etária pediátrica e é caracterizada pela presença 
de vasculite necrosante de artérias de pequeno 
e médio calibres55,62-64.

Quatro formas de apresentação clínica da 
PAN podem ser reconhecidas64:

1.	PAN sistêmica: apresenta envolvimento de 
múltiplos órgãos e sistemas. O diagnóstico da 
PAN sistêmica é estabelecido de acordo com 
os novos critérios diagnósticos propostos pela 
EULAR/PRINTO/PRES (Quadro 6)55

2.	PAN cutânea é a forma mais frequente na in-
fância, com acometimento predominantemen-
te da pele e tecido celular subcutâneo. Tem 
associação causal com estreptococos beta-
-hemolítico do grupo A. O espectro clínico do 
comprometimento cutâneo é variado e inclui 
casos leves, com lesões cutâneas discretas até 
formas graves com úlceras extensas e lesões 
necróticas. A presença de nódulos subcutâne-
os dolorosos que acompanham o trajeto vas-
cular é frequente e descrito em 60% a 70% 

Quadro 6. Critérios de classificação do EULAR/PRINTO/PRES para PAN sistêmica55

Critérios

Histopatologia ou Vasculite necrosante em artéria de pequeno ou médio calibre

Achado angiográfico e um dos 
seguintes critérios:

Aneurisma, estenose ou oclusão de artéria de pequeno/médio 
calibre

• Envolvimento cutâneo
Livedo reticular, nódulos subcutâneos, infartos cutâneos 
superficiais/profundos

• Mialgia ou fraqueza muscular Dor muscular ou fraqueza muscular

• Hipertensão arterial sistêmica
Pressão arterial sistólica ou pressão arterial diastólica > percentil 
95 para estatura

• Neuropatia periférica
Neuropatia sensorial em bota/luva 
Mononeurite motora multiplex

• Envolvimento renal
Proteinúria >0,3gramas/24h 
Hematúria > 5 hemácias/campo ou cilindros hemáticos 
Diminuição da função renal

EULAR (European League Against Rheumatism), PRINTO (Paediatric Rheumatology International Trials Organization),  
PRES (Paediatric Paediatric Rheumatology European Society)
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dos pacientes, e o livedo reticular ocorre em 
cerca de 45% destes. Úlceras e gangrenas 
ocorrem em proporções variáveis (7% a 50%) 
e podem ocasionar perda dos segmentos dis-
tais das mãos e pés64.

3.	PAN clássica associada ao vírus da hepatite B: aco-
mete artérias de médio calibre, com maior fre- 
quência de aneurismas (principalmente nas 
artérias renais), com presença do marcador 
AgHBs64.

4.	Poliangiite microscópica (PAM): caracteriza-
-se pelo acometimento de vasos de pequeno 
calibre, com evidência histológica de vascu-
lite renal ou pulmonar. A PAM está associada 
ao anticorpo anticitoplasma de neutrófilos 
e padrão perinuclear (ANCA-p, avaliado por  
imunofluorescência indireta)64

Manifestações cutâneas

As manifestações cutâneas mais caracterís-
ticas são nódulos dolorosos, com tamanho de 
0,5 a 1 cm de diâmetro, cuja coloração varia 
de eritematosa a purpúrica. Pela vasculite de 
vasos superficiais, distribuem-se em trajetos 
lineares (Figura 34) e localizam-se principal-
mente nos joelhos, região pré-tibial e pés. Na 
presença de ulceração deixam cicatrizes atróficas  
(Figura 35)6.

Figura 34. PAN – nódulos eritêmato-acastanhados com 

distribuição em trajeto vascular.

Figura 35. PAN – nódulos vermelho-acastanhados  

pré-tibiais e cicatrizes atróficas.

Livedo reticular também é descrito na PAN, 
caracterizado por moteamento reticulado eri-
tematoso (Figura 36 e 37) a acastanhado e está 
presente em todas as formas clínicas, sendo um 
achado que chama atenção para a possibilidade 
diagnóstica de PAN, quando associado a outros 
sinais cutâneos ou sistêmicos de vasculite.

Figura 36. Livedo reticular - moteamento eritematoso a 

arroxeado, reticulado permanente nos membros superiores.
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Figura 37. Livedo reticular - moteamento eritematoso 

a arroxeado, reticulado permanente nos membros 

inferiores.

Doença de Behçet (DB)

As manifestações clínicas da DB são variadas 
e a tríade clássica inclui úlceras orais recorren-
tes, úlceras genitais e uveíte (iridociclite). Lesões 
cutâneas ocorrem durante a evolução da doença 
entre 70% e 93% dos pacientes. A lesão cutânea 
característica da DB é a resposta intracutânea ao 
trauma (punção por agulha), conhecido como tes-
te de patergia, observado em 22% a 84% dos pa-
cientes. Outras lesões podem ocorrer, destacan-
do-se: eritema nodoso, pseudofoliculite, lesões 
pápulo-pustulares e/ou nódulos acneiformes65-67.

O diagnóstico de DB é estabelecido de acor-
do com os critérios propostos pelo “International 
Study Group for Behçet’s Disease”65. A presença de 
úlceras orais recorrentes e dois dos outros quatro 
critérios define o diagnóstico de DB (Quadro 4).

Quadro 7. Critérios de Doença de Behçet65

Úlceras orais recorrentes mais  
dois dos seguintes critérios:

Aftas ou ulcerações orais que recorrem pelo 
menos 3 vezes em 12 meses

• Úlceras genitais recorrentes Ulceração aftoide ou cicatriz genital

• Lesão ocular • Uveíte anterior ou posterior

• �Células no vítreo no exame com lâmpada de 
fenda

• Vasculite retiniana

• Lesões cutâneas Eritema nodoso, pseudofoliculite, lesões  
papulo-pustulares e/ou nódulos acneiformes

• Teste de patergia Reação cutânea após punção com agulha, 
geralmente ocorre após 24-48h

Manifestações cutâneas da Doença de Behçet

Úlceras orais: as úlceras são disciformes com 
bordas bem delimitadas, eritematosas, recober-
tas por pseudomembrana branco-acinzentada 
(Figura 38) ou com uma base central fibrinosa, 
amarelada. Apresentam-se de forma rasa a pro-
funda, evoluindo rapidamente. Ocorrem como 
úlceras únicas ou múltiplas, que curam deixan-

do cicatrizes. Localizam-se na mucosa gengi-
val e bucal, língua e lábios, mas podem ocorrer 
nos palatos mole e duro, faringe, bem como nas 
amígdalas. Úlceras com tamanho menor que 1 
cm em diâmetro curam sem cicatrizes em qua-
tro a quatorze dias. Já as maiores que 1cm são 
extremamente dolorosas, causam dificuldades 
na alimentação e curam em duas a seis semanas 
com cicatrizes residuais68,69.
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Figura 38. Duas áreas eritematosas com úlcera rasa 

central, recoberta por material fibrinoso esbranquiçado. 

(imagem autorizada por Marinoni et al. Atlas Dermatologia 

Pediátrica de A a Z, 2018)

Úlceras genitais: as lesões são dolorosas e 
morfologicamente semelhantes às úlceras orais, 
mas são maiores, mais profundas, com bordas 
irregulares (Figura 39) e curam com cicatrizes 
hipocrômicas ou pigmentadas. Frequentemente 
surgem anos depois das lesões orais. Em ambos 
os sexos pode haver lesões perineais, perianais 
e na prega inguinal. A evolução com fístulas indi-
ca pior prognóstico68,69.

Figura 39. Úlcera profunda de bordas bem delimitadas, 

com sangramento na região genital. (imagem autorizada por 

Marinoni et al. Atlas Dermatologia Pediátrica de A a Z, 2018)

Eritema nodoso: caracterizado por nódulos 
castanho arroxeados, dolorosos, frequentemen-
te localizados na região pré-tibial (Figura 40) bi-
lateral, que evoluem com períodos de remissão 
e recidiva. São mais frequentes nos pacientes do 
sexo feminino70.

Figura 40. Eritema nodoso – dois nódulos castanho 

arroxeados, localizados na região pré-tibial. (imagem 

autorizada por Marinoni et al. Atlas Dermatologia Pediátrica  

de A a Z, 2018)

Pseudofoliculite e nódulos acneiformes: 
são pústulas de base eritematosa, localizadas na 
face, pescoço e dorso (Figura 41). São mais fre-
quentes no sexo masculino70.

Figura 41. Pseudofoliculíte da DB – pústulas de base 

intensamente eritematosas no tronco. (imagem autorizada 

por Marinoni et al. Atlas Dermatologia Pediátrica de A a Z, 2018)

As lesões cutâneas podem ocorrer em di-
ferentes períodos, algumas vezes ao longo de 
anos, sendo necessário indagar sobre os demais 
sintomas frente a pacientes com aftas orais re-
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correntes. O teste de patergia pode ajudar se 
existe suspeita diagnóstica, e é considerado po-
sitivo quando surge uma pápula ou pústula com 
halo eritematoso 48 horas depois da injeção de 
solução salina na hipoderme ou no subcutâneo6.

Entre os diagnósticos diferenciais estão as 
aftas e estomatite aftosa recorrente, úlceras por 

neutropenias cíclicas, infecções virais, infecção 

por herpes simples, infecção por citomegaloví-

rus, sífilis, lúpus eritematoso sistêmico, farmaco-

dermias, eritema multiforme, síndrome de Ste-

vens-Johnson, erupções acneiformes, pioderma 

gangrenoso, vasculites, doenças inflamatórias 

intestinais6.
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Dolores Fernandez Fernandez

SOCIEDADE CEARENSE DE PEDIATRIA: 

Anamaria Cavalcante e Silva

SOCIEDADE DE PEDIATRIA DO DISTRITO FEDERAL: 

Dennis Alexander Rabelo Burns

SOCIEDADE ESPIRITOSSANTENSE DE PEDIATRIA: 

Roberta Paranhos Fragoso

SOCIEDADE GOIANA DE PEDIATRIA: 

Marise Helena Cardoso Tófoli

SOCIEDADE DE PUERICULTURA E PEDIATRIA  

DO MARANHÃO: Marynea Silva do Vale

SOCIEDADE MINEIRA DE PEDIATRIA: 

Marisa Lages Ribeiro

SOCIEDADE DE PEDIATRIA DO MATO GROSSO  

DO SUL: Carmen Lucia de Almeida Santos

SOCIEDADE MATOGROSEENSE DE PEDIATRIA: 

Mohamed Kassen Omais

SOCIEDADE PARAENSE DE PEDIATRIA: 

Vilma Francisca Hutim Gondim de Souza

SOCIEDADE PARAIBANA DE PEDIATRIA: 

Leonardo Cabral Cavalcante

SOCIEDADE DE PEDIATRIA DE PERNAMBUCO: 

Katia Galeão Brandt

SOCIEDADE DE PEDIATRIA DO PIAUÍ: 

Anenisia Coelho de Andrade

SOCIEDADE PARANAENSE DE PEDIATRIA: 

Kerstin Taniguchi Abagge

SOCIEDADE DE PEDIATRIA DO ESTADO  

DO RIO DE JANEIRO: Katia Telles Nogueira

SOCIEDADE DE PEDIATRIA DO RIO GRANDE  

DO NORTE: Katia Correia Lima

SOCIEDADE DE PEDIATRIA DE RONDÔNIA: 

José Roberto Vasques de Miranda

SOCIEDADE RORAIMENSE DE PEDIATRIA: 

Adelma Alves de Figueiredo

SOCIEDADE DE PEDIATRIA DO RIO GRANDE DO SUL: 

Sérgio Luis Amantea

SOCIEDADE CATARINENSE DE PEDIATRIA: 

Rosamaria Medeiros e Silva

SOCIEDADE SERGIPANA DE PEDIATRIA: 

Ana Jovina Barreto Bispo

SOCIEDADE DE PEDIATRIA DE SÃO PAULO: 

Sulim Abramovici

SOCIEDADE TOCANTINENSE DE PEDIATRIA: 

Elaine Carneiro Lobo

DIRETORIA DE PATRIMÔNIO

COORDENAÇÃO:

Fernando Antônio Castro Barreiro (BA)

Cláudio Barsanti (SP)

Edson Ferreira Liberal (RJ)

Sergio Antônio Bastos Sarrubo (SP)

Maria Tereza Fonseca da Costa (RJ)

ACADEMIA BRASILEIRA DE PEDIATRIA

PRESIDENTE: 

Mario Santoro Júnior (SP)

VICE-PRESIDENTE: 

Luiz Eduardo Vaz Miranda (RJ)

SECRETÁRIO GERAL: 

Jefferson Pedro Piva (RS)


