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RESUMO: Introdução: A esclerodermia abrange amplo espectro 
de manifestações clínicas, sendo subdividida em forma localizada 
e sistêmica. A forma localizada, com acometimento exclusivamente 
cutâneo e de tecidos circunvizinhos, apresenta fisiopatologia e 
epidemiologia parcialmente conhecidas pela comunidade científica, 
com a maioria dos estudos epidemiológicos se concentrando na 
forma generalizada e extrapolando seus resultados para a outra 
forma. Este estudo tem o intuito de esclarecer a epidemiologia da 
esclerodermia localizada no estado do Ceará, visando compreender 
seus fatores de risco na população brasileira. Trata-se do primeiro 
estudo epidemiológico brasileiro acerca da esclerodermia localizada. 
Metodologia: Delineou-se um estudo retrospectivo quantitativo, 
no qual foram analisados todos os registros das consultas médicas 
realizadas no Centro de Referência em Dermatologia Dona Libânia 
(CDERM), Fortaleza, Ceará, em 2015, através das variáveis: nome, 
sexo, idade, data da consulta, número do prontuário, diagnóstico 
presuntivo ou confirmado e a frequência do paciente no CDERM. 
Resultados: Dos 19.576 pacientes analisados, 124 pacientes foram 
diagnosticados com esclerodermia localizada, representando uma 
incidência aproximada de 0,62% no serviço. Dentre estes pacientes, 96 
(77,42%) eram do sexo feminino e 28 (22,58%) do sexo masculino. A 
idade média dos pacientes foi de 29,7 anos. Discussão: A prevalência 
e distribuição por sexo obedeceram às tendências mundiais relatadas 
em outros trabalhos. Entretanto, constatou-se elevada prevalência 
de diagnóstico no sexo feminino na faixa etária pediátrica, o que 
contrasta com dados na literatura que afirmam que as diferenças na 
distribuição de gênero começam a existir no início da adolescência. 
Esta diferença pode dever-se a fatores culturais, subdiagnóstico na 
população masculina ou uma tendência regional na epidemiologia 
da esclerodermia localizada. Conclusão: Este estudo corresponde ao 
primeiro estudo epidemiológico brasileiro acerca da esclerodermia 
localizada, sendo necessários estudos mais amplos e multicêntricos 
que permitam entender melhor a doença na nossa população e, assim, 
possam servir de base para futuras ações assistenciais.

Palavras-chave: Esclerodermia localizada; Epidemiologia; 
Dermatologia; Reumatologia.

ABSTRACT: Introduction: Scleroderma encompasses a broad 
spectrum of clinical manifestations, being subdivided into localized 
and systemic forms. The localized form exclusively affects the skin and 
surrounding tissues and has a partially known physiopathology and 
epidemiology, with the majority of epidemiological studies focusing 
on the systemic form and extrapolating its results to the other one. 
This study aim to clarify the epidemiology of localized scleroderma in 
the state of Ceará, Brazil, in order to understand its risk factors in the 
Brazilian population. This is the first Brazilian epidemiological study 
of localized scleroderma. Methods: A quantitative retrospective study 
was conducted, in which all the records of the medical consultations 
performed at the Reference Center for Dermatology Dona Libânia 
(CDERM), Fortaleza, Ceará, Brazil, in 2015 were analysed using the 
variables: name, gender, date of consultation, medical record number, 
presumptive or confirmed diagnosis and the patient’s frequency 
in CDERM. Results: Of the 19.576 patients analysed, 124 were 
diagnosed with scleroderma, representing an approximate incidence 
of 0.62% in the service. Among these patients, 96 (77.42%) were 
female and 28 (22.58%) were male. The mean age of the patients 
was 29.7 years. Discussion: Prevalence and distribution by sex 
obeyed the worldwide trends reported in other studies. However, 
there was a higher prevalence of diagnoses in females in the pediatric 
age group, which contrasts with data in the literature affirming that 
differences in gender distribution only begin in early adolescence. 
This difference may be due to cultural factors, underdiagnosis in the 
male population or a regional trend in the Brazilian epidemiology of 
localized scleroderma. Conclusion: More extensive and multicentric 
studies are needed to better understand the disease in our population 
and, thus, serve as a basis for healthcare in the future.

Keywords: Scleroderma, localized; Epidemiology; Dermatology; 
Rheumatology.
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INTRODUÇÃO

A esclerodermia caracteriza-se como rara doença 
multissistêmica, com prejuízo morfológico 

e funcional de pequenos vasos sanguíneos, fibrose de 
pele e órgãos internos, ativação do sistema imune e 
autoimunidade1. O termo esclerodermia abrange diversas 
entidades clínicas, englobando formas localizadas e 
sistêmicas. A forma localizada, também conhecida como 
morfeia, se restringe a acometimento da pele e subcutâneo, 
podendo se estender a ossos e estruturas neurológicas 
adjacentes. Já a forma sistêmica é subdividida em limitada 
e difusa, caracterizadas por acometimento de órgãos 
internos, notadamente trato gastrointestinal, pulmão e rins, 
além do acometimento cutâneo2. Devido à abrangência do 
termo, a literatura a respeito da esclerodermia encontra 
dificuldades em relação à padronização de sua terminologia, 
notadamente no termo esclerodermia generalizada. Neste 
artigo, esta denominação refere-se à uma variante da 
esclerodermia localizada.

A forma localizada da esclerodermia possui amplo 
espectro de manifestações, variando desde pequenas 
placas até grandes deformidades estéticas e funcionais. 
Dentre as variantes, podem ser citadas: circunscrita, linear, 
generalizada, pan-esclerótica e forma mista³. A lesão 
inicial caracteriza-se por eritema, evoluindo para placa 
de coloração amarelo-brancacenta limitada por eritema 
azul-violáceo. À medida que a infiltração cutânea ocorre, 
observa-se atrofia de fâneros e hiper ou hipopigmentação4.

A variante circunscrita, também chamada de 
esclerodermia em placas, acomete preferencialmente o 
tronco e se manifesta como placas circunscritas, enduradas, 
infiltradas com bordas mal definidas, apresentando anel 
violáceo e ausência de fâneros, bem como anidrose. No 
subtipo linear, observa-se faixas lineares de esclerose 
que podem avançar para tecido subcutâneo, muscular e 
ósseo, gerando deformidades. A variante generalizada 
apresenta quatro ou mais placas escleróticas maiores de 
três centímetros, confluentes, diferenciando-se das formas 
sistêmicas por não apresentar fenômeno de Raynaud nem 
alterações capilaroscópicas. O subtipo panesclerótico leva 
à acometimento cutâneo generalizado e de espessura total. 
A forma mista apresenta manifestações de duas ou mais 
das variantes descritas6.

A etiologia e patogênese da esclerodermia 
localizada permanece desconhecida, provavelmente 
envolvendo exposição de fatores ambientais em indivíduos 
geneticamente predispostos. Nenhuma alteração genética 
específica foi encontrada nesta forma de esclerodermia, 
embora estejam descritas associações com outras doenças 
autoimunes5,6. Em contraste, diversos loci gênicos já 
foram associados à esclerodermia sistêmica, dentre eles 
alterações nos genes HLA, IRF5, CD247, BANK1, 
STAT4, TNFSF4 e BLK6. Múltiplos fatores ambientais 
parecem estar envolvidos, como exposição à radiação, 

trauma, medicações, doença de Lyme e infecções virais5. 
Apesar de trilharem aspectos fisiopatológicos semelhantes, 
a esclerodermia localizada difere significativamente da 
sua forma sistêmica, com apenas nove casos descritos na 
literatura de pacientes com esclerodermia localizada que 
evoluíram para esclerose sistêmica7.

Poucos estudos foram realizados acerca da 
epidemiologia da esclerodermia localizada, com 
prevalências variando entre 0,4 a 2,7 para 100.000 
pessoas2,8,9. O sexo feminino é predominantemente 
acometido e o pico de incidência de acordo com a idade 
depende da variante clínica. Na esclerodermia localizada 
em placas, forma mais comum, a idade média de 
apresentação situa-se na quarta década de vida, enquanto 
que nas variantes linear e panesclerótica predominam na 
faixa etária pediátrica10. A variante generalizada, por sua 
vez, é típica de adultos4.  

Os dados epidemiológicos brasileiros acerca da 
esclerodermia localizada são escassos e em sua maioria 
se restringem às formas sistêmicas, dificultando uma 
análise pormenorizada dos fatores de risco relacionados à 
forma localizada em nosso país. Em nossa pesquisa, não 
encontramos nenhum estudo epidemiológico realizado no 
Brasil a respeito da forma localizada da esclerodermia. 
Deste modo, justifica-se a relevância de um estudo 
epidemiológico com enfoque nesta forma de esclerodermia, 
com o intuito de esclarecer aspectos relacionados à sua 
prevalência, fatores de risco e patogênese.

CASUÍSTICA E MÉTODOS

Foi realizado um estudo retrospectivo quantitativo, 
no qual foram analisados todos os registros das consultas 
médicas realizadas no Centro de Referência em 
Dermatologia Dona Libânia (CDERM), Fortaleza, Ceará, 
no período de janeiro a dezembro de 2015. 

Os registros manuscritos disponibilizavam as 
seguintes variáveis: nome, sexo, idade, data da consulta, 
número do prontuário, diagnóstico presuntivo ou 
confirmado e a frequência do paciente no CDERM 
(se primeira vez ou retorno ao atendimento médico da 
instituição). Baseado na variável nome, foram atendidos 
19.593 pacientes no período estipulado, excluindo-se os 
pacientes atendidos por profissionais de saúde não médicos. 
Destes, foram excluídos 17 pacientes cuja identificação foi 
prejudicada pelos registros manuscritos de má qualidade. 
Contabilizou-se o número de retornos ao CDERM. 

Destes 19576 registros, foram selecionados aqueles 
cujo diagnóstico foi de esclerodermia localizada, a fim 
de conhecer sua incidência neste serviço de referência 
e analisar suas variáveis a procura de relações causais. 
Pacientes portadores de formas sistêmicas de esclerodermia 
foram excluídos.

Por limitações técnico-operacionais no que tange 
a pacientes com poucas consultas no CDERM, à época 
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da pesquisa com prontuários manuais disponíveis apenas 
para pacientes com múltiplos retornos, dados relacionados 
à terapêutica utilizada no tratamento dos pacientes 
selecionados não estavam disponíveis para a maioria dos 
pacientes analisados, bem como dados relativos ao subtipo 
de esclerodermia localizada.

Os dados foram colhidos durante o período de 
outubro de 2016 a junho de 2017. As variáveis foram 
digitalizadas no software Microsoft Office Excel®, onde 
foram submetidas à análise estatística de frequências 
absolutas e relativas.

No que tange à introdução e discussão, foram 
pesquisados artigos com os descritores Esclerodermia 
Localizada, Morfeia, Epidemiologia e Brasil nas bases de 
dados MedLine® e Google Scholar®. Os descritores e artigos 
relacionados foram pesquisados em inglês e português. 
Excluíram-se artigos que tratavam exclusivamente da 
esclerodermia sistêmica. Foram selecionados 13 artigos 

publicados entre 1993 e 2019. Não foram encontrados 
artigos a respeito da epidemiologia da esclerodermia 
localizada no Brasil em ambas as bases de dados.

O projeto de pesquisa foi enviado e aprovado pelo 
Comitê de Ética do CDERM, de acordo com os ditames 
éticos de respeito ao sigilo e à autonomia do paciente. Não 
há conflito de interesses nesse trabalho.

RESULTADOS

Dos 19.576 pacientes analisados, 124 pacientes 
foram diagnosticados com esclerodermia localizada, 
representando uma incidência aproximada de 0,62% no 
serviço. Dentre estes pacientes, 96 (77,42%) eram do 
sexo feminino e 28 (22,58%) do sexo masculino. A idade 
média dos pacientes foi de 29,7 anos. A idade detalhada 
está representada na Tabela 1.

Tabela 1. Idade e sexo dos pacientes com esclerodermia localizada
Idade Número Absoluto % Masculino Feminino

0-10 14 11,29% 2 12

11-20 33 26,61% 11 22

21-30 24 19,36% 5 19

31-40 22 17,74% 4 18

41-50 13 10,48% 3 10

51-60 11 8,87% 2 9

61-70 4 3,23% 0 4

>70 3 2,42% 1 2

A recorrência ao serviço variou, como pode ser visto 
na tabela 2. Foram realizadas um total de 299 consultas ao 
longo do ano com esses pacientes. A maioria dos pacientes 
(62,1%) foi reconsultada pelo menos uma vez ao longo 
do ano. Dos 124 pacientes, 22 (17,74%) possuíam outra 
afecção dermatológica além da esclerodermia localizada. 
Dentre as outras comorbidades dermatológicas, destaca-
se o vitiligo (presente em 6 dos pacientes), a hanseníase 
(presente em 2 dos pacientes) e a acne (presente em 2 dos 
pacientes).

Tabela 2. Recorrência das consultas

Número de Consultas Pacientes %

1 47 37,90%

2 28 22,58%

3 23 18,55%

4 12 9,68%

5 7 5,64%

6 5 4,03%

7 2 1,61%

Em relação aos subtipos clínicos, dois pacientes 
foram discriminados como esclerodermia em golpe de 
sabre, um paciente como esclerodermia generalizada e o 
restante apenas como esclerodermia localizada.

DISCUSSÃO

A esclerodermia localizada é uma doença rara, 
com estudos prévios mostrando uma prevalência entre 
0,4 e 2,7 por 100.000 habitantes². Baseado nos dados do 
IBGE a respeito da população cearense no ano de 2015 e 
pressupondo-se que uma considerável maioria dos pacientes 
com essa patologia, ou até mesmo aproximadamente 100%, 
foram referenciados ao centro estudado, por se tratar do 
mais importante centro de dermatologia do Ceará, foi 
encontrada uma prevalência estimada de 1,39 por 100.000 
habitantes na nossa população, em concordância com o 
descrito na literatura de outros países. Essa prevalência 
pode estar subestimada, considerando-se o possível 
subdiagnóstico dessa condição - o tempo médio entre 
o início dos sintomas e o diagnóstico da esclerodermia 
localizada juvenil, por exemplo, é de 11 a 13 meses11; um 
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estudo realizado com 750 crianças com esclerodermia 
localizada revelou que em cerca de 20% houve um atraso 
de mais de 2 anos para chegar ao diagnóstico8 –, além de 
uma minoria de pacientes referenciados para serviços de 
dermatologia de menor porte.

A prevalência de gênero também foi concordante 
com outros estudos: a literatura mostra uma prevalência 
feminina de 2,4 a 4,2:1²,6; nosso estudo demonstrou uma 
proporção de 3,4:1, sendo as mulheres o gênero mais 
afetado em todas as faixas etárias (Tabela 1). Curiosamente, 
a faixa etária que mostrou maior prevalência feminina foi a 
de pacientes abaixo dos 10 anos, na proporção de 6:1, sendo 
discordante com o dado da literatura de que a prevalência 
feminina é mais importante após os 10 anos8. Como não 
há dados comparativos no Ceará ou no Brasil, não é 
possível determinar se isso seria uma tendência regional 
ou estaria correlacionada a outros fatores, como um maior 
subdiagnóstico do gênero masculino nessa faixa etária 
devido a uma menor suspeição diagnóstica, por exemplo.

No que tange à faixa etária da população estudada, 
nosso estudo demonstrou uma prevalência da população 
adulta em relação à pediátrica de aproximadamente 
1:6; estudos prévios demonstraram uma prevalência 
semelhante entre as duas populações². O estudo com maior 
acompanhamento longitudinal realizado até o momento, 
que avaliou a incidência de morféia durante um período de 
33 anos em Olmsted County, Minnesota, Estados Unidos, 
considerando todas as faixas etárias, demonstrou que a 
incidência aumentou significativamente após os 33 anos 
de idade nos 82 pacientes analisados entre 1960 e 1993¹². 
Nosso estudo demonstrou uma média de idade de 29,7 
anos, porém, por se tratar de um estudo de prevalência, 
não incidência, é possível hipotetizar que a média de idade 
do diagnóstico inicial seria ainda menor, possivelmente 
demonstrando uma idade de início da doença mais precoce 
na população estudada em relação à literatura. Uma idade 
mais precoce de início de sintomas pode ter uma implicação 

no prognóstico: pacientes adultos que tenham iniciado 
os sintomas mais precocemente, em idade pediátrica, 
quando apresentam doença ativa, tendem a apresentar 
uma atividade menos severa em comparação àqueles que 
iniciam mais tardiamente13.

A associação da morféia com outras doenças auto-
imunes já é descrita na literatura. A concomitância com 
vitiligo já foi reportada, mas, na maioria das publicações, 
em casos isolados. Um estudo realizado com 245 pacientes 
com morféia demonstrou que aproximadamente 1,2% 
destes apresentavam vitiligo concomitantemente6; nosso 
estudo demonstrou uma associação cerca de 4 vezes 
maior, com 4,8% dos pacientes apresentando vitiligo, 
havendo, também, uma predominância feminina de 
2:1. A associação com a síndrome de Sjögren, também 
descrita na literatura, foi encontrada em um paciente. 
Associações com outras doenças autoimunes, como Lúpus 
Eritematoso Sistêmico, Artrite Reumatoide, Psoríase, 
Doença Inflamatória Intestinal e Esclerose Múltipla 
também são bem estabelecidas na literatura 6, porém não 
foram identificadas dentre os pacientes analisados neste 
estudo.

CONCLUSÕES

A esclerodermia localizada é uma doença rara 
com uma patogênese não completamente esclarecida. 
A literatura brasileira tem uma carência importante de 
estudos acerca dessa patologia, portanto tornando mais 
difícil o entendimento de sua prevalência, fatores de risco 
e associações com outras doenças. Este estudo corresponde 
ao primeiro estudo epidemiológico brasileiro acerca da 
esclerodermia localizada, sendo necessários estudos mais 
amplos e multicêntricos que permitam entender melhor a 
doença na nossa população e, assim, possam servir de base 
para futuras ações assistenciais.
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