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INTRODUÇÃO
A morfeia, também designada esclerodermia localizada 

(EsL), é uma doença do tecido conjuntivo de etiologia des-
conhecida, na qual o excesso de deposição de colagénio 
leva ao desenvolvimento de lesões escleróticas. O seu es-
pectro clínico é heterogéneo, existindo múltiplos fenótipos, 
consoante a extensão e profundidade do envolvimento es-
clerótico. 

Embora classicamente distinguida da esclerose sistémi-
ca pelo seu curso relativamente benigno, com envolvimen-
to limitado à pele e ausência de manifestações sistémicas, 
sabe-se actualmente que a EsL pode apresentar-se com 
múltiplas manifestações extracutâneas. Estas manifesta-
ções podem estar directamente relacionadas com o pro-
cesso fibrótico dos tecidos subjacentes à pele e/ou a outros 

mecanismos ainda pouco esclarecidos.1 Assim este artigo 
procura fazer uma revisão da literatura relativamente às 
principais manifestações extracutâneas associadas à escle-
rodermia localizada.

FISIOPATOLOGIA
Os mecanismos fisiopatológicos associados à morfeia 

são ainda pouco claros. A disfunção endotelial parece re-
presentar o primeiro passo no desenvolvimento das lesões, 
desempenhando a desregulação do sistema imunitário e a 
formação excessiva de matriz extracelular um papel primor-
dial na patogénese da doença.2 Estes mecanismos são tam-
bém essenciais na esclerose sistémica, sendo que a maioria 
dos determinantes fisiopatológicos da morfeia são deduzi-
dos desta doença.3 
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Embora não existam estudos genéticos específicos, pa-
rece haver uma predisposição genética, sugerida nomea-
damente pela sua associação a outras doenças autoimunes. 
A implicação de mecanismos autoimunes é ainda favore-
cido pela maior frequência de autoanticorpos (anticorpos 
antinucleares (ANA), anti-ssDNA e anticorpos antihistona) 
comparativamente com a população normal, ainda que a 
sua correlação com a atividade da doença seja difícil de 
estabelecer.4 Como factores ambientais têm sido propostos 
vários, como traumatismos, radiação, fármacos e infecções 
virais ou bacterianas, como a doença de Lyme.5

Assim, acredita-se que a predisposição genética associa-
da a factores ambientais, determinam a lesão endotelial, com 
aumento da expressão de moléculas de adesão e libertação 
de quimiocinas. Estas desencadeiam o processo inflamatório 
com recrutamento celular, sobretudo de linfócitos do tipo T hel-
per (Th). Estes, através da produção de interleucinas, interferão 
(IFN)-alfa, IFN-gama e o transforming growth factor (TGF)-be-
ta, levam por sua vez ao recrutamento e activação de fibroblas-
tos e miofibroblastos com produção excessiva de colagénio, 
fibronectina e proteoglicanos, culminando num processo fibró-
tico dérmico que substitui os anexos cutâneos e a hipoderme. 

O mecanismo pelo qual a doença parece afectar múl-
tiplos locais dentro de uma determinada área anatómica 
não está bem definido. Dado que a lesão vascular parece 
ser um evento crucial na patogénese, é sugerida a hipótese 
de uma disfunção vascular local que ocorre no contexto de 
doença autoimune.6

CLASSIFICAÇÃO DA MORFEIA
A morfeia apresenta múltiplos fenótipos clínicos, haven-

do vários esquemas de classificação propostos. O presente 
artigo opta pelos critérios de Laxer e Zulian,7 classificação 
utilizada pela Sociedade Europeia de Reumatologia Pediá-
trica. Estes autores descrevem cinco subtipos: (1) morfeia 
circunscrita, incluindo a variante superficial e profunda; (2) 
morfeia generalizada; (3) morfeia linear, com as variantes 
com envolvimento do tronco/membros ou envolvimento ce-
fálico; (4) morfeia pansclerótica; (5) morfeia mista.

1. Morfeia Circunscrita
1.1 Superficial – conhecida como morfeia em placa, 

é caracterizada por lesões ovais ou redondas, isoladas ou 
múltiplas, endurecidas e bem delimitadas, com atrofia cutâ-
nea, perda dos anexos cutâneos e alterações pigmentares. 
Muitas vezes é precedida por uma fase edematosa ou limi-
tada por um anel violáceo inflamatório (lilac ring) quando 
em progressão (Fig. 1). Envolve uma ou duas áreas anató-
micas (geralmente tronco e/ou região proximal dos mem-
bros). Do ponto de vista histopatológico, o atingimento é 
superficial, afetando apenas derme e hipoderme.

1.2 Profunda – é caracterizada por lesões ovais ou 
redondas, isoladas ou múltiplas, com envolvimento da 
derme, tecido adiposo, fáscia e por vezes músculo. O local 
de envolvimento primário pode ser mais profundo (fáscia 
ou músculo) sem envolvimento da pele suprajacente.

2. Morfeia Generalizada – caracteriza-se por placas in-
dividuais (4 ou mais e maiores que 3 cm) que se tornam 
confluentes e envolvem mais de duas das sete principais 
áreas anatómicas (cabeça/pescoço, membros superiores, 
membros inferiores, face anterior e posterior do tronco). 
Geralmente tem atingimento do tipo superficial, limitado à 
derme. Dado que o envolvimento cutâneo é por vezes ex-
tenso, é importante o diagnóstico diferencial com a esclero-
se sistémica (Fig. 2).

3. Morfeia Linear – neste subtipo, as lesões cutâneas 
seguem um padrão linear que envolve a derme, teci-
do adiposo, por vezes músculo e osso. Os seus subtipos 
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Figura 1 - Morfeia circunscrita superficial com atrofia e hiperpigmen-
tação central e esboço de lilac ring.

Figura 2 - Morfeia generalizada com placas confluentes sobretudo 
no tronco e raiz do membro inferior.
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dependem do local de envolvimento anatómico. É a forma 
mais comum nas crianças e jovens.

3.1 Morfeia linear com envolvimento do tronco e/
ou membros – placas escleróticas atróficas lineares que 
podem envolver progressivamente todo o membro e causar 
deformação definitiva (Fig. 3).

3.2 Morfeia linear com envolvimento da cabeça – Nesta 
localização apresenta duas formas, apesar de alguns autores 
as considerarem como espectro clínico da mesma doença8:

3.2.1 Morfeia em Golpe de Sabre (MGS) – caracteri-
zada por uma banda esclerótica unilateral que envolve o 
couro cabeludo e a região frontoparietal, maioritariamente 
sem extensão abaixo da linha de implantação das sobran-
celhas. O seu nome metafórico deriva da aparente seme-
lhança que a lesão clínica poderá ter com a de um golpe 
induzido por um sabre (Fig 4). 

3.2.2 Síndrome de Parry-Romberg (SPR) – é uma forma 
de atrofia hemifacial progressiva, com atrofia significativa 
dos tecidos moles e envolvimento também do andar inferior 
da face.

4. Morfeia Panesclerótica – é uma forma muito rara, 
com apresentação similar à da morfeia generalizada, no 
entanto, distingue-se desta pelo envolvimento profundo de 
estruturas subcutâneas (músculo, tendões, osso). Poupa as 
extremidades dos dedos, o que contribui para o seu diag-
nóstico diferencial com a esclerose sistémica. Ambas ten-
dem a poupar o complexo aréolo-mamilar.

5. Morfeia Mista – Definida pela coexistência, no 
mesmo doente, de dois ou mais subtipos descritos (Fig. 5).

MANIFESTAÇÕES EXTRACUTÂNEAS
A morfeia pode ter repercussões extracutâneas, haven-

do cada vez mais estudos sobre esta temática (Tabela 1). 
Zulian et al,9 que avaliaram 750 crianças com EsL, encon-
traram manifestações extracutâneas em cerca de 22,4% dos 
casos, sendo 47,2% articulares, 17,1% neurológicas, 9,3% 
vasculares, 8,3% oculares, 6,2% gastrointestinais, 2,6% res-
piratórias, 1% cardíacas, 1% renais e, em 7,3% dos casos, 
associação a outras doenças autoimunes.

De uma forma geral, subtipos com processo esclerótico 
mais extenso e sobretudo mais profundo, têm maior pro-
babilidade de apresentar envolvimento de outros órgãos 
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Figura 3 - Morfeia linear com envolvimento do membro inferior di-
reito, causando assimetria marcada, atrofia linear da nádega e coxa e 
limitação funcional.

Figura 4 - Morfeia em golpe de sabre com envolvimento frontal pa-
ramediano causando faixa de alopecia linear na orla frontal mas sem 
envolvimento inferior à arcada supraciliar.

Figura 5 - Morfeia mista (linear e generalizada).
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ou sistemas. Assim, especial atenção deverá ser dada às 
formas de morfeia generalizada, linear e circunscrita pro-
funda.10 

ENVOLVIMENTO MUSCULOESQUELÉTICO
O envolvimento musculoesquelético é a principal mani-

festação extracutânea da EsL. Está geralmente relacionado 
com o atingimento em profundidade do processo inflama-
tório, como o que acontece nas formas de morfeia linear 
com envolvimento de um membro. Podem, neste contex-
to, ocorrer contracturas peri-articulares, atrofia, distonia, 
espasmos musculares e assimetria no crescimento ósseo, 
condicionando limitação funcional irreversível e problemas 
cosméticos.11,12 O envolvimento articular ocorre em 30% - 
52% dos doentes com morfeia linear, sendo a artralgia o 
principal sintoma. Menos frequentemente pode ocorrer ar-
trite (oligoartrite e poliartrite).13 

Embora mais frequentemente as manifestações muscu-
loesqueléticas correspondam à área anatómica afectada pela 
lesão cutânea, tal não é a regra. Zulian et al concluíram que 
em um quarto dos doentes com artrite, a articulação envolvi-
da não tinha relação com o local de esclerose cutânea. Nesse 
mesmo estudo, os doentes com artrite tinham uma positivida-
de para o factor reumatóide superior em relação aos restan-
tes (30% versus 13,8% respectivamente).9

O envolvimento osteoarticular pode ser grave ao ponto 
de exigir a necessidade de intervenção cirúrgica; assim o 
mostrou um estudo em 51 crianças com EsL com envolvi-
mento de membro, no qual 16% das crianças necessitaram 
de correção cirúrgica a curto ou a longo prazo.14

Para avaliar o envolvimento musculoesquelético, o mé-
dico pode recorrer a exames complementares de diag-
nóstico, como a ressonância magnética nuclear (RMN), a 
ecografia e a electromiografia (EMG). 

Estudos com RMN em indivíduos com morfeia linear de-
tectaram alterações articulares na presença e ausência de 
suspeita clínica (96% e 38% respectivamente) dessas mes-
mas alterações. Os principais achados foram espessamen-
to da fáscia (60%), sinovite articular (40%) e tenosinovite 
(21%).11 Outro estudo revelou edema da medula óssea em 
24% dos doentes com formas lineares.15 Existem ainda re-
latos de associação a meloreostose (displasia óssea escle-
rótica) sobretudo dos ossos longos, com osteosclerose e 
hiperostose lineares.16 Estes achados imagiológicos obtidos 
com ressonância magnética (RM), nomeadamente a atrofia 
da derme/hipoderme, músculo e fáscia, modificam-se de 
forma concordante com a resposta clínica às diferentes te-
rapêuticas, justificando a utilização da RM para monitorizar 
a terapêutica.15

A ecografia permite também detectar alterações em 
doentes com esclerodermia localizada, nomeadamente es-
clerose e/ou atrofia muscular e do tecido adiposo, aumen-
to do fluxo sanguíneo (se utilizado Doppler) e aumento da 
ecogenicidade.17 Parece ser um exame mais sensível que 
o exame clínico para identificar lesões clinicamente inapa-
rentes e detectar atividade musculoesquelética da doença, 
sobretudo em formas de morfeia profunda.18 Comparativa-
mente aos restantes exames disponíveis este poderá ser útil 
sobretudo em crianças, dado tratar-se de um exame não 
invasivo que não utiliza radiação ionizante.
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Tabela 1 - Manifestações extracutâneas descritas em associação com a esclerose localizada. 

SISTEMA/óRGÃO 
ENVOLVIDO ASSOCIAÇÕES FREQUENTES, MAIS RARAS E OCASIONAIS

Musculoesquelético
Atralgias, artrite, contraturas peri-articulares, atrofia muscular, distonia, espasmos musculares, assimetria 
no crescimento ósseo, problemas cosméticos, sinovite, tenossinovite, meloreostose, hiperostose

Neurológico
Epilepsia, cefaleias (enxaquecas), deterioração cognitiva, hemiparésia, distúrbios do movimento, perturba-
ções do comportamento, disartria, afasia, envolvimento dos pares craneanos, parestesias, disestesias, espinha 
bífida, aneurismas intracranianos, calcificações intracranianas, cavernomas

Oftalmológico
Enoftalmia, epífora, rarefacção ou alopécia cicatricial dos cílios e supracílios e xeroftalmia, uveíte anterior, 
episclerite, queratite, vasculite ocular, parésia do terceiro par, midríase, neurorretinite, papilite, papiledema, 
pseudopapiledema, estrabismo paralítico e erros refractivos*  

Gastrointestinal
Pirose, disfagia, náuseas, epigastralgias, recessão gengival, atrofia e outros defeitos da raiz dentária, reabsor-
ção óssea alveolar

Respiratório Defeitos pulmonares restritivos, tosse, dispneia e insuficiência respiratória

Cardíaco Distúrbios da regulação autonómica e outras arritmias subclínicas

Renal Estenose artéria renal, nefropatia IgM*

A negrito achados mais frequentes; * achados ocasionais
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O EMG permite avaliar o acometimento muscular, reve-
lando assimetrias no padrão miopático e padrões do tipo 
miopatia inflamatória regional.12,19

ENVOLVIMENTO NEUROLóGICO
O envolvimento neurológico é a segunda manifestação 

extracutânea mais comum e ocorre sobretudo em formas 
de morfeia linear com envolvimento da cabeça, nos seus 
subtipos de MGS e SPR. Existem escassos relatos de acome-
timento neurológico associado a outras formas de esclero-
dermia, mas habitualmente o envolvimento neurológico é 
menos grave.20,21 Os sintomas e achados imagiológicos são 
semelhantes na MGS e SPR, embora mais frequentes no 
último, o que é expectável dada a sua maior gravidade.22

Nas formas lineares com envolvimento da cabeça o sis-
tema nervoso central (SNC) é afetado em 18% - 47% dos 
doentes.21,23 As lesões neurológicas tipicamente ocorrem 
vários anos após as lesões cutâneas, embora possam ocor-
rer de forma síncrona ou até mesmo precedê-las. Estão 
realmente descritos alguns casos de epilepsia que se mani-
festou antes da esclerose cutânea.20,24,25 

As principais manifestações neurológicas são, em pri-
meiro lugar, a epilepsia, seguida as cefaleias (sobretudo 
enxaquecas) e deterioração cognitiva ligeira. Esta última 
está associada a uma atrofia cerebral e pode facilmente 
passar despercebida na ausência de outros sintomas neu-
rológicos óbvios.26 Podem também ocorrer défices neuroló-
gicos focais como hemiparésia, disartria, afasia, distúrbios 
do movimento, perturbações do comportamento ou distúr-
bios cognitivos mais graves com deterioração intelectual 
acentuada, envolvimento dos pares cranianos, parestesias 
e disestesias.27-29 A morfeia linear com envolvimento dos 
membros inferiores, nádegas ou região abdominal inferior 
está frequentemente associada a espinha bífida oculta, com 
relatos de 30% a 70%.30

Os sintomas geralmente refletem a presença de acha-
dos patológicos intracranianos, sendo que 85%-90% dos 
doentes com MGS e sintomas neurológicos têm alterações 
na RM,28 sobretudo lesões ao nível da substância branca, 
calcificações intracranianas e atrofia cerebral (focal ou he-
misférica). Podem também ocorrer aneurismas intracra-
nianos e cavernomas.26 Algumas lesões do SNC simulam 
processos desmielinizantes ou tumores infiltrativos, causan-
do dificuldades diagnósticas sobretudo se a localização no 
SNC não for concordante com a lesão cutânea. 

Embora estudos mais antigos revelem que as lesões ce-
rebrais se localizam preferencialmente do lado da lesão 
cutânea, outros mais recentes encontraram um envolvimen-
to cerebral predominantemente bilateral (61%), com ape-
nas 33% dos casos com lesões somente ipsilaterais e 6% 
contralaterais.23,27 

A ausência de relação anatómica com a esclerose cutâ-
nea apoia a teoria de um mecanismo fisiopatológico sisté-
mico ou regional. O estudo anatomopatológico de biópsias 
cerebrais em doentes com EsL revelou inflamação linfocí-
tica perivascular crónica e malformações vasculares.26,29,31 

Existem várias teorias propostas para explicar o envolvi-
mento do sistema nervoso central, nomeadamente, infla-
mação crónica, distúrbios da perfusão, disgenesia cortical, 
processo autoimune e sobre-excitação do sistema nervoso 
simpático. Globalmente presume-se que o processo in-
flamatório que ocorre ao nível do parênquima cerebral e 
vasos leve a uma vasculopatia, também observada noutros 
processos autoimunes, condicionando distúrbios da perfu-
são e disgenesia cortical.28,32  

O facto de as manifestações neurológicas melhorarem 
com terapêutica imunossupressora sistémica, cimenta a 
ideia de um processo inflamatório regional e/ou sistémico 
como causa do envolvimento do SNC. São exemplos casos 
de crises convulsivas refratárias aos antiepilépticos conven-
cionais com resolução após toma de imunossupressores; 
um caso de hemiparésia que melhorou com corticosteróides 
orais; e um caso de cefaleias intensas que aliviaram com 
metotrexato.21,33 Tal como as manifestações clínicas neuro-
lógicas, também os achados neurorradiológicos parecem 
melhorar com o tratamento imunossupressor sistémico. 

Por outro lado, os achados neurorradiológicos e a acti-
vidade da doença cutânea, parecem ocorrer de forma in-
dependente, no sentido em que os primeiros geralmente 
se mantêm relativamente estáveis ao longo do tempo, en-
quanto o processo esclerótico cutâneo pode reverter.23 

Apesar da incidência relevante de sintomas neurológi-
cos e achados neurorradiológicos em doentes com MGS/
SPR, o emprego de exames de imagem não está ainda pa-
dronizado. Alguns autores sugerem RM inicial como rastreio 
em todos os doentes com MGS e como estudo na eventuali-
dade de desenvolverem sintomas.21 Independentemente da 
conduta diagnóstica, no que aos exames complementares 
diz respeito, o reconhecimento clínico e precoce do envol-
vimento neurológico é imperativo para que o tratamento 
apropriado possa ser iniciado.34 

ENVOLVIMENTO OFTALMOLóGICO
O envolvimento oftalmológico ocorre quase exclusiva-

mente em formas lineares com envolvimento cefálico, isto é 
MGS e SPR, sendo mais prevalente quando a doença cutâ-
nea se desenvolve precocemente.9,35 Um estudo revelou 
uma prevalência de cerca de 14,2% em doentes com MGS, 
3,9% com morfeia generalizada, 1,3% com morfeia linear 
sem envolvimento cefálico e 0,8% com morfeia circunscrita 
superficial. 

As manifestações oculares mais comuns são consequên-
cia directa do processo fibrótico que envolve as estruturas 
perioculares traduzindo-se em enoftalmia, epífora (atingi-
mento da glândula lacrimal), rarefacção ou alopécia cica-
tricial dos cílios e supracílios e xeroftalmia.36,37 O segundo 
grupo mais frequente resulta de alterações inflamatórias ao 
nível do segmento anterior do olho tais como uveíte ante-
rior, episclerite e queratite (presentes em 29% dos doentes 
com envolvimento ocular). Estão também descritos casos de 
vasculite ocular, no possível contexto de um processo au-
toimune sistémico.38 Um terceiro grupo engloba alterações 
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neuro-oftalmológicas, tais como parésia do terceiro par, 
midríase (síndrome de Adie), neurorretinite, papilite e papi-
ledema. Por fim estão descritos relatos de algumas altera-
ções cuja relação causal com a esclerodermia é mais difícil 
de provar como pseudopapiledema, estrabismo paralítico e 
erros refractivos.8,37,39  

Relativamente à localização das lesões oftalmológicas, 
Zulian et al verificaram que, à semelhança das lesões neu-
rológicas, num quarto dos casos havia discordância com a 
área anatómica de envolvimento cutâneo.29

As manifestações oculares estão mais frequentemente 
associadas ao envolvimento de outros órgãos, nomeada-
mente do sistema nervoso central (SNC). Assim, a moni-
torização ocular é mandatória em crianças com EsL com 
envolvimento da face e/ou do SNC,40 sendo sugerido um 
rastreio inicial, e a cada 3-4 meses durante os 3 primeiros 
anos após o diagnóstico.35 Nos adultos não existem normas 
de orientação estandardizadas para a vigilância oftalmo-
lógica.

ENVOLVIMENTO GASTROINTESTINAL
Ao contrário da esclerose sistémica, que apresenta en-

volvimento do trato gastrointestinal (GI) (sobretudo esofági-
co) em cerca de 90% dos doentes, o envolvimento do trato 
GI/esófago na morfeia tem sido pouco estudado. 

Zulian et al relatam um acometimento em 7% das crian-
ças com EsL, manifestando-se exclusivamente por refluxo 
gastroesofágico.9 

Num artigo dirigido ao estudo do esófago em doen-
tes com EsL, a incidência de sintomas esofágicos (epigas-
tralgia, disfagia, regurgitação ácida) foi de 12,9%, o que 
foi considerado pouco signficativo. A endoscopia digestiva 
alta, pHmetria e manometria revelou apenas alterações ir-
relevantes, não tendo sido detectadas alterações motoras 
do esófago.41 

Outro estudo42 que avaliou 56 crianças com EsL, utili-
zando radiografia contrastada com bário, endoscopia di-
gestiva alta e pHmetria esofágica 24 horas, encontrou um 
envolvimento esofágico sintomático (pirose, disfagia, náu-
seas e epigastralgias) em 14,3% dos casos e assintomático 
em 26,7%. A maioria das crianças sintomáticas tinha uma 
forma linear de morfeia e apresentava outras manifesta-
ções extracutâneas.

Existem também relatos de envolvimento da mucosa 
oral, com recessão gengival, atrofia e outros defeitos da raiz 
dentária, reabsorção óssea alveolar e placas escleróticas da 
mucosa oral. A maioria dos casos descritos são secundários 
a formas de envolvimento linear da cabeça, havendo um 
relato de envolvimento isolado da mucosa oral.43

ENVOLVIMENTO RESPIRATóRIO
O envolvimento respiratório é raro, ocorrendo em 0,7% 

das crianças com EsL,9 não estando descritos casos de hi-
pertensão pulmonar ou fibrose intersticial, mais sugestivos 
de esclerose sistémica. 

Em formas de esclerose com envolvimento do tronco, 

sobretudo com atingimento em profundidade, como a mor-
feia circunscrita profunda ou a linear, podem ocorrer de-
feitos restritivos pulmonares secundários ao atingimento 
cutâneo-muscular. Como consequência da restrição à ex-
pansibilidade da caixa torácica e dos pulmões, o doente 
pode apresentar dispneia, tosse e até mesmo insuficiência 
respiratória.44

ENVOLVIMENTO CARDÍACO
O envolvimento cardíaco na EsL é duvidoso, parecendo 

que os sintomas cardíacos não são mais prevalentes do que 
em grupos controlo.9 No entanto, parece haver uma maior 
prevalência de anomalias cardíacas subclínicas, nomea-
damente distúrbios da regulação autonómica (disfunção 
cronotrópica/taquicardia) e outras arritmias, mais frequen-
temente extrassístoles supraventriculares.45,46 No entanto, 
são escassos os estudos relativos a este tema.

ENVOLVIMENTO RENAL
O envolvimento renal é muito raro, havendo também 

escassos relatos na literatura. Na série de com 750 crianças 
com EsL anteriormente referida, apenas 1% das 22,4% das 
crianças com manifestações extracutâneas tinha achados 
renais.9 Existem alguns relatos isolados, como o caso de 
uma criança com morfeia linear com atingimento da região 
lombar esquerda e membro inferior ipsilateral que desen-
volveu estenose da artéria renal ipsilateral, e um outro rela-
to de uma nefropatia por IgM.47

FENóMENO DE RAYNAUD
O fenómeno de Raynaud pode ser primário ou secundá-

rio e tem uma prevalência de 8-11% na população geral.48 
Por definição, um dos critérios de distinção entre morfeia e 
esclerose sistémica, é a presença de fenómeno de Raynaud 
nesta última.5 No entanto, há que ter em consideração que 
sendo a doença de Raynaud muito prevalente na popula-
ção, poderá ocorrer como epifenómeno em doentes com 
EsL, isto é, como associação fortuita.

Perante uma suspeita de EsL com fenómeno de Raynaud 
é necessário apurar se se trata de um fenómeno secundário 
(caracterizado por instalação tardia associada a alterações 
dos capilares ungueais, isquémia digital com eventual for-
mação de úlceras) pondo em questão o diagnóstico, ou de 
um fenómeno primário (que cursa habitualmente com início 
mais precoce, sem alterações nos capilares ungueais e sem 
isquémia digital). 

Pode, contudo, ocorrer uma forma de fenómeno de 
Raynaud unilateral em casos de morfeia linear com envol-
vimento circunferencial do antebraço, condicionando isqué-
mia, edema da mão e necrose digital.49 

ASSOCIAÇÃO COM OUTRAS DOENÇAS 
A morfeia pode estar associada a outras doenças au-

toimunes como lupus eritematoso, vitiligo, cirrose biliar 
primeira, hepatite autoimune, tiroidite de Hashimoto e 
miastenia gravis.50 Existem também relatos de sobreposição 
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de esclerose sistémica com esclerose localizada.51 Toki et al 
relataram uma prevalência de 3.6% de EsL em doentes com 
esclerose sistémica.52

A associação da EsL a outras patologias autoimunes, re-
força a necessidade de se investigar quanto à presença de 
sintomas sistémicos/extracutâneos, procurando enquadrá-
-los no contexto da doença primária ou no de outra doença.

SIGNIFICADO CLÍNICO DOS AUTOANTICORPOS
Os doentes com morfeia apresentam uma maior pre-

valência de autoanticorpos do que a população geral, 
nomeadamente ANAs e anticorpos antihistona (AHA) pre-
sentes em cerca de 34% e 12%, respectivamente, anticorpos 
anti-topoisomerase α e anti-DNA de cadeia única (ssDNA). 
Formas de morfeia com envolvimento cutâneo mais extenso 
ou mais profundas apresentam títulos de ANAs mais eleva-
dos.50,52,53

Nos doentes com morfeia linear, a positividade para 
determinados autoanticorpos está relacionada com a gra-
vidade da doença, no que à extensão de envolvimento 
cutâneo e limitação funcional diz respeito. A presença de 
anticorpos antihistona e anti-ssDNA parece estar associada 
a um quadro clínico que cursa com uma maior limitação 
funcional, definida pela diminuição da mobilidade articu-
lar e discrepância de comprimento entre membros contra 
laterais, assim como a uma maior extensão de área de su-
perfície corporal afectada. No entanto, a positividade para 
estes anticorpos não parece ter relação com a actividade da 
doença propriamente dita (fase inflamatória activa versus 
estacionária) ou com a sua evolução, pelo que não devem 
ser utilizados para prever o curso da doença.54,55

Os autoanticorpos relacionados com a esclerose sisté-
mica como anti-topoisomerase I, anti-centrómero e anti-
-RNA polimerase geralmente não são positivos em doentes 
com morfeia.4

CONCLUSÃO
A morfeia, sobretudo nas formas com envolvimento 

profundo, pode estar associada a múltiplas manifestações 
extracutâneas. Os doentes devem ser monitorizados e vi-
giados de forma apropriada procurando identificar sinais 
suspeitos. 

Quando ocorre envolvimento musculoesquelético, a co-
laboração com a Ortopedia pode permitir uma intervenção 
precoce com melhoria do alinhamento do membro e pre-
servação da sua função. 

Cefaleias ou mesmo crises convulsivas podem ser for-
mas de apresentação da EsL, destacando a necessidade de, 
nestes casos, os neurologistas estarem atentos ao exame 
dermatológico. Por outro lado, perante um doente com 
morfeia linear com envolvimento cefálico o dermatologista 
deve sempre questionar a presença de manifestações neu-
ropsicológicas e oftalmológicas e, sobretudo em crianças, 
realizar a vigilância apropriada.

O envolvimento cardíaco subclínico parece ocorrer na 
EsL, sendo necessários mais estudos neste domínio. Por 

outro lado, são muito raros os envolvimentos esofágico, 
respiratório e renal, mais característicos da esclerose sis-
témica. 

Globalmente, o reconhecimento precoce das manifes-
tações extracutâneas pode alterar a marcha diagnóstica, a 
avaliação prognóstica e a conduta terapêutica, sendo im-
portante a sua adequada integração no quadro clínico do 
doente concreto.
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1.  Qual das seguintes afirmações é correcta?
a) A morfeia distingue-se da esclerose sistémica pela 

ausência de manifestações sistémicas.
b) A morfeia generalizada está associada a um en-

volvimento em profundidade e faz diagnóstico di-
ferencial com a esclerose sistémica.

c) Na morfeia panesclerótica o envolvimento das ex-
tremidades (pontas dos dedos das mãos e pés) é 
uma característica.

d) As manifestações extracutâneas ocorrem em cerca 
de 5% dos doentes com morfeia. 

e) Ao contrário da esclerose sistémica, as manifesta-
ções renais e pulmonares estão raramente descri-
tas.

2. Quais das seguintes manifestações extracutâ-
neas ocorre mais frequentemente em doentes 
com morfeia?
a) Gastrointestinais
b) Cardíacas
c) Oftalmológicas
d) Musculoesqueléticas
e) Fenómeno de Raynaud

3. Relativamente ao envolvimento neurológico, 
qual das seguintes afirmações é correcta?
a) Uma minoria dos doentes com morfeia em golpe 

de sabre e sintomas neurológicos tem alterações 
da RMN cerebral.

b) O envolvimento neurológico ocorre sempre de-
pois do aparecimento das lesões cutâneas.

c) A epilepsia é um dos achados descritos mais rara-
mente.

d) Estudos mais recentes  revelam que que as lesões 
cerebrais se localizam preferencialmente do lado 
da lesão cutânea (envolvimento ipsilateral).

e) As manifestações neurológicas podem ser refrac-
tárias à terapêutica convencional (por exemplo 
antiepilépticos) e melhorar com fármacos imunos-
supressores.

4. Qual das seguintes afirmações sobre o envol-
vimento oftalmológico é incorrecta?
a) O envolvimento oftalmológico ocorre frequente-

mente em todas as formas de morfeia.

b) Relativamente à localização da lesões oftalmoló-
gicas, Zulian et al verificaram que em um quarto 
dos casos havia discordância com a área anató-
mica de envolvimento cutâneo.

c) As manifestações oculares mais comuns são con-
sequência directa do processo fibrótico que envol-
ve as estruturas perioculares.

d) As manifestações oculares estão mais frequente-
mente associadas ao envolvimento de outros ór-
gãos, nomeadamente do SNC.

e) A monitorização ocular é mandatória em crianças 
com formas de esclerose linear com envolvimento 
da face e/ou do SNC.

5. Relativamente aos doentes com morfeia, assi-
nale a afirmação incorrecta:
a) Em formas de esclerose com envolvimento do 

tronco, podem ocorrer defeitos restritivos pulmo-
nares.

b) Não estão descritos casos de hipertensão pulmo-
nar ou fibrose intersticial.

c) Parece haver uma maior incidência de arritmias 
subclínicas.

d) Não ocorre doença de Raynaud e a sua presença 
deverá levar à suspeição de esclerose sistémica.

e) Pode ocorrer sobreposição de esclerose sistémica 
com esclerose localizada.

6. No que aos autoanticorpos diz respeito, assi-
nale a afirmação correcta:
a) Os doentes com morfeia apresentam uma preva-

lência de autoanticorpos similar à da população 
geral.

b) O título de anticorpos antinucleares não se rela-
ciona com a extensão do envolvimento cutâneo.

c) Os autoanticorpos têm um papel importante na 
previsão da actividade e evolutividade da doen-
ça.

d) Tal como na esclerose sistémica os autoanticor-
pos anti-topoisomerase I, anti-centrómero e anti-
-RNA polimerase associam-se frequentemente à 
esclerose localizada.

e) Todas as afirmações anteriores são incorrectas.

VErifiquE o quE aprENdEu

Chave: 1.e); 2.d); 3.e); 4.a); 5.d)
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