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Sindrome De Netherton Como Diagnostico Diferencia De Dermatite Atépica
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INTRODUCAO Dermatite atopica (DA): crénica, recidivante, caracterizada por lesdes
pruriginosas, descamativas, distribuicio peculiar. DESCRICAO Masculino, 15 anos, lesbes
descamativas difusas, prurido moderado-intenso, alopecia, baixo desenvolvimento ponderal.
Eczemas em dobras flexurais, rinite persistente-moderada, asma intermitente desde os 4 anos.
Piora com ingesta de soja e trigo. Infeccbes bacterianas cuténeas. Sem aivio com anti-
histaminicos. Boa resposta a corticoterapia oral e tépica. Recidivas frequentes. EF: eritrodermia
com ictiose difusa circunflexa, rash anular migratorio serpenteante com escamas duplas bordas,
liquenificacBo flexural, eczema exsudativo em pés, punhos, pescoco, couro cabeludo com
rarefacdo do cabelo, madarose bilateral. IgE total 5000KU/L, IgE trigo 32,0KU/L, soja 12,0KU/L.
Pricktest positivo para Derm.pteronyssinus+++/4+, Blomia
tropicalist+++/4+ trigo++/4+,s0jat/4+,amendoim+/4+. Exame dos cabel os por microscopia Optica
demonstrou alteracdo em bambu (tricorrexe invaginada). DISCUSSAO Apesar da atopia, aergia
alimentar, asma, rinite e lesdes flexurais com prurido cutaneo intenso, 0 paciente apresentava a
triade classica: eritrodermia congénita, prurido intenso e liquenificagdo flexural, tricorrexe
invaginada (cabelo de bambu), ictiose linear circunflexa, rash anular migratorio serpenteante com
escamas duplas bordas. Apresentava, também, baixo desenvolvimento estrutural, couro cabeludo
com rarefacdo difusa de cabelos. Diagnéstico. SINDROME DE NETHERTON, doenca
autossomica recessiva rara, acomete 1:200.000 nascimentos, mutagdo do gene SPINKS, com
alteracdo da codificacéo da calicreina. Portadores tém antecedentes familiares e pessoais de asma,
rinite, e aergia alimentar principalmente aos gréos. Comum hiper IgE, lesbes eczematosss,
prurido difuso intenso, infecgbes cuténeas bacterianas recorrentes. Tratamento semelhante da
DA: hidratacdo cutanea, antipruriginosos, corticoides topicos, tacrolimus, dieta alimentar,
controle ambiental .
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