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Introducdo: A Proteinose LipoGide (PL) é genodermatose rara de heranga autossdmica recessiva,
caracterizada pela infiltracdo progressiva de material hialino na pele, mucosas e 6rgaos internos,
com aumento da deposicdo do colageno do tipo 1V e reducdo do tipo |I. Descricdo do caso:
KAMS, 7 anos, desde 1 ano de idade apresentava lesdes bolhosas efémeras que regrediam
deixando cicatrizes atroficas profundas em face, ombros, axilas e nadegas, além de lesbes na
mucosa oral e rouquiddo. Apresentoava piodermites de repeticdo, conferindo as regifes

acometidas aspecto fibroso e hiperceratético, além de crostas heméticas no couro cabeludo e
areas de aopecia. Fez uso de varios antibioticos, pomadas e anti-histaminicos, sem melhora
Acompanhava com Alergia, otorrino. Realizada biopsia cutnea constatou-se depdsitos hialinos e
eosinofilicos que se coram pelo PAS sugestivo de PL. Discusséo: NA PL a pele é classicamente
afetada podendo exibir papulas e nédulos amarelados, espessamento generalizado, hiperceratose
com formacao de lesdes verrucosas em areas de friccdo como maos, cotovelos, joelhos, nadegas e
axilas. Durante a infancia a fragilidade cuténea resulta na formacdo de bolhas e cicatrizes
raramente hipertréficas ou queloideanas, porém com tendéncia a formacdo de cicatrizes
hipocrémicas e/ou atroéficas (cicatrizes varioliformes). As ateracdes de faneros mais comuns séo
alopecia no couro cabeludo e area de rarefagdo dos pelos. A deposicdo de material hialino nas
cordas vocais pode levar a rouquiddo ou afonia precoce. A lingua geralmente esta encurtada pelo
espessamento do freio sublingual. Do ponto de vista oftalmolégico, a ateracdo mais
caracteristica é a blefarose moniliforme. Sintomas neurologicos como epilepsia ou distirbios
neuropsquidtricos também sdo relatados. Conclusdo Apesar de rara a PL € doenca de
envolvimento multisistémico, potenciamente fatal, e que pode levar a importante prejuizo na
gualidade de vida dos pacientes. Destaca-se a importancia do seu conhecimento, no intuito de
favorecer o diagnostico precoce e um adequado aconselhamento genético.
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