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Resumo: Introducdo: Os recém-nascidos portadores de Ictiose congénita devem ser cuidados em unidades
de terapia intensiva neonatal devido a complicagBes como ateracdes hidroeletroliticas e sepse
devida a germes gram positivos e gram negativos. Objetivos. Relatar um caso de Ictiose
arlequim, o tratamento instituido, bem como as intercorréncias e complicagcbes decorrentes.
Métodos: Estudo retrospectivo através de andise do prontudrio da gestante S.F.B e do RN,
admitida na unidade de gestacdo de alto risco em Agosto de 2013, em trabalho de parto
prematuro. Resultados. Na admissdo, gestante com idade gestacional de 29 semanas, bolsa
integra. A ultrassonografia com doppler mostrou exposicéo da lingua, sugerindo micrognatia,
sugestivo de sindrome de Pierre Robin. O nascimento ocorreu no terceiro dia de internagdo, RN
do sexo masculino, parto normal, deprimido, APGAR 6-7, IG de 30 semanas (Capurro).
Transferido para a UTIN, realizado afastamento das lesdes escamosas que recobriam as narinas,
sendo feito constante hidratacdo da pele. Com 12 horas de vida, mantinha-se corado, com
respiracéo espontanea, em ar ambiente, aciandtico, tendo sido iniciado dieta e mantido o suporte
clinico. Apés 6 horas, evoluiu com necrose de extremidades de quirodéctilos, eupneico, sem
residuo géastrico, perfusdo lentificada. Evoluiu com hipotermia, apneia, méa-perfusdo, bradicardia.
Foi constatado 6bito com 18 horas de vida. Feito histopatdlogico de trés segmentos de pele do
quadril e da face, com diagnéstico de dermatite crénica inespecifica com acentuada
hiperqueratose e focos de paragueratose compativeis com Ictiose. Conclusdo: A Ictiose arlequim
€ considerada como uma forma grave e dramética de I ctiose congénita, € rara, com menos de 100
casos relatados na literatura. A sobrevida € baixa e, na maior parte das vezes, o 6hito ainda
acontece no periodo neonatal, como no caso aqui descrito
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