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Resumo: Introducdo: Ictioses sd0 dermatoses caracterizadas como alteragdes de queratinizacdo ou
cornificacdo, consequentes de defeitos metabdlicos que resultam em diferenciacdo anormal da
epiderme, conferindo a superficie cutdnea um aspecto descamativo peculiar, semelhante a
escamas de peixe, nome do grego ichthys traduzido por peixe. Objetivos. Relatar a importancia
de identificacdo e tratamento adequado e precoce, em Recém nascido (RN) com ictiose
congénita. Relato de Caso: RN prematuro, Capurro de 36s3d, 1785g, nascido por parto vaginal,
presenca de membrana brancacenta envolvendo todo o corpo, sem malformacOes aparentes.
Necessitou de oxigenoterapia e antibioticoterapia por sepse precoce e tardia. Lesdes de pele
tratadas com vaselina liquida, creme de barreira e hidratacdo com emoliente. Realizados exames,
apresentando forame oval patente sem repercussao ao ecocardiograma, colecistite e aumento da
ecogenicidade hepética ao ultrassom de abdome, hidronefrose leve a esquerda ao ultrassom de
rins e vias urin&rias. Recebeu alta com 1 més e 18 dias de vida, persistindo apenas com
descamacdo acinzentada em corpo e couro cabeludo mas poupando face apresentando
espessamento cutaneo em palmas e plantas. Neste caso ndo foi realizado biopsia de pele por falta
de material disponivel no servico, sendo feito diagndstico clinico. RN apresentou evolugdo
favorével no periodo. Gestagcdo sem intercorréncias, pais ndo consanguineos. Discussdo: Doenca
rara, 1:300.000 nascidos vivos, gene autosso?mico recessivo. RN apresenta eritema generalizado
e esta? envolto por revestimento de extrato coneo espesso semelhante a colo?dio. Causa
eversa?o palpebral e de la?bios; acomete ainda a?reas flexoras ocorrendo espessamento e
descamac?a?0 de palmas de ma?os e plantas de pe?s. As escamas sa?0 grandes, quadrangulares,
de cor amarelada ou castanha, aderentes no centro e com bordas soltas que destacam-se logo
apo?s 0 nascimento, deixando uma pele eritematosa. Os RN acometidos sdo susceptiveis a
alteracBes metabdlicas e processos infecciosos 1ogo apds o nascimento. O diagno?stico precoce
com o manegjo multidisciplinar adequado pode reduzir a mortalidade da doenc?a no peri?odo
neonatal. Conclusdo: Doenca que predispde 0 RN a apresentar infecgOes cutaneas de repeticéo e
alta morbimortalidade. O tratamento adequado possibilita melhor qualidade de vida.
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