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Cutis Laxa: Relato De Caso Com Acometimento Sistémico
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Introducdo: Cutis Laxa (CL) € uma doenca rara que afeta o tecido conectivo/ elastico, atingindo
pele, musculos, vasos sanguineos, articulacdes e outros 6rgdos. Afeta 1 em 2.000.000 criangas.
Relato de Caso: JR.R.S.C, masculino, termo, admitido em Unidade de Terapia Intensiva
Neonatal devido desconforto respiratério desde o nascimento com necessidade de suporte
ventilatorio. Ao exame, apresentava placas acastanhadas delimitadas de consisténcia flacida, com
pele redundante, no ombro direito e regido periumbilical esquerda, e planta do pé direito com
mesmo aspecto, com pele flacida, mas mal delimitada. Associado, apresentou residuo gastrico de
elevado débito com secrecdo em borra de café, irritabilidade, distensdo abdominal e piora do
desconforto respiratorio.Radiografia de abdome mostrou nivel liquido em algas de intestino
delgado e ultrassonografia de abdome, sinais de perfuracéo de acas intestinais. Com 38 dias de
vida, realizou primeira laparotomia exploradora e biopsia de lesdo de pele. Houve achado de m&
rotacao intestinal com perfuracéo de jejuno, sendo realizada jejunostomia na altura do angulo de
Treitz. No pés operatério evoluiu grave, falecendo devido a sepse e peritonite. Bidpsia de pele foi
compativel com CL. Discussdo: CL caracteriza-se por pele frouxa, extensivel e ndo elastica,
resultando em dobras pendentes generalizadas e aspecto envelhecido aos acometidos. O
diagndstico é feito pela clinica e pela bidpsia de pele, cujo histopatolégico mostrard fibras
elasticas fragmentadas, de quantidade reduzida e com forma irregular na camada reticular da
derme. S8o descritas trés formas: congénita, adquirida e localizada. A congénita pode ser dividida
em autossdmica dominante, autossdmica recessiva e ligada ao sexo. A autossomica recessiva
atinge varios oOrgdos, principaimente pulmdes, tem aparecimento precoce e dentre as
manifestagdes extra cuténeas estdo as gastrintestinais; perfuragdo intestinal, refluxo
gastrointestinal, dilatacfes, diverticulos, estenose pilorica e ileo paralitico. Conclusdo: CL € um
doenca genética rara, cujo tratamento objetiva a remogdo da pele redundante e controle dos
sintomas sistémicos. Em casos graves deve haver acompanhamento e abordagem paliativista. A
importancia do diagnéstico reside na atuacdo preventiva das complicacdes e na realizacdo de um
aconselhamento genético paraafamilia.
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