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Sindrome De Netherton: Um Relato De Caso
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CASO CLINICO Lactente, 4 meses de idade, trazida pela mé&e com o relato eritema e
descamacéo disseminada desde o nascimento, inicialmente em couro cabeludo se estendendo
para face, e posterior envolvimento do corpo. No periodo neonatal apresentou sepse de foco
urin&rio e internagdo por desidratagdo hipernatemica. Sem relato conhecidos de dermatoses
conhecidas na familia. Evoluiu com comprometimento do desenvolvimento pondero-estatural,
dificuldade de ganha ponteral, outras internagdes por pneumonia, estafilococcia, hipotriquia,
aergia a ovo e peixe (com prurido e 2 das mdltiplas infeccdes e quadro). DISCUSSAO A
sindrome de Netherton (SN) é uma doenca autossdmica recessiva rara caracterizada por triade
cléssica de ictiose congénita, tricorrexis invaginata e manifestagbes de atopia.Sua incidéncia
relatada € de 1 por 200.000 nascimentos, entretanto, devido a dificuldade diagnostica e de
subnotificacOes, acredita-se que o incidéncia possa ser maior do que a encontrada na literatura.
Causada pela mutacéo no gene SPINK 5, que codifica LEKTI , um inibidor da serina protease.
Na epiderme, a deficiéncia de LEKTI causa protedlise descontrolada, perda da barreira cutanea
funcdo e superproducdo de citocinas pr6-Th2. A auséncia ou disfungdo desses inibidores
desregula a diferenciacdo celular, levando ao quadro de alteracdo de queratinizacdo associado ao
quadro de atopia. Das manifestagdes da SN, a mais especifica é a ateracdo pilosa da tricorrexe
invaginata, devendo sempre ser pesquisada em criangas eritrodérmicas. Na microscopia é
visualizada a invaginagéo da porcéo distal da haste para a sua por¢éo proximal, formando a
aparéncia de uma bola na cesta. Deve-se, também, realizar a pesquisa nos pélos das sobrancel has,
pois neles o achado de ateracBes em bambu € 10 vezes mais freqliente. Atualmente, ndo ha cura
ou tratamento satisfatorio disponivel para SN. Corticosterdides topicos, inibidores de
calcineuring, retindides, tratamento com fototerapia de luz ultravioleta B de banda estreita,
psoraleno e acitretina sdo opgdes de tratamento com sucesso variavel.

http://anai s.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/3-simpsi o-i nternaci onal -de-dermatol ogi a-peditrica/0132-si ndrome-de-netherton-um-rel ato-de-caso. pdf



