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Resumo: INTRODUGCAO: Relatamos o caso de um paciente com ictiose lamelar, associado & hemofilia A.
Na literatura encontramos um caso de ictiose lamelar associado a esclerose mdltipla, beta
talassemia minor e deficiéncia do fator VIII. Aparentemente ndo ha fatores interligados. Ictiose
Lamelar é uma genodermatose autossomica recessiva grave. Acomete 1 a cada 300.000 nascidos
vivos. Manifesta-se por descamacao generalizada com escamas espessas e escuras e eritrodermia,
encontrada ao nascimento. A hemofilia A consiste na deficiéncia do componente VIII da via
intrinseca da coagulagdo. E um distirbio recessivo ligado ao sexo, com incidéncia de 1 a cada
5.000 recém-nascidos. Os pacientes cursam com hemorragia, principalmente em articulacdes,
mlsculos e trato gastrointestinal. DESCRICAO DO CASO: Recém nascido masculino,
prematuro, pais saudaveis e ndo consanguineos. Apresentava pele coberta por membrana espessa,
eversdo de pépebras e l&bios. Evoluiu com descamacdo extensa da pele e perda de peso.
Manteve-se hidratacdo continua, com melhora da descamacéo e do eclébio e ectropio. Aos 17
meses iniciou com hematomas e equimoses aos minimos traumas e sangramento em local de
pungdo. Os exames confirmaram Hemofilia A. Aos 7 anos iniciou tratamento com Acitretina®
obtendo uma excelente resposta. Porém, durante 1 ano de monitorizagdo, houve diminuicéo
progressiva do fator VIII, evoluindo com hematlria e hemoartrose. O tratamento para ictiose
lamelar foi suspenso até a normaizacdo do fator VIII. DISCUSSAO: O paciente apresentou
evolucgdo clinica classica de ictiose lamelar e apesar do uso de retinGide oral melhorar o quadro
dermatolégico, foi suspenso devido a0 comprometimento da coagulagdio. CONCLUSAO: A
associagdo de ictiose lamelar e hemofilia A é um evento extremamente raro. N&o ha relato de
deplecéo de fator VIII associado a Acitretina®, porém, nesse caso houve. A dosagem de fator
VIl deve ser monitorada atentamente, para que se tenha uma andlise mais segura sobre os efeitos
na coagul acéo.
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