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Resumo: Introducdo A dermatite atOpica é uma doenca inflamatoria da pele , de caréter crbnico e
recidivante, caracterizada por prurido intenso e lesbes eczematosas. Sua incidéncia tém
aumentado em torno de duas a trés vezes na populagdo pediétrica nos ultimos 30 anos. Diante de
um caso grave e refratério torna-se necessario o estabelecimento de possivels diagnosticos
diferenciais. Dentre eles incluimos a psoriase, escabiose, ictiose, dermatite de contato, dermatite
seborreica, deficiéncia de zinco, reacbes medicamentosas e finalmente as imunodeficiéncias
primarias tais como Sindrome de Wiskott-Aldrich e Sindrome de Hiper Imunoglobulina E
(SHIE). Descricdo do caso CSJ, sexo feminino, 7 anos com dermatite atopica grave foi
inicialmente admitida no servico com eritrodermia e sepse em marco de 2013. Apresentava
histérico de exantema desde o periodo neonatal, retencéo de denticdo priméaria, pneumonias de
repeticdo, pais consanguineos e irméo com quadro cuténeo similar. Diante do quadro clinico foi
aventada a hipotese de Sindrome de Hiper IgE. O score clinico do NIH foi aplicado e encontrado
59 pontos além de dosagem sérica IgE maior que 2500 e eosinofilia importante. Discussdo A
sindrome de Hiper IgE foi descrita em 1996 e denominada sindrome de Job. Esta condic&o inclui
abscessos staphylococicos de repeticdo, infecgdes sinopulmonares recorrentes e eczema grave.
Além dos niveis séricos aumentados de imunoglobulina , observa-se também defeitos de
guimiotaxia de leucécitos e desregulacdo do sistema imune. Uma mutacdo na proteina
sinalizadora STAT3 foi identificada em multiplos pacientes com SHIE e parece ser a responsavel
pelas alteracOes descritas. Conclusdo Assim, diante de um quadro grave e refratario de dermatite
atopica € necessario estabelecer e pesquisar por possiveis diagnosticos diferenciais afim de se
instituir precocemente terapéutica direcionada e reduzir morbi-mortalidade dos pacientes.
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