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Resumo: Introducdo: As ictioses congénitas constituem um grupo heterogéneo de doengas que tém como
caracteristica comum a diferenciagdo anormal da epiderme. A ictiose do tipo Arlequim é uma
variante severa e potencialmente fatal, de heranca autossdmica recessiva e incidéncia aproximada
de 1/100.000 nascimentos. Descricdo do caso: RN termo, do sexo feminino, nascida de parto
cesaria sem necessidade de reanimagdo. Pais sem consanguinidade ou casos na familia. Ao
nascimento apresentava espessamento da camada cornea, descamacdo lamelar, fissuras em face,
abdome e regides de dobras, eclabio, ectropio, hipoplasia do pavilhdo auricular e da cartilagem
nasal. Membros com movimentos restritos, quirodéctilos e pododactilos hipoplésicos. RN foi
transferida para UT| neonatal 1ogo apds 0 nascimento, em incubadora umidificada e isolamento
reverso. Iniciado tratamento, entre o primeiro e segundo dia de vida, com acitretina,
antibioticoprofilaxia, além de hidratagdo intensiva com vaselina liquida e hidratante a base de
panthenol. No terceiro dia de vida apresentava melhora do ponto de vista cutaneo, porém, iniciou
sinais de isquemia em tercos distais de pododactilos e quirodéctilos. Realizado debridamento que
ndo demonstrou necrose na regido. No mesmo periodo o RN apresentou sinais de infeccéo
evoluindo para sepse, com Obito no 14° dia de vida. Hemocultura revelou Staphilococcus
epidermidis multirresistente. Discussdo: A ictiose do tipo Arlequim manifesta-se logo ao
nascimento por neonato envolto por uma membrana espessa de material cérneo com fissuras
profundas e generalizadas comprometendo as funcdes basicas da pele e predispondo a infecgoes.
As criangas nascidas com esta doenca morrem, com frequéncia, nos dois primeiros meses de
vida. Conclusdo: No caso relatado, apesar do RN ter recebido cuidados intensivos e tratamento
especifico precocemente, ndo foi o suficiente para se evitar complicagcBes desta doenca com
poucos sobreviventes.
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