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Resumo: Introducdo: Nevos epidérmicos sdo lesdes hiperplasicas benignas derivadas da epiderme.
Costumam aparecer a0 nascimento e ser notadas em gera durante a infancia. Quando extensas,
podem associar a méaformagoes sistémicas, denominando-se sindrome do nevo epidérmico.
Anormalidades clinicas principais. 6sseas, SNC, oculares, entre outras. Dentre as raras pode-se
citar patologias renal e cardiovascular. O comprometimento renal esta associado a hiperfuncéo
do fator de crescimento de fibroblastos 23 (FGF 23), ocasionando a hiperfosfatiria. O FGF 23
cujas fungdes envolvem o metabolismo do fésforo e inibicdo da 1? hidroxilase, enzima
responsavel pela sintese de calcitriol. Descricdo do caso: FMN, 16a 8m, feminino, com
diagnostico de rabdomiossarcoma embrionario primario, sindrome do nevus epidérmico
evoluindo com hipofosfatemia e alteracbes dsseas progressivas (raguitismo, desabamento
vertebral e fraturas esponténeas) e desnutricdo. Interna para exérese e biopsia de lesdo de
mandibula, apresentando diagndstico de tumor marrom e/ou tumor de células gigantes. Paciente
apresenta durante a internacdo reposicdo irregular de fosforo, necessitando de fosforo e calcitriol,
porém sem normalizacdo de exames laboratoriais. Redliza na internacdo exérese de nevo, com
recidiva do mesmo. Segue em acompanhamento com equipe da Nefrologia, Dermatologia,
Psicologia e Cirurgia. Discussdo: As manifestagbes clinicos ainda sdo as mais importantes.
Patogénese é ainda desconhecida, mas a hipétese atual € de um gene autossdomico dominante letal
sobrevivendo por mosaicismo. Uma recente revisdo sobre o tema chama atencéo para o papel do
fosforo e do FGF-23 na doenca renal crénica dessa sindrome. Conclusdo: Importante se atentar
as consequéncias sistémicas da Sindrome do Nevus Epidérmico, patologia rara, ainda ndo muito
descrita, porém que apresenta repercussoes importantes sistémicas.
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