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Resumo: INTRODUCAO: As ictioses s30 um grupo heterogéneo de doencas hereditérias ou adquiridas
gue tém como caracteristica comum a diferenciagdo (cornificagdo) anormal da epiderme. O
processo de cornificagcdo € complexo e ndo completamente conhecido. Defeitos em diferentes
etapas desse processo promovem um resultado similar: camada cérnea anormal, descamacéo,
eritema e hiperceratose. DESCRICAO DO CASO: SCDN, 8 dias de vida, masculino, natural e
procedente de Natal-RN. Compareceu a consulta em ambulatério de pediatria geral e
dermatologia por quadro de eritema e descamacdo extensa de pele a0 nascimento. Primeira
gestacdo de casal ndo consanguineo. Mé&e realizou pré-natal, com exames de rotina normais.
Crianca nascida de parto cesarea, termo, AlG, APGAR 9/9. Solicitado parecer da dermatologia
a0 nascimento, sugerindo ictiose ligada ao cromossomo X e sendo prescrito creme hidratante a
base de uréia 10% junto a seguimento ambulatorial. Em consulta inicial, solicitado manter
hidratacdo de pele com 0leo de girassol, cuidados intensivos e investigagcdo genética para os pais.
Paciente seguiu com acompanhamento especializado e boa resposta ao tratamento clinico.
DISCUSSAOQ: Asiictioses hereditérias podem ser isoladas ou fazer parte de sindromes. Os modos
de heranca sdo variaveis, bem como os genes acometidos em cada tipo especifico. Os principais
sintomas desses pacientes sdo: xerose, descamacdo, fissuras e erosdes, queratodermia, eritema,
prurido, hipohidrose e ectropio. Na maioria dos casos, 0 diagnéstico € clinico, podendo ser
realizada bidpsia de pele, exame complementar ndo obrigatdrio. Ndo ha cura para as ictioses
congénitas, portanto o tratamento visa reduzir os sintomas e melhorar a qualidade de vida dos
pacientes, dando énfase a hidratacdo, prevencdo de infecgdes secundérias e manutencdo da
temperatura corporal. CONCLUSAO: Ressdta-se a importancia de conhecer os diversos
espectros clinicos da ictiose congénita, suas possiveis complicagbes e abordagem clinica
necessaria para ndo s prolongar a sobrevivéncia como também melhorar a qualidade de vida do
recém-nascido acometido.
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