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Resumo: Introducdo As ictioses correspondem a um grupo heterogéneo de genodermatoses caracterizadas
por defeito de queratinizacdo. As ictioses podem ser congénitas ou adquiridas,sendo a forma
lamelar a mais rara e grave,com incidéncia de 1:300.000 nascimentos,autossomica recessiva e
proporcao de sexo 1:1. O espessamento acentuado da pele leva a um desenvolvimento anormal
do pavilhdo auricular,nariz,olhos e boca,com ectropio e eclabio,além de deformidades em flexéo
de membros e gangrena digital. As complicagbes neonatais se devem a perda da funcdo de
protecdo da pele, que incluem sepse,alteractes hidroel etroliticas e perda de proteinas. Descricéo
do Caso: RN sexo masculino,raga branca,idade gestacional 34s e 2 dias,peso 2300g,43cm,parto
cesareo por DHEG,bolsa rota no ato,APGAR 6/8. Parto realizado em Hospital de grande porte na
Cidade do RJ. M&e 32anos,GIIPIAO, 5 consultas pré-natal,ndo havendo consanguinidade entre os
pais e nem relato de caso similar na familia. Encaminhado a UTI Neo devido a desconforto
respiratorio precoce e lesdes cutaneas. Encontrava-se levemente desconfortavel,com escamas e
fissuras difusas,ecldbio,pavilhdo auricular rudimentar,hipoplasia de piramide nasal e limitagdo de
movimentos musculares pela inelasticidade e exagerada espessura da pele com necrose digital.
Redlizado acesso venoso umbilical e iniciado antibioticoterapia com ampicilina e
gentamicina,além de medidas de hidratagdo da pele e suporte com Oxy-Hood. No quarto dia
houve piora com pneumonia,sendo intubado e trocado esquema por oxa e amica. Nao sendo feito
retindides sistémicos. Obito no sexto dia de vida. Discussdo O nascimento de um bebé lamelar é
um evento dramético tanto para a familia como para a equipe médica,por ser uma doenca pouco
frequente,porém com quadro clinico caracteristico que permite diagnostico,abordagem e
tratamento precoce. O diagndstico € clinico e a confirmacdo através da fetoscopia. Primordial no
tratamento é a preservagdo da integridade da pelemediante hidratacdo e lubrificagdo com
emolientes e retindides sistémicos. O prognostico tem melhorado nos Ultimos anos devido ao
avanco na integridade neonatal e maior conhecimento desta patologia. Conclusdo O
aconselhamento genético é fundamental na reducéo da incidéncia,ja que a mortalidade é grande.
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