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Resumo: Introducdo: Sindrome de Omenn é uma rara imunodeficiéncia primaria grave que se manifesta
por eritrodermia exsudativa generalizada, linfadenopatias, hepatoesplenomegalia, infeccdes
recorrentes, diarreia e ma progressdo ponderal, combinada com eosinofilia e aumento da IgE
sérica, sendo comum a disseminagcdo de infeccdes cuténeas. Descricdo do caso: A.V.S.C,
feminina, 3 meses de vida, nascida de parto cesareo. Aos 22 dois dias de vida apresentou |lesdes
de pele avermehadas, descamativas, localizadas em face, torax, genitdia, membros
inferiores/superiores e regido glltea; associadas a aopecia. Estava em acompanhamento
ambulatorial com hipotese clinica de Imunodeficiéncia. O quadro clinico piorou, teve febre e
dispneia. Foi internada e medicada com antibioticoterapia, evoluindo para o 6bito doze dias
depois. Os achados de necropsia mostraram pele com infiltrado linfocitico superficia e
ocasionais eosinofilos, além de extensas areas de necrdlise na epiderme. No figado havia lesbes
de aspecto miliar, disseminadas, com &reas de necrose de coagulacdo. Nestas areas havia células
com corpusculos intranucleares eosinofilicos. As adrenais apresentavam extensas areas de
necrose com fragmentagdo de céulas. Discussdo: Manifestacfes cutdneas sdo comuns em
imunodeficiéncias primérias, podendo os pacientes desenvolver infecgdes fungicas, bacterianas e
virais. No caso do herpes neonatal, a contaminagdo ocorre quando a parturiente apresenta herpes
genital com transmisséo do neonato durante o parto. Sdo vesiculas e bolhas que se erosam e séo
recobertas por crostas, sendo na maioria dos casos causadas pelo herpes simples tipo-2. O herpes
simples neonatal é grave e muitas vezes fata. No caso dos pacientes acometidos pela
imunodeficiéncia severa combinada, infecgdes virais comuns podem se disseminar, aumentando
ainda mais a letalidade, tal como foi observado no caso relatado. Conclusdo: Constata-se a
importancia do diagnostico precoce através do estudo da evolucdo clinica e das caracteristicas
anatomopatol 6gicas.
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