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Resumo: Introducdo: A Hiperceratose epidermolitica € uma doenca rara de queratinizacdo da pele,
autossomica dominante, causando descamagdo com consequente perda da sua funcdo de barreira.
Descricdo de caso: RN a termo (39 semanas), feminino, apresentava ao nascimento acrocianose
discreta, eritema e descamagdo cutanea difusa, com bolhas e &reas extensas de descolamento da
epiderme, poupando regido da face. Estudo histopatolégico de bidpsia cuténea evidenciou
hiperceratose epidermolitica. Tratamento realizado com emolientes, crianca reavaliada com onze
dias e trinta dias, apresentando melhora das lesbes. Discussdo: A Hiperceratose epidermolitica
tem incidéncia de 1:100.000 nascidos e em até 50% dos casos ocorre por mutacdo espontanea.
Causado pela mutagdo nos genes que codificam as citoqueratinas 1 e/ou 10 (formam o
citoesquel eto), expressas nas camadas granulosa e espinhosa da epiderme. O citoesqueleto esta
funcionamente aterado, com fragilidade dos queratinécitos nas camadas suprabasais, com
aspecto vacuolar. Clinicamente se apresenta no periodo neonatal com eritema e areas de
descamacao, bolhas superficiais frageis e fugazes, exulceracbes com fundo roseo brilhante. Em
meses a anos a pele sofre espessamento, Com escamas escuras espessas e rugosas, principal mente
nas areas flexurais, eritema discreto a intenso, com diminuicdo progressiva da formagdo de
bolhas. Apresenta-se como quadro generalizado ou localizado com a distribuicdo linear pelas
linhas de Blaschko. O tratamento € feito com emolientes, manejo e prevencdo de desidratacéo,
distarbios eletroliticos e infecgdes cutaneas secundérias. Conclusdo: A Hiperceratose
epidermolitica é importante no diagnéstico diferencial nas fases iniciais com epidermdlise
bolhosa, sindrome da pele escaldada estafilococica, e nas fases queratéticas (tardias) com as
demaisictioses, particularmente as formas recessivas e ictiose bolhosa de Siemens.
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