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Resumo: Introdução: A ictiose lamelar (IL) é parte de um grupo heterogêneo de ictioses congênitas 
autossômicas recessivas cuja incidência é de aproximadamente 1:200.000 nascidos vivos. 
Estudos demonstram que a IL é aparente desde o nascimento e o neonato geralmente está 
envolvido por uma membrana de material córneo que descama nos primeiros 10-14 dias. Após 
esta fase, aparece um eritema difuso que evolui para escamas espessas que se distribuem em 
mosaico por toda a superfície corporal, predominantemente em áreas flexoras. Descrição do 
caso: Paciente masculino, R. C. T., 5 anos de idade, nasceu envolto em membrana córnea. 
Exame do médico pediatra relatou placas escamosas lamelares, eritema, ectrópio e unhas 
preservadas. O pré-natal foi realizado, o paciente possui irmã mais velha sem lesões similares, 
pai e mãe do infante são primos de primeiro grau. De acordo com a evolução clínica, apresentou 
epiderme com camada córnea espessa, ortoceratótica, escassos acúmulos semivasculares de 
linfócitos e discreta acantose irregular. Fez uso de acitretina e emolientes.
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