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Resumo: Introdugdo: A Sindrome de Stiff Skin é uma doenca rara, de etiologia desconhecida, que pode se
apresentar a0 nascimento ou na primeira infancia. Descricdo do caso: Masculino, 6 meses,
iniciou com alteragcdes de pele desde o nascimento. Apresentavam-se endurecidas, localizadas em
abdome, antebragos e em membros inferiores, com descamagdo principalmente em abdome. Sem
prurido. Apresentou melhora parcial do aspecto da pele com 6leo de girassol. Ao exame fisico a
pele de tronco estava tensa, descamativa com diminuicdo de tecido celular subcuténeo e
glandulas mamérias proeminentes. Os antebracos e membros inferiores apresentavam-se com
nodulacbes difusas e diminuicdo da extensibilidade. Solicitado bidpsia cutanea e realizacéo de
fisioterapia. Na bidpsia cuténea evidenciou epiderme conservada com aparente superficializagdo
do tecido adiposo, preservacdo dos anexos cutaneos e com auséncia de sinais inflamatorios,
sugerindo a Sindrome de Stiff Skin. Apos o diagnéstico, foi orientado manter o uso de hidratante
e a fisioterapia motora, tendo melhora da mobilidade. Discussio: E importante salientar que o
envolvimento cutaneo ndo se associa a ateracbes viscerais, musculares, imunoldgicas ou
vasculares. A apresentacdo clinica é bastante variada, sendo, portanto, um diagnéstico de
exclusdo. Os critérios clinicos que auxiliam o diagnéstico da sindrome s&o condicéo hereditéria,
espessamento cutaneo pétreo mais proeminente em areas de fascia abundante como nédegas e
coxas, limitacdo da mobilidade articular secundé&ria a0 espessamento da pele sobrejacente,
auséncia de mucopolissacarideos urin&rios e hipertricose leve e variavel. Os achados
histopatologicos ndo sdo patognomonicos. Apresenta como diagnéstico diferencial a
esclerodermia sistémica. N& ha tratamento efetivo até o momento. Exercicios fisicos e
reabilitacdo sdo importantes para manter a qualidade de vida. Conclusdo: O conhecimento desta
Sindrome é extremamente importante para o diagndstico precoce e o inicio da propedéutica.
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