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Resumo: A sindrome de Christ Siemens Touraine (SCST) também conhecida como Displasia Ectodérmica
Hipoidrética (DEH) é uma doenca genética rara caracterizada por uma triade propria. Possui uma
incidéncia de 1:100.000, tendo poucos casos descritos na literatura. DESCRICAO DO CASO:
Paciente, 8 anos, masculino, pardo, trazido pela mae com queixa de lesdes elementares com
prurido, denticdo incompleta e disfemiaCom diagndstico prévio de Ictiose Lamelar ha 9
meses.Ao exame fisico geral: Faneros (pele seca, aspera e com presenca de lesdes elementares
hipocrémicas disseminadas, supercilios e cabelos com aspectos finos e esparsos).Cabega e
Pescoco: Féacies sindrémica (labios proeminentes, rugas frontais periorbitarias, hipodontia, dentes
caninos pontiagudos, nariz em sela, fronte ampla), sem linfonodos palpaveis. Térax simétrico,
ausculta respiratoria e cardiaca normais. Abdome flacido, indolor a papagdo, sem
visceromegalias. A conduta no primeiro momento foi encaminhamento para geneticista e
solicitagdo de exames laboratoriais de rotina, funcéo tireoidiana, dosagem de eletrdlitos , RX
panoramico da mandibula e cariétipo. DISCUSSAO: A SCST é uma doenca genética de caréter
recessivo ligada ao cromossomo X, sendo que 90 dos pacientes sdo do sexo masculino,
caracterizada por auséncia parcial ou completa de glandulas sudoriparas (anidrose), hipotricose e
hipodontia. A fécies do paciente é patognoménica. Seu diagnéstico torna-se dificil, pois as
ateracOes clinicas evoluem ao longo dos anos, tendo seu diagnéstico precoce infactivel e seu
tratamento inespecifico. CONCLUSAO:Este relato mostrou relevantes dados e informacoes
acerca da SCST, aém de contribuir para comunidade cientifica, considerando a importancia do
conhecimento e de seu manegjo na suspeita clinica, diagndstico e tratamento reverberando na
qualidade de vida do paciente, assemelhando-se, portanto, as referéncias bibliograficas
encontradas.
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