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Resumo: Introducdo: Relato de caso do paciente nascido com ictiose congénita, bebe arlequim, evoluindo
com sepse, e 6hito, Descri¢do do caso: RN de E.C. M. nascido de parto cesdreo, masculino, apgar
2/4/8, Pre- termo 35 semanas,peso de nascimento: 2.640 g, com caracteristicas clinicas de ictiose
, A made com histérico de dois filhos com 6bito precoce devido ictiose, ja havia passado por
consulta e orientacdo com geneticista, pre- natal inadequado com 2 consultas de inicio tardio com
sorologias negativas. Apds nascimento, encaminhado a UTI Neonatal em Incubadora aquecida e
umidificada,cateterismo umbilical, curativo com gaze vaselinada, pomada oftalmica, antibioticos
e hidratacéo, Evoluiu com febre, Recebeu avaliacdo de dermatologista, realizada biopsia de pele
iniciada acitretina e mantido antibioticos. Hemocultura com crescimento de estafilococo
epidermidis, evoluindo com lesBes necréticas na pele e 6hito, Discussdo: A ictiose congénita €
uma genodermatose de heranca autossdmica recessiva que acomete cerca de 1 em cada 200 mil
nascimentos. Caracterizase por uma desordem na diferenciacdo da epiderme tornando-a
descamativa. Geralmente 0s neonatos portadores dessa doenca vao a 6bito nos primeiros dias de
vida devido causas secundérias como infecgOes e desidratacdo. Nesse trabalho apresentamos o
caso de uma crianca prematura nascida com a apresentacdo de bebé colédio, fendtipo comumente
encontrado na ictiose congénita. O recém-nascido recebeu tratamento adequado em UTI neonatal
com hidratagdo, lubrificagdo, analgesia, antibioticoterapia e retindides. Evoluiu para 6bito no
primeiro més de vida por sepse. Apesar de ser uma desordem génica rara, 0 caso exposto € de um
paciente nascido de mae com antecedente obstétrico de dois bebes diagnosticados com ictiose
congénita que foram a 6bito na primeira semana de vida. Conclusdo: Esta forma rara de ictiose
congénita representa ainda um desafio, devido dificuldade de inicio do tratamento precoce com
retinoides e o risco infeccioso ato que envolve estes bebes.
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