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Resumo: Introducdo: Neste relato descrevemos um caso de displasia ectodérmica hipoidrética
demonstrando a relevancia de considerar doenca como diagnéstico diferencial de febre de
origem indeterminada no lactente. Descri¢do do caso: paciente 5 meses, masculino, trazido pela
mae com historia de episddios febris aferidos diariamente (38°C-40°C), sobretudo no periodo
vespertino desde 12 dias de vida associados a baixo ganho de peso. M&e nega quaisquer outros
sintomas. Redlizado exames laboratoriais e de imagem que excluiram focos infecciosos.
Antecedentes pessoais. recém-nascido a termo (37 semanas e 5 dias) por parto vaginal com peso
2.8369. Sem intercorréncias durante a gestacdo. Carteira vacina atualizada até os 3 meses. Teste
do pezinho normal. Nega alergias. Uma internagdo prévia com 1 més de vida para tratamento
empirico de meningite com melhora discreta da febre. Discussdo: A displasia ectodérmica
hipoidrética € uma doenca de heterogeneidade genética, podendo ser de heranca autossdmica
dominante ou recessiva com formas ligadas a0 cromossomo X. Suas manifestagbes clinicas
incluem hipotricose, hipodontia e auséncia completa ou parcial das glandulas sudoriparas. As
criancas com esta sindrome apresentam hipertermia recorrente com anidrose. O diagnéstico
precoce é de dificil estabelecimento uma vez que as ateragdes clinicas ndo sdo evidentes ao
nascer. A confirmacdo é feita pelo exame histopatologico de pele. O tratamento consiste em
controlar a temperatura do paciente através do uso de ar condicionado, roupas leves, banhos frios
e restricdo de atividade fisica. Conclusdo: O caso relatado exprime que apesar de ser doenca rara,
a displasia ectodérmica hipoidrotica € uma patologia a ser ponderada frente a um lactente com
febre recorrente e etiologia ndo conhecida. Assim, podemos realizar diagnostico precoce e
estabel ecer terapéutica adequada de modo a evitar uso equivocado de antibi6ticos empiricos em
casos de febre de origem indeterminada.
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