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Resumo: INTRODUCAO: A displasia ectodérmica (DE) é um raro grupo de doencas de caréter genético
em que uma ou mais estruturas ectodérmicas apresentam alteracdo de desenvolvimento, sendo
diagnosticada em 1-2:10.000 casos. Apresenta uma variedade clinica, subdividida em DE
hidrética e a DE hipoidrética, esta Ultima mais comum. RELATO DE CASO: Lactente, 1 ano e 3
meses de vida, masculino, encaminhado ao Ambulatério de Gastroenterologia Pediatrica por
queixa de baixo peso. Boa aimentacdo, sem vOmitos ou diarreias. Apresenta denticéo
incompleta, suor somente nas axilas e nas maos, mais intenso nas axilas, cabelos loiro, esparsos e
fino (tipo palha de milho), historico familiar de displasia ectodérmica. Foi notado desde os 6
meses de vida algumas caracteristicas fisicas semelhantes aos primos de 2° grau e que os dentes
demoravam para nascer, sendo gque a erup¢do do primeiro dente foi com um ano e trés meses.
Xeroftalmia e dermatite atOpica, nascido de parto cesariano com 38 semanas, sem
intercorréncias, durante gestacdo méae realizou uso de anticoagulante devido a trombofilia, ndo
possui irmdos. Ao exame fisico: peso 9,200 kg e altura 86 cm, cabelos esparcos e finos, dois
dentes incisivos na arcada dentaria superior. Foram solicitados novos exames laboratoriais,
encaminhado ao geneticista e & odontologia: exames normais. CONCLUSAQ: doenca rara que
traz consequéncias desfavoraveis a uma vida saudavel da crianga. Apresenta uma triade clinica
diagnostica de hipoidrose, hipotricose e hipodontia, aém de xerostomia, nariz em sela, 1&bios
evertidos, ressecamento da pele, secrecdo lacrimal reduzida. Observa-se no caso relatado
algumas caracteristicas diferentes do classico, ndo ha ateracbes em glandulas sudoriparas e
sdivares, ndo h& presenca de fascies tipicas como hipertelorismo e labios evertidos e ha um
histérico de atopia. Ha repercussdes na estética bucal desse paciente, comprometimento da
introducdo alimentar, resultando em falta de ganho de peso. Importante investigagdo genética
detalhada para firmar o diagnostico e acompanhamento.
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