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Resumo: Introducéo Eritrodermia Ictiosiforme Bolhosa Congénita ou Hiperqueratose Epidermolitica (HE)
€ um disturbio raro de queratinizacdo caracterizado por formacdo de bolhas, eritrodermia e
descamacdo, principamente em regifes de trauma. Sua principal complicagdo é a infeccdo
secundéria. Descricdo do caso C.A.F.R.C., 5 anos, masculino, apresentando descamagao cuténea,
associada a prurido intenso desde o nascimento, inicialmente em nadegas que disseminaram para
todo o corpo. Nos primeiros dias de vida surgiram bolhas em regido de cotovelos, joelhos e pés,
sem acometimento de mucosas. Apresentava aumento das bolhas em temperaturas mais elevadas.
Foi diagnosticado com epidermdlise bolhosa e usou curativos especiais cicatrizantes, sem
melhora. No exame fisico atual apresentava eritrodermia generalizada, placas descamativas
hipercrémicas na maior parte do corpo, mais concentradas em superficie extensora, além de
fissuras profundas em palmas e plantas e bolhas em cotovelos e joelhos bilateralmente. Iniciou
tratamento com hidratagcdo e aguarda liberacdo de Acitretina. Bidpsia agendada no retorno.
Discussdo O caso foi clinicamente diagnosticado como Hiperqueratose Epidermolitica. Essa
doenca é um disturbio de queratinizacdo genético, autossdmico dominante, com uma prevaléncia
de 1/200.000. Manifesta-se com eritrodermia, descamacdo grosseira principalmente em
superficies extensoras e formacdo de bolhas em regido de maior atrito. Seu diagnostico é
confirmado através de bidpsia das lesdes, conforme foi indicada no caso descrito. E importante
fazer o diagndstico diferencial com outras doengas bolhosas hereditarias. O tratamento da HE
inclui hidratacdo e Acitretina. A hidratagcdo ameniza o prurido constante da doenca e o derivado
da vitamina A reduz a hiperqueratose, diminuindo as bolhas e a frequéncia de infeccdes
secundérias. Conclusdo A Eritrodermia Ictiosiforme Bolhosa Congénita ou Hiperqueratose
Epidermolitica € uma doenca rara caracterizada por bolhas, logo apds 0 nascimento. Deve fazer
parte do diagndstico diferencial das doencas bolhosas hereditérias, pois o tratamento precoce com
Acido Retinoico oral melhora a qualidade de vida do paciente.
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