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Resumo: Introducdo Sindrome de Bart € uma doenca genética de heranca autossdmica dominante causada
pela mutacdo no gene do coldgeno tipo VII. Clinicamente apresenta associacdo da aplasia
congénita de pele, epidermdlise bolhosa (EB) e ateracbes ungueais. Caso Clinico VRBS,
feminina, branca. Nascida em ltupeva, de parto cesrea com 41 semanas e 2 dias, peso 3455 g,
comprimento 55 cm e apgar 8 e 10. Transferida para 0 Hospital Universitario com 22 horas de
vida devido a lesdo Unica, tipo ulceracdo, com auséncia total de pele e bordos bem delimitados,
medindo cerca de 10 cm em membro inferior direito. Estendendo-se do joelho ate769, terco
medio da perna em face anterior, sem sinais de infeccéo e sem musculatura exposta. Inicialmente
a principa hipétese diagnéstica foi aplasia congénita de cutis. A mae de 24 anos, primigesta,
realizou pré-natal adequado e negou intercorréncias durante a gestacdo. Apresentava sorologias
negativas. Negou vicios, consanguinidade e episodios semelhantes a este na familia. No decorrer
da internacdo surgiram novas lesdes em pescogo, couro cabeludo, nédegas, coxa e tronco,
vesiculares e bolhosas e algumas cobertas por uma fina camada de crosta amarela. Notou-se
também anormalidades ungueais. O tratamento realizado foi analgesia, banhos com Clorexidina,
curativos com Adaptic e bidpsia de umas das lesdes que confirmou a segunda hipotese
diagnostica de epidermdlise bolhosa congénita seguimento conjunto com a dermatologia e
cirurgia plastica. Conclusdo A sindrome de Bart tem diagnéstico predominantemente clinico e
pode estar associada a qualquer um dos subtipos de epidermdlise bolhosa, mais comumente a
distrofica dominante. No entanto a confirmac&o é feita com a verificagdo histologica do tipo de
EB por meio de imunofluorescéncia. O diagndstico precoce permite o tratamento multidisciplinar
adequado afim de evitar perdas excessivas de liquidos pelas lesbes, disturbios hidreletroliticos,
possiveis infeccbes e até mesmo sepse. Prioriza-se tratamento conservador com minima
mani pulacdo do paciente e uso de curativos para cicatrizacao precoce das feridas.
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