M-

3 A7 DE MAIO DE 2022

Titulo:
Autores:

Resumo:

Brasileiro
NATAL - RN 7ﬁ CBP de Pediatria
CENTRO DE CﬂH‘H"EH(,TﬁEﬁ -

Trabalhos Cientificos

Ictiose Ligada Ao Cromossomo X: Um Relato De Caso

LILIANE COELHO VIEIRA (UNIVERSIDADE FEDERAL DA PARAIBA), RENATA DA
SILVEIRA RODRIGUES PAIVA (UNIVERSIDADE FEDERAL DA PARAIBA), LARY SSA
ROCHA PARENTE (UNIVERSIDADE FEDERAL DA PARAIBA), NOEME COUTINHO
FERNANDES (UNIVERSIDADE FEDERAL DA PARAIBA), WILLE GUEDES
MAGALHAES NETO (FACULDADE DE CIENCIAS MEDICAS DA PARAIBA), RAYANA
ELLEN FERNANDES NICOLAU (UNIVERSIDADE FEDERAL DA PARAIBA), BIANCA
MARINHO DOS SANTOS (UNIVERSIDADE FEDERAL DA PARAIBA)

Introducdo: A ictiose ligada ao X é uma doenca rara relacionada com a mutagdo no gene STS,
gue codifica a enzima esteroide sulfatase. Descricdo do caso: Paciente do sexo masculino, 10
anos de idade, foi encaminhado ao servico de Dermatologia aos cinco anos. Ao exame,
visualizava-se escamas cutaneas poligonais difusas, enegrecidas, com descamacdo fina,
poupando regido centrofacial, faces extensoras de membros superiores e inferiores, palmas e
plantas, e teve inicio logo apds 0 nascimento. Sem histéria familiar de doencas semelhantes. O
exame histopatoldgico da pele demonstrou acantose discreta, hiperqueratose e afinamento de
camada granular. A condutainicial consistiu em otimizacdo da hidratacdo cuténea. Evoluiu ainda
com xerose importante e prurido cutaneo, sendo iniciada terapéutica com acitetrina oral na dose
de 0,5mg/kg/dia, quando a crianca tinha sete anos de idade. Hoje 0 paciente mantém boa resposta
ao tratamento, e permanece com acompanhamento multiprofissional. Discussdo: A ictiose ligada
ao X afeta quase exclusivamente homens. Os achados podem aparecer nas primeiras semanas de
vida com descamacdo leve e difusa, evoluindo com surgimento de grandes escamas poligonais e
acastanhadas. As areas de flexdo tendem a ser poupadas, diferentemente do que ocorreu no caso
descrito, mas ambos os padroes sdo definidos na literatura. As caracteristicas extracuténeas
incluem opacidades corneanas puntiformes assintomaticas e criptorquidia, também néo
observados no paciente em questdo. A biopsia cuténea revela hiperqueratose. O diagnéstico pode
ser mais bem esclarecido com testes que identifiqguem a delecéo do gene STS ou a deficiéncia da
esteroide sulfatase. N&o ha cura definitiva para doenca e o tratamento € de suporte. Na doenca
grave pode-se optar pelo uso de retindides. Concluséo: Deve-se atentar para a hipotese de ictiose
ligada ao X, especiamente nos pacientes do sexo masculino que apresentam escamas cutaneas de
inicio precoce, ressaltando-se 0 manejo adequado do quadro.
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