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Resumo: As ictioses congénitas representam um grupo heterogéneo de genodermatoses caracterizadas por
distarbios na queratinizagdo, resultando em hiperqueratose, descamacdo e, frequentemente,
eritroderma. Formas como a ictiose lamelar (IL), ictiose arlequim (IA) e ictiose congénita
eritrodérmica (ICE) manifestam-se desde o periodo neonatal, podendo comprometer
significativamente a qualidade de vida e o desenvolvimento infantil devido a complicagbes como
infeccOes cutaneas, desidratacdo e desnutricdo.Revisar 0S avangos recentes na compreensao
fisiopatolégica e nas abordagens terapéuticas da ictiose congénita infantil, com énfase em
intervencdes clinicas emergentes e seu impacto na pratica dermatol 6gica pediatrica.Foi realizada
uma revisdo narrativa da literatura utilizando as bases de dados PubMed, Scopus e Web of
Science, abrangendo publicagdes entre 2019 e 2024. Foram incluidos estudos clinicos, ensaios
terapéuticos e revisdes sistematicas que abordassem aspectos moleculares, manifestacdes clinicas
e estratégias terapéuticas na ictiose congénita. Avancos genéticos recentes permitiram identificar
mutacOes patogénicas em genes como TGM1, ABCA12 e ASPRV1, diretamente envolvidos na
formacéo da barreira epidérmica e no processo de queratinizacdo. Essas descobertas ampliaram a
compreensdo das bases moleculares das ictioses congénitas, favorecendo uma classificacéo
clinica e possibilidade de intervencfes precisas. Estudos imunolégicos evidenciaram o papel da
inflamacdo mediada por meio da interleucina-17 (IL-17) na fisiopatologia da doenca,
possibilitando o0 uso de terapias-avo como o secuquinumabe, que mostrou eficécia clinica em
casos refratéarios, especiamente na reducdo da inflamacdo cutanea e gravidade das lesdes. No
campo terapéutico, retinoides topicos de nova geragdo, como a isotretinoina lipossoma (TMB-
001), apresentaram bons resultados na melhora da hidratagdo cutanea, reducéo da hiperqueratose
e alivio dos sintomas, com efeitos adversos minimos. Esses dados sdo apoiados por ensaios
clinicos em fase avangada que apontam para a seguranca e eficacia desse agente em pacientes
pediétricos. O suporte nutricional permanece essencial, visto que criangas com ictiose congénita
frequentemente apresentam desnutricdo cronica, déficits vitaminicos (como vitamina A e D) e
prejuizo no crescimento. Abordagens multidisciplinares tém sido fundamentais na otimizacdo do
manejo clinico, reduzindo complicacdes sistémicas.Os avangos na compreensdo molecular e
imunoldgica das ictioses congénitas tém impulsionado o desenvolvimento de terapias mais
especificas e eficazes. A integracdo de abordagens terapéuticas inovadoras, como retinoides
topicos e imunobiol6gicos, aiada a uma atencdo multidisciplinar que inclui suporte nutricional,
representa uma mudanca significativa no manejo clinico dessas condigdes. No entanto, sdo
necessarios estudos clinicos de maior escala para vaidar a eficacia e seguranca dessas
intervencdes alongo prazo na populacdo pediétrica.
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