ICTIOSE CONGENITA DE ARLEQUIM: RELATO DE UM CASO

INTRODUCAO: Ictiose Arlequim é a forma mais grave e letal da Ictiose Congénita Recessiva,
e é caracterizada por anormalidade no metabolismo da queratina da epiderme, cuja
fisiopatologia ainda ndo foi totalmente esclarecida. RELATO DE CASO: Recém-nascido
masculino, 35 semanas, parto cesariana, 2640 gramas, escala APGAR 2 e 4, apresentando
ictiose grave, ma formacédo ocular e de méos e pés. Coto umbilical com méa-formacao vascular
e sangramento abundante. Evoluiu com bradicardia, sendo necesséarias manobras de reanimagao
e posterior intubacéo e cateterismo umbilical. Recém-nascido encaminhado para a Unidade de
Terapia Intensiva neonatal e iniciado tratamento com Oxacilina e Amicacina, além de curativo
com vaselina nas lesdes da pele. Permaneceu estavel até o sexto dia de vida, quando iniciou
desconforto respiratério apresentando piora progressiva, apos isso foi iniciado Acicretina. No
décimo quarto dia foi realizado bidpsia da derme que apresentava crescimento de
Staphylococcus epidermidis. Foi suspenso o uso de Oxacilina, iniciado Vancomicina e
realizado debridamento das les6es necréticas. No vigésimo dia evoluiu com queda de saturacdo
e parada cardiorrespiratoria, foi realizado reanimacdo neonatal sem sucesso, levando ao
Obito. DISCUSSAO: As alteragdes na pele causam disfuncdo na regulacdo da temperatura
corporal, na barreira contra infec¢@es, no equilibrio i6nico e hidrico, fatores que contribuem
para uma mortalidade de aproximadamente 50% no periodo neonatal. O tratamento é de suporte
e baseia-se no uso precoce de Retindides via oral para diminui¢cdo das escamas, suporte
nutricional, utilizacdo de petrolato, hidratantes topicos e colirio. CONCLUSAO: A Ictiose
Arlequim é uma doenca grave, sem cura, que necessita de cuidados em Unidade de Terapia

Intensiva, pois é pequeno o0 numero de pacientes que sobrevivem por mais de um ano de vida.
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