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As ictioses sdo um grupo de doengas cutaneas, clinica
e etiologicamente heterdgenas. Caracterizam-se por
alteragGes da queratiniza¢cdo da epiderme, tipicamente
envolvendo todo ou a maioria do tegumento.
Manifestam-se por hiperqueratose e/ou descamacdo
cutanea. Podem ser hereditarias ou adquiridas, estarem
limitadas a pele ou associadas a disfungdo de érgdo*2.
Atualmente a eritrodermia ictiosiforme congénita
(EIC) esta incluida no grupo das ictioses congénitas
autossOmicas recessivas, que também engloba a ictiose
lamelar e a ictiose harlequim (bebé harlequim)?.

A incidéncia de EIC é de 1:300000 pessoas e
habitualmente estd presente desde o nascimento?.
Apresentam-se imagens de um recém-nascido de
termo, sexo masculino, somatometria adequada a idade
gestacional, sem antecedentes pessoais ou familiares
relevantes, nomeadamente sem consanguinidade
parental. Ao nascimento apresentava um eritema
difuso coberto por uma membrana fina de cor branca/
acinzentada, brilhante, inelastica e envolvendo a
quase totalidade do tegumento, incluindo as regides
palmo-plantares (membrana de colddio) (Figura 1),
que se foi progressivamente destacando, revelando
uma pele eritrodérmica e descamativa (Figura 2). Sem
ectropio, ecldbio, alopécia, erosGes ou bolhas. Foi
internado na unidade de cuidados intensivos neonatais
com o diagndstico clinico de EIC. Devido ao risco
de desidratacdo e sépsis ficou em isolamento com
manipulagdo minima, tratamento topico com emoliente,
hidratacdo e antibioterapia dupla. Observou-se franca
melhoria clinica. A bidpsia cutanea foi compativel com o
diagnéstico clinico de EIC.

Pela sua importancia clinica e heterogeneidade
fenotipica das ictioses, é frequentemente necessario
0 recurso a técnicas mais especificas, incluindo de
genética molecular, para confirmagdo/esclarecimento
do diagndstico®*.
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Figura 1. Primeiro dia de vida: descamagdo generalizada em gran-
des retalhos, hiperqueratose e eritrodermia.

Figura 2. Oitavo dia de vida: melhoria clinica.
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