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CONGENITAL ICHTHYOSIFORM ERYTHRODERMA

ásà iĐiosesà sĆoàuŵàgƌupoàdeàdoeŶçasà ĐutąŶeas,à ĐlíŶiĐaà
eà eiologiĐaŵeŶteà heteƌógeŶas.à CaƌaĐteƌizaŵ-seà poƌà
alteƌaçõesàdaàƋueƌaiŶizaçĆoàdaàepideƌŵe,àipiĐaŵeŶteà
eŶǀolǀeŶdoà todoà ouà aà ŵaioƌiaà doà teguŵeŶto.à
MaŶifestaŵ-seà poƌà hipeƌƋueƌatoseà e/ouà desĐaŵaçĆoà
ĐutąŶea.àPodeŵàseƌàheƌeditĄƌiasàouàadƋuiƌidas,àestaƌeŵà
liŵitadasàăàpeleàouàassoĐiadasàaàdisfuŶçĆoàdeàóƌgĆoϭ,Ϯ.
átualŵeŶteà aà eƌitƌodeƌŵiaà iĐiosifoƌŵeà ĐoŶgĠŶitaà
;EICͿà estĄà iŶĐluídaà Ŷoà gƌupoà dasà iĐiosesà ĐoŶgĠŶitasà
autossóŵiĐasàƌeĐessiǀas,àƋueàtaŵďĠŵàeŶgloďaàaàiĐioseà
laŵelaƌàeàaàiĐioseàhaƌleƋuiŵà;ďeďĠàhaƌleƋuiŵͿϭ.
áà iŶĐidġŶĐiaà deà EICà Ġà deà ϭ:ϯϬϬϬϬϬà pessoasà eà
haďitualŵeŶteàestĄàpƌeseŶteàdesdeàoàŶasĐiŵeŶtoϮ.à
ápƌeseŶtaŵ-seà iŵageŶsà deà uŵà ƌeĐĠŵ-ŶasĐidoà deà
teƌŵo,ààseǆoàŵasĐuliŶo,àsoŵatoŵetƌiaàadeƋuadaàăàidadeà
gestaĐioŶal,à seŵà aŶteĐedeŶtesà pessoaisà ouà faŵiliaƌesà
ƌeleǀaŶtes,à ŶoŵeadaŵeŶteà seŵà ĐoŶsaŶguiŶidadeà
paƌeŶtal.à áoà ŶasĐiŵeŶtoà apƌeseŶtaǀaà uŵà eƌiteŵaà
difusoàĐoďeƌtoàpoƌàuŵaàŵeŵďƌaŶaàiŶaàdeàĐoƌàďƌaŶĐa/
aĐiŶzeŶtada,à ďƌilhaŶte,à iŶelĄsiĐaà eà eŶǀolǀeŶdoà aà
Ƌuaseà totalidadeà doà teguŵeŶto,à iŶĐluiŶdoà asà ƌegiõesà
palŵo-plaŶtaƌesà ;ŵeŵďƌaŶaà deà ĐolódioͿà ;Figuƌaà ϭͿ,à
Ƌueà seà foià pƌogƌessiǀaŵeŶteà destaĐaŶdo,à ƌeǀelaŶdoà
uŵaàpeleàeƌitƌodĠƌŵiĐaàeàdesĐaŵaiǀaà ;FiguƌaàϮͿ.à Seŵà
eĐtƌópio,à eĐlĄďio,à alopĠĐia,à eƌosõesà ouà ďolhas.à Foià
iŶteƌŶadoàŶaàuŶidadeàdeàĐuidadosàiŶteŶsiǀosàŶeoŶataisà
Đoŵà oà diagŶósiĐoà ĐlíŶiĐoà deà EIC.à Deǀidoà aoà ƌisĐoà
deà desidƌataçĆoà eà sĠpsisà iĐouà eŵà isolaŵeŶtoà Đoŵà
ŵaŶipulaçĆoàŵíŶiŵa,àtƌataŵeŶtoàtópiĐoàĐoŵàeŵolieŶte,à
hidƌataçĆoà eà aŶiďioteƌapiaà dupla.à Oďseƌǀou-seà fƌaŶĐaà
ŵelhoƌiaàĐlíŶiĐa.àáàďiópsiaàĐutąŶeaàfoiàĐoŵpaíǀelàĐoŵàoà
diagŶósiĐoàĐlíŶiĐoàdeàEIC.à
Pelaà suaà iŵpoƌtąŶĐiaà ĐlíŶiĐaà eà heteƌogeŶeidadeà
feŶoípiĐaà dasà iĐioses,à Ġà fƌeƋueŶteŵeŶteà ŶeĐessĄƌioà
oà ƌeĐuƌsoà aà tĠĐŶiĐasà ŵaisà espeĐíiĐas,à iŶĐluiŶdoà deà
geŶĠiĐaà ŵoleĐulaƌ,à paƌaà ĐoŶiƌŵaçĆo/esĐlaƌeĐiŵeŶtoà
doàdiagŶósiĐoϮ-ϰ.

Palaǀras-Đhaǀe: Eƌitƌodeƌŵia;àIĐiose;àDeƌŵatose.

Keyǁords: EƌǇthƌodeƌŵa;àIĐhthǇosis;àDeƌŵatosis.
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Figura ϭ. Pƌiŵeiƌoàdiaàdeàǀida:àdesĐaŵaçĆoàgeŶeƌalizadaàeŵàgƌaŶ-
desàƌetalhos,àhipeƌƋueƌatoseàeàeƌitƌodeƌŵia.

Figura Ϯ. Oitaǀoàdiaàdeàǀida:àŵelhoƌiaàĐlíŶiĐa.
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