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RESUMO

Ictiose Lamelar Congénita (ILC) é uma doenca autossdmica recessiva, considerada uma das
formas mais graves onde manifesta-se clinicamente por bebé colddio, pele seca e descamativa,
ectropio, hipohidrose, eritremascamas extensas, finas, escuras e achatadas que recobrem toda
superficie corporal e eritroderma moderado. A pele entra num processo de renovacao constante,
onde essas celulas ficam unidas entre si através da matriz extra-celular, nessa patologia ird
ocorrer uma desordem onde a nivel da morte das células e escamamento dessas células da pele
de forma répida. As criancas que sdo portadoras dessa patologia apresentam uma aparéncia
desfigurada, modificada de forma superficial pela terapéutica topica existente até 0 momento,
levando a profundas alteracdes psicolégicas ndo s6 os pacientes, mas seus familiares,
dificultando a vida socioafetiva e causando perda da auto-estima. O trabalho tem o propoésito
de externar a respeito da patologia e seus principais sintomas, para que sejamos capazes de ver
a importancia do diagndéstico precoce, tendo em vista um tratamento adequado para melhor
qualidade de vida do paciente. Foi realizado uma revisao do tipo bibliogréafico, exploratério e
descritivo, utilizou-se para a busca, sites de pesquisas cientificas (LILACS, SciELO,
MEDLINE), artigos e livros todos publicados em portugués e inglés, entre os anos de 2001 a
2013. Foi possivel identificar que essa patologia tem incidéncia de 1 para 200.000-300.000
nascimentos, onde sdo identificados visivelmente no recém-nascido. O tratamento da doenca
consiste na administracao de retindides ao recém-nascido, bem como na promocédo de medidas
de suporte que lhe assegurem condi¢Oes adequadas de hidratagdo, nutricdo e controle de
infeccdes.
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INTRODUCAO

Ictiose Lamelar Congénita (ILC) é uma doenca rara, hereditaria, considerada uma das
formas mais graves, onde a pele entra num processo de renovacao constante, onde essas células
ficam unidas entre si através da matriz extra-celular, nessa patologia ird ocorrer uma desordem
onde a nivel da morte das células e escamamento dessas células da pele de forma rapida.
Mutacdo de autossomas recessivos de genes associados a atopia, apresentando a pele como se
fossem “escamas de peixe”, onde torna-se bastante sensivel (GEORGETTI, 2006).

As criangas que sdo portadoras dessa patologia apresentam uma aparéncia desfigurada,
modificada de forma superficial pela terapéutica topica existente até o0 momento, levando a
profundas alteragGes psicoldgicas ndo sé os pacientes, mas seus familiares, dificultando a vida
socioafetiva e causando perda da auto-estima. A finalidade do trabalho é mostrar a respeito da
patologia e as suas principais manifestacGes clinicas, evidenciando a importancia do
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diagnostico precoce, no sentido que seja posswel um tratamento adequado para melhor
qualidade de vida dos pacientes.

METODOLOGIA

Foi realizada uma revisdo de literatura, constituindo um estudo do tipo bibliogréfico,
exploratério e descritivo, utilizou-se os sites de pesquisas cientificas, Literatura Latino-
Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS), biblioteca eletrdnica Scientific
Electronic Library Online (SciELO), MEDLINE - Medical Literature Analysis and Retrieval
Sistem on-line e BVS — Biblioteca Virtual em Salde.

Para a busca dos artigos foram utilizados os descritores em portugués e inglés
selecionados mediantes consulta do DECs da Bireme: Ictiose, Dermatopatias, Tratamento.
Foram incluidos artigos que abordassem a patogenia, curso clinico, diagndéstico e tratamento da
Ictiose lamelar congénita, publicados em portugués e inglés entre os anos de 2001 a 2013, além
destes, foram incluidos artigos dos anos anteriores aos supracitados tendo em vista sua
relevancia para a construcéo deste trabalho. E foram excluidos trabalhos que ndo apresentassem
resumos na integra nas bases de dados e na biblioteca pesquisadas e com duplicidade de
contetdo. Desta forma, foram selecionados 10 artigos para compor o estudo.

Os resumos selecionados foram analisados, e as producfes que atenderam os critérios
estabelecidos previamente, foram selecionadas categorizacdo e sintese da tematica, com o
intuito de descrever e classificar os resultados, expondo o conhecimento construido sobre o
tema.

RESULTADOS E DISCUSSAO

A Ictiose Lamelar Congénita (ILC) € uma genodermatose autossémica recessiva com
manifestacBes cutaneas, caracterizada por descamacdo generalizada, escamas espessas e
escuras e eritrodermia. Além disso, encontram-se cabelos escassos, secos, anelados e
quebradicos, ectropio bastante pronunciado, eclabio, orelhas rudimentares e coladas, e
ceratodermia palmoplantar. A histopatolégica da ILC é hiperceratose com normo ou
hipergranulose. Essa patologia tem incidéncia de 1 para 200.000-300.000 nascimentos
(ELDER, 2001).

As manifestacBes clinicas € visivel no nascimento onde o recém-nascido geralmente
esta envolvido por uma membrana de material cérneo que descama em aproximadamente 10-
14 dias depois (bebé colddio). Posteriormente aparece um eritema generalizado que evolui para
escamas espessos, as vezes escuras que se espalha por toda a superficie corporal com
predominancia em areas flexoras. As criancas apresentam uma aparéncia desfigurada,
modificada pobremente pela terapéutica tdpica existente até o momento, conduzindo a
profundas alteraces psicoldgicas ndo sd os portadores, como também seus familiares,
dificultando a vida socioafetiva e causando perda da auto-estima (VAHLQUIST, 2008).

A insuficiéncia respiratoria pode decorrer de restricdo a expansibilidade toracica e as
dificuldades na amamentacdo podem provocar hipoglicemia, desidratacao e insuficiéncia renal
aguda. Hipotermia e infeccdo sdo outros motivos de preocupacéo no periodo neonatal. Dentre
0s casos descritos em literatura, a utilizacdo de antibioticoterapia empirica logo apds o
nascimento foi relatada pela maioria dos estudos (BRITO, 2004).

Na maioria dos casos o diagnostico é clinico, podendo ser realizada bidpsia de pele,
exame complementar ndo obrigatério, pois ndo é garantido aporte. O controle da ILC tem sido
drasticamente alterado desde a inclusdo dos retindides orais sintéticos, por sua acdo nos
mecanismos de proliferacdo e diferenciagéo celular (MATSUNO, 2013).
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De acordo com Brasil (2010) descrito em Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas,
ndo ha cura para as ictioses congénitas, a vista disso, o tratamento tem a perspectiva de reduzir
os sintomas e melhorar a qualidade de vida dos pacientes. Os alvos a serem abordados no
planejamento do tratamento s&o a qualidade e quantidade de escamas, a espessura da camada
cornea, a inflamacéo da pele, a falha da barreira cuténea, as infecces secundarias, a obstrucéo
de ductos anexiais e a rigidez da pele. Todas essas causas geram 0s principais sintomas aos
pacientes: xerose, descamacao, fissuras e erosdes, queratodermia, eritema, prurido, hipohidrose
e ectropio. No decorrer do tratamento é realizado hidratacdo, lubrificacdo, queratolise e
modulacdo da diferenciacdo celular epidérmica. Podem ser utilizados cremes e logdes
emolientes, hidratantes ou queratoliticos topicos. InfeccBes fungicas e bacterianas séo
corriqueiras e devem ser tratadas exclusivamente com antibioticos e antifungicos topicos ou
sistémicos.

CONCLUSOES

O que podemos perceber é que essa patologia gera um impacto na vida dos pacientes
portadores pois causam danos na inclusao social, onde o tratamento s6 proporciona uma melhor
evolucdo, mas ndo demonstra modificacGes relevantes na aparéncia fisica, pelo fato de ser uma
doenca rara e genética devem ser aprofundados os estudos principalmente para melhoria da
qualidade de vida dessas pessoas, ressaltando que ndo existe cura para a mesma.
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