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RESUMO 

A ictiose lamelar é uma doença caracterizada por hiperceratose e descamação
da pele, ectrópio palpebral, conjuntivite e ceratite. Apresentamos um caso de
úlcera corneana por exposição, com infecção bacteriana e micótica secundá
ria, em um paciente portador desta patologia. São descritas alternativas para
terapêutica ocular bem como para correção do ectrópio.

Palavras-chave: lctiose; Ceratite; Úlcera corneana; Ectrópio . .  

INTRODUÇÃO 

Ictiose é um grupo de desordens ca
racterizadas por espessamento (hiper
cera tose) ,  fissuras e escamação da
pele, de caráter não inflamatório, per
sistente e generalizado . Existem cinco
formas clínicas : ictiose vulgar (heran
ça autossômica dominante) ; eritroder
mia ictiosiforme congênita ( autossô
mica dominante com expressividade
variável ) ;  eritrodermia ictiosiforme
congênita bolhosa ;  ict iose lamelar
(autossômica recessiva) ; ictiose ligada
ao sexo (ligada ao X). Todas as formas
de ictiose apresentam, de modo geral,
retardo de descamação ou hiperpro
liferação de células epidérmicas 1 • 2• 3 • 

Apenas a ictiose lamelar e a ligada ao
X podem estar associadas a alterações
oftalmológicas 2 • 

A ictiose lamelar inclui a forma
clássica e a ictiosiforme congênita (he
rança recessiv.a) . As características
faciais encontram-se muito deforma
das devido à inelasticidade da pele .
Entre as alterações oculares, encontra
mos ectrópios palpebrais, conjuntivites
e cerati tes 4• 5 

Relatamos aqui o caso de um pa
ciente com a forma ictiosiforme con
gênita, que apresentou complicações
oculares severas.

RELATO DO CASO 

M.  A.  T .  S . ,  42 anos, masculino,
branco, jornalista, natural e procedente
de Montenegro, RS, veio à consulta
com diagnóstico prévio de úlcera de
córnea no olho esquerdo (OE) . O pa
ciente é portador de lctiose Lamelar
Congênita de Herança Recessiva e,
apresentando ectrópio bilateral decor
rente de sua doença de base, desenvol
veu úlcera corneana por exposição em
OE - há dois anos em tratamento. Hou
ve perfuração da mesma após trau
matismo causado por sua pele ao apli
car pomada oftálmica .  Foi realizada
sutura de córnea em outro Serviço e o
paciente foi encaminhado ao setor de
córnea do Hospital de Clínicas de Por
to Alegre . 

O paciente fazia uso de Hipoglós
oftálmico pomada há 2 anos em AO,
devido ao ectrópio bilateral (prescrito
em outro Serviço) .
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Acredita-se ser o primeiro caso de 
Ictiose Lamelar na família. 

Apresenta também obesidade e dis
túrbio afetivo bipolar, com tentativas 
prévias de suicídio. 

EXAME OFTALMOLÓGICO: 
Inspeção: Crostas epidérmicas com 

descamação de todo tegumento e 
ectrópio palpebral bilateral . Leucoma 
corneano central (OE) (Figura 1 ) .  

Figura 1 - Aspecto d a  pele e ectrópio palpebral . 

Acuidade visual = 20/40 (olho di
reito - OD) e Percepção Luminosa 
(OE) 

Biomicroscopia: Queratinização de 
bordas palpebrais evertidas ambos os 
olhos (AO); ceratite epitelial puntata 
em OD;  reação ci l iar e hiperemia 
conjuntiva! intensas ; abscesso cornea
no inferior em OE, estendendo-se da 
córnea ao cristalino (Figura 2) .  

Figura 2 - Aspecto da  Ú lcera de  Córnea (antes do 
tratamento) .  

To110111etria: OD = 14 mmHg; OE = 
1 8  mmHg (APL) às 16 horas ; 

Fundoscopi<l. :  OD = normal ; OE = 
impossível visualizar devido às opaci
dades dos meios. 
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Os exames bacterioscópico e cultu
ral da úlcera de córnea revelaram a 
presença de Staphylococcus aureus e 
Candida albicans. Iniciou-se o trata
mento tópico e sistêmico com antibió
tico - Ciprofloxacina colírio de hora 
em hora e Cefalotina l g EV de 6/6 
horas, e antifúngico - Anfotericina B 
tópica de hora em hora (colírio a l %), 
e 80 mg/dia EV. Devido à progressão 
da úlcera a despeito do tratamento clí
nico, foi realizado um recobrimento 
conjuntival da úlcera na tentativa de 
promover sua cicatrização, e tarsor
rafia para evitar a permanente exposi
ção. O recobrimento conjuntival re
traiu e houve deiscência da tarsorrafia. 

O paciente foi, então, submetido à 
ceratoplastia penetrante terapêutica as
sociada à lensectomia ( devido à catara
ta identificada no trans-operatório ), la
vagem da câmara anterior com An
fotericina-B na concentração de 0.1 
mg/ml e vitrectomia anterior. No pós
operatório imediato, devido ao impor
tante ectrópio e exposição corneana, 
foi tentada adaptação de lente de con
tato terapêutica, entretanto sem suces
so, devido ao insuficiente suporte 
palpebral . 

O pólo posterior manteve-se preser
vado, o que foi observado pelas eco
grafias semanais de controle. 

O paciente evoluiu sem recidiva da 
infecção, mas apresentando úlcera de 
exposição inferior que somente cicatri
zou após novo recobrimento conjunti
val. Atualmente, a córnea transplanta
da está opaca devido à rejeição endote
lial e à úlcera trófica cicatrizada. 

Foram realizados três enxertos de 
mucosa labial autólogos para correção 
do ectrópio palpebral contralateral , 
como profi laxia de comp licações  
corneanas no olho direito . 

DISCUSSÃO 

A ictiose lamelar tem como princi
pal achado ocular o ectrópio palpebral, 
causado pela retração e deformidade 

do tecido epidérmico peri-ocular, o 
qual torna-se espesso, crostoso, retraí
do e inelástico. O ectrópio, com sua 
conseqüente exposição ocular, causa 
instabilidade do filme lacrimal, favo
recendo o aparecimento de defeitos 
epiteliais e úlceras de exposição. Esses 
defeitos de epitélio corneano, junta
mente com alterações dos mecanismos 
protetores locais (fator mecânico de 
limpeza no ato de piscar, qualidade do 
filme lacrimal e alteração da flora 
conjuntiva!) aumenta o risco de conta
minação e proliferação de micro-orga
nismos no estroma corneano 4 . 

O tratamento da ictiose lamelar, embo
ra não curativo, tem bons resultados com o 
uso sistêmico de drogas do grupo reti
nóico. Este paciente fez uso de tal medica
ção com melhora importante, porém o tra
tamento foi interrompido devido a compli
cações colaterais da droga, como o au
mento nos níveis séricos de colesterol e 
triglicerídios e piora da obesidade 2 • 

A terapêutica oftalmológica fica 
comprometida em decorrência das di
ficuldades da correção dos defeitos 
palpebrais ,  os quais perpetuam as con
dições adversas ao sucesso da conduta 
proposta. Entre estas, fica ilustrada a 
falha nas tentativas de recobrimento 
conjuntiva!, tarsorrafia a adaptação de 
lente de contato terapêutica, que visa
vam a proteção do fator exposição . O 
transplante de córnea terapêutico reali
zado evoluiu para a descompensação 
em virtude também das condições lo
cais adversas . Entretanto, obteve su
cesso terapêutico na erradicação do 
processo infeccioso . 

Como profilaxia das complicações 
no OD foram realizados três enxertos 
de mucosa labial para a correção do 
ectrópio até o presente momento, pois 
o paciente não apresenta tecido viável 
em outra região do organismo. 

Atualmente o paciente apresenta 
uma resposta satisfatória, aguardando 
p lenas condições  c l ínicas para a 
reutilização de ácido retinóico e visan
do condições adequadas a um novo 
transplante de córnea no OE. 
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SUMMARY 

Lamelar ichthyosis is 
characterized by keratinization and 
descamation of the skin, ectropion, 
conjunctivitis and keratitis. A case of 
exposure keratitis followed by 
infeccious corneal ulcer in a patient 
with lamelar ichthyosis is reported. 

lctiose lamelar com complicações oculares: 
Relato de um caso 

The authors describe alternatives to 
ocular terapeutic and ectropion 
correction. 
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