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❑ Identificação

- Menino, 7 meses, branco.

❑ História da doença atual

- Internação por eritrodermia esfoliativa.

❑ História fisiológica

- Desenvolvimento neuropsicomotor e pondero-estatural adequados.

❑ História familiar

-    Mãe com asma e rinite alérgica.
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Placas eritematosas, 

pruriginosas, com

descamação em bordas 

duplas, serpiginosas, 

migratórias, disseminadas por 

todo o tegumento

ICTIOSE LINEAR CIRCUNFLEXA

4Fonte: arquivo pessoal
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❑ Laboratório

- Hipogamaglobulinemia.

- Hemograma e IgE total sem alterações.

❑ Histopatológico

-  Hiperplasia psoriasiforme e hipogranulose.
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Síndrome de Netherton
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Genodermatose autossômica recessiva rara 

Mutação no gene SPINK 5 

Imunodeficiência Atraso do crescimento Enteropatia

Saleem H, Shahid M, Shahbaz A, Sohail A, Shahid M, Sachmechi I. Netherton Syndrome: A Case Report and Review of Literature. 

Cureus. 2018;10(7): e3070.
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Tricorrexe invaginata
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Diagnóstico

Invaginação da porção 

distal da haste sobre a 

porção proximal

Leung A, Barankin B, Leong K. An 8-Year-Old Child with Delayed Diagnosis of Netherton Syndrome. Case Reports in Pediatrics. 2018; 1-4.



Síndrome de Netherton
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Confirmação diagnóstica

Detecção na mutação do gene SPINK 5

- Positivo em 66-75% dos casos

- Alto custo

Tricorrexe invaginata

- Achado patognomônico

- Necessário centenas de fios para encontrar um alterado à MO

Bittencourt M, Moure E, Pies O, Mendes A, Deprá M, Mello A. Trichoscopy as a diagnostic tool in trichorrhexis invaginata and 

Netherton syndrome. Anais Brasileiros de Dermatologia. 2015;90(1):114-116.



Microscopia eletrônica de varredura (MEV)

 

10

Estudo da haste capilar

Tricoscopia

 

TRICORREXE 

INVAGINATA
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TRICORREXE 

INVAGINATA

Centro Avançado de diagnóstico capilar Katléia (Dra. Valéria Longo).
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Genodermatose rara

MEV nas doenças da haste capilar

Motivos da apresentação
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