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OBJETIVOS: Hiainose sistémicainfantil € uma doenca hereditaria, de provavel heranca
autossomica recessiva, caracterizada por deposicdo de material amorfo e hialino na pele,
subcuténeo e outros 6rgdos, desde 0 nascimento. O comprometimento visceral,
especialmente do intestino delgado e do colon expressa-se com diarréia persistente e
sindrome de ma absorcao, levando a hipoproteinemia, déficits de crescimento e
susceptibilidade ainfeccdes. O presente estudo objetiva relatar o comprometimento do
tubo digestivo em uma criangca com hialinose sistémica.

METODOS: Acompanhamento clinico de menino de quatro anos com episodios
frequentes de diarréia com muco e sangue, nodul acdes cutaneas de consisténcia fibrosaem
couro cabeludo, face, membros inferiores, espessamento gengival e rouquidao, desde o
nascimento.

RESULTADOS: O exame histopatol 6gico de bidpsias endoscopicas do jejuno e do colon
demonstrou depdésitos de material hialino no corio da mucosa, justificando os episddios de
diarréia. Deposicdes similares de material homogéneo e eosinofilo foram observadas nas
lesBes cuténeas, caracterizando o quadro morfol égico de hialinose sistémica.
CONCLUSOES: A patogénese desta entidade € relacionada a aumento da sintese de
glicosaminoglicanos pel os fibroblastos e reducéo do metabolismo do colageno tipo 111,
resultando na deposicdo de material hialino na pele e mucosas. O comprometimento do
tubo digestivo com diarréia persistente e sindrome de ma absorcao favorece infecgdes
graves e evolucdo fatal.
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