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Resumo: Pseudoxantoma Elastico € uma desordem multissistémica hereditaria com
manifestacdes cuténeas, oftalmoldgicas e cardiovasculares. O objetivo nesse relato
de caso é apresentar a evolucdo da doengca em uma mulher de 48 anos. A
sintomatologia do quadro iniciou aos 24 anos de idade, através de pustula na face
lateral direita do pescogo, evoluindo para extensas lesdes pruriginosas, exsudativas
e de odor fétido, afetando regides anterior e laterais do pescogo, que levaram a um
periodo de isolamento social, reclusdo e comprometimento da autoestima. Paciente
foi encaminhada ao servico de dermatologia de referéncia de sua cidade, onde
recebeu o diagnostico de Pseudoxantoma Elastico, tratamento para as lesdes
cutaneas e orientagdes relacionadas ao prognostico e hereditariedade da doencga.
Apods o tratamento dermatoldgico, houve reinser¢cdo na sociedade, retomada das
atividades cotidianas e constituicado de familia. A diminuicdo de acuidade visual (AV)
foi percebida pela paciente inicialmente no olho direito (OD) aos 31 anos e no olho
esquerdo (OE) aos 37 anos. Aos 44 anos, o comprometimento cardiovascular
decorrente da historia natural da doencga causou estenose de artéria renal esquerda
levando a necessidade de implante de stent ha trés anos. Paciente evoluiu com dor
incapacitante em membros inferiores e, em maio de 2018, foi internada e submetida
a arteriografia. Ao exame foi constado estenose da aorta infrarrenal de até 70% e
oclusao da artéria femoral superficial bilateral, foi realizado implante de endoprotese
de aorta por estenose de aorta abdominal e ponte fémoro-poplitea no membro
inferior esquerdo. Apos o procedimento a paciente relatou melhorar total da dor em
membros inferiores. Durante a mesma internagao foi realizado exame oftalmoldgico,
que evidenciou AV menor que 20/200 e em ambos os olhos, restrita a contagem
periférica de dedos ante os olhos, sem melhora com corregao 6ptica, caracterizando
cegueira legal. Dessa forma, depreende-se que a doenga se encontra em grau
avancado, com perda da visao central em ambos os olhos, incapacidade para
realizar atividades diarias e severo comprometimento social, ndo apresentando
possibilidade de melhora. A perda da visdo impde uma carga biopsicossocial
adicional ao paciente e a sua familia, pois, além de incapacita-lo, isola-o, tirando-lhe
a independéncia, o lazer, a capacidade de cuidar-se e de se sustentar.
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