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Justificativa

A Incontinéncia Pigmentar, sindrome de Bloch-Sulzberger, é uma genodermatose
multissistémica rara (1:50.000) ligada ao X, afetando exclusivamente sexo feminino,
com diversas anormalidades sistémicas, como neuroldgicas, oftalmoldgicas e
principalmente dermatoldgicas.

Objetivo(s)

Relatar um caso clinico de um RN com lesGes vesico-bolhosas distribuidas
linearmente seguindo as linhas de blaschko (foto), em todo corpo desde o segundo
dia de vida, e mostrar a importancia do diagndstico precoce pela Dermatologia.

Método(s)

A base para o diagndstico de Incontinéncia Pigmentar é essencialmente clinico. Os
sinais dermatolégicos evoluem em quatro fases. Na fase 1, estagio inflamatério,
caracteriza-se por bolhas e vesiculas, linearmente em extremidades e tronco, nas
primeiras semanas de vida. Na fase 2, estagio verrucoso, com papulas e placas
hiperqueratdsicas, que surgem entre a segunda e sexta semanas de vida. Na fase 3,
estdgio de hiperpigmentacdo, entre trés e seis meses com manchas
hiperpigmentadas. E fase 4, apds a adolescéncia, com lesdes atroéficas. Pode ocorrer
também alteragdes dentdrias, alteragdes em couro cabeludo e unhas, e
oftalmoldgicas. O possivel envolvimento neurolégico pode manifestar com epilepsia
ou atraso psicomotor. O teste genético molecular pode confirmar sendo o gene
IKBKG o unico relacionado.

Resultado(s)

Estudo anatomopatoldgico da pele evidenciou epiderme com hiperparaceratose,
hipergranulose, acantose irregular e ceratindcitos apoptoticos. Ao exame
dermatoldgico presenga de onicodistrofia e hiperpigmentagdo pds inflamatdria
seguindo as linhas de Blaschko, caracterizando-se a terceira fase da Incontinéncia
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Pigmentar. Exame oftalmolégico e neurolégico preservado.

Conclusao (Ges)

A incontinéncia pigmentar é uma genodermatose rara e de dificil diagnostico. Devido
a dificuldade de acesso ao teste genético molecular, o diagndstico clinico é essencial
e o acompanhamento rigoroso dos pacientes é importante diminuindo assim as
complicagdes extracutaneas sendo necessario participagdo da neurologia,

oftalmologia, dermatologia, odontopediatria, fonoaudiologia e nutrigao.



