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Resumo: Introdugdo: A incontinéncia pigmentar € uma genodermatose rara, exclusiva do sexo feminino e
com heranca autossdmica dominante ligada ao cromossomo X. E uma doenca multissistémica
com manifestagdes cutaneas, oculares, dentérias e do sistema nervoso central (SNC). Descricédo
do Caso: Paciente LCG, sexo feminino, com 12 dias de vida. Apresentava-se na admissdo com
lesdes papulares e vesiculares com distribuicdo linear e base eritematosa em tronco, membros
superiores e inferiores, chegando a confluir em determinados locais. O surgimento das mesmas
se deu com 6 dias de vida. M&e informou que a paciente havia sido submetida a tratamento
topico com creme a base de antibidticos, corticoides e antifungicos por 3 dias sem resolucdo das
lesbes. Negava febre. A paciente nasceu a termo de parto cesarea, peso de nascimento 3750
gramas, pré-natal regular. Solicitado hemograma (Eritrécitos. 5,3 milhdes; Hb -17,4; Ht — 50%;
VCM: 94; HCM: 33; CHCM: 35; Leucotcitos. 10.700; Neutrofilos: 52%; Bastes: 1%;
Segmentados. 51%; Eosinofilos. 3%; Linfocitos: 41%; Mondcitos: 4%; Plaquetas. 341.000).
Paciente foi avaliada pela dermatologista pediatrica que, com base na apresentacéo clinica, deu o
diagndstico de incontinéncia pigmentar. Foi encaminhada para avaliacdo oftalmologica,
neurologica e de dermatologia pedidtrica. Cerca de 70 dias ap0s a avaliagdo inicial a paciente
passou por consulta, com evolugdo das lesdes, para fase pigmentar. Oftalmologista ndo detectou
alteracdo. Desenvolvimento neuropsicomotor adequado. Comentérios. A incontinéncia pigmentar
€ uma patologia com diagnostico dificil e em cada fase evolutiva possui muitos diagndsticos
diferenciais que sempre devem ser lembrados. Enfatizamos a necessidade de acompanhamento
multidisciplinar e aimportancia do reconhecimento das alteragdes tipicas.
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