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Resumo: Introdução: A incontinência pigmentar é uma genodermatose rara, exclusiva do sexo feminino e 
com herança autossômica dominante ligada ao cromossomo X. É uma doença multissistêmica 
com manifestações cutâneas, oculares, dentárias e do sistema nervoso central (SNC). Descrição 
do Caso: Paciente LCG, sexo feminino, com 12 dias de vida. Apresentava-se na admissão com 
lesões papulares e vesiculares com distribuição 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. Mãe informou que a paciente havia sido submetida a tratamento 
tópico com creme à base de antibióticos, corticoides e antifúngicos por 3 dias sem resolução das 
lesões. Negava febre. A paciente nasceu a termo de parto cesárea, peso de nascimento 3750 
gramas, pré-natal regular. Solicitado hemograma (Eritrócitos: 5,3 milhões; Hb -17,4; Ht – 50%; 
VCM: 94; HCM: 33; CHCM: 35; Leucócitos: 10.700; Neutrófilos: 52%; Bastões: 1%; 
Segmentados: 51%; Eosinófilos: 3%; Linfócitos: 41%; Monócitos: 4%; Plaquetas: 341.000). 
Paciente foi avaliada pela dermatologista pediátrica que, com base na apresentação clínica, deu o 
diagnóstico de incontinência pigmentar. Foi encaminhada para avaliacão oftalmológica, 
neurológica e de dermatologia pediátrica. Cerca de 70 dias após a avaliação inicial a paciente 
passou por consulta, com evolução das lesões, para fase pigmentar. Oftalmologista não detectou 
alteração. Desenvolvimento neuropsicomotor adequado. Comentários: A incontinência pigmentar 
é uma patologia com diagnóstico difícil e em cada fase evolutiva possui muitos diagnósticos 
diferenciais que sempre devem ser lembrados. Enfatizamos a necessidade de acompanhamento 
multidisciplinar e a importância do reconhecimento das alterações típicas.
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