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Resumo: INTRODUCAO Incontinéncia pigmentar (IP), ou sindrome de Bloch-Sulzberger, é uma
genodermatose rara, de heranga dominante ligada a0 cromossomo X, por mutagdo no gene
NEMO, localizado na porcdo 28 cromossomal. O termo remete a presenca microscopica de
pigmento livre na camada basal epidérmica, refletindo melandcitos incontinentes a melanina. A
doenca acomete meninas, sendo letal em meninos(1). Inicia-se no periodo neonatal, progredindo
em 4 estagios. vesicobolhoso, verrucoso, hiperpigmentacdo e hipopigmentacdo. Relaciona-se a
alteracGes odontoldgicas, oftalmicas, 6sseas, imunoldgicas, de cabelos e sistema nervoso central,
justificando a importancia do diagnostico precoce, mango terapéutico adequado e
acompanhamento posterior(2). Os autores relatam o caso de uma paciente com lesdes cutaneas e
achados histol 6gicos compativeis a condi¢cdo. RELATO DE CASO Menina, 10 anos, com mécula
verrucoide hipercromica periumbilical e lesdes hipercromicas em membro superior e hemitérax
esquerdo, e alopécia parietal ipsilateral. Na histéria pregressa foi constatada histéria de maculas
em hemicorpo esguerdo desde 0 nascimento, inicialmente caracterizada por eritema e evolucéo
para crostas em brago, tronco e regiio parietal. Apds alguns anos, evoluiu para estado atual. A
biopsia de pele, epiderme sem atipias, com acantose, papilomatose e hiperpigmentacéo meléanica
em camada basal, achados compativeis com |P. DISCUSSAO Neste caso, foi aventada, devido a
historia, hipotese de IP, porém na auséncia de lesdes bolhosas, dificultou o diagndstico clinico.
Ainda, a alopécia e achados histopatoldgicos corroboram com a condi¢do. A importancia do
diagndstico, contudo, reside principamente na deteccdo e mangjo das manifestacbes néo
dermatol ogicas, presentes em até 80 dos casos, Visto que as dermatol 0gicas dispensam tratamento
e involuem na adolescéncia(2). CONCLUSAO Assim, ainda que rara, o diagnéstico correto e
precoce da Sindrome de Bloch-Sulzberger revela-se de grande importancia, sendo necessario o
conhecimento dos seus aspectos clinicos, histol 6gicos e prognosticos.
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