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Resumo: Introducéo: A incontinéncia pigmentar, doenca de Bloch—Sulzberger, € uma doenca hereditéaria
multissistémica que consiste em anormalidades dermatoldgicas, dentérias e oculares. A doenca
tem um padréo de transmissao dominante ligado ao X (regido Xq28). Descricdo do caso: Recém-
nascida, ACFM, 21 dias de vida, procedente de Uberaba, MG, foi levada ao pronto socorro com
queixas de lesbes bolhosas em todo o corpo ha 19 dias. As lesbes iniciaram no segundo dia de
vida em membros evoluindo para todo o corpo. Histéria materna de atraso neuroldgico,
deformidades dentérias e um aborto prévio.Ao exame fisico, apresentava lesdes bolhosas com
crosta hiperpigmentada distribuidas linearmente em membros superiores, inferiores, tronco e
couro cabeludo, poupando face, caracterizando primeira fase da doenca. As lesdes de membros
inferiores apresentavam secrecdo purulenta e odor fétido com sinais de infeccéo secundéria. Dois
meses apods, evoluiu com papulas e placas verrucosas e hiperqueratosicas, segunda fase da
doenca. Aos oito meses, em consulta dermatolégica, foi evidenciado onicodistrofia e
hiperpigmentacdo em linhas de Blascko, terceira fase da incontinéncia pigmentar. Realizado
assim, apds acompanhamento, o diagnostico clinico da sindrome. Comentérios. A incontinéncia
pigmentar € uma doenca rara e de dificil diagnéstico definitivo, devido a dificuldade de
disposicéo de testes genéticos moleculares, porém a presenca do diagnostico clinico ja nos alerta
para acompanhamento multidisciplinar rigoroso dos pacientes para tentar diminuir os danos
causados pela doenca. Na menor em questdo foi feito o diagnostico clinico com 19 dias de vida e
mantem o acompanhamento multidisciplinar regular.
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