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Resumo: Introdugéo: As hipopigmentagfes cuténeas em criangas s&0 motivo frequente de consulta em
dermatopediatria. Com um diagndstico clinico, acarretam por vezes alguma dificuldade no
diagnéstico diferencial e podem indiciar importantes doencas multissistémicas. Entre as
principais patologias que aparecem precocemente na vida sob a forma de hipopigmentacéo
circunscrita esta o Piebaldismo que € uma genodermatose rara, autossdmica dominante, sem
preferéncia por cor ou raga, gerada por um defeito genético que interfere na formacdo dos
melandcitos. Essa desordem genética presente ao nascimento € caracterizada pela mecha branca
frontal nos cabelos (poliose), em cerca de 90 dos casos, e méculas despigmentadas simétricas na
pele. Assim, a motivagdo para exposicdo deste caso baseiase em explorar uma patologia
conhecida, porém rara e subdiagnosticada na prética clinica. Relato de caso: M.A.S, feminino, 13
anos e irma S.P.S, 4 anos com historia de poliose e méculas acrémicas de forma triangular em
regido de fronte, membros e torax, desde o nascimento, semelhantes as do pai com significante
simetria, € manchas hiperpigmentadas em seu interior, aém de manchas café com leite. Foram
diagnosticadas com vitiligo e nunca tiveram segmento até entdo. Discussdo: O piebaldismo é
uma patologia de cardter familiar de bom prognostico. E um diagndstico diferencial com o
Vitiligo e Albinismo que também cursam com manchas acrémicas, porém no Piebaldismo, na
maioria dos casos ha evolucdo estavel desde o nascimento, e auséncia de outras manifestacdes
sistémicas. Relaciona-se a defeito genético associado a uma expressdo reduzida do receptor KIT,
consequéncia de vérias mutagdes, ocorridas no gene C-KIT, localizado no cromossomo 4,
resultando em distribuicdo anormal e menor proliferacéo dos melanoblastos na vida embrionaria.
O tratamento é baseado no uso de fotoprotetores e transplante de melandcitos. Conclusdo: O
piebaldismo, ainda que patologia de curso benigno, pode assemelhar-se a doencas que cursam
com alteracBes multissistémicas. Sendo importante realizar diagndstico preciso para manejo
correto do paciente e seu tratamento.
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