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Resumo: Introducdo: A Sindrome de Bloch-Sulzberger € uma dermatose genética rara conhecida como
Incontinéncia Pigmentar ligada ao cromossomo X, afetando portanto, predominantemente o sexo
feminino. O diagnostico € definido principalmente pelo padréo das lesdes dermatolégicas que
apresentam disposicdo pelas linhas de Blaschko, circunferenciais no tronco e lineares nos
membros, evoluindo em fases: desde vesiculas, lesdes verrucosas, hiperpigmentacdo e atrofia
cuténea que podem aparecer desde 0 nascimento ou nas primeiras semanas de vida. Descri¢cdo do
caso: Relata-se 0 caso de uma paciente que apresentou exantema nos primeiros dois dias apds o
nascimento, evoluindo até os dois meses de idade com as trés principais fases cutaneas da
doenca. Apresentou também acometimentos imunes, oftalmolégicos e neurolOgicos precoces
sendo que o dltimo culminou com o 6bito antes dos dois anos de vida. Apesar da mutacéo
genética ndo ter sido confirmada em tempo, a biépsia mostrou-se compativel com a suspeita
clinica evidenciando eosinofilia, derrame pigmentar na derme e hiperceratose epidérmica.
Discusséo: A descricdo desta afeccdo incomum mostra-se relevante como diagndstico diferencial
das dermatoses neonatais. Sua identificacdo precoce pode influir no progndéstico, uma vez que a
morbimortalidade depende do acometimento sistémico. O manegjo das alteragbes cutaneas e
sistémicas da incontinéncia pigmentar permanece sintomatico. Conclusdo: Sindrome de dificil
diagnodstico, em gque o acompanhamento multiprofissional e aconselhamento genético familiar
S80 essencials para 0 manejo do paciente.
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