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Resumo: Introducdo: Incontinéncia pigmentar ou sindrome de Block-Sulzberg constitui  uma
genodermatose rara, de heranga ligada a0 X, com prevaléncia estimada de 0,2/100.000.
Predomina no sexo feminino, uma vez que € usuamente letal no sexo masculino. Deriva de uma
mutacdo do gene IKBKG, locus X(g28. Sua expressdo fenotipica € bastante variavel, sendo o
quadro cutaneo acompanhado de manifestagcdes extracutaneas. Relatamos em virtude da raridade,
revisando a literatura em seus principais aspectos. Relato de Caso: Recém nascida, feminina, com
lesBes vesico-bolhosas sobre base eritematosa em dorso de méo esgquerda e algumas papulas e
lesBes vesico-descamativas em MMII, evoluindo com rotura espontanea e erosdo. Apos 26 dias
de evolucdo, apresentava placas e ppulas verrucosas, e ainda algumas lesbes vesico-bolhosas.
Nascida a termo, peguena para idade gestacional, sem outras complicacfes. Mae também
apresentou quadro cutaneo ao nascimento, segundo o relato e caderneta de vacinagcdo. Exame
histopatol 6gico demonstrou quadro compativel com incontinéncia pigmentar. Discusséo: Quadro
cutdneo atravessa fases evolutivas caracteristicas. Lesdes vesico-bolhosas evidentes ao
nascimento. Apdés placas hiperqueratdticas verrucosas lineares, que evoluem com
hiperpigmentacdo, em geral acastanhada, podendo seguir caracteristicamente as linhas de
Blashko. Por fim uma fase de méculas lineares hipopigmentadas, de aspecto atrofico. Setenta a
80% dos casos apresentam manifestagdes extracuténeas, sendo mais comuns as de sistema
nervoso central, olhos e dentes. O diagndstico envolve os achados clinicos e seus representativos
histopatol 6gicos, dependentes da fase de apresentagdo cutanea. Apesar de bem documentado
gene mutante e seu locus no cromossomo X, sua confirmacdo laboratorial ndo é realidade na
prética clinica. Nao existe tratamento especifico sendo 0 mango sintomético e 0 seguimento
imprescindivel.
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