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Resumo: INTRODUCAO Facomatose pigmentovascular (FPV) é definida como uma associagdo de
malformagdes vasculares e nevos pigmentares extensos, podendo ocorrer envolvimento
multissistémico em 50% dos casos. E uma sindrome congénita rara, com 247 casos descritos no
mundo. DESCRICAO DO CASO Paciente LFS,sexo masculino, 2 meses, chegou ao ambulatério
de pediatria de um hospital de referéncia para consulta de rotina (1° més) no exame fisico foram
identificadas alteragdes cuténeas importantes. Foi encaminhado ao dermatologista.Observaram-se
manchas mongdlicas aberrantes, manchas salméo na face e nevo telangiectasico em abdome. Tais
lesBes eram assintomaticas e ndo se modificaram ao longo do tempo, levando ao diagnéstico de
FPV, do tipo IIA. O menor foi submetido a investigacdo neurolégica, cardiologica e
oftalmoldgica, sendo afastadas alteracdes nesses sistemas. DISCUSSAO O termo facomatose é
usado para definir um grupo de doencas caracterizadas pela presenca de dois ou mais diferentes
tipos de nevos, com ou sem acometimento sistémico, sendo as lesdes oculares, vasculares,
esgueléticas e neurologicas as mais comuns. A fisiopatologia ndo esta totalmente estabelecida,
porém o modelo genético mais aceito para explickla é a didimose. O diagnéstico €
essencialmente clinico e baseado nas classificacfes vigentes. Em 2005, Happle propds uma
classificagdo simplificada utilizando termos descritivos. Facomatose Cesioflamea, Facomatose
Spilorosea, Facomatose Cesiomarmorata e Facomatose Pigmentovascular do tipo néo
classificavel. A classificacdo cesioflamea é a mais frequente. Na auséncia de acometimento
sistémico, a FPV tem curso benigno e ndo necessita de tratamento. Entretanto, por causar
impacto estético utiliza-se, ainda na infancia, laser para o tratamento dos nevos pigmentares e das
malformagBes vasculares. CONCLUSAO: A FPV ¢é uma patologia detectavel ao nascimento,
porém devido sua raridade e variabilidade clinica gera-se uma dificuldade diagnéstica. O retardo
na identificacdo contribui para a evolucéo das complicagdes. Um maior conhecimento sobre a
FPV aumenta a chance de diagndstico precoce e diminui repercussdes socio-psico-econdémicas
para os pacientes e seus familiares.
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