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Resumo: Introducdo: A Incontinéncia Pigmentar (IP) ou Sindrome de Bloch-Sulzberger € uma
genodermatose rara, podendo apresentar véarios diagnosticos diferencias por ter acometimento
multissistémico de 6rgdos e aparelhos de origem ecto e mesodérmica. Descri¢do: M.I.S.B,
feminino, asfixiada, iniciou com 12 horas de vida crise convulsiva, recebendo tratamento com
fenobarbital, apresentando controle das crises. No quarto dia de vida, apresentou rash cutaneo
com papulas eritematosas difusas. Foram aventadas as hipéteses de farmacodermia e alergia a
proteina do leite de vaca, porém sem resposta ao tratamento. No sexto dia, as papulas tornaram-
se descamativas associadas a lesdes hipercromicas coalescentes. No oitavo dia, as pépulas
tornaram-se arroxeadas com surgimento de lesdes vesico-bolhosas e hiperceratose intensa, além
de lesdo perianal eritemato-verrucosa. Evoluiu com aumento das lesdes, apresentando picos de
melhora e piora agudamente, sem uso medicamentoso. Apresentou no hemograma leucocitose
com predominio de eosinéfilos. Avaliada pela dermatologia, foi levantada hipétese de IP com
base na apresentacdo clinica. Realizou bidpsias de lesbes de pele, confirmando hipotese de I[P em
fase de vesiculacéo e verrucosa. Avaliada pela neurologia, apresentando exames de imagens sem
alteragOes. Avaliada pela imunologia, evidenciando imunofenotipagem com limite inferior de
CD19 e CD56, sendo solicitado repeticdo de exames e orientado a ndo realizar vacinagdo com
virus atenuados. Avaliacdo oftalmoldgica normal. Indicado tratamento conservador. Discusséo:
IP apresenta heranga autossbmica dominante ligada ao cromossomo X, sendo importante a
familia realizar aconselhamento genético. Acomete principalmente sexo feminino, comumente
letal no masculino. E autolimitada e ndo ha tratamento especifico. Manifestagbes cutaneas
apresentam-se em quatro fases. eritematovesiculosa, verrucosa, pigmentar e hipocromica. O
diagnostico baseia-se no quadro clinico e na apresentacdo histol bgica, que é distinta em cada fase
evolutiva da doenca. Conclusdo: O progndstico estd estreitamente ligado a presenca de
malformagdes em outros 6rgdos e sistemas. Desta forma, € importante o diagnéstico precoce e
avaliagdo multissistémica, conforme relatado neste caso, evitando complicagdes de comorbidades
associadas.
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