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Resumo: Introdugdo: A Incontinéncia pigmentar (IP) € uma genodermatose rara, ligada a0 cromossomo X
(Xg28) com incidéncia de 1/40.000 nascimentos. Acomete principalmente neonatos do sexo
feminino (97%). Descricdo de caso: RN do sexo feminino, 11 dias de vida, apresentou pépulas e
vesiculas sobre base eritematosa, de surgimento no terceiro dia de vida, acometendo tronco,
membros superiores e inferiores, seguindo as linhas de Blaschko. Redizada avaliacéo
neurologica e oftalmologica, aém de bidpsia cuténea com alteraces caracteristicas. Discussdo:
A |IP ou Sindrome de Bloch-Sulzberger, é causada pela mutagdo do gene NEMO, do fator de
transcricdo NF-kappa-B, essencial na regulacdo das vias imunes inflamatorias e apoptéticas. A
doenca manifesta-se em quatro fases classicas. a. vesiculas e bolhas inflamatérias lineares que
surgem ao hascimento ou durante os primeiros dois meses e podem durar semanas a meses; b.
placas hiperqueratéticas verrucosas lineares que podem durar meses; ¢. pigmentacdo castanha ou
cinza-azulada, em distribuicdo em linhas de Blashko, surgida na infancia e esmaece |lentamente
até desaparecer naidade adulta; d. méculas lineares hipopigmentadas, com auséncia de apéndices
cutaneos em tronco e membros, ocorridas na idade adulta. Além de manifestacGes extracutaneas
(oculares, dentérias, neuroldgicas, unhas, cabelos, Osseas), cuja gravidade determina o
prognodstico. O tratamento é feito com sintométicos e medidas de suporte, com importancia no
cuidado com a higiene da pele. Conclusdo: A IP é uma entidade rara, porém com manifestactes
extracutaneas importantes, determinantes de prognéstico e de fundamental tratamento
multidisciplinar (dermatologista, oftalmologista, dentista, geneticista e neurologista).
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