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Resumo: Introducdo: Genodermatose rara caracterizada por alteragcbes em vérios 6rgéos e aparelhos de
origem ecto e mesodérmica, com manifestacbes cuténeas, oculares, dentarias e do sistema
nervoso central. A condicdo acomete principalmente recém-nascidos do sexo feminino, sendo
letal, na maioria das vezes, quando acomete 0 sexo masculino. Descricdo do caso: Recém-
nascido de L.G.A.M., sexo masculino, 1 dia de vida, natural e procedente de Campo Grande
(MS), mée G1POAO, portadora de Diabetes Gestacional sendo realizado acompanhamento com
dieta, pré-natal regular, 9 consultas, sorologias de primeira e segunda fases negativas, mae sem
infecgdes durante a gestacdo. Neonato nascido de parto cesreo por opgdo materna, a termo,
pesando 3.695 g, Apgar 9 e 9. Ao primeiro exame fisico realizado em sala de parto foi
evidenciado lesdo de aspecto verrucoso com pigmentacdo esbranquicada em membro inferior
esquerdo, virilha e regido dorsal. Apds primeiro atendimento em sala de parto foi solicitado
hemograma, ultrassom de abdome e transfontanela, ecocardiograma e fundoscopia (todos exames
sem ateracOes), além de parecer para a especiaista. Paciente foi avaliado pela dermatologista
pediatrica que, com base na apresentagdo clinica, sugeriu o diagnéstico de Incontinéncia
Pigmentar orientando acompanhamento ambulatorial e com especialidades (oftalmologia,
neurologia e cardiologia). Discussdo: A incontinéncia pigmentar, também denominada sindrome
de Bloch-Sulzberger, caracteriza-se por manifestagdes cuténeas associadas a lesbes em varios
0rgéos e aparelhos de origem ecto e mesodérmica. Apesar da raridade da doenga, a incontinéncia
pigmentar deve sempre ser lembrada como diagnostico diferencial diante de RN com alteractes
dermatoldgicas tipo papulas e vesiculas. O diagnostico baseia-se principalmente no quadro
clinico e na apresentacdo histologica, que € distinta em cada fase evolutiva da doenca
Conclusdo: A incontinéncia pigmentar € de dificil diagnéstico e, em cada fase evolutiva, possui
muitos diagnosticos diferenciais, por isso, enfatiza-se a necessidade do médico dermatologista
reconhecer alteracoes tipicas de cada fase, a fim de manegjar e orientar adequadamente pacientes.
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