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Introducdo: A presenca de alteracdes na pele com manifestagdes neurol gicas deve ser um aerta
para o diagnostico das sindromes mais complexas, uma vez que ambos os tecidos (pele e SNC)
derivam do mesmo folheto embrionario, o ectoderma. Objetivo: Conhecer as manifestagdes
cutaneas especificas de algumas das doencas neuroldgicas, pois estas podem ser o primeiro
sintoma que levanta a suspeita de uma sindrome mais complexa subjacente. E assim tomar
medidas para controlar 0 impacto prognostico das mesmas. Métodos. Revisdo bibliogréfica de
artigos com relevancia para o tema. Resultados: As sindromes podem ser por transmissao
autossomica dominante (Neurofibromatose | e Il, Esclerose tuberosa e Angiomatose
retinocerebelosa), por proliferacdo celular alterada (Hipomelanose de 1to), por Transmissao
autossdmica recessiva (X eroderma pigmentoso, Sindrome de Cockayne, Ataxia telangiectasia) ou
sem padréo hereditario (Angiomatose encefalo-facial). As neurofibromatoses | e Il sGo as mais
frequentes, com manifestactes do sistema nervoso, esqueléticas e dermatoldgicas. Os achados
cuténeos caracteristicos sdo manchas café com leite e neurofibromas. A nivel neurolégico
destacam-se as dificuldades na aprendizagem, atraso do desenvolvimento, déficit cognitivo e
epilepsia. A neurofibromatose tipo 11 € a forma central e é caracterizada por schwannomas
vestibulares bilaterais e meningiomas cerebrais. A esclerose tuberosa € um distarbio
neurocutaneo autossdmico dominante. As lesbes mais comuns sd0: maculas hipopigmentadas,
angiofibromas e placas de Chagrem, podendo surgir também tubérculos no SNC. Apresentacdo
clinica varidvel, desde assintométicos até comprometimento severo, com epilepsia refrataria,
tumores (hamartomas) ou anormalidades que afetam varios 6rgdos. cérebro, coracdo, olhos, rins,
pulmdes, pele. A angiomatose encéfalo-facial apresenta hemangioma hemifacial, respeitando a
distribuico dos ramos do nervo trigémeo, calcificagbes do lobo occipital homolateral,
manifestagbes oculares, como glaucoma congénito e neuroldgicas como epilepsia refrataria.
Concluséo: Este estudo mostra a importancia da associagéo de sinais cutaneos com manifestagoes
neurolégicas, sinais estes que devem ser valorizados pelo pediatra para o diagnéstico e conduta
precoces nas sindromes neurocutaneas.
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