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Resumo: A sindrome do nevo epidérmico é a designacdo dada a um grupo heterogéneo de disturbios
neurocutaneos congénitos. Alguns autores observaram que pacientes cujas lesdes afetavam a
cabeca e a face apresentavam uma maior frequéncia de acometimento do sistema nervoso central.
Nosso objetivo foi relatar um paciente com a sindrome do nevo epidérmico, apresentando
acometimento cutaneo e piloso daregido craniofacial. A paciente era uma adolescente de 14 anos
de idade, a Unica filha de pais jovens e ndo consanguineos. As ateragcdes cutaneas iniciaram-se
no primeiro més de vida, com o surgimento de uma pequena mancha hipercrébmica na regiao
cervical posterior, que foi aumentando progressivamente de tamanho e se estendendo
posteriormente, em direcdo ao térax, dorso, braco direito, regido cervical esguerda e face. Elas
tinham a peculiaridade de seguir as linhas de Blaschko. Com o tempo, as lesdes de pele foram
aumentando de tamanho, tornando-se néo restritas apenas a parte direita do corpo. Aos 5 anos de
idade, a paciente comegou a ter convulsdes. Essas cessaram aos 8 anos, depois do uso do trileptal.
Seu desenvolvimento neuropsicomotor era adequado para a idade. Atualmente, ela frequenta a
escola regular, com rendimento esperado para sua idade. Ela ndo possui histéria de
repeténcias.Discussdo: Os achados observados em nossa paciente levaram ao diagnostico de
sindrome do nevo epidérmico, também conhecida como sindrome de Schimmelpenning e
sindrome do nevo sebéceo linear. Esta é a designacdo para um grupo heterogéneo de disturbios
neurocutaneos congénitos que geramente surgem ao nascimento, ou na primeira infancia, na
forma de papulas e placas verrucosas e hiperpigmentadas em uma distribuicdo linear, seguindo as
linhas de Blaschko. Na adolescéncia, as lesbes tornam-se mais proeminentes, verrucosas e
hiperpigmentadas, como observado em nossa paciente. H& descricdo de envolvimento
neurol6gico em 50-70% dos casos, sendo que a maioria das ateracOes consiste em déficit
cognitivo e em convulsdes. Existe descri¢éo na literatura de que pacientes cujas lesdes afetam as
regiOes da cabega e da face apresentam uma frequéncia aumentada de envolvimento do sistema
nervoso central. Portanto, apesar do achado de convulsdes, chama atencdo em nossa paciente a
auséncia de outras ateracbes neuroldgicas, como historia de atraso no desenvolvimento
neuropsicomotor e comprometimento cognitivo. Conclusdo: o padréo de alteragbes cutaneas na
sindrome do nevo epidérmico ndo se associa necessariamente a presenca de anormalidades
neuroldgicas e de comprometimento cognitivo, o que tem grandes implicacfes na avaliacdo e no
acompanhamento dos pacientes com a sindrome.
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