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Introducdo: A incontinéncia pigmentar (IP) ou sindrome de Bloch-Sulzberger é uma rara
genodermatose dominante ligada ao X. Tem fenotipagem heterogénea com predominancia nas
manifestacbes cutaneas, que surgem no periodo neonatal. Descri¢do do caso: Lactente feminina,
no 3° dia de vida iniciou com lesdes vesicobolhosas lineares de base eritematosa em membros e
tronco, acompanhadas de convulsbes focais. Foi internada, necessitando de altas doses de
anticonvulsivantes e realizada antibioticoterapia. Transferida ao hospital terciario com 38 dias de
vida para investigacdo. Apresentava-se em estado geral regular, com manchas hipercrémicas
reticulares seguindo as linhas de blaschko em tronco e membros, sem outras alteragdes ao exame
fisico. Gestacdo e parto sem intercorréncias. Antecedente materno de aborto espontdneo no
primeiro trimestre. Mae e duas irméas com historico de quadro cutaneo semelhante e atraso no
desenvolvimento dentario. Hemograma, funcdo hepatica e rena, eletrélitos, hemocultura e
urocultura sem alteracdes. Sorologias negativas. Ecocardiograma com forame oval patente.
Tomografia de crénio evidenciando hipodensidades difusas na substancia branca profunda
cerebral e ressonancia magnética com afilamento de corpo caloso. Liquor de aspecto semi turvo,
celularidade e glicose normais e proteinas de 92 mg/dl. Eletroencefalograma evidenciando
atividade irritativa em hemisfério cerebral esguerdo. Investigacdo para imunodeficiéncias nao
confirmada. Foi avaliada por dermatologista que levantou a hipotese diagnostica de Incontinéncia
Pigmentar. Confirmada por anatomopatolégico de pele, exibindo queratindcitos necréticos,
alguns melandfagos e leve infiltrado mononuclear contendo eosindfilos. Discussdo: A |IP
apresenta-se  em quatro estégios. vesicular-bolhoso, verruciforme, hiperpigmentado e
hipopigmentado. As manifestacfes extracutaneas podem ser neurolégicas e oftalmicas, que tém
pior prognostico, dentarias, musculo-esqueléticas e imunolégicas. O diagnostico baseia-se na
apresentacdo clinica e histologica, a depender da fase evolutiva. N&o ha tratamento especifico,
sendo necess&rio 0 acompanhamento multidisciplinar. Conclusdo: O diagnéstico precoce,
reconhecimento das manifestaces extracuténeas e 0 manegjo apropriado podem contribuir para a
melhor evoluc&o da crianga com I P e para 0 aconselhamento genético.
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