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Resumo: A incontinéncia pigmentar é uma genodermatose rara e multissistémica ligada ao X,
caracterizada por manifestaces cutaneas, oculares, dentarias e do sistema nervoso central.
Acomete principamente neonatos do sexo feminino, podendo ser letal no sexo masculino.
Lactente, sexo feminino, nascida de parto vagina com |G 35+3 semanas, apresentou, 7 horas
apos o0 parto, pdpulas e pustulas em pernas, evoluindo para bracos e axilas. Iniciou tratamento
com cefalexina no 3° dia de vida, por hipétese de impetigo, e recebeu ata do ALCON no 9° dia.
Retornou ao hospital no 13° dia por piora das lesdes, agora papulovesiculosas e pustulosas,
algumas confluentes, outras crostosas, sendo internada e iniciado antibioticoterapia -
Gentamicina e Oxacilina, exames laboratoriais normais. Na alta, encaminhada ao ambulatorio de
dermatologia, onde realizou raspado da lesdo, positivo para enterococcus faecalis com
sensibilidade para gentamicina, foi encaminhada para internagdo novamente no 44° dia de vida e
recebeu gentamicina em esquema de hospital-dia. Aos 2 meses de idade, deu entrada no pronto-
socorro por quadro convulsivo refratario e, com hipotese de meningoencefalite, foi transferida
para a neurologia do hospital terciario da regido. Nesta unidade, foi solicitado parecer da
dermatopediatra, que aventou a hip6tese diagnéstica de incontinéncia pigmentar e orientou
cuidados com a pele, visto que ndo ha tratamento especifico para a doenca. Também foi
orientado seguimento com genética, oftalmologia e dermatologia. Os achados cuténeos estdo
presentes em 80% dos casos de incontinéncia pigmentar e evoluem em quatro fases cléssicas:
fase eritematovesiculosa, fase verrucosa, fase pigmentar (patognomonica), e fase hipocrémica.
Casos leves ou ndo-complicados podem passar despercebidos ou serem diagnosticados como
outras dermatites vesicobolhosas de natureza infecciosa ou ndo-infecciosa em qualquer das fases
da doenca, 0 que atrasa a terapéutica adequada e submete 0s pacientes a tratamentos agressivos,
como o caso descrito, em que paciente foi internada 3 vezes para tratamento antimicrobiano. O
diagnodstico precoce € importante, devido ao risco de comprometimento multissistémico, para
prevenir ou retardar problemas oftalmoldgicos e plangar o acompanhamento clinico periddico da
crianga, assim como o aconselhamento genético familiar. A incontinéncia pigmentar € de dificil
diagndstico e, em cada fase evolutiva, possui muitos diagnésticos diferenciais. Apesar da
raridade da doenca, ela deve sempre ser considerada no diagnostico diferencial em recém-
nascidos com lesdes do tipo vesiculas, evitando, assim, tratamento errdneos e iatrogénicos. Cabe
ao neonatol ogista/pediatra ser capaz de suspeitar e reconhecer tal patologia, realizar investigagdo
de outros diagnosticos diferenciais e referenciar paciente ao servico dermatol dgico e genético em
tempo oportuno para garantir melhor progndstico alongo prazo.
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