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Resumo: A Incontinéncia Pigmentar (IP) é uma genodermatose rara, multissistémica, que acomete
principamente neonatos do sexo feminino e manifesta-se em quatro estagios cuténeos que
dificultam o diagnostico. Recém-nascida, feminino, a termo, parto vaginal, sem intercorréncias.
M&e nega comorbidades prévias e relata seguimento pré-natal adequado. Ao nascimento,
apresentava lesfes eritematosas lineares encimadas por pustulas no membro inferior direito
(MID) sem sintomas sistémicos associados. Foram descartadas infecgdes congénitas neonatals.
Encaminhada ao servico de Dermatologia, aos 17 dias de vida, apresentava multiplas lesbes
vesico-bolhosas com disposicéo linear longitudinal respeitando as linhas de Blaschko (LB) no
MID. Iniciou-se corticoterapia tépica de baixa poténcia, hidratacdo com emolientes ndo
sensibilizantes e antisséptico inorganico para evitar infeccbes secundérias. No més seguinte,
houve melhora importante das lesdes prévias e poucas lesdes novas. Mantidas as orientactes e
medicagdes e encaminhada para avaliacdo neuroldgica e oftalmoldgica. Nesta, constatou-se
fundo de olho normal, papila rosa, escavacdo fisioldgica, &rea macular preservada, sem sinais de
malformacdo. Até o momento ndo foram encontradas alteracOes neurologicas. As lesdes vesico-
bolhosas deram lugar a lesBes crostosas e outras evoluiram com hiperpigmentacdo residual.
Segue em acompanhamento. A |P, uma Hipermelanose Linear Difusa Congénita, € uma doenca
autossdomica dominante ligada ao X, causada por mutacdes no gene NEMO. Abrange 6rgéos e
tecidos de origem ectodérmica e mesodérmica, e envolve manifestagdes dermatoldgicas,
neurolégicas e oftalmologicas. Histologicamente, o nimero de melanécitos € normal, com
afinamento da epiderme e reducéo das papilas dérmicas e extensos depositos de melanina na
camada basal. As manifestagdes dermatol égicas ocorrem em quatro estagios concomitantes ou
sequenciais. No primeiro, lesdes papulovesiculares de base eritematosa se apresentam
linearmente em membros e/ou tronco nos primeiros dias de vida, e desaparecem por volta do 4°
més. No segundo, pépulas verrucosas lineares sobrepdem as lesdes anteriores e tendem a sumir
a0 6° més. No terceiro, maculas hiperpigmentadas assimétricas acompanham as LB. O quarto
estégio pode permanecer pelo resto da vida e caracteriza-se por méculas hipocrémicas, atroficas,
hipoidroticas e com auséncia de pelos. Diagnosticos diferenciais dificultam o reconhecimento da
IP e 0 prognéstico depende do diagndstico precoce e seguimento multidisciplinar. Nao ha
tratamento especifico para IP, e ainda que as manifestagdes dermatol 6gicas sejam reversiveis, as
ateracOes oftalmoldgicas e neurolégicas s@o permanentes. A IP sempre deve ser lembrada,
especiamente pelos pediatras que sdo0 0s primeiros a receber tais casos. Portanto, é fundamental
reconhecer a sua histéria e evolucdo natural a partir dos padroes dermatol 6gicos presentes em
cada fase para que haja um diagndstico precoce e preciso para minimizar possiveis alteragoes.

http://anais.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/41-congresso-brasil eiro-de-pedi atria/ 1681-di agnosti co-precoce-de-i nconti nenci a-pi gmentar-sem. pdf



