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Resumo: A incontinéncia pigmentar € uma displasia neuroectodérmica rara, com heranga genética
dominante ligada ao X que exibe letalidade no sexo masculino devido ao mosaicismo funcional
resultante da inativacdo do cromossomo X no sexo feminino. Os achados sdo varidveis e
multissistémicos. Paciente 1.G.S, sexo feminino, de Campina Grande - PB, compareceu ao
ambulatorio de puericultura com 1 més e 6 dias de vida para consulta de rotina. A mée relatou a
presenca de “brotogjas’ no corpo da lactente desde o nascimento, descritas como vesiculas nos
membros inferiores, irradiando para os superiores e regido inguinal, evoluindo para manchas
hipercrébmicas. A mée observou que a irma mais velha apresentou lesbes semelhantes ao nascer.
Inicialmente, foi investigado impetigo e prescrito pomada corticoide. Sem melhora apds um més,
a pediatra solicitou interconsulta com a neurologia pediatrica, que descartou “manchas café-com-
leite” e encaminhou a dermatologia. Na consulta dermatoldgica, a principal hipotese foi nevo
melanocitico, mas, devido a complexidade, uma reunido foi marcada para discusséo do caso.
Com 5 meses, a paciente foi diagnosticada com incontinéncia pigmentar e encaminhada para
consultas oftalmol égicas, cujos resultados foram normais. Desde a primeira consulta, a paciente
ndo apresentou anormalidades fisicas ou de desenvolvimento neuropsicomotor, com testes de
triagem neonatal normais. As manifestagdes cuténeas da incontinéncia pigmentar ocorrem em
quatro fases distintas: fase eritematovesiculosa (vesiculas e bolhas inflamatérias lineares surgem
ao nascimento ou nos primeiros dois meses, e duram de semanas a meses), fase verrucosa (placas
verrucosas lineares que regridem até os 6 meses), fase pigmentar (pigmentacéo castanha ou cinza-
azulada em linhas de Blashko, patognoménica da doenca) e fase hipocrémica (manchas
hipocrémicas e atroficas, desprovidas de pelos, que permanecem pela vida toda). O diagnéstico
diferencia inclui neurofibromatose e nevo melanocitico, descartadas pela falta de semelhanca
com manchas ‘café-com-leite’ e formato regular, plano e sdiente, respectivamente.
Complicacbes oftamoldgicas incluem estrabismo, catarata, anoftalmia e microftamia, sendo
positivos os laudos de exames um beneficio significativo para o paciente. O tratamento envolve
manejo das lesbes, que podem reincidir, e acompanhamento multiprofissional devido as possivels
complicacdes oftalmoldgicas, dentérias e neurologicas. A incontinéncia pigmentar € uma doenca
genética rara com manifestacbes cuténeas importantes. Embora pouco frequente, deve ser
considerada no diagnéstico diferencia em avaliagdes dermatolégicas na puericultura. As fases
especificas das lesdes devem ser reconhecidas para manejo e tratamento corretos. Complicactes
em outros 6rgaos e sistemas sd0 essenciais para 0 prognostico. Com diagnostico precoce e
acompanhamento multidisciplinar, o tratamento pode ser adequado e efetivo.
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