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Resumo: A Incontinéncia Pigmentar (IP), ou Sindrome de Bloch-Sulzberger, € uma doenga genética rara
ligada ao cromossomo X, predominantemente afetando o sexo feminino. Caracteriza-se por uma
evolucdo em quatro fases de lesBes cutaneas, frequentemente associadas a anomalias dentérias,
oftalmologicas, neurolégicas e outras (1,3,4) Este caso ilustra os desafios diagndsticos e
terapéuticos encontrados na identificagdo e manejo desta condicéo. Paciente S.C., sexo feminino,
11 dias de vida. Deu entrada em um hospital referéncia em Canoas/RS devido lesdes pustulosas
em perineo que iniciaram com 4 dias de vida, evoluiram para membros inferiores e superiores,
térax e couro cabeludo, sem episodios de febre. Paciente foi internada na UTI neonatal para
investigacdo e conduta. Iniciamente, suspeitou-se de impetigo, o qual foi realizado
antibioticoterapia com Oxaciclina e Clindamicina por 10 dias. Com base nas hemoculturas, a
Clindamicina foi suspensa e iniciou-se Meropenem, porém sem melhora das lesdes. Apos
avaliacdo pela infectologia e dermatopediatria, devido ao aspecto das lesbes vesiculares e a
presenca de uma lesdo similar na mée, suspeitou-se de infeccdo herpética. Exames laboratoriais
confirmaram herpes e iniciou-se tratamento com Aciclovir intravenoso. Mesmo apoés 10 dias de
tratamento, nd houve resposta significativa. Diante da auséncia de resposta ao tratamento
antiviral, realizou-se bidpsia das lesdes, revelando no histopatolégico espongiose eosinofilica.
Considerando o resultado anatomopatoldgico inespecifico, abriu-se a possibilidade de outros
diagndsticos, incluindo doencgas bolhosas autoimunes. A paciente foi transferida para um hospital
especializado para acompanhamento com patologista perito em pele e possivel realizacdo de
imunofluorescéncia. Apds extensa avaliagdo clinica e laboratorial, incluindo diagnésticos de
exclusdo, a paciente, com 39 dias de vida, foi diagnosticada com Incontinéncia Pigmentar ligada
ao X. Ainda ha complexidade no diagnéstico de doencas dermatoldgicas raras em neonatos e
seus diagndsticos diferenciais (5), como se confirma com o presente relato, com a suspeita inicial
de impetigo, seguida pela consideracdo de infeccdo herpética, demonstrando-se a necessidade de
uma avaliagdo clinica abrangente e detalhada. A confirmac&o do diagnostico de IP foi possivel
apOs uma investigacdo extensiva e multidisciplinar, destacando a importancia de reconhecer as
fases evolutivas das lesbes e as manifestacOes sistémicas associadas a condicdo, sendo a
caracteristica histopatol6gica, também, um critério de diagndstico (2). A IP, embora rara, deve
ser considerada no diagnostico diferencial de lesdes cuténeas em neonatos. Este caso ressalta a
importancia de uma avaliacdo clinica detalhada, diagndstico diferencial abrangente e colaboragdo
multidisciplinar para alcancar um diagndstico preciso e orientar 0 manejo adequado de condigdes
raras e complexas.
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