ReRMAPED 07 a 09 de agosto X
R de 2025 ~ &

!.E el
ph g‘lg':::ln n:ﬂ
08 paietra

Trabalhos Cientificos

Titulo: Relato De Caso: Incontinéncia Pigmentar, Diagnéstico Precoce E Acompanhamento
Multidisciplinar
Autores: GEORGIA VIDAL MEYER (UNIVERSIDADE PARANAENSE (UNIPAR)), KAMUNI
AKKACHE COUTINHO (UNIVERSIDADE PARANAENSE (UNIPAR)), CAMILA DE
OLIVEIRA SANDRI (UNIVERSIDADE PARANAENSE (UNIPAR))

Resumo: A incontinéncia pigmentar (1P), também conhecida como sindrome de Bloch-Sulzberger, € uma
genodermatose rara autossomica dominante ligada ao cromossomo X, causada por delecéo do
gene IKBKG/NEMO. Geramente letal para o sexo masculino, sendo comum em meninas, que
frequentemente apresentam quadro clinico com manifestacfes em diversos sistemas como pele,
unhas, olhos, dentes e sistema nervoso central.Recém-nascida, sexo feminino, 15 dias de vida,
histéria de lesdo de pele tipo placa linear eritemato-descamativa desde o nascimento em membro
inferior direito, estendendo-se da raiz da coxa ao dorso do pé, evoluindo com 3 dias de vida para
vesiculas e pustulas. Tratamento tépico com mupirocina pomada pelo pediatra, sem melhora.
Levantando suspeita de IP, foi realizada biopsia cutanea para comprovagdo, resultado compativel
com a primeira fase da doenga. Encaminhada para oftalmologista, neurologista pediatra e manter
acompanhamento com dermatol ogista pediatra e pediatra. A manifestacdo da IP cursa com lesdes
de pele em 4 estdgios:1- Eritemato-Vesicular: presente ao nascimento ou nas primeiras semanas
de vida, com papulas e vesiculas com base eritematosa em distribuicéo linear, assintomaticas, de
resolucdo espontanea até o quarto més. No caso descrito, a biopsia cuténea foi realizada na fase
1, apresentando formag&o de vesiculagdo com eosindfilos, caracteristica dessa fase. 2- Verrucosa:
papulas verrucosas ou placa hiperceratética substituindo as lesdes da fase 1, regredindo até os 6
meses. 3- Hipercromica: mancha hiperpigmentada inicia por volta dos 3-6 meses, acastanhada ou
cinza-azulada, persistente por anos, regredindo na adolescéncia ou vida adulta, essa fase nomeia a
doenca. 4- Hipocrémica: mancha hipocroémica atrofica com auséncia de pélos, podendo persistir
por toda a vida. O diagnéstico € clinico e o resultado da bidpsia depende da fase da doenca, o
diagndstico precoce facilita o encaminhamento para a equipe multidisciplinar, pois existe
acometimento extracutaneo. Os diagnosticos diferenciais da |P variam conforme os estégios, por
exemplo, no estagio 1: herpes simples congénito, impetigo bolhoso, epidermdlise bolhosa,
estagio 2: nevo epidérmico linear e liquen estriado, estagio 3: melanose hiperpigmentada nevéide
linear e espiralada, estégio 4: hipomelanose de Ito. O tratamento das lesdes de pele é orientado
conforme O estdgio da doenca, mas a maioria ndo necessita de intervencdo, pois sS40
assintomaticas e de resolucdo espontanea. Por ser uma patologia ligada a0 cromossomo X, as
mulheres af etadas tém 50% de chances de transmitir a sua prole. No caso relatado, a mée negava
a doenca, mesmo assim foi orientada a seguir com o estudo genético.A IP deve ser lembrada no
diagnostico diferencial de recém-nascidos com lesdes vesiculares nas primeiras semanas de vida,
bem como conhecer o0s estdgios da doenca para encaminhamento precoce a equipe
multidisciplinar.

http://anai s.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/5-simpsi o-i nternaci onal -de-dermatol ogi a-peditri ca/0046-rel ato-de-caso-i nconti nenci a-pigmentar-di agnosti co. pdf



