‘} . Q(’QM,&PLQ 07 a 09 de agosto N 15
i RN w. | de 2025 g\

L sociedade o SR R
I bensiirn s Jle ‘I"
da peciatra |

Trabalhos Cientificos

Titulo: Incontinéncia Pigmentar Em Neonata Com ManifestacGes Cutaneas Tipicas. Relato De Caso

Autores; RONALDO CAVALCANTE DE SANTANA (CESED UNIFACISA), OTONI LIMA DE
OLIVEIRA FILHO (CESED UNIFACISA), ARTHUR LUCENA VALLE (CESED
UNIFACISA)

Resumo: Introducdo: A incontinéncia pigmentar (IP), também conhecida como sindrome de Bloch-
Sulzberger, € uma genodermatose rara e grave, ligada ao cromossomo X. Caracteriza-se por
manifestagbes cutaneas tipicas que evoluem em quatro estdgios (vesicular, verrucoso,
hiperpigmentado e atréfico), embora nem todos os estédgios estggam presentes em todos os
pacientes. Além das lesOes de pele, a IP frequentemente se associa a ateragbes em outros
sistemas, como o0 sistema nervoso central, os olhos, os dentes e 0 esqueleto. A mutacdo mais
comum ocorre no gene IKBKG (também conhecido como NEMO), essencial para a ativacdo da
via NF-954,B, importante para a sobrevivéncia celular. As manifestacbes clinicas variam
significativamente, desde formas leves com alteracdes cutaneas isoladas até quadros graves com
envolvimento neurolégico e visual. Descricdo: Paciente nega ateracfes neurolOgicas até o
momento, apresenta fungbes excretoras normais. Durante a internacdo, utilizou apenas
medicagdes sintomaticas, incluindo mupirocina por 1 dia e emolientes para hidratacdo da pele.
Evoluiu em enfermaria acompanhada pela genitora, mantendo-se hemodinamicamente estével,
com respiracao espontanea sem desconforto. Apresentou boa aceitacdo do aleitamento materno
com succdo adequada e formula de partida 1. Observou-se aparecimento de vesiculas em
membros superiores e inferiores. O ciclo sono-vigilia manteve-se preservado, sem intercorréncias
nas Ultimas 24 horas. O servigco de genética médica confirmou diagnostico de incontinéncia
pigmentar, com orientacdo para seguimento ambulatorial conjunto com dermatologia e
oftalmologia. Discussdo: O caso descreve uma neonata do sexo feminino com lesdes cutaneas
vesicobolhosas em membros superiores e inferiores, associadas a hiperpigmentacdo disseminada,
compativeis com o Estégio 1 (vesiculobolhoso) da IP. A presenca de lesdes eritematosas e bolhas
no periodo neonatal, sem outras causas infecciosas (como herpes simplex), aliada ao diagndstico
confirmado por genética médica, reforca a hipotese de IP. A evolugdo estavel, sem
intercorréncias neurol 6gicas ou respiratorias, é tipica dafase inicial da doenca, que pode preceder
complicagdes sistémicas. Conclusdo: Este relato ilustra um caso classico de IP em estégio inicial,
com manifestagbes cuténeas tipicas e diagnéstico precoce. A abordagem multidisciplinar
(dermatologia, oftalmologia, genética) € fundamental para prevenir sequelas, especiamente em
sistemas vulnerdveis (SNC, olhos). O caso reforca a importancia da vigilancia prolongada,
Mesmo em paci entes assintomati cos nos primeiros meses de vida.
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