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Objetivo: O objetivo dos autores é apresentar um caso clinico de uma paciente do sexo feminino, recém nascida e portador
desta sindrome de grande raridade.Comentarios: A Sindrome da Incontinéncia Pigmentar é uma doenca dos tecidos
ectodérmicos, de heranga genética dominante ligada ao cromossomo X. Sua patogénese é desconhecida. A doenca
geralmente é letal em embrides do sexo masculino. A sindrome caracteriza-se por alteragdes pigmentares e bolhosas da
pele, distribuidas nas chamadas linhas de Blaschko. As manifestacOes sistémicas associadas podem ser dentarias,
esqueléticas, oculares e do sistema nervoso central. O envolvimento ocular ocorre em cerca de 20-35% dos pacientes. As
principais manifestagbes oculares encontradas sdo epiteliopatia pigmentar retiniana (hipopigmentagdo e moteamento
difusos), hipoplasia foveal e anormalidades vasculares periféricas com dareas de ndo-perfusdo, podendo levar a
neovascularizagdo. Outros sinais considerados secundarios sdo catarata, leucocoria, atrofia dptica, estrabismo, nistagmo e
microftalmia. ConclusGes: E importante que todos pacientes com Incontinéncia Pigmentar realizem acompanhamento
oftalmoldgico completo incluindo avaliagdo cuidadosa da retina a procura de zonas avasculares. A doenca deve ser incluida
no diagndstico diferencial de pacientes com ndo-perfusdo vascular retiniana periférica, neovascularizagdo pré-retiniana,
descolamento de retina infantil ou hipoplasia foveal, particularmente se houver evidéncia de manifestagdes sistémicas ou
dermatoldgicas caracteristicas



