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RESUMO

O piebaldismo é uma discromia rara, autossomica dominante, caracterizada por poliose circunscrita e
acromia triangular na regido frontal em 90% dos individuos acometidos, sem outros acometimentos
sistémicos. A incidéncia da discromia neste Servigo de Dermatologia, em curto espago de tempo e com
riqueza de imagens, motivou a exposi¢io desta série de casos. Exibimos duas familias com piebaldismo,
atendidas no mesmo Servi¢o durante o ano de 2021: a primeira familia, com maie e filho apresentando
maculas acromicas pelo tronco e poliose na regido frontal desde o nascimento; e a segunda familia, com
avo, tia, mie e filho apresentando as mesmas caracteristicas descritas.
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ABSTRACT

Picbaldism is a rare, autosomal dominant dyschromia characterized by circumscribed poliosis and triangular achromia
in the frontal region in 90% of affected individuals, with no other systemic involvement. The incidence of dyschromia
in this Dermatology Department, in a short space of time, and with plenty of images, motivated the presentation of this
series of cases. We show two families with piebaldism, treated at the same Dermatology Department in 2021: the first
Sfamily, with a mother and son presenting achromic macules on the trunk and poliosis in the frontal region since birth;
the second family, with a grandmother, aunt, mother, and son showing the same characteristics described.
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INTRODUCAO

O piebaldismo ¢ uma discromia rara caracterizada por
poliose circunscrita e acromia triangular na regido frontal em
90% dos individuos acometidos. A incidéncia da discromia no
mesmo Servi¢o de Dermatologia, em curto espaco de tempo e
com riqueza de imagens retratadas, motivou a exposi¢io desta
série de casos. Exibimos duas familias com piebaldismo, proce-
dentes de cidades diferentes, proximas da regiio, atendidas no
mesmo Servi¢o, durante o ano de 2021.

Série de casos:
Caso 1: Crianc¢a do sexo masculino, um ano de idade.

Encaminhada via UBS devido a maculas acrémicas pelo corpo
e poliose na regiio frontal desde o nascimento (Figuras 1 e 2).
Maie com as mesmas caracteristicas.

FIGURA 1: Poliose na regido frontal de mae e filho desde o
nascimento

FIGURA 2: Maculas acromicas localizadas nos membros
inferiores, bilateralmente

Caso 2: Crianca do sexo masculino, oito meses. Encami-
nhada do Servico de Pediatria devido a miculas acromicas no cor-
po e poliose na regido frontal desde o nascimento (Figuras 3 ¢ 4).

Mie com as mesmas caracteristicas. Avo e tia materna
apresentando as mesmas caracteristicas fenotipicas.

FIGURA 3: Poliose na
regiao frontal de avd
materna, mae e filho
desde o0 nascimento
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DISCUSSAO

O piebaldismo ¢ uma dermatose rara que acomete cerca

de 1:20000 individuos, sem predile¢do por sexo ou etnia. E ca-
racterizado por apresentar, em 90% dos casos, poliose e areas de
pele acrdmica, sem relagio com alteragdes sistémicas.' Esta dis-
cromia é descrita desde relatos egipcios” e ocorre devido a muta-
¢des no proto-oncogene C-KIT 4q12, um distirbio autossomi-
co dominante, com migragio anormal de melanoblastos na crista
neural, acarretando areas corpdreas sem atividade melanocitica.’
A poliose ¢é caracteristica da doenca, dada por drea sem
pigmento na regido frontal do couro cabeludo, que se estende
com formato triangular para a fronte, convergindo para a linha
média da face. As maculas acromicas e hipocromicas, que acome-
tem o corpo, sio caracteristicamente de padrio central, localiza-
das predominantemente no abdomen, terco médio de membros
superiores e inferiores, poupando o acometimento de mios, pés
e dorso.! O padrio central da discromia ¢ explicado pelo fato de
a mutag¢io acometer a crista neural. Os individuos acometidos
podem apresentar miculas hipercrémicas e efélides axilares.’

FIGURA 4: Maculas acrémicas
localizadas no abdémen e em
membros inferiores,
bilateralmente

O diagnéstico de piebaldismo ¢é clinico e, na suspeita
dele, faz-se necessaria investigagio clinica minuciosa, oftalmo-
logica, neurolégica e gastrointestinal, ainda no periodo neonatal,
a fim de afastar diagnoésticos diferenciais com possiveis sintomas
sistémicos e deletérios, como na sindrome de Waardenburg, em
que, além das maculas acromicas, surgem a heterocromia de iris e
surdez neurossensorial.'” Outros diagndsticos diferenciais so vi-
tiligo, hipomelanose de Ito, sindrome de Wolf e nevo acromico.”

Por se tratar de condigio benigna, o tratamento nio se
faz necessario, mas orientacdes de fotoprote¢io sio essenciais.
Ha relatos de transplantes de melandcitos para reduzir areas de
acromia nos pacientes com queixa estética.’

CONCLUSAO

O piebaldismo isolado nio tem complicagdes sistémi-
cas conhecidas. Como genodermatose de padrio autossdomico
dominante, na suspeita diagnostica, ¢ necessario questionar o
padrio familiar. e
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