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Doenca Penfigdide bolhosa em lactentes - relato de caso

Bullous Pemphigoid disease in infants — a case report
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RESUMO

Introducdo: O pénfigo bolhoso é uma doenca vesiculobolhosa autoimune predominante em
idosos, sendo rara na populagéo infantil e incomum em lactentes. A doenga caracteriza-se
inicialmente por coceira e escoriacdes que posteriormente evolui para a formacdo de bolhas,
principalmente nas maos e nos pés, além de acometimento da mucosa oral e genital. Objetivo:
relatar o caso de um lactente de trés meses, de histérico saudavel, que veio ao pronto
atendimento trazido pela mae, com lesdes subepidérmicas vesiculobolhosas ha vinte dias de
evolucdo. Método: as informacgdes foram obtidas através da revisdo de prontuario, entrevista
com a mae do paciente, registro fotografico da evolucdo da doenca e revisdo da literatura.
Consideracdes finais: A doenca nas criangas possui melhor progndéstico do que em idosos e tem
resultados satisfatdrios através de corticoterapia oral.

Palavras-chave: doencas autoimunes, crianca, Penfigoide bolhoso.

ABSTRACT

Introduction: Bullous pemphigus is an autoimmune vesiculobullous disease predominant in the
elderly, being rare in children and uncommon in infants. The disease is initially characterized
by itching and excoriations that later evolve to the formation of blisters, mainly on the hands
and feet, besides the involvement of oral and genital mucosa. Objective: to report the case of a
three-month-old healthy infant who came to the emergency room brought by his mother with
vesiculobullous subepidermal lesions that had been evolving for twenty days. Method: The
information was obtained through medical record review, interview with the patient's mother,
photographic record of the disease's evolution and literature review. Final considerations: The
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disease in children has a better prognosis than in the elderly and has satisfactory results with
oral corticotherapy.

Keywords: autoimmune diseases, child, bullous Penphigoid.

1 INTRODUCAO

O penfigbide bolhoso (PB) faz parte de um grupo de doencas bolhosas autoimunes
cronicas, da qual ha a formacéo de bolhas subepidérmicas pelo corpo. E comum acometer 0s
idosos, ndo tendo predilecdo por raca e sexo e raramente acomete bebés 2.

A separacdo focal da epiderme e da derme é que resulta na formacdo de bolhas
subepidérmicas. Nessa doenca, 0s auto-anticorpos do PB sdo direcionados contra componentes
da membrana basal. A maioria desses anticorpos pertence a classe das imunoglobulinas G e se
liga principalmente a duas proteinas hemidesmossdmicas: o antigeno de 180 kD (BP180) e o
antigeno de 230 kD (BP230) 2.

As manifestacGes cutaneas do PB sdo polimorficas. Geralmente comeca com uma fase
pruriginosa ndo bolhosa que pode persistir por dias a meses. Depois, aparecem placas
urticariformes, eczematosas ou lesGes semelhantes a nodulos, sendo de dificil diagnostico.
Forma-se bolhas tensas, serosas ou hemorragicas de 1 a 3 cm de didmetro, que aparecem na
superficie epitelial 3.

As lesdes tém predilecdo pelas areas flexurais, particularmente face interna das coxas,
virilha, axilas e parte inferior do abdome, podendo acometer todo o corpo, embora alguns
doentes apresentam a doenca de forma localizada. Pode haver comprometimento mucoso que
ocorre em cerca de 10 a 35% dos doentes, limitado & mucosa bucal *.

O diagnostico da doenca ¢ feito através da relacdo entre quadro clinico, histopatologia
e exames de imunofluorescéncia. A microscopia de imunofluorescéncia é o teste padrdo-ouro
para demonstrar os anticorpos ligados ao tecido. Na imunofluorescéncia direta encontram-se
depdsitos de 1gG e complemento (C3) na zona da membrana basal, com IgG em torno de 90 a
95% dos casos e C3 em 100% deles. Depositos de 1gG raramente estdo presentes na auséncia
de C3, mas a presenca de IgA, IgM e IgE tem sido descrita. Na imunofluorescéncia indireta
encontra-se 1gG da subclasse 1gG4, importante para o diagnostico diferencial do penfigoide
bolhoso em relagdo a outras dermatoses, como herpes gestacional, penfigdide cicatricial,
epidermdlise bolhosa adquirida, lGpus eritematoso sistémico bolhoso, dermatite herpetiforme e
dermatose por IgA linear. Desse modo, 0s niveis de anticorpos se relacionam diretamente com

a atividade da doenca >®.
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Trés categorias de medicamentos podem ser usadas para tratar o PB. A primeira
categoria sdo os anti-inflamatérios, como esteréides topicos, sulfonamidas e antibidticos com
propriedades anti-inflamatorias, como a tetraciclina. Outra classe de medicamentos consiste
naqueles que diminuem a producdo de anticorpos, como esteroides sistémicos, azatioprina,
metotrexato, micofenolato, ciclosporina e rituximabe. Finalmente, tratamentos que aumentam
a eliminacg&o de anticorpos anormais como plasmaferese e imunoglobulina intravenosa (IVIG)
podem ser realizados °.

O PB localizado pode ser tratado com sucesso apenas com esterdides topicos. Ja a
doenca mais extensa, geralmente é tratada com agentes anti-inflamatorios e imunossupressores
sistémicos, como os corticosteroides orais °. As doses orais de prednisona/prednisolona variam
de 0,3 a 1,25 mg/kg de peso corporal/dia, o que geralmente controla a doenga em 1-2 semanas.

Depois, a dose é progressivamente reduzida e as bolhas cicatrizam sem deixar cicatrizes ’.

2 MATERIAL E METODOS

Descreveremos o caso de um paciente do sexo masculino, 3 meses de idade, de historico
saudavel, o qual veio ao pronto atendimento trazido pela mée no periodo de marco de 2021,
para esclarecimento de lesbes vesiculobolhosas presentes no corpo da crianca.

As informacdes foram obtidas através da revisdo de prontudrio, entrevista com a mae

do paciente, registro fotografico da evolucéo da doenca e revisdo da literatura.

3 RELATO DO CASO
3.1 ANAMNESE

Paciente H.S.C, branco, masculino, 3 meses. Nascido de cesérea, a termo, gestagdo sem
intercorréncias e pais sem comorbidades.

Realizou amamentacdo natural até 2 meses e apds foi associada alimentacdo artificial
por complemento.

Deu entrada no pronto atendimento em que se registrou lesdes vermelhas e com bolhas
de aparecimento subito, localizadas no tronco, membros superiores e inferiores (FIGURA 1) e
principalmente nas extremidades (FIGURA 2) com inicio ha 20 dias.

A mae do paciente nega estado febril, alteragdes do trato digestivo ou outras alteragdes

relevantes.

Figura 1- Vesiculas bolhosas localizadas no tronco, membros superiores e inferiores.
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Fonte: Imagem do Autor.

Figura 2- Vesiculas bolhosas nas extremidades

Fonte: Image do Autor.

3.2 EXAME DERMATOLOGICO

Lesdes eritemato-edematosas sobre base eczematosa em praticamente todo o tegumento
e presenca de vesiculas bolhas tensas, algumas erodidas principalmente nas extremidades e na
area da fralda.

Sem lesdes nas mucosas.

3.3 HIPOTESES DIAGNOSTICAS
Hipdteses diagnosticas iniciais:
1. Acrodermatite enteropatica primaria — doenca em lactentes com deficiéncia de zinco,
principalmente quando ndo ha amamentacédo natural exclusiva.

2. Doencas bolhosas na infancia — Pénfigo, penfigoide bolhoso.
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3.4 EXAMES SUBSIDIARIOS

Foi realizado exames de sangue como: Hemograma Completo, para verificar se ha
infeccOes agudas, seja virais ou bacterianas; Perfil Bioquimico Hepético através dos exames de
Transaminase Piravica (TGP) e Transaminase Oxalacética (TGO) para avaliar a funcao
hepatica e afastar farmacodermia que possa afetar o figado; Glicemia para avaliar a
possibilidade do uso de corticdides no bebé; e dosagem de Zinco para afastar diagndstico
diferencial de Acrodermatite enteropatica primaria. Ainda, foram realizados exames de Ureia e
Creatinina.

O exame anatomopatoldgico foi realizado através de um fragmento de pele com
1,0x0,5x0,4 cm, de superficie acastanhada, rugosa e fosca. Ao corte, tecido branco e elastico.

O exame de imunofluorescéncia direta e indireta ndo foi realizado por ser um exame
mais especifico, de alto custo e dificil de ser encontrado na maioria dos laboratorios e hospitais.

Mediante os exames de sangue juntamente com a bidpsia, por meio de correlagdo
clinico-laboratorial, concluiu-se o diagnostico de dermatite bolhosa subepidérmica - penfigdide

bolhoso.

3.5 CONDUTA
O tratamento instituido foi prednisolona 3mg/ml, sendo 2 ml por dia por 2 semanas,

associado a doses regressivas retirando 0,5 ml por semana por 4 semanas.

3.6 EVOLUCAO
Apbs 4 semanas do inicio do tratamento, houve a remissdo das bolhas do corpo do
paciente (FIGURA 3).
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Figura 3- Remissdo das bolhas.

Fonte: Imagem do Autor.

Ap0s 6 semanas, houve clareamento completo das lesdes (FIGURA 4), com a suspensao

de todos os medicamentos.

Figura 4- Clareamento completo das lesges.
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Fonte: Imagem do Autor.
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3.7 PROGNOSTICO E ACOMPANHAMENTO

De acordo com a literatura, o progndéstico em lactentes e criangas € melhor do que os
adultos, pelo seu curso autolimitado e pela sua boa resposta a corticoterapia.

O paciente nesse caso seguiu com acompanhamento ambulatorial mensal, por um

periodo de 3 meses.

4 DISCUSSAO

O penfigoide bolhoso (PB) € uma dermatose bolhosa subepidérmica ocasionada pela
falta de unido entre a epiderme e a derme. A etiologia da doenca é desconhecida, porém, tem-
se a participacdo de fendbmenos imunes, na qual os auto-anticorpos séo direcionados contra
componentes da membrana basal. Esses anticorpos, em sua maioria, pertencem a classe das
Imunoglobulinas G e se ligam a duas proteinas: BP180 e B230 dos hemidesmossomos 2.

A doenca é caracterizada clinicamente por maculas eritematosas, papulas e bolhas
grandes, de conteudo claro ou hemorragico. No inicio, desenvolve-se prurido intenso com
escoriagdes, evoluindo para as bolhas. As lesbes possuem preferéncias pelas areas flexurais,
particularmente face interna das coxas, virilha, axilas e parte inferior do abdome, podendo
acometer todo o corpo. Pode haver comprometimento mucoso que ocorre em cerca de 10 a 35%
dos doentes, geralmente limitado & mucosa bucal. Os labios sdo raramente acometidos®.

E necessario o diagndstico baseado no quadro clinico, histopatologia e exame de
imunofluorescéncia direta e indireta (caso seja possivel ser realizado) para confirmar o caso °.

Como fator de risco, na literatura ha alguns casos de associacdo do PB com neoplasia.
Recentemente, o PB foi associado a doencas neuroldgicas como a doenca cerebrovascular,
deméncia, doenca de Parkinson, epilepsia e esclerose multipla. H& também alguma associacao
desta patologia com farmacos, como a furosemida, espironolactona, metformina+gliptinas e
alguns neurolépticos®. Nesses casos, a descontinuacio do farmaco agressor resulta em melhora®.
Entretanto, hd davidas na literatura se essa relacdo é real e pode afetar lactentes, pois essas
doencgas costumam ocorrer em faixa etaria mais alta, como nos idosos.

Os corticosteroides sistémicos sao a base do tratamento (prednisona ou prednisolona 1
a 2 mg/kg/dia). Sulfapiridina, dapsona e azatioprina podem ser usados para poupar o0 uso de
corticdides, principalmente no paciente infantil. O transtorno tende a regredir em média de 5
meses 0.

A doenca tem excelente prognostico, melhor na populagdo pediatrica que em adultos.

Pode haver recidivas, apesar de menor intensidade que o primeiro episodio °.
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5 CONSIDERACOES FINAIS

O pénfigo bolhoso é uma doenca rara e incomum na pratica diaria, principalmente na
populacdo pediatrica. O conhecimento e exposi¢do do caso € importante para que profissionais
possam ter referéncias quando se depararem com casos de dermatoses bolhosas, visto que ha
uma grande similaridade entre elas. Assim, é preciso considerar a relevancia do diagnéstico e
conduta precoce do caso, visando a melhor qualidade de vida do paciente e reduzindo as

chances de recorréncia da doenca.
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