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Pénfigo bolhoso em lactente: um relato de caso

Bullous Pemphigus in Infant: A Case Report
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Resumo
http://www.seer.ufms.br/index.php/p
ecibes/index
O Pénfigo bolhoso é uma doenca vesiculobolhosa auto-imune que afeta predominantemente individuos
idosos. A sua ocorréncia é rara na idade pediatrica e excepcional em lactentes. Descreveremos 0 caso
clinico de um lactente de quinze meses, previamente saudavel, internado para esclarecimento de lesdes
cuténeas eritemato-vesiculobolhosas com vinte e cinco dias de evolugdo. Na grande maioria dos casos
0 quadro clinico é similar a forma do adulto, mas possui algumas peculiaridades, como, acometimento
preferencial das regifes palmo plantares e envolvimento mais frequente das mucosas oral e genital.
Possui melhor prognostico do que os adultos, quer pelo seu curso autolimitado, quer pela sua boa
resposta a corticoterapia. O progndstico da doenga na infancia é benigno. A maioria dos casos dura
menos de um ano, porém ha relatos isolados com duracdo superior a dois anos.
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Pediatria. Bullous pemphigoid is an autoimmune vesiculobullous disease that predominantly affects elderly

individuals. Its occurrence is rare in pediatric age and exceptional in infants. We will describe the clinical

Keywords: Bullous case of a fifteen-month-old, previously healthy infant, hospitalized for clarification of erythematous-
pemphigus. Vesicubulous. vesiculobullous skin lesions with twenty-five days of evolution. In the vast majority of cases, the clinical
Pediatrics. picture is similar to that of the adult, but it has some peculiarities, such as preferential involvement of the

plantar regions and more frequent involvement of the oral and genital mucosa. It has a better prognosis
than adults, either for its self-limited course or for its good response to corticotherapy. The prognosis of
the disease in childhood is benign. Most cases last less than a year, but there are isolated reports lasting
more than two years.
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1. Introducéo

O pénfigo bolhoso infantil, foi descrito pela
primeira vez em 1970, e é uma das dermatoses bolhosas
pediatricas de menor frequéncia. De aproximadamente 60
casos publicados na literatura, cerca de 16% ocorreram em
lactentes. O PB representa um grupo de dermatoses bolhosas
de etiologia desconhecida, que se caracterizam pela perda da
unido entre a epiderme e derme, sendo que a participacéao de
fendmenos autoimunes esta demonstrada pela presenca de
anticorpos que reagem a componentes  dos
hemidesmossomas da membrana basal. Na generalidade o
quadro clinico é sobreponivel a forma do adulto, mas possui
algumas peculiaridades, a saber, atingimento preferencial
das regides palmo plantares em envolvimento mais
frequente das mucosas oral genital e melhor progndstico,
guer pelo seu curso autolimitado, quer pela sua boa resposta
a corticoterapia.

2. Material e Métodos

O pénfigo bolhoso é uma doenca vesiculobolhosa
auto-imune que afeta predominantemente individuos idosos.
A sua ocorréncia é rara na idade pediatrica e excepcional em
lactentes. Faremos o relato de caso transversal de carater
descritivo de um lactente de quinze meses, previamente
saudavel, internado na enfermaria pediatrica do HUMAP no
periodo de abril a maio de 2018, para esclarecimento de
lesGes cuténeas eritemato-vesiculobolhosas.

A crianca veio encaminhada de uma Unidade
Basica de salde, onde estava em acompanhamento e
tratamento ha 25 dias, ndo sendo possivel realizar o
diagnostico e os tratamento corretos, com necessidade de
consulta especializada. Descreveremos esse caso a fim de
expor um caso incomum na préatica diaria, para que assim
outros profissionais possam ter referéncias quando se
depararem com casos semelhantes e assim realizarem

diagndstico e tratamento precoce da patologia.Ao dar

entrada no servico do HUMAP foram realizados exames
laboratoriais e bidpsia da lesdo, que permitiram o

diagnostico correto e o inicio do tratamento adequado.O

paciente permaneceu internado na enfermaria pediatrica por
trinta dias e recebeu alta para acompanhamento ambulatorial
com o servico de Dermatologia do HUMAP, realizando

consultas anuais de retorno.O estudo apresenta riscos

minimos ao participante, visto que garantimos a sigilosidade
na coleta de dados no prontuario médico, onde buscamos
informagdes adicionais e resultados de exames clinicos e

laboratoriais.Informamos que solicitamos a dispensa do

Termo de Consentimento Livre e Esclarecido/ TCLE dos
pais e/ou responsaveis, visto que ndo ha a possibilidade de
contato com 0s mesmos j& que residem em outro municipio
(foi tentado contato via telefone, sem sucesso), e devido ao
longo periodo interconsultas, ndo teremos contato com o
paciente durante a realizacdo do trabalho. Declaro que o
projeto passou por avaliagdo do comité de ética, com
aprovacao na Plataforma Brasil
CAAE: 03829418.1.0000.0021 / Numero do Parecer:
3.096.641. E aprovacdo na GEP, na resolugdo n° 04 de 18 de
janeiro de 2019 boletim de servigo n°235 de 22 de janeiro de
20109.
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3. Relato de caso

Paciente G.H.A.S, 1 ano e 3 meses, deu entrada no
pronto atendimento pediatrico do HUMAP, acompanhado
pelo pai, relatando que ha 25 dias, surgiram lesdes elevadas,
eritematosas e pruriginosas em face anterior do cotovelo
esquerdo, que progressivamente foram se espalhando pelo
membro, atingindo ombro, com mudanga do aspecto, agora
endurecidas. Com nove dias de evolucdo da doenca
comecaram a aparecer lesGes bolhosas com conteudo claro,
em tronco anterior e posterior, que se rompiam e formavam
crostas. Com 15 dias de evolucdo as lesdes, bolhosas
confluentes que evoluiam para crostas associadas a prurido e
dor intensa, se espalharam difusamente pelo corpo, atingindo
inclusive couro cabeludo, regido genital, palma das maos e
planta dos pés. Durante esse periodo a crianca foi internada
por diversas vezes em unidades de pronto atendimento, sendo
medicada com  anti-histaminicos,  antibiéticos e
antirretrovirais (cefalexina e aciclovir), sem sucesso no
tratamento. Sendo entéo encaminhada ao servico de pediatria
do HUMAP. Pai relata que paciente era previamente higido e
tinha apresentado amigdalite bacteriana dez dias antes do
surgimento das lesbes, sendo tratado com amoxicilina-
clavulanato e dexametasona, com melhora do quadro. Nega
internacBes previas ou alergias medicamentosas. Paciente
morador de zona rural, mora em casa de alvenaria, pai
trabalha com agrotoxicos, porém relata que crianga ndo tinha
contato com os mesmos. Apds avaliacdo pela equipe de
Dermatologia e infectologia do hospital, o paciente teve as
seguintes  hipoOteses diagnosticas: Pénfigo  bolhoso?
Epidermélise? Dermatose bolhosa por IgA/ autoimune? Foi
realizada a bidpsia de pele em dois fragmentos, exames
laboratoriais e sorologias e iniciado tratamento
medicamentoso com antibioticoterapia - ceftriaxona 100
mg/kg/dia e dapsona 1,5mg/kg/dia, corticoterapia com
prednisona 1 mg/kg/dia, além de tratamentos topicos com
permanganato de potassio, mupirocina 2%, e medicamentos
para alivio da dor e prurido. Apés inicio do tratamento
correto, as lesdes comecaram a regredir rapidamente, com
importante melhora do estado geral do paciente. A crianga
permaneceu internada no servigo por 30 dias. Recebeu alta
hospitalar, com orienta¢cdes de manter o tratamento com a
dapsona, e seguir acompanhamento e aguardar resultado da
bidpsia no ambulatério de dermatologia do Humap. Um més
ap6s a alta hospitalar crianca retorna para consulta
ambulatorial, ainda com a presenca de raras bolhas tensas em
dorso de mados e antebraco, e com maculas eritemato-
hipercrdbmicas generalizadas, cicatriciais. O laudo da bidpsia
veio com presenga de fluorescéncia continua intensa em
ZMB para C3 e 1IgG, fechando assim o diagndstico com
Penfigdide Bolhoso. A crianca manterd o tratamento
medicamentoso com a dapsona por no minimo dois anos, com
acompanhamento ambulatorial a cada trés meses.

4 . Discussao

O pénfigo bolhoso (PB) é doenga autoimune, crénica,
limitada, com formacdo de bolhas, principalmente em
individuos idosos, de todas as racas. Os casos ocorrem
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esporadicamente na infancia, e ndo ha evidéncias de que exista
um componente genético no desencadeamento da doenca. A
doenca é caracterizada clinicamente pela combinacdo de
méculas eritematosas, papulas, placas e vesiculas, bolhas
grandes, tensas e areas de erosdes (Cunha,2009). Nos estadios
recentes da doenga pode haver manifestacdes inespecificas
com prurido intenso, escoria¢Bes e auséncia de bolhas, fase
inicial ou pré-bolhosa do PB, sendo extremamente dificil
estabelecer o diagndstico nessa fase. E descrita a associagio
do PB com neoplasia, sendo de extrema importancia sua
exclusdo. Recentemente, o PB também foi associado a
doencas neuroldgicas como a doenca cerebrovascular,
deméncia, doenca de Parkinson, epilepsia e esclerose
maultipla. Tendo também alguma associacdo com os farmacos:
furosemida, espironolactona, metformina +gliptinas e alguns
neurolépticos (Simdes, 2018). Sendo essas associagcdes mais
encontradas em adultos. O diagnoéstico é baseado no quadro
clinico, a histopatologia e imunofluorescéncia direta e
indireta. Importantes para o diagnostico diferencial do
penfigdide bolhoso em relacéo a outras dermatoses, como por
exemplo epidermdlise bolhosa adquirida, lapus eritematosos
sistémicos bolhoso, dermatite herpetiforme e dermatose por
IgA linear (Quattrino,2007). Na atualidade ja se dispde
comercialmente do teste de Elisa para detectar os anticorpos
circulantes sendo um teste pratico e de fécil execucdo,
podendo ser util para prever recidivas da doenca apds
interrupcdo da terapia. No tratamento nas formas tradicionais
da doenca, podemos utilizar o corticosterdide sistémico, como
a prednisona associado a dapsona. Outros tratamentos podem
ser utilizados, como a tetraciclina associada a nicotinamida,
metotrexato, azatioprina, ciclosporina, imunoglobulina
endovenosa e plasmaférese (Souza, 2005). O progndstico da
doenca na infancia é benigno. A maioria dos casos dura menos
de um ano, porém ha relatos isolados com durag&o superior a
dois anos.

5. Concluséo

O pénfigo bolhoso é uma doenga rara, com poucos
casos descritos na populacdo pediatrica. O conhecimento das
caracteristicas é importante para o diagndstico diferencial de
doencas bolhosas na infancia. A corticoterapia é a base do
tratamento, mas os cuidados com a limpeza local e tratamento
de infec¢des secundarias sdo de extrema importancia. O
presente caso mostra a importancia de se considerar esse
diagndstico precoce na populacdo pediatrica, com
consequente melhora no atendimento e na conducéo do caso,
melhorando assim a qualidade de vida do paciente e reduzindo
as chances de recorréncia da doenca.
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