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RESUMO

Introducdo: O penfigoide bolhoso é uma dermatose
bolhosa autoimune rara e mais comum em idosos, de
carater cronico e com significativa morbidade. Evolui
com periodos de surto e remissdo. O prédromo tem
duracdo de semanas a meses e precede o surgimento das
bolhas cutéaneas. Descrigdo do caso clinico: Paciente idosa,
79 anos, com antecedentes de hipertensdo arterial,
diabetes mellitus tipo 2 e hemiparesia a direita devido
acidente vascular encefélico (AVE) isquémico. Atendida
em pronto socorro hospitalar encaminhada por médico da
atencdo basica por consequéncia do surgimento ha 20 dias
de lesBes purulentas pruriginosas em membros
superiores, inferiores e tronco sem melhora apos
tratamento com anti-histaminicos e antifangicos,
instituido devido exame micoldgico direto indicativo de
Malassezia sp.. Paciente foi internada e acompanhada pela
clinica médica, infectologia e dermatologia. Ao exame
dermatoldgico, apresentava lesbes bolhosas tensas de
contelido seroso sobre pele eritematosa. Feito bidpsia de
pele para investigacdo de penfigoide bolhoso e iniciado
banhos com clorexidina e antibioticoterapia com
oxacicilina e ceftazidima pelo quadro infeccioso
associado. Sem sucesso terapéutico, evoluiu com formagéo
de novas bolhas. Iniciado prednisona 60mg/dia com
melhora ap0s 6 dias de corticoterapia. Sem surgimento de
novas lesdes, a dose de prednisona foi gradualmente
reduzida e iniciado dexametasona tdépico. O exame
histol6gico confirmou o diagnoéstico de penfigoide bolhoso
(PB). No segundo dia de desmame, com as lesdes de pele
ja secas e praticamente cicatrizadas, a paciente evoluiu
com piora do estado geral e rebaixamento de consciéncia.
Realizado TC de crénio que evidenciou novo AVE
isquémico evoluindo para obito. Comentario: O
diagnostico precoce do PB é fundamental para a evolugéo
e melhor progndstico da doenca. Ressaltamos a
importancia de se atentar para o possivel diagndstico de
PB e realizacdo de exame histoldgico para diagnéstico
diferencial com outras dermatoses subepidérmicas
bolhosas como dermatose bolhosa linear de IgA,
epidermdlise bolhosa adquirida, lGpus eritematoso
sistémico e dermatite herpetiforme.

PALAVRAS-CHAVE: Penfigoide bolhoso, Bolha
subepidérmica, LesGes bolhosas, Corticoterapia.
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ABSTRACT

Introduction: Bullous pemphigoid is a rare and common
autoimmune bullous dermatosis in the elderly, of a chronic
character and with significant morbidity. It evolved with parts
of outbreak and remission. The prodrome has a duration of
weeks and precedes the appearance of cutaneous blisters.
Description of the clinical case: An elderly patient of 79 years
with a history of arterial hypertension, type 2 diabetes
mellitus and right hemiparesis due to ischemic
cerebrovascular accident (AVE). Attendance at hospital
emergency room by a physician at the emergency base for 20
days of trauma with antihistamines and antifungals due to
direct mycological examination with Malassezia sp.. Patient
was hospitalized and accompanied by infectology and
dermatology. At the dermatological examination, she had
lesions on the skin strains on the erythematous skin. Made
skin biopsy for pemphigus investigation and treated baths
with chlorhexidine and oxacicillin and ceftazidime for the
infectious condition associated, without success, with the
evolution of new blisters. Initiated with 60mg / day with
improvement after 6 days of steroid therapy. Without
Emerging Densities a dose of prednisone was gradual and
started dexamethasone topically. Histological examination
confirmed the diagnosis of bullous pemphigoid (PB). On the
second day of weaning with already dry and practically
healed skin lesions, a patient evolved with worse state of
consciousness and lowering of consciousness performed CT
from his book of ischemic AVE evolving to death. Comment:
Early diagnosis of BP is fundamental for the evolution and
better prognosis of the disease. The importance of the
examination for the diagnosis of PB and the accomplishment
of histological examination for the inference with other
subepidermal bullous dermatoses such as bullous acne
vulgaris of IgA, epidermolysis bullosa acquired, systemic
lupus erythematosus and dermatitis herpetiformis.

KEYWORDS: Bullous pemphigoid; Subepidermal bubble;
Bullous lesions; Corticoterapia.

1. INTRODUCAO

Penfigoide bolhoso (PB) é uma doenca cutanea
autoimune rara, mais comum em idosos, caracterizada
pela formacdo de bolhas tensas polimérficas e
pruriginosas sobre a pele saudavel ou inflamada. O
prurido é geralmente o sintoma inicial e pode estar
associado a formagdo de placas eritematosas. A
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suspeita diagnostica ocorre apés o surgimento das
lesbes bolhosas. Porém, o diagndstico nem sempre é
facil e a apresentacdo da doenga pode confundir-se com
outras dermatoses bolhosas, tardando o inicio do
tratamento adequado, que tem como primeira linha a
corticoterapia, topica ou sistémica. Apesar da baixa
mortalidade, causa prejuizo na qualidade de vida,
principalmente em idosos debilitados?.

2. CASO CLINICO

Paciente idosa, 79 anos, sexo feminino, comparece
ao pronto socorro hospitalar encaminhada por médico
da atencdo basica apresentando varias lesdes
infectadas, bolhosas e extensas em tronco, membros
superiores (MMSS) e membros inferiores (MMII),
poupando face e mucosas.

Em sua histéria patolégica pregressa trata-se de
uma paciente hipertensa, hemiparética a direita e
acamada devido sequela de AVC isquémico ha 3 anos,
portadora de diabetes mellitus tipo 2. Medicacfes de
uso habitual: losartana 50mg, anlodipino 5mg,
glimepirida 2mg e metformina 850mg.

Nos ultimos 20 dias a paciente transcorreu com
lesbes infectadas e pruriginosas em MMSS, MMII e
tronco. Em atendimento  ambulatorial com
dermatologista foi administrado anti-histaminico, sem
melhora aparente e realizado raspado dérmico para
exame micolégico direto, o qual evidenciou presenca
de Malassezia sp. Foi entdo iniciado antiflngico tépico
e oral, porém sem boa resposta.

Figura 1. Ruptura de flictenas entremeado por pele eritematosa em
membro superior.

Apo6s esse periodo as papulas pruriginosas
disseminaram para regido de tronco e dobras, havendo
confluéncia das lesdes e formacdo de flictenas serosos

BJSCR (ISSN online: 2317-4404)

V/.26,.3,pp.48-51 (Mar - Mai 2019)

com pele integra e posterior ruptura de flictenas sem
pUstulas e com formacao de celulite perilesional.

Figura 2: Flictenas rotos, bolhas tensas e lesdes crostosas
entremeadas por pele eritematosa em membro superior.

Paciente foi submetida a internagdo para clinica
médica com acompanhamento conjunto da infectologia
e dermatologia. Exame laboratorial na internacéo
evidenciando anemia normocitica e normocrémica,
leucocitose sem desvio, hiperglicemia e hipocalemia —
Hemacias 3,7milhGes/mm3 (4 - 5,2milhGes/mm3);
hemoglobina 10,1 g/dL (12 - 16g/dL); global de
leucéceitos 14300 u/L (3500 — 10000 u/L); bastonetes
1%; glicose 151 mg/dL (65 — 99 mg/dL); calcio 7,9
mg/DI (8,9 — 10,0 mg/dL). Ao exame fisico: paciente
em regular estado geral, corada, desidratada 2+/4+,
anictérica, acianotica, licida e orientada. Auséncia de
febre ou tosse. Refere perda de apetite nos Gltimos 3
dias. Aparelho cardiovascular e respiratorio sem
alteracGes. Diurese preservada. Exame dermatolégico:
cabelos e unhas de topografia normal, mucosas limpas
e sem lesbes aparentes. LesOes extensas, bolhosas,
tensas e serosas em tronco e membros. Pele com
umidade 2+/4+, elasticidade, turgor e motilidade
compativeis com a idade.

Médico infectologista solicitou biopsia de pele para
investigacdo de penfigoide bolhoso, iniciou banho com
clorexidina 2% e antibioticoterapia venosa com
oxacilina 2g de 4/4 horas e ceftazidima 1g endovenosa
de 12/12 horas devido as lesdes serem porta aberta de
infeccdo em uma paciente diabética.

Apobs quatro dias de antibioticoterapia as lesGes
cutdneas apresentaram progressao lenta e formacédo de
novas bolhas, sendo entdo iniciado prednisona
60mg/dia. A corticoterapia resultou em melhora das
lesbes, reduzindo-as em nimero. Porém, no quarto dia
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de prednisona houve o surgimento de novas bolhas com
conteldo seroso, sendo mantido corticoide na dose de
60mg/dia por mais dois dias. Totalizados seis dias de
prednisona em dose alta, foram evidenciadas melhoras
das lesbes com auséncia de celulite e ressecamento
progressivo. No sétimo dia de corticoterapia oral, foi
iniciado desmame com reducgdo para 40mg/dia e uso de
dexametasona tépica nas lesdes.

Figura 3. LesGes em resolugdo em tronco e membros.

Embora as lesGes de pele apresentassem
significativa melhora, o estado geral da paciente cursou
com relativa piora, necessitando prosseguir com a
internacdo hospitalar.

Paciente com boa aceitacdo de dieta oral,
manifestando  dispneia e geméncia. Exames
laboratoriais mantendo anemia normocitica e
normocrémica, leucocitose sem desvio para esquerda.
Radiografia de térax sem alteragdes. Iniciada
nebulizagio com B2 agonista e ipratropio e
oxigenioterapia por cateter nasal, sem melhora dos
sintomas respiratérios. Associado heparina subcutanea
para prevencao de tromboembolismo pulmonar por ser
uma paciente acamada.

Bidpsia de pele evidenciando a macroscopia
fragmentos irregulares de pele com cor brancacenta e
consisténcia firme-elastica; a microscopia, pele
apresentando hiperceratose com focos de paraceratose
e fenda intraepidérmica suprabasal contendo células
acantoliticas na luz; derme papilar edemaciada e
vascularizada com focos de infiltrado inflamatério
linfocitario, sendo conclusivo o diagnostico de
penfigoide bolhoso.

Ap6s dois dias iniciados 0o desmame da
corticoterapia oral, paciente apresentou boa evolucéo
dermatolégica, com lesdes de pele secas e praticamente
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cicatrizadas, porém cursava com piora do seu estado
geral, rebaixamento de consciéncia, anisocoria e
insuficiéncia respiratoria. No dia seguinte foi realizada
TC de cranio que evidenciou novo episddio de AVC
isquémico. Paciente evoluiu para 6bito horas depois.

3. DISCUSSAO

O PB ¢é a doenca bolhosa autoimune mais comum
em idosos. Sua evolugdo ocorre com periodos de surto
e remissdo, sendo caracterizada por bolhas
polimérficas tensas subepidérmicas causadas pela
deposicdo de imunoglobulinas e complemento na
membrana  basal, mais  precisamente  nos
hemidesmossomas — responsaveis pela coesdo entre
derme e epiderme?.

O prédromo tem duragdo de semanas a meses e
precede o surgimento das bolhas cutaneas. Nesta fase
pode ocorrer exantema pruriginoso, papular ou
urticariforme. O prurido pode ser inexistente, mas sua
associacdo é comum e intensa. Quando as bolhas se
desenvolvem a lesdo classica corresponde a bolhas
tensas de 1 a 3 cm de didmetro sobre pele eritematosa
ou ndo. Com a evolucdo das lesdes, ocorre ruptura das
bolhas deixando erosfes e crostas que se resolvem sem
deixar cicatrizes®.

Em geral, as lesGes tendem a ser numerosas e
generalizadas e se distribuem na regido inferior do
abdome, virilha, axila e face flexora dos membros.
Formas localizadas da doenga também ocorrem em até
30% dos casos, e podem ser limitadas as pernas, regido
anogenital e areas da pele que sofreram trauma
acidental ou iatrogénico, por exemplo, radioterapia®.

Observa-se frequéncia significativamente maior de
doencas neuroldgicas como deméncia, Doenca de
Parkinson e acidente vascular cerebral em paciente com
PBS.

O diagnéstico depende de achados laboratoriais
mesmo quando a clinica for fortemente sugestiva de
penfigoide bolhoso, pois diversas outras lesdes
dermatolégicas apresentam-se com bolhas
mucocutaneas®.

Caracteristicas laboratoriais:

e Biopsia da pele lesionada (borda de uma bolha

intacta) corada com hematoxilina e eosina. O

achado  histopatolégico inclui:  espongiose

eosinolfilica, principalmente nas lesbes precoces;
infiltrado de células inflamatérias dérmicas

superficiais com linfécitos, eosinéfilos e

neutrofilos; bolhas subepidérmicas com numerosos

eosindfilos em seu interior.

e Bidpsia de tecido perilesional para

imunofluorecéncia direta, sendo este considerado

padrdo ouro para diagnostico. Os achados desse
exame revelam depdsitos de 1gG e/ou C3 na
membrana basal epidérmica.

e Amostra de sangue para imunofluorescéncia

indireta (método ELISA) para deteccdo de

anticorpos (AgPB1 e AgPB2)578,

A primeira linha de tratamento consiste em
corticoterapia topica ou sistémica. Mesmo na doenca
extensa, corticoide topico de alta poténcia fornece bons
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resultados e até superiores a terapia sistémica visto que
possui mens toxicidade. A medicacdo de escolha é o
clobetasol creme 0,05%. Caso 0 uso tépico ndo seja
viavel, é recomendado o tratamento com
glicocorticoide sisttmico em doses iniciais de
prednisona ou prednisolona 0,3 mg/kg a 0,75 mg/kg por
dia. Em terapia com glicocorticoide sistémico de forma
cronica, devem ser adotadas medidas para prevenir
osteoporose*®.

Pacientes em que a terapia com glicocorticéides
sisttmicos ndo pode ser utilizada devido a
comorbidades ou outros fatores, usamos micofenolato
mofetil, azatioprina, metotrexato, dapsona ou
doxiciclina. Quando pacientes ndo respondem a
nenhum dos tratamentos citados, imunoglobulina
intravenosa ou rituximabe sdo opcdes®.

Além da avaliagdo clinica, a medigdo dos niveis
séricos de anticorpos BP180 é (til para acompanhar a
resposta ao tratamento®®.

3. CONCLUSAO

O curso clinico do PB é variavel, seguindo
geralmente um carater cronico e recidivante. Alguns
fatores evidenciam maior risco de reaparecimento da
doenca no primeiro ano de tratamento, como altos
niveis de anticorpos BP180 no momento da cessacdo da
terapia, lesdes extensas no momento do diagndstico e
deméncia associada.

O exame histologico para diagnéstico diferencial
com outras dermatoses subepidérmicas bolhosas como
dermatose bolhosa linear de IgA, epidermélise bolhosa
adquirida, l0pus eritematoso sistémico e dermatite
herpetiforme.

Trata-se de uma doenga rara, com grande
repercussdo na qualidade de vida. Dessa forma, o
clinico deve estar atento ao reconhecimento precoce e
inicio do tratamento a fim de obter melhor prognéstico.
Além disso, a orientagdo de cuidados com a pele e
encaminhamento para dermatologista podem auxiliar
no acompanhamento do doente, desde que o
referenciamento ndo atrase o inicio da terapia.
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