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incidéncia nas microrregioes do estado de Goias, baseadas em
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Endemic pemphigus foliaceus: social and demographical
characteristics and incidence in the microregions of Goias,
based on patients seen at the Tropical Diseases Hospital,
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Resumo: FUNDAMENTO — O pénfigo folidceo endémico é doenca auto-imune, cutanea, bolhosa, com incidéncia
maior na regido Centro-Oeste do Brasil e menor em alguns paises sul-americanos. Embora tenha sido demons-
trado seu cardter auto-imune pela presenca de auto-anticorpos e a importancia da predisposi¢io genética, nao
estdo ainda claramente estabelecidos os fatores ambientais intervenientes.

OpjETIVOS — Conhecer as caracteristicas sociodemograficas da doenga, bem como sua distribuicio no Estado de Goids.
METopos — Foram analisados 210 prontudrios com diagndstico estabelecido no periodo de1996 a 2001. As
informacoes demogrificas foram correlacionadas com as da populagio do estado, e a incidéncia da doenga,
determinada em cada uma de suas microrregioes.

RESuULTADOS — Maior incidéncia da doenca na terceira década e na zona rural, leve ocorréncia familiar e sem pre-
dilecao por sexo. O maior contingente (74,3%) de pacientes foi do Estado de Goids, e a maior incidéncia, nas
microrregioes de Anicuns, Chapada dos Veadeiros, Rio Vermelho, Vale do Rio dos Bois, Ipord e Aragargas.
CoNcLUsOEs — Houve predominio da doenca na terceira década e naqueles com domicilio ou atividade na zona
rural. Foram detectadas, pelo cilculo do coeficiente de incidéncia, dreas de concentracio da doenca em algu-
mas microrregioes, principalmente na zona central do Estado de Goids. Novas pesquisas sao necessarias para
esclarecer as causas dessa concentragao ecoldgica.

Palavras-chave: Doencas auto-imunes; Doencas endémicas; Pénfigo/epidemiologia

Abstract: BACKGROUND: Endemic pemphigus foliaceus is an autoimmune, cutaneous and bullous disease, most
incident in the Midwest of Brazil and with a lower incidence in some South-American countries. Although its
autoimune character has been demonstrated by the presence of autoantibodies and by the importance of
genetic predisposition, the environmental factors that trigger the disease have not been clearly established yet.
Opjecives: 1o know the distribution of the disease in the State of Goias, and its social and demograpbic characteristics.
MEerHODS: Two bundred and ten patient records with an established diagnosis from the period between 1996
and 2001 were analyzed. Demographical information was correlated with the State population, and the
incidence of the disease was determined for each of its microregions.

Resurrs: A bigher incidence of the disease was observed in the rural areas, among patients in the third
decade of life, with a slight familiar occurrence and with no gender preference. The largest contingent (74.3%)
of patients came from the State of Goids, and the greatest incidences occurred in the microregions of Anicuns,
Chapada dos Veadeiros, Rio Vermelbo, Vale do Rio dos Bois, Ipord e Aragarcas.

Conctusions: There was a prevalence of the disease in the third decade of life and in those individuals who
lived or worked in rural areas. Disease concentration areas were detected, through calculation of an
incidence coefficient, in some of the microregions, especially in the central area of the state of Goids. Further
research is necessary to clarify the reasons for this ecological concentration.
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INTRODUCAO

O termo pénfigo refere-se a um grupo de doen-
¢as com comprometimento cutineo e algumas vezes
mucoso, que tem como caracteristica comum a pre-
senca de bolhas intraepiteliais acantoliticas."”

O pénfigo folidceo é considerado doenca de
carater auto-imune, cronica e endémica em algumas
regides do mundo."” Apresenta duas formas clinicas
bem distintas: o pénfigo de Cazenave e o pénfigo
folidceo endémico (PFE) ou fogo selvagem. Ambos
apresentam o mesmo quadro clinico, a mesma base
histologica e imunoldgica, diferenciando-se por seus
aspectos epidemioldgicos.” O pénfigo de Cazenave,
apesar de ocorrer em criangas, na maioria das vezes
manifesta-se a partir da quarta década e nao apresen-
ta cariter endémico."*

O PFE incide predominantemente em adultos
jovens e adolescentes que vivem proximo a corregos
e rios, em 4reas rurais e em algumas tribos indige-
nas, sem predilecio por sexo ou raca."**’ A literatu-
ra refere-se a ocorréncia familiar como uma de suas
caracteristicas, e trabalhos recentes mostram que,
em sua maioria, 0s casos sio geneticamente relacio-
nados.l,z‘l(],ll

O PFE tem sido descrito esporadicamente em
varios outros paises das Américas — do México ao
norte da Argentina, principalmente Paraguai, Bolivia,
Peru e Venezuela — e em algumas zonas tropicais no
continente africano, como a Tunisia.”"

No territério brasileiro ocorre nas regioes situa-
das entre 45° e 60° de longitude oeste e entre 5° e 25°
de latitude sul com altitudes entre 500 e 800 metros,
sendo rara sua ocorréncia abaixo de 400 metros, atin-
gindo sua maior incidéncia no Distrito Federal e nos
estados de Goias, Mato Grosso do Sul, Mato Grosso,
Tocantins, Minas Gerais, Parani e Sio Paulo.”’
Inicialmente a doenga era conhecida como pénfigo
folidceo sul-americano e pénfigo folidceo brasileiro. A
partir do final da década de 1980 passou a ser deno-
minada pénfigo folidceo endémico, designagio que
reflete, com mais precisao, sua principal caracteristica
diferencial, a endemicidade.>>"*""

O primeiro registro de PFE no Brasil foi feito
por Paes Leme em 1903. Em 1912 foram comunicados
novos casos oriundos de Minas Gerais e da regido nor-
deste de Sao Paulo. Na década de 1930, o nimero de
casos aumentou significativamente em Sao Paulo. A
partir dos anos 40 a endemia avanca em Siao Paulo
para oeste e sudoeste, ultrapassando suas fronteiras,
e, nos anos 50, ganham projecao os focos de Goids e
Mato Grosso, e, pouco depois, os do norte do Parana.
Goids e Mato Grosso tornaram-se os focos mais den-
sos do PFE, colocando a regido Centro-Oeste como a
de maior incidéncia, ap6s o declinio da endemia em
Sio Paulo e Minas Gerais.”"”"” Excetuando-se esses
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grandes focos, ¢ pouco expressivo o namero de casos
registrados nos demais estados, como Pard, Amazonas
e Rio de Janeiro.’

Assim, a histéria epidemioldgica do PFE no
Brasil mostra uma ascensao seguida de queda em
algumas regioes, trajetoria coincidente com o desbra-
vamento e a ocupacio dessas regioes, embora esse
fato ndo se tenha repetido no caso de Rondodnia, por
razbes ainda nao conhecidas. Atualmente, parece
haver uma estabilizagio da endemia em areas restri-
tas, remanescentes dos grandes focos.?

O presente estudo tem como objetivo rever o
comportamento do PFE em Goids nos aspectos demo-
graficos, buscando identificar as dreas de maior con-
centracao da doencga, mediante cilculo de sua inci-
déncia nas microrregides do estado, com base em
uma série de casos.

METODOS

O estudo foi realizado no Hospital de Doencas
Tropicais/Anuar Auad (HDT/AA) em Goidnia, GO, uma
unidade de atencdo tercidria que integra o Sistema
Unico de Sadde (SUS), como referéncia regional para
doengas infectocontagiosas e PFE.

Atualmente funciona com o total de 120 leitos,
unidades de terapia intensiva (UTI) para adultos e
criangas e 13 ambulatérios, além de laboratério de
apoio e servico de radiologia."

Os pacientes referenciados como portadores de
PFE sio atendidos ambulatorialmente, independente
de agendamento. Confirmado o diagndstico, recebem
medicacio do proéprio hospital, sendo internados
quando necessario e acompanhados diariamente por
dermatologistas e médicos residentes dessa especiali-
dade.

O tipo de estudo escolhido foi a série de casos,
em que se incluiram todos os 210 pacientes com diag-
noéstico de PFE estabelecidos no periodo de 1996 a
2001, atendidos no HDT/AA.

A incidéncia da doenca nas microrregioes do
estado foi calculada determinando-se o nimero de
casos por 100 mil habitantes, segundo o local de resi-
déncia ou de trabalho por ocasiao do inicio da doen-
ca e os dados demogrificos do Anudrio Estatistico do
Estado de Goids/1996." A significincia estatistica foi
realizada pelo teste X2 de aderéncia."

Os programas utilizados para armazenamento,
processamento e andlise dos dados foram o Fox-Pro,
Epi-Info 2000 e Excel.

RESULTADOS

No grifico 1 observa-se que foram atendidos
210 casos novos de PFE no HDT/AA, no periodo de
1996 a 2001, e que a incidéncia anual foi praticamen-
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GRrAFICO 1: Pénfigo folidceo endémico: distribuicao anual dos
casos (HDT/AA - GO, 1996-2001)

te estavel, apesar de ligeira acentuacao em 1997.

Os grificos 2 e 3 mostram a freqiéncia e a
situacio da ocorréncia familiar, respectivamente,
apontando 18,1% dos casos e preponderancia de
casos entre irmaos e tios.

No grafico 4 observa-se que a maioria dos
pacientes residia no Estado de Goias.

A tabela 1 indica que a doenca é rara na infin-
cia, tem incidéncia maior a partir da adolescéncia
(com ligeiro predominio na terceira década) e no
ambiente rural (residéncia ou trabalho) e sem dife-
renga significativa entre os sexos.

Na tabela 2 observa-se que a maioria dos
pacientes, no momento do atendimento, residia nas
microrregioes de Goidnia (18,6%), Anicuns (11,6%),
Anipolis (10,9%), entorno de Brasilia (10,2%) e Rio
Vermelho (9,6%). Ja o coeficiente de incidéncia da
doenca nessas microrregides foi maior do que o per-
centual de pacientes apenas nas de Anicuns e Rio
Vermelho, fato também observado em outras micror-
regioes, principalmente na Chapada dos Veadeiros,
Vale do Rio dos Bois, Iporad e Aragarcas.

A figura 1, no mapa do Estado de Goids, mostra
que o coeficiente de incidéncia variou de 1 a 17,8/100
mil habitantes nas diversas microrregioes, situando-se
acima de 16/100 mil habitantes nas de Rio Vermelho e
Anicuns; entre 10 e 16/100 mil habitantes na Chapada
dos Veadeiros; e entre 3,5 e 10/100 mil habitantes nas
microrregides do Vale do Rio dos Bois, Ipord e
Aragarcas. Nas demais o coeficiente de incidéncia ficou
abaixo de 3,5/100 mil habitantes, exceto na de Sao
Miguel do Araguaia, que mostrou auséncia de casos.

DISCUSSAO
Como o HDT/AA é um centro de referéncia para
PFE no estado, seria licito admitir que para ele é enca-
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GRAFICO 2: Pénfigo folidceo endémico: distribuicio dos pacientes
segundo a ocorréncia familiar (HDT/AA — GO, 1996-2001)
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GRAFICO 3: Pénfigo folidceo endémico: distribuicio segundo o
grau de parentesco (HDT/AA — GO, 1996-2001)
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GRAFICO 4: Pénfigo folidceo endémico: distribuicao dos pacientes
por domicilio, segundo a procedéncia (HDT/AA — GO, 1996-2001)
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TABELA 1: Pénfigo folidceo endémico: distribuicio dos pacientes segundo dados demogrificos no inicio
da doenca em relacio aos da populagiao do estado (HDT/AA — GO, 1996-2001)

Variaveis Freqiiéncia % pacientes Incidéncia* X2
Idade (anos)
0a9 6 2,8 0,7
10 a 19 49 23,4 5,2
20229 56 26,7 6,9
30 a 39 34 16,2 5,2
40 a 49 29 13,8 6,3
>50 36 17,1 0,4
Sexo
Feminino 118 56,2 5,4 p>0,05
Masculino 92 438 4,2
Domicilio/Atividade profissional
Rural 920 429 8,6 p<0,05
Urbana 115 54,7 35
Sem informagao 5 2.4

*Coeficiente por 100 mil habitantes, segundo as varidveis analisadas.

TaBELA 2: Pénfigo folidceo endémico: distribuicio dos pacientes e coeficiente de incidéncia nas microrregioes
do estado (HDT/AA — GO, 1996-2001)

Local Freqiiéncia % pacientes Incidéncia *
Microrregioes

1. Sao Miguel do Araguaia 0 - -

2. Rio Vermelho 15 9,6 16,4
3. Aragarcas 2 1,3 3,6
4. Porangatu 9 5,7 3,9
5. Chapada dos Veadeiros 6 38 11,4
6. Ceres 8 5,1 38
7. Anapolis 17 10,9 3,9
8. Ipora 3 2 4,7
9. Anicuns 18 11,6 17,8
10. Goiania 29 18,6 1,9
11. Vao do Parana 3 2 3.4
12. Entorno de Brasilia 16 10,2 2,5
13. Sudoeste de Goids 7 45 2,6
14. Vale do Rio dos Bois 5 3,2 5,1
15. Meia Ponte 10 6,4 3.4
16. Pires do Rio 3 2 3,7
17. Catalao 2,5 3.6
18. Quirinoépolis 1 0,6 1,1

* Coeficiente por 100 mil habitantes.

minhada a quase-totalidade dos pacientes de Goias.
Assim, pode-se considerar a presente casuistica repre-
sentativa para abordagem demogrifica dessa doenca
no estado.'

De 1996 a 2001 foram registrados 210 casos
novos de PFE no HDT/AA, com incidéncia anual prati-
camente estavel."

Embora alguns casos tenham surgido na infin-
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cia, a maioria ocorreu a partir da adolescéncia, com
ligeiro pico no adulto jovem (terceira década), dado
concordante com a literatura.””™"""

Quanto ao sexo (base populacional), apesar de
o coeficiente de incidéncia da doenca ser ligeiramen-
te maior no feminino, a aplicacio do teste X2 resultou
em p>0,05. ndo tendo sido demonstrada, portanto,
diferenca estatisticamente significante,” achado tam-
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FIGURA 1: Pénfigo folidceo endémico: distribui¢iao do coeficiente
de incidéncia da doenga nas microregioes do Estado
(HDT/AA — GO, 1996-2001)

bém concordante com a literatura consultada, que
refere nio haver predile¢io por sexo."*>"

Quanto a atividade profissional e ao domicilio
por ocasiao do inicio da doenca, o coeficiente de inci-
déncia foi maior nos que residiam ou desenvolviam
atividade profissional no meio rural, achado que se
mostrou significativo, pois ao se aplicar o teste X2
obteve-se p<0,05." Assim, esses dados confirmam
maior incidéncia do PFE no ambiente rural, conforme
ja assinalado na literatura."**'""

A freqiiéncia segundo a cor mostrou pequeno
predominio da nao branca (54,8%) — pardo, negro e
indio — sobre a branca (45,2%), ainda que a literatura
consultada refira a nio-ocorréncia de predilecio
quanto a essa varidvel."*>""" A ocorréncia familiar de
PFE foi positiva em 18,1% dos pacientes e maior entre
irmaos. O aspecto da composicio familiar, embora
nao tenha sido destacado pela bibliografia consulta-
da, foi incluido no estudo pela possibilidade de expo-
sicio dos familiares aos mesmos fatores de risco.
Todavia o cilculo do coeficiente de incidéncia quanto
a composic¢ao familiar, segundo o grau de parentesco
e a cor nao foi possivel pela indisponibilidade dessas
informacobes sobre a populagio do estado.

A maioria dos pacientes era proveniente do
Estado de Goias, sendo que, de suas 18 microrre-
gioes, apenas uma — Sao Miguel do Araguaia — nao
apresentou casos de PFE, dado que demonstra a
ampla distribuicao da doencga no estado. A microrre-
gido de Goidnia foi a que apresentou o maior name-
ro de doentes. Todavia, correspondendo a um terco
da populacio do Estado de Goids, contribuiu com
pouco mais de um quinto dos doentes. Ja as micror-
regides de Anicuns, Rio Vermelho, Chapada dos
Veadeiros, Vale do Rio dos Bois, Ipord e Aragarcas,
que contribuiram com 31,5% dos casos, perfazem em
conjunto apenas 10,5% da populagao do estado, evi-
denciando-se, assim, maior concentracao da doenca
nessas microrregidoes. O cdlculo do coeficiente de
incidéncia da doenca por microrregidoes mostra que
as do centro-oeste do Estado de Goids apresentaram
maiores coeficientes do que as do sul e do norte.

Quanto aos pacientes procedentes de outros
estados, o maior contingente foi de Mato Grosso, por-
tanto também da regiio Centro-Oeste.**”"

CONCLUSAO

A semelhanca do que jd se observou, o presente
estudo mostra que a incidéncia do PFE quanto a faixa
etdria foi praticamente homogénea a partir da adoles-
céncia, com ligeira acentuagao na terceira década.

Em relacdo ao sexo nio foi demonstrada dife-
renca significativa.

A correlagio do domicilio ou atividade profis-
sional dos pacientes com a composi¢cao populacional
do estado, em relagao a essas variaveis, confirmou
maior incidéncia na zona rural.

A doenca apresenta ampla e diversificada dis-
tribuicao em Goids, e, apesar do maijor namero de
pacientes nas microrregioes centrais do estado, o cil-
culo do coeficiente de incidéncia da doenga mostrou
nitida concentracdo ecoldgica apenas nas de
Anicuns, Rio Vermelho, Vale do Rio dos Bois, Iporid e
Aragarcas, situadas na regido centro-oeste do estado,
fato também observado na Chapada dos Veadeiros,
situada ao norte, dados que demandam estudos mais
aprofundados sobre as causas determinantes desse
fenbmeno. a
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