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RESUMO

Objetivo: Relatar um caso de pénfigo neonatal em paciente que
manifestou lesdes cutdneas extensas e criticas ao nascimento.
Descri¢do do caso: Recém-nascido do sexo masculino com lesdes
vesicobolhosas extensas em regido anterior do térax e abdome,
desde o nascimento. Admitido na ala pediatrica de um hospital
para diagnéstico etioldgico e tratamento. Com base na histéria
materna e na avaliagdo clinica, concluiu tratar-se de pénfigo
vulgar neonatal. O paciente apresentou evolucdo satisfatéria,
sem a necessidade de intervencao farmacoldgica.
Comentarios: Os casos descritos na literatura e as referéncias
avaliadas revelam o pénfigo neonatal como uma doenca de ocorréncia
rara, porém cujo conhecimento e diagnéstico precoce tém grande
relevancia clinica, considerando-se que geralmente se manifesta
com lesbes epidérmicas extensas e de aspecto critico, embora
apresente curso clinico transitério e benigno, sem necessidade de
tratamento especifico e sem relacdo com doenca futura.
Palavras-chave: Pénfigo vulgar; Doencas autoimunes;
Recém-nascido.

ABSTRACT

Objective: To report on the case of a patient with neonatal
pemphigus that had extensive and critical skin lesions at birth.
Case description: A newborn male with extensive vesico-bullous
lesions on the anterior side of his chest and abdomen at birth. He
was admitted to the pediatric ward of a hospital for an etiological
diagnosis and for treatment. Based on maternal history and a
clinical evaluation, the patient was diagnosed with neonatal
vulgar pemphigus. His progression was satisfactory and, in the
end, he did not need pharmacological interventions.
Comments: The cases reported in the literature and the references
evaluated reveal that neonatal pemphigus is rare, but that
knowledge about the disease allows for an early diagnosis to
be made. This has great clinical relevance considering that the
disease usually manifestsitself in the form of extensive epidermal
lesions, even thoughitis transient and benign, it does not require
specific treatment, and it does not have any relation with possible
future diseases.
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INTRODUCAO

O pénfigo vulgar é uma doenca caracterizada por bolhas
fldcidas e erosoes cuja causa estd relacionada A presenca de
autoanticorpos contra componentes epidérmicos, entre os
quais as desmogleinas (DSG)." E incomum na populagio
pedidtrica, representando cerca de 1,4 a 2,9% do total de
casos."” Em relagio & manifestacio clinica, habitualmente o
acometimento do pénfigo vulgar se inicia com bolhas super-
ficiais e efémeras na mucosa oral, que cursam com periodos
de remissdo e recorréncia ao longo de meses, até surgirem
bolhas cutineas entremeadas por pele sadia, com tendéncia
A generalizagao.® O diagnéstico dé-se pela associacio dos
achados clinicos ao resultado da bidpsia da pele acometida,
com imunofluorescéncia ou ensaio de imunoabsor¢io enzi-
mdtica (ELISA),® evidenciando depésito intraepidérmico
de imunoglobulinas (IgG) tipos 1 e 4. O tratamento do
pénfigo vulgar ¢ baseado no uso de doses elevadas de cor-
ticoides,'* marcadamente prednisona, sendo algumas vezes
necessaria a associagdo com imunossupressores Como meto-
trexato, ciclofosfamida, mofetil micofenolato e azatioprina.®
A evolugio é cronica e nio raro ocorrer doenca refratdria ao
tratamento; o uso de rituximabe, em tais casos, tem se mos-
trado promissor.®

O pénfigo neonatal é uma bulose autoimune transitdria
causada pela transferéncia de IgG materna, que representa
autoanticorpos contra a desmogleina-3, por meio da placenta,
quando a mie ¢ afetada por pénfigo.> Expressa-se em filhos
de portadoras de pénfigo vulgar, sendo evento transitério,
o qual cessa com o desaparecimento dos anticorpos mater-
nos. A manifestagio clinica do pénfigo neonatal é menos
severa em comparacio 2 doenga que o motivou, nio des-
crevendo-se acometimento sistémico. Os sinais e sintomas
da doenga restringem-se as lesdes cutdneas com bom prog-
néstico. Espera-se a resolucdo dos sintomas em um periodo
de trés semanas.’

Neste artigo descrevemos o caso de um paciente com
pénfigo vulgar neonatal com evolugio satisfatéria do quadro
mediante conduta clinica expectante, sem uso de imunossu-

pressores ou antibidticos.

RELATO DE CASO

Paciente recém-nascido, procedente do municipio de Mirabela,
Minas Gerais, admitido no segundo dia de vida em um hospi-
tal de Montes Claros, Minas Gerais. Sexo masculino, pardo,
nascido de parto cesdreo (indicado por distocia funcional).
Nasceu com boa vitalidade, Apgar de 1° ¢ 5° minuto de 9 ¢ 10,

idade gestacional de 40 semanas, peso de nascimento 3.250 g.

Maie com 37 anos, trés gestagoes e nenhum abortamento
anterior. Realizou nove consultas pré-natais, sorologias nega-
tivas para infec¢oes congénitas. Histdria de infec¢io urindria
no terceiro trimestre de gestagdo, tratada e com controle de
cura. A presenca de lesdes na pele e axilas levou a conduta
de biopsia desses tecidos, cujos resultados histolégicos reve-
laram achados compativeis com pénfigo vulgar. A mie foi,
portanto, diagnosticada com pénfigo vulgar alguns meses
apés o inicio da gestagdo anterior e, desde entio, foi acom-
panhada em servico de dermatologia. Utilizou azatioprina
até o primeiro més de gravidez (suspenso apds confirmacio
da gestagao) e prednisona durante todo o periodo. Ocorreu
reativagdo no segundo trimestre da atual gestacdo, entretanto
houve remissdo das lesées em curto prazo apds aumento da
dose de corticoide

Neonato veio transferido para investigacao diagnds-
tica e tratamento de lesées vesicobolhosas extensas em
regiao anterior do térax e do abdome (Figuras 1A e 1B),
bem como lesdes orais (Figura 1C) presentes desde o nas-
cimento. A admissio, encontrava-se em bom estado geral,
ativo e reativo, perfusdo capilar preservada, eupneico em ar
ambiente, sem malformacoes aparentes. Apresentava lesio
arredondada em térax, de base eritematosa, com cerca de
4 cm de didmetro, bordas bem delimitadas e descamati-
vas, com vesiculas, bolhas e crostas permeando seu interior
(Figuras 1A e 1B). Em abdome, lesdo extensa com carac-
teristicas similares, medindo 6 * 4 cm (Figuras 1A e 1B).
Exames laboratoriais realizados para rastreio infeccioso,
sem alteracoes.

Com base na histdria materna, no aspecto das lesées e na
avaliagao das evidéncias clinicas e laboratoriais, a hipétese
diagnéstica foi de pénfigo neonatal. A crianga apresentou
evolucio favordvel sem o uso de medicamentos, com remis-
sao progressiva das lesdes, sem sinais de infecgao secunddria
(Figuras 2A a 2C). Foi avaliada pela equipe da dermatolo-
gia, a qual considerou desnecessdria a realizagao de bidpsia
cutdnea, tendo em vista a histéria epidemiolégica e o curso
clinico vigente, condizentes com o diagndstico de pénfigo
vulgar neonatal.

O paciente recebeu alta no 16° dia de vida com ampla reso-
lugao das lesdes. Avaliado no ambulatério de pediatria da ins-
tituicdo com 23 dias de vida, apresentava remissdo completa
do quadro (Figura 2C).

Este estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa
(CEP) da Universidade Estadual de Montes Claros (Unimontes)
(Parecer n° 2.112.276/2017). Os dados somente foram cole-
tados ap6s assinatura do Termo de Consentimento Livre e

Esclarecido pela mie do neonato.
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Penfigo neonatal

Figura 1 Lesdes caracteristicas do pénfigo vulgar neonatal ao nascimento. (A e B) imagens fotograficas mostrando
lesdes vesicobolhosas extensas em regido anterior do térax e do abdome do neonato. As bordas sdo bem
delimitadas, apresentando aspecto descamativo e vesiculas bolhosas com crostas permeando o seu interior;
(C) lesbes no palato do neonato.

Figura 2 Processo de remissdo progressiva das lesdes caracteristicas do pénfigo vulgar no neonato. (A, B e C)
imagens fotograficas mostrando melhora das lesdes vesicobolhosas extensas em regido anterior do térax e do
abdome do neonato.
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DISCUSSAO

Pénfigo vulgar ¢ de ocorréncia rara na gravidez,” no entanto
o conhecimento da doenga tem relevincia pelo impacto que
ela possui na gestacdo e no feto, motivo pelo qual seu manejo
representa sempre um desafio. Idealmente, medidas preventi-
vas devem ser adotadas antes mesmo da concepgio. Como em
outras doencas autoimunes, o pénfigo pode estar associado &
dificuldade na concep¢io.? Além disso, condutas devem ser
adotadas no sentido de suspender alguns tipos de agentes imu-
nossupressores, ¢ a dose de corticosteroide tem de ser redu-
zida para a menor dose efetiva, para evitar complicagdes caso
ocorra a gestagio.”

Na gestante apresentada neste relato de caso, a suspen-
sdo do uso de azatioprina somente se deu apds o primeiro
més de gestagio, por ocasido do diagnéstico da gravidez, o
que impds ao feto riscos adicionais. Sabe-se, também, que
adequado controle da doenga ¢ desejdvel antes da gestagao,
tendo em vista que doengas bulosas autoimunes podem
ser moduladas pela gravidez, presumivelmente em funcio
de influéncias hormonais, com aparecimento ou exacerba-
¢do da doenca durante a gestagio ou imediatamente apds o
parto.'®!"! Lehman et al.,'? no entanto, relacionam a evolu-
¢ao adversa na gravidez a um pobre controle da doenga, com
elevados titulos de anticorpos do pénfigo. Estudos sobre a
génese da autoimunidade no pénfigo vulgar sugerem a asso-
ciagao com certos gendtipos HLA (human leucocyte antigen),
no Brasil especialmente dos loci DR e DQ), que geram célu-
las B responsdveis pela produgao dos autoanticorpos espe-
cificos.'? Linfécitos T auxiliares autorreativos que reconhe-
cem o dominio extracelular das desmogleinas parecem ser
criticos na patogénese da doenga, regulando a ativacio dos
linfécitos B circulantes.

No caso descrito, a doenga materna reativou durante
o segundo trimestre da gravidez, o que estd em conformi-
dade com a literatura. Segundo Weinberg,"” a melhora no
controle da doenga ocorre no terceiro trimestre de gravi-
dez, o que pode ser explicado pelo aumento na produgio
endbgena de corticosteroides pela placenta e consequente
imunossupressio.>!'

O pénfigo neonatal ocorre em 30 a 45% dos filhos

de portadoras da doenca pela transferéncia de anticorpos
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