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Comunicacao
Penfigoide bolboso no lactente’
Bullous pemphigoid in childbhood”
Ada Lobato Quattrino ' Julio César Gomes Silveira’ Susy Megumi Kawakubo ’

Vera Xavier'

Mayra Carrijo Rochael’

Resumo: O penfigbide bolhoso é doenca que comumente acomete pessoas idosas. Desde o
primeiro caso na infancia, confirmado por imunofluorescéncia em 1970, cerca de 50 casos
foram relatados e poucos ocorreram em criangas com menos de um ano de idade. Apresenta-
se caso de penfigéide bolhoso em lactente de quatro meses de idade e discutem-se as carac-
teristicas clinicas e imunopatolégicas dessa rara bulose da infincia.
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Abstract: Bullous pemphigoid typically affects the elderly. Since the first description of bul-
lous pempbhigoid in childbood in 1970, about 50 cases have been reported, but only 10 were
reported in children under the first year of age. We report a case of bullous pemphigoid in
a 4-month-old girl and discuss the clinical and immunopathological features of this rare

bullous disease of infancy.
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O penfigdide bolhoso (PB) é doencga bolhosa
subepidérmica auto-imune que comumente afeta indivi-
duos idosos. No entanto, casos raros na populagio
pediatrica sao relatados. Apresenta-se o de paciente de
quatro meses de idade com lesdes bolhosas generaliza-
das e cujo estudo imuno-histolégico confirmou o diag-
nostico de penfigdide bolhoso.

Crianc¢a do sexo feminino, branca, quatro meses
de idade, nascida de parto cesireo, a termo, precedido
por gestacao sem intercorréncias € com pais saudaveis,
apresentava lesoes eritémato-edematosas de configuragao
anular que cobriam grande parte do tegumento, predo-
minando no tronco (Figura 1) e raizes dos membros, com
inimeras vesiculas agrupadas com aspecto eczematoéide e
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algumas bolhas grandes e tensas com conteudo claro. Na
cavidade oral havia duas pequenas erosdes na mucosa
vestibular. O exame dos principais sistemas nao demons-
trou alteragoes. O hemograma apresentava leucocitose
(20.800/mm) com eosinofilia (51%). O exame histopato-
légico mostrou bolha subepidérmica com numerosos
eosindfilos, inclusive nas papilas laterais a bolha e foi com-
pativel com penfigéide bolhoso (Figura 2). A imunofluo-
rescéncia direta mostrou deposicao linear continua de
IgG e C3 na zona da membrana basal e deposicao focal
de fibrinogénio ao longo da ZMB. Apds insucesso com
dapsona por trés dias, foi iniciada prednisolona
2mg/kg/peso, e a dose foi gradativamente diminuida até
cinco meses de tratamento. Nao houve reativacio da

* Trabalho realizado na Universidade Federal Fluminense - (UFF) - Niter6i (RJ), Brasil.

Conflito de interesse declarado: Nenhum.

e wom s

©2007 by Anais Brasileiros de Dermatologia

Médica dermatologista. Professora adjunta de Dermatologia da Universidade Federal Fluminense - (UFF) - Niter6i (RJ), Brasil.

Poés-graduando em Dermatologia pela Universidade Federal Fluminense (UFF) - Niterdi (RJ), Brasil.

Médica dermatologista. Pés-graduada na Universidade Federal Fluminense (UFF) - Niter6i (RJ), Brasil.

Médica pediatra do Servico de Neonatologia do Hospital Universitario Antonio Pedro da Universidade Federal Fluminense (UFF) - Niter6i (RJ), Brasil.
Meédica patologista. Professora adjunta de Anatomia Patoldgica, doutora em Anatomia Patologica pela Universidade Federal Fluminense (UFF) - Niter6i (RJ), Brasil.

An Bras Dermatol. 2007;82(1):87-9.



88 Quattrino AL, Silveira JCGS, Kawakubo SW, Xavier V, Rochael MC.

FIGURA 1:
Lesoes
eritémato-
edematosas
de confi-
guragao
anular,
recobertas
por vesicu-
las e bolhas
no tronco

doenca em dois anos de acompanhamento.

A primeira descricdo clinica e histopatoldgica do
penfigéide bolhoso (PB) como entidade clinica distinta
do pénfigo vulgar foi feita por Lever em 1953."* Em 1967,
Jordon et al. evidenciaram pela primeira vez a presenca
de anticorpos subepidérmicos no penfigéide bolhoso,’
e, em 1970, Bean ef al.’ descreveram o primeiro caso de

PB em crianca, confirmado pela imunofluorescéncia.**’

Desde entao, cerca de 50 casos foram descritos, sendo
apenas 10 em criancas com menos de um ano de idade."

O diagnéstico diferencial com outras buloses da
infancia, como a dermatite herpetiforme ou dermatose
bolhosa por IgA linear, pode ser dificil, pois muitas vezes
elas apresentam semelhancas clinicas e histopatoldgicas.
Alguns autores apontam peculiaridades clinicas do PB na
infincia que podem contribuir para o diagnéstico dife-
rencial, como o acometimento freqiiente das maos e dos
pés, sendo geralmente a forma de apresentacio inicial da
doenca.’ A ocorréncia de lesoes na face também é muito
comum e ¢ considerada por alguns autores importante
elemento para o diagnoéstico.” O quadro clinico é similar
a0 do adulto,' mas o acometimento das mucosas parece
ser mais comum na crianca."”

A imunofluorescéncia direta da pele perilesional
mostra deposi¢io de IgG ao longo da zona da membra-
na basal em quase todos os pacientes.” Dep0sitos de C3
também sao encontrados em quase todos eles. A imuno-
fluorescéncia indireta (IFI) é teste confirmatério e, na
doenga do adulto, é positivo em 70% dos pacientes.’ Pela
técnica de salt split skin a fluorescéncia ocorre no teto
ou no teto e assoalho da bolha, permitindo a diferencia-
¢iao com a epidermolise bolhosa adquirida, doenca rara
na infincia e em que a fluorescéncia ocorre apenas no
assoalho. Os antigenos reconhecidos nas criangas tam-
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de células inflamatoérias, entre elas, eosinéfilos
(HE; aumento original 100x)

bém sao idénticos aos dos adultos, e, ao Western imuno-
blotting, o soro reage contra os antigenos de 180kDa e
220kDa de extratos epidérmicos.' Elevados niveis séricos
de IgE sao descritos em 70% dos pacientes com PB, e
eosinofilia pode ser vista em 50% ou mais dos casos.

No caso apresentado, a IFI e o salt split skin nao
puderam ser realizados na ocasido. O diagndstico dife-
rencial imunopatolégico é necessirio com o ldpus
bolhoso e com a epidermolise bolhosa adquirida. A
auséncia clinica de envolvimento sistémico e a auséncia
de alteracoes laboratoriais hematolégicas, renais ou
sorolégicas, bem como a remissao rapida da doenca
sem recidivas nos dois anos em que a crianca foi acom-
panhada, sao dados que reforcam o diagndstico de pen-
figbide bolhoso em relagio ao lipus bolhoso. Ja a res-
posta drastica ao tratamento com corticosteroides, a
remissao rapida da doenga e a auséncia de remissoes,
bem como a ocorréncia de relevante eosinofilia e de
certos aspectos clinicos encontrados no PB da infancia,
ja comentados, sao dados a favor do diagndstico de PB
e nao de EBA.

O tratamento de escolha para o penfigbide bolho-
so da infincia é a prednisona na dosagem de 1-
2mg/kg/dia.*> O uso das sulfonas isoladamente é contro-
verso, encontrando-se relatos de sucesso e de fracasso
com a droga,” mas o uso da dapsona ou sulfapiridina
como terapia adjunta a corticoterapia pode ser benéfico.’
A combinacio de eritromicina e nicotinamida também é
mencionada por alguns autores como alternativa segura
aos esteroides orais.'

O prognoéstico da doenca na infincia € benig-
no. A maioria dos casos dura menos de um ano,
porém ha relatos isolados com duragao superior a
dois anos.” O
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