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Penfigoide bolhoso no lactente e seu principal diagnóstico diferencial: 
dermatose bolhosa por IgA linear
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O penfigoide bolhoso (PB) é uma dermatose subepidérmica e autoimune, indistinguível de outras dermatoses bolhosas, 
como a dermatose bolhosa por IgA linear, sendo raro o acometimento pediátrico (há menos de 15 casos descritos na 
literatura nessa faixa etária). Lactente de 3 meses e 24 dias compareceu em nosso serviço de urgência com lesões 
bolhosas em todo corpo. Aventada hipótese inicial de varicela, descartada após intensificação das características 
das lesões. Realizada biópsia de lesões que confirmaram o diagnóstico de penfigoide bolhoso, sendo então iniciada 
corticoterapia oral com remissão completa das lesões após 90 dias.

Abstract
Bullous pemphigoid is an autoimmune subepidermal dermatosis which is difficult to be differentiated from other bullous 
dermatosis, like the linear IgA bullous dermatosis, rarely seen in children (there are less than 15 cases reported in the 
literature). A 3 months and 24 days infant was admitted at our urgent care service due to bullous lesions all over the 
body. Initially managed as chickenpox, the hypothesis was discarded after injury progression. Skin biopsy of two lesions 
were performed, and the diagnosis of bullous pemphigoid was confirmed. Treated with oral corticotherapy, complete 
remission of injuries was noticed after 90 days.
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INTRODUÇÃO

O penfigoide bolhoso (PB) é uma dermatose bolhosa 
subepidérmica e autoimune, rara na população pediátrica, 
acometendo geralmente idosos com mais de 70 anos, sem pre-
dileção étnica, racial ou sexual. Clinicamente é indistinguível 
de outras dermatoses bolhosas da infância, como a dermatose 
por IgA linear. O primeiro caso na infância foi relatado em 1970. 
A partir de então, poucos casos acometendo a população pe-
diátrica foram observados. Na literatura são descritos menos 
de 15 casos nessa faixa etária¹-³.

Apresentamos o relato de um paciente de 3 meses 
e 24 dias de idade, que necessitou de internação hospitalar 
para investigar lesões bolhosas generalizadas, de início súbito, 
suspeitando-se de dermatose por IgA linear. Após resulta-
do histopatológico e evolução do quadro, confirmou-se o 
diagnóstico de penfigoide bolhoso, com boa evolução após 
tratamento específico.

RELATO DE CASO

Lactente, sexo masculino, 3 meses e 24 dias de idade, 
admitido em serviço de urgência pediátrica em setembro de 
2020 apresentando erupções com pápulas eritematosas em 
região de tronco e membros, associado a um episódio de fe-
bre, iniciados no dia anterior ao atendimento. Diagnosticado 
inicialmente como varicela, recebeu alta com tratamento 
sintomático e orientações. Retornou no dia seguinte por pro-
gressão das lesões cutâneas vesicobolhosas, principalmente 
em regiões acrais (Figura 1A). Optado por internação hospita-
lar, iniciada antibioticoterapia endovenosa (oxacilina 200mg/
kg/dia) devido ao risco de infecção bacteriana secundária, 
e investigação diagnóstica, com suspeitas como dermatose 
bolhosa da infância por IgA linear, e penfigoide bolhoso.

Nos dias seguintes, as lesões disseminaram pelo corpo, 
principalmente em mãos e pés, com placas eritematosas e 
grandes bolhas tensas, algumas com conteúdo hemorrágico 
e poupando mucosas (Figura 1B).

O lactente encontrava-se em bom estado geral. Inexis-
tiam evidências de infecções bacterianas ativas e não houve 
nenhum episódio febril durante a internação. Em exames 
laboratoriais, ausência de anormalidades metabólicas ou sinais 
de acometimento de outros órgãos. Pesquisa de COVID-19 por 
reação de cadeia de polimerase negativa.

Mãe, G2P2A0, com histórico obstétrico sem intercor-
rências. Lactente em aleitamento materno exclusivo até 3 
meses e após estava em uso associado de fórmula infantil de 
1º semestre.

Diante da hipótese de doenças de caráter autoimune 
como dermatose bolhosa da infância por IgA linear e penfi-
goide bolhoso, foi realizada biópsia de lesão ativa. Proteína 
C-reativa negativa, glicose-6-fosfato-desidrogenase e imu-
noglobulinas (IgA, IgE, IgM) dentro da normalidade. Iniciado 
então tratamento com prednisolona 1mg/kg/dia.

No resultado do estudo anatomopatológico, incluindo 
nova amostra coletada após oito dias de tratamento, foi visto 
clivagem subepidérmica com predomínio de eosinófilos, 
confirmando a hipótese de penfigoide bolhoso. A análise imu-
nohistoquímica, do mesmo material, mostrou em membrana 
basal dermoepidérmica: anti-IgG, anti-IgM e anti-C3 positivos 
e anti-IgA e antifibrinogênio negativos, confirmando, também, 
a hipótese de penfigoide bolhoso e descartada dermatose 
bolhosa por IgA.

No nono dia de tratamento, o lactente apresentava 
melhora, cessando surgimento de novas lesões e com as 
antigas em processo de cicatrização. Recebeu alta com pred-
nisolona para acompanhamento ambulatorial (Figura 2A). Em 
retorno após 20 dias da alta as lesões encontravam-se quase 

Figura 1. Lesões cutâneas vesicobolhosas; A. Lesões bolhosas iniciais; B. Lesões bolhosas tensas com conteúdo hemorrágico.
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totalmente cicatrizadas, optando-se pela descontinuação do 
corticoide de forma gradual. Finalizou-se o tratamento com 
suspensão da prednisolona após 3 meses de uso, as lesões 
remitiram e cicatrizaram por completo (Figura 2B).

DISCUSSÃO

Clinicamente, o penfigoide bolhoso pode ser indistin-
guível de outras dermatoses bolhosas na infância, como a 
dermatose por IgA linear, por isso a importância de realizar 
exames complementares para definir diagnóstico e tratamen-
to, tendo como padrão-ouro a biópsia das lesões.

Na dermatose bolhosa por IgA linear, que também é 
uma doença autoimune e não hereditária, há formação sube-
pidérmica de bolhas pelo depósito linear de imunoglobulina A 
(IgA) na zona da membrana basal. Observa-se acometimento 
cutâneo e mucoso, sendo comum doença prodrômica não 
específica de curta evolução, podendo ser acompanhada por 
sintomas sistêmicos como febre e anorexia. Além disso, tem 
como característica típica o surgimento abrupto de bolhas 

tensas na pele aparentemente normal ou ocasionalmente 
em placas urticariformes, podendo estar localizadas ou dis-
seminadas, principalmente em face, extremidades, tronco e 
genitália. Diferente do relato apresentado, onde não houve 
acometimento de mucosas ou região genital, apesar das le-
sões cutâneas aparecerem de forma abrupta e disseminada4.

No PB, também há surgimento de lesões vesicobolhosas 
subdérmicas, que se assentam sobre a pele eritematosa ou 
normal. Há o acometimento frequente de mãos e pés, sendo 
geralmente a forma de apresentação inicial da doença, como 
observado no relato de caso, com aparecimento de lesões 
de forma disseminada, mas acometendo principalmente as 
extremidades. A ocorrência de lesões na face também é muito 
comum. Nos membros a distribuição das lesões é predomi-
nantemente flexural. As mucosas oral, nasal e conjuntival são 
atingidas em cerca de 30% dos casos e, durante todo o perí-
odo de acompanhamento do caso, elas estiveram ausentes. 
Inicialmente, a doença pode se manifestar com prurido, placas 
eritematosas que evoluem para grandes bolhas tensas, por 
vezes com conteúdo hemorrágico5.

Figura 2. Lesões em cicatrização; A. Lesões bolhosas em fase de cicatrização; B. Remissão das lesões e conclusão do processo cicatricial.
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Geralmente são observados leucocitose, eosinofilia e 
o aumento da IgE sérica total. Alguns autores apontam pe-
culiaridades clínicas do PB na infância que podem contribuir 
para o diagnóstico diferencial, como a resolução de bolhas 
sem cicatriz. Com a melhora das lesões, surgem mudanças 
pigmentares transitórias, geralmente evoluindo com resolução 
completa sem cicatrizes permanentes. O diagnóstico é feito 
através de biópsia cutânea e imunofluorescência direta6.

Na dermatose por IgA linear, a histologia é caracterizada 
por lesões bolhosas subepidérmicas com um infiltrado predomi-
nantemente neutrofílico na derme papilar, embora células mono-
nucleares e eosinófilos ocasionais também possam ser vistos. O 
teste de imunofluorescência da pele perilesional é o padrão-ouro 
para diagnóstico e demonstra o depósito linear de IgA ao longo 
da zona da membrana basal. O objetivo do tratamento é obter 
o controle das lesões bolhosas evitando-se os efeitos adversos. A 
dapsona é considerada a droga de escolha com dose inicial baixa 
de 0,5mg/kg seguida por aumento lento da dose até controle dos 
sintomas e das lesões bolhosas (geralmente 2mg/kg/dia)³.

No penfigoide bolhoso, a biópsia revela bolha subepidér-
mica e a imunofluorescência direta da pele perilesional mostra 
deposição de IgG ao longo da zona da membrana basal em quase 
todos os pacientes. Depósitos de C3 também são encontrados em 
quase todos eles. O curso clínico do penfigoide bolhoso infantil é 
benigno e o tratamento de escolha é feito com corticosteroides 
sistêmicos (prednisona ou prednisolona 1 a 2mg/kg/dia). Sulfapiri-
dina, dapsona e azatioprina podem ser usados como poupadores 
de corticoide. O transtorno regride dentro de 1 ano (média de cinco 
meses) e tem excelente prognóstico. As recorrências, de menor 
intensidade que o episódio inicial, são frequentes6.

CONCLUSÃO

O penfigoide bolhoso é uma doença rara, com difícil 
diagnóstico clínico, principalmente quando comparado com 
a dermotose bolhosa por IgA linear. A realização de exames 
complementares e a biópsia das lesões é fundamental para 
confirmar o diagnóstico. A corticoterapia é a base do trata-
mento, mas os cuidados com a limpeza local e tratamento de 
infecções bacterianas secundárias são de extrema importân-
cia para boa evolução do quadro. O presente caso mostra a 
importância de se considerar esse diagnóstico na população 
pediátrica, realizar a biópsia para confirmação diagnóstica e 
iniciar o tratamento precoce. Tendo, dessa forma, um prog-
nóstico favorável com controle da doença.
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