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Penfigoide bolhoso em lactente: relato de caso

Bullous pemphigoid in an infant: a case report

Maria Luiza de Andrade Correia’, Andrea Gisele Pereira Simoni?

Palavras-chave: Resumo

Penfigoide bolhoso, 0 penfigoide bolhoso (PB) é uma enfermidade autoimune rara na infincia, caracterizada pela formac3o de bolhas
Dermatologia, subepidérmicas. Relata-se o caso de um lactente do sexo masculino, de 5 meses de idade, que apresentou quadro de
Relatos de casos. lesGes cutaneas pruriginosas e difusas, evoluindo para bolhas tensas, inicialmente diagnosticadas erroneamente como
escabiose. O diagndstico de PB foi confirmado por exame histopatoldgico e imunofluorescéncia direta. Instituiu-se
terapia com corticoide sistémico, resultando em resolugdo completa das lesdes. Este caso ressalta a importancia de
considerar o PB no diagnostico diferencial de dermatoses bolhosas na primeira infancia, a fim de possibilitar tratamento
precoce e eficaz.

Keywords: Abstract

Pemphigoid, bullous, Bullous pemphigoid (BP) is a rare autoimmune disease in childhood, characterized by the formation of subepidermal

Dermatology, blisters. We report the case of a 5-month-old male infant who presented with diffuse, pruritic skin lesions that progressed

Case reports. to tense bullae, initially misdiagnosed as scabies. The diagnosis of BP was confirmed through histopathological examination
and direct immunofluorescence. Systemic corticosteroid therapy was initiated, resulting in complete resolution of the
lesions. This case underscores the importance of considering BP in the differential diagnosis of blistering dermatoses in
early infancy, in order to enable prompt and effective treatment.
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INTRODUGAO

Penfigoide bolhoso (PB) é uma doenga autoimune
crénica que acomete principalmente a populagdo idosa, sendo
considerada extremamente rara na faixa etaria pedidtrica. Até
2015, menos de 100 casos pediatricos haviam sido descritos
na literatura, sendo o primeiro relatado em 1977%%

Dentro da populagdo pediatrica, os grupos etarios mais
afetados sdo os lactentes e os adolescentes, com predominio
nos lactentes. Nessa faixa etaria, a média de idade ao inicio
dos sintomas é de aproximadamente 4,5 meses, sendo a forma
moderada a grave (com acometimento superior a 10% da
superficie corpdrea) observada em mais de 80% dos casos®.

Do ponto de vista clinico, a doenga pode ser facilmente
confundida com outras dermatoses bolhosas da infancia, como
o pénfigo vulgar e a dermatose por IgA linear, o que torna a
analise histoldgica essencial para a diferenciagdo diagndstica
e para o estabelecimento do manejo adequado®®.

Por se tratar de uma condig¢do rara em pediatria, o
presente artigo tem como objetivo relatar um caso clinico,
ressaltando a importancia de inclui-la no diagndstico
diferencial das dermatoses bolhosas na infancia, a fim de
favorecer o reconhecimento precoce e o tratamento oportuno.

RELATO DE CASO

Lactente do sexo masculino, 5 meses de idade, foi
admitido no pronto-socorro de um hospital pediatrico por
irritabilidade e surgimento de lesGes cutaneas difusas com seis

Figura 1. LesGes cutaneas vesicobolhosas com areas denudadas (bolhas rotas)

confluentes com aspecto urticariforme.
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dias de evolugdo. Previamente saudavel, sem antecedentes
de hospitalizagGes, filho Unico de pais ndo consanguineos.
Antecedente familiar relevante para doencas atdpicas: mae
com dermatite atdpica, asma e rinite alérgica.

No inicio do quadro, foi avaliado e diagnosticado com
escabiose. Foi prescrito tratamento com log¢do de enxofre a
10%, porém sem melhora clinica.

As lesOes iniciaram-se como maculas hiperemiadas em
face e pescogo, associadas a papulas e pequenas vesiculas nos
pés, com prurido intenso. Evoluiram para placas eritematosas
com centro mais claro, em aspecto alvoide, progredindo
para bolhas tensas (>1 cm de didmetro), de contetdo claro,
predominantemente nos pés. Apresentou dois episddios
febris autolimitados, sem recorréncia, e sem outros sintomas
sistémicos.

Ao exame fisico, observavam-se lesdes em placas
eritematosas, arredondadas e confluentes em tronco e
membros, edema facial e de couro cabeludo, além de crostas
melicéricas sobre areas de escoria¢do. Bolhas integras
estavam presentes préoximas aos labios, enquanto bolhas
rotas nas plantas expunham dareas desnudas. Pequenas
bolhas permaneciam integras. A mucosa oral ndo apresentava
alteragdes (Figura 1).

Diante do quadro de lesdes bolhosas sobre
placas urticariformes, foi realizada bidpsia de pele. O
exame histopatoldgico e a imunofluorescéncia direta
evidenciaram clivagem subepidérmica preenchida por células
inflamatérias, predominantemente eosinéfilos e células de

em regides acras. Observam-se também placas eritematosas



Langerhans (Figura 2). Os achados foram compativeis com o
diagnéstico de penfigoide bolhoso.

Iniciou-se tratamento com prednisolona oral na dose
de 2 mg/kg/dia, com resposta clinica favoravel. O paciente
recebeu alta para acompanhamento ambulatorial, com
resolucdo completa das lesdes em duas semanas de terapia
corticosteroide (Figura 3).

O corticoide foi suspenso de forma gradual, sem
recorréncia das lesOes. Até o momento da redagao deste relato,
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0 paciente permanece em acompanhamento dermatolégico,
sem recidiva hd aproximadamente seis meses.

DISCUSSAO

A etiologia do PB ainda é incerta, embora haja relatos
de casos associados a vacinagdo. No entanto, considerando a
alta frequéncia de imunizagdes durante o primeiro ano de vida,
sugere-se que essa associa¢do possa ser apenas coincidéncia®®.

Figura 2. Secc¢do histoldgica da pele demonstrando area de clivagem subepidérmica (seta preta) contendo células inflamatdrias, predominan-

temente eosindfilos (seta amarela) e histidcitos epitelioides (em verde).

Figura 3. Pele integra com discretas manchas hiperpigmentadas residuais, seis meses apds o tratamento.
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Do ponto de vista clinico, a maioria dos casos apresenta-
se com papulas e placas urticariformes pruriginosas, que
evoluem para bolhas tensas. Geralmente, essas lesdes
acometem mais de 10% da superficie corporal, com predominio
em palmas, plantas e cabega®®. Um importante diagndstico
diferencial é a dermatose bolhosa por IgA, caracterizada por
papulas eritematosas cercadas por bolhas, formando o padrao
cldssico de “colar de pérolas”?’.

No presente caso, o PB ndo foi inicialmente considerado,
apesar da apresentacdo clinica tipica, em razdo da sua raridade
na populagdo pediatrica, o que levou ao tratamento inicial para
uma condi¢do mais comum.

Do ponto de vista fisiopatoldgico, sdo produzidos
autoanticorpos contra os antigenos do penfigoide bolhoso
180 (anti-BP180 ou colageno XVII) e 230 (anti-BP230),
componentes de adesdo conhecidos como hemidesmossomos.
A presenca desses anticorpos desencadeia uma resposta
inflamatoéria predominantemente eosinofilica, que resulta
em dano tecidual e formac¢do de bolhas subepidérmicas.
A imunofluorescéncia direta demonstra depdsito linear de
imunoglobulina G (IgG) e complemento C3 (C3) ao longo
da membrana basal epidérmica®®. No caso em questdo, a
avaliacdo histopatoldgica da bidpsia cutanea revelou achados
compativeis com os descritos na literatura, sendo essencial
para a confirmacgao diagndstica.

O diagnéstico baseia-se na apresentacdo clinica tipica
de bolhas, principalmente em regides acras, e é confirmado por
bidpsia com imunofluorescéncia direta, que mostra depdsito
linear de IgG e/ou C3 na membrana basal®. A detec¢do de
autoanticorpos como anti-BP230 e, especialmente, anti-BP180
pode reforgar o diagndstico®. A dosagem de autoanticorpos
circulantes ndo foi realizada neste caso por indisponibilidade
do exame na instituicdo.

O tratamento, na maioria dos casos, é feito com
corticoides, que podem ser administrados de forma tdpica
ou sistémica, a depender da gravidade. Em casos refratarios,
podem ser utilizados medicamentos como dapsona,
imunoglobulinas, rituximabe, ciclosporina, azatioprina
e micofenolato®®. Um relato recente descreveu sucesso
terapéutico com baricitinibe, fdrmaco ja utilizado em adultos,
em lactente resistente a terapia corticosteroide®®. No presente
caso, o paciente apresentou boa resposta a corticoterapia
isolada, sem necessidade de outras intervencdes.

O progndstico é geralmente favordvel, com remissdo
em semanas a meses e baixa taxa de recorréncia. Quando
presente, a recidiva costuma estar associada a infec¢des
ou a retirada precoce do corticoide!®, O paciente segue em
acompanhamento ambulatorial, sem sinais de recorréncia
até o momento.

O termo de consentimento para elaboragdo do relato e
utilizagdo das imagens foi obtido junto aos responsaveis legais,
e o estudo foi aprovado 88118125.7.0000.5361.
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Em conclusao, este relato contribui para a literatura
sobre uma condigdo rara e destaca a importancia de se
considerar o penfigoide bolhoso no diagndstico diferencial
das dermatoses bolhosas em pacientes pedidtricos. O
reconhecimento precoce e o tratamento adequado sao
fundamentais para melhores desfechos clinicos e melhora na
qualidade de vida.
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