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RESUMO

O penfigoide bolhoso é uma patologia cutanea autoimune adquirida, mais frequente nos idosos. Estudos recentes
demonstraram a associacao causal entre a ocorréncia de penfigoide bolhoso em doentes com sindromes demen-
ciais. Apresentamos o caso de uma doente do sexo feminino, 80 anos, com antecedentes de doenca de Parkinson,
internada por dermatose bolhosa extensa, constituida por placas urticariformes e bolhas tensas com halo eritema-
toso, sem envolvimento das mucosas. Apds confirmacao por bidpsia cutdnea, imunofluorescéncia direta positiva e
exclusao de outras causas, foi feito o diagndstico de penfigoide bolhoso. Foi instituida terapéutica com prednisolo-
na, azatriopina e doxiciclina, verificando-se evolucao clinica favoravel. Consideramos o presente caso clinico per-
tinente, pois realca a importancia do diagndéstico precoce de penfigoide bolhoso. O atraso no inicio do tratamento
pode levar a complicacoes graves, com elevada morbi-mortalidade.
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ABSTRACT

Bullous pemphigoid is an acquired autoimmune skin disease, more often in the elderly. Recent studies have shown the as-
sociation between bullous pemphigoid and neurological diseases. We present the case of an 80-year-old female, with prior
history of Parkinson’s disease, admitted in our ward with an extensive bullous dermatosis involving the trunk, upper limbs
and thighs, consisting of erythematous vesicular lesions, with no involvement of the mucosae. After the confirmation by the
skin biopsy, positive direct immunofluorescence and exclusion of other causes, the diagnosis of bullous pemphigoid was es-
tablished. She was submitted to targeted treatment with prednisolone, azathioprine and doxycycline, with favorable clinical
evolution. This clinical case highlights the importance of early diagnosis in patients with demential diseases. The delay in
treatment of this autoimmune skin can lead to serious complications.
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INTRODUCAO

O penfigoide bolhoso (PB) é uma patologia cutanea
autoimune adquirida, caraterizado pela presenca de
bolhas cutaneas extensas generalizadas, frequente na
populacdo idosa.'? Varios estudos recentes demonstra-
ram a associacao entre a ocorréncia de PB em doentes
com sindromes neurolégicas como esclerose multipla,
doencade Parkinson, epilepsia e doencas cerebrovascu-
lares.> Os mecanismos fisiopatolégicos subjacentes a
este processo ainda ndo estdo totalmente esclarecidos.
A hipodtese mais plausivel tem como base a reatividade
imunoldgica cruzada entre autoanticorpos das células
cutaneas e do sistema nervoso central, potenciada pela
perda de tolerancia imunoldgica que esta associada ao
processo de envelhecimento e ao aparecimento de sin-
dromes demenciais.?

CASO CLINICO

Doente do sexo feminino, 80 anos, raca negra, totalmen-
te dependente de terceiros nas atividades de vida dia-
ria. Antecedentes patoldgicos conhecidos de doenca de
Parkinson em estadio 5 (escala modificada de Hoehn e
Yahr), medicada cronicamente com levodopa/carbidopa
(Sinemet®) 100/25 mg, duas vezes por dia. Apresentava
um quadro de dermatose bolhosa extensa, com cerca de
duas semanas de evolucdo, envolvendo o tronco, mem-
bros superiores e coxas, constituida por bolhas tensas
com halo eritematoso e de fundo sangrante, distribui-
das pela regido anterior do tronco, membros superiores
e coxas (Fig. 1). Observavam-se ainda multiplas placas
eritematosas urticariformes, de superficie lisa, dispersas
sobretudo na regido dorsal. Sem envolvimento das mu-
cosas oral e genital. Na anamnese efetuada, foi negada
histéria de febre ou de outra sintomatologia associada.
Nao foram detetados possiveis fatores precipitantes, no-
meadamente historia sugestiva de neoplasia, exposicao a
toxicos ou introducao recente de medicacao. O restante
exame objetivo ndo revelou alteracées. A doente foi ini-
cialmente observada em consulta externa de Dermato-
logia, optando-se posteriormente pelo seu internamento
no servico de Medicina Interna para estudo etiolégico,
otimizacdo terapéutica e cuidados de penso, tendo em
conta a extensdo da dermatose. Do estudo complemen-
tar de diagnostico efetuado, destaca-se bidpsia cutanea
compativel com penfigoide bolhoso (imunofluorescéncia
direta positiva, com deposicdo linear de C3 ao longo da
juncdo dermoepidérmica). Os anticorpos anti-desmoge-
lina e anti-BP 180 foram negativos. A restante avaliacéo
laboratorial ndo revelou alteracoes relevantes.

Atendendo ao estado geral da doente e & auséncia de
outros sintomas associados, admitiu-se diagnostico de
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FIGURA 1. Dermatose bolhosa, membro superior esquerdo.

" iy 3
FIGURA 2. Cicatrizacado completa das lesées do membro superior
esquerdo.

PB no contexto de sindrome demencial em estadio avan-
cado. Iniciou terapéutica com prednisolona (0,5 mg/kg,
escalada até 1 mg/kg) e cuidados cutdneos locais, no-
meadamente aspiracao de novas bolhas e aplicacao to-
pica de permanganato e dxido de zinco, sem resposta cli-
nica apos duas semanas. Atendendo a refratariedade a
corticoterapia, associou-se azatioprina (até um maximo
de 150 mg/dia) e doxiciclina 100 mg/dia, verificando-se
entdo evolucao clinica favoravel, sem aparecimento de
novas bolhas e com reepitelizacdo completa das lesdes
existentes, no periodo de duas semanas (Fig. 2). Teve
alta clinica no 47° dia de internamento, mantendo tera-
péutica com azatioprina 150 mg/dia e esquema de des-
mame de corticoterapia, sem necessidade de cuidados
de penso, mantendo apenas necessidade de aplicacao
topica de emoliente. Foi referenciada para a consulta de
Dermatologia para vigilancia e continuacao de cuidados.

DISCUSSAO

O penfigoide bolhoso constitui uma dermatose bolhosa
autoimune que habitualmente se manifesta nas faixas
etarias superiores (60-80 anos).® A incidéncia de PB
estd estimada em dois a 14 novos casos por milhdo, sem
predominancia por género.” Manifesta-se através de
uma erupcao cutanea polimorfica, tipicamente consti-
tufda por bolhas subepidérmicas tensas, que podem ter
distribuicao localizada ou generalizada. O envolvimento
das mucosas é pouco comum, estando descrito em cerca
de 10 a 25% dos casos.*®” O diagndstico é determinado
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histologicamente, através da biépsia cutanea e da imu-
nofluorescéncia direta.®?

Segundo a literatura, existem certos fatores de risco que
contribuem para o aparecimento de PB, incluindo con-
sumo cronico de farmacos (por ex.: aspirina, captopril,
furosemida, penicilina) e a presenca de comorbilidades
como sindromes linfoproliferativas, diabetes mellitus e
doencas neurodegenerativas.”>’ A relacdo causal entre
as doencas do foro neuroldgico e a ocorréncia de pen-
figoide bolhoso tem sido muito investigada nos ultimos
anos.'™” Embora a sua patogénese ainda nao esteja to-
talmente esclarecida, acredita-se que 0s processos neu-
rodegenerativos possam predispor o desenvolvimento
de PB, através da ativacdo de mecanismos autoimunes,
que produzem autoanticorpos contra antigénios pre-
sentes nas células cutaneas e do sistema nervoso cen-
tral."* Estas observacoes sao reforcadas pelo facto de
ambos os tecidos (cutaneo e sistema nervoso) serem
originados a partir da crista neural. Além disso, acredita-
-se que todo este processo é potenciado pela perda de
tolerancia imunoldgica fisiolégica que estd associada ao
processo de envelhecimento.®

O tratamento de primeira linha, recomendado pela lite-
ratura, consiste na corticoterapia sistémica oral (predni-
solona 0,5 a 1 mg/kg). A associagcao com outros agentes
imunossupressores (azatioprina, micofenolato mofetil)
e com antimicrobianos (tetraciclinas), devera ser efe-
tuada se se verificar refratariedade a monoterapia com
corticoides.’

Consideramos o presente caso clinico pertinente dada
a prevaléncia crescente de sindromes demenciais, refle-
xo do rapido envelhecimento da populacdo. Salienta-se
a importancia da abordagem multidisciplinar efetuada
(Medicina Interna, Dermatologia, equipa de enferma-
gem), que levaram a um correto diagnostico e 3 institui-
cao de terapéutica precoce, atendendo & elevada taxa
de complicacbes graves com potencial de disfuncdo
multiorganica.
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