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CASO CLINICO

Paciente com historia  de
em regiao inguinal, que evoluiram

Idade 59 anos progressivamente para tronco,
membros superiores e inferiores,
Sexo Masculino nadegas, regiao perianal e
cavidade oral, associadas com
Naturalidade  Casimiro de hematoquezia e perda de peso.
Abreu I_l
Alergias Nega

| Abril de
Comorbidades DM2 2019




Ago 2019



Ago 2019




Ago 2019




CASO CLINICO

Admitido né.l enfermaria de Solicitadas EDA e
dermatologia em agosto de :
2019 colonoscopia

Apresentou piora do quadro,

@ com intensificacao e Realizada biopsia de bolha
surgimento de novas bolhas, ~ cutanea

alem de anemia leve.



HIPOTESES DIAGNOSTICAS

Porfiria

Cutanea
Tarda

Epidermolise
Bolhosa
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Penfigoide
Bolhoso
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HISTOPATOLOGICO




IMUNOFLUORESCENCIA INDISPONIVEL NO

DIRETA NOSSO SERVICO




ENDOSCOPIA DIGESTIVAALTA

m Erosoes multiformes confluentes, recobertas por camada
espessa de exsudato fibrinoso — Terco superior do
esofago

= Histopatologico com leve acantose e alteracoes
iInflamatorias minimas.



VIDEOCOLONOSCOPIA

= Adenoma tubular de baixo grau em angulo esplénico do
colon

= Presenca de lesOes perianais
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Prednisona Colchicina Dapsona
80 mg/dia 1,5 mg/dia 100 mg/dia




Prednisona 60 mg

Colchicina |,5 mg

Dapsona 100 mg

OUTUBRO - 2019







Prednisona 30 mg

Colchicina 2 mg

Dapsona 150 mg

OUTUBRO - 2020




Out. 2020



Prednisona 40 mg

Colchicina 2 mg

Naltrexona 3,5 mg

DEZEMBRO - 2020

Anemia
Moderada




Dez. 2020



Prednisona 40 mg

Colchicina 3 mg
MTX 7,5 mg

Mai 2021

Toxoplasmose -

ocular Prednisona 30 mg

Colchicina | mg
MTX 20 mg
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Jul. 2022
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Out. 2022
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Prednisona 30 mg
Colchicina 3 mg )
SMX+TMP 800 + 160 mg Into_ll?cl;e:naa
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ENDOSCOPIA DIGESTIVA ALTA

= Esofagite dissecante superficial —

Jan. 2023 B




Inicio de
Rituximabe

JUNRO 2023 2 ciclos de | g com

intervalo de |5 dias




Jun. 2023




INFUSAO DE
RITUXIMABE EM
JUNHO DE 2023
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ENDOSCOPIA DIGESTIVA ALTA

= Esofago com aspecto normal, gastrite esofagica enantematosa
leve do corpo e do fundo e gastrite leve do antro —

Nov. 2023




FEVEREIRO - 2024

PREDNISONA 5 MG RITUXIMABE - SEGUNDA
INFUSAO



Fev.2024



INTRODUCAO

Epidermolise bolhosa adquirida (EBA) e uma dermatose autoimune
rara.

E desencadeada por autoanticorpos contra o colageno VII, principal
componente das fibrilas de ancoragem na regiao da ZMB.

Manifestagoes variam desde leve fragilidade cutanea ate estenose
mucosa grave.

MiyamotoD,GordilhoJO,SantiCG,PorroAM.Epidermolysisbullosaacquisita.AnBrasDermatol.2022;97:409-23.



Histopatologico com clivagem subepidermica e
edema papilar. Infiltrado inflamatorio neutrofilico
intenso na forma inflamatoria.

DIAGNOSTICO IFD com depositos lineares de IgG e C3 na ZMB.

Microscopia imunoeletronica com demonstragao
de depositos de IgG, C3 e IgA47 nas fibrilas de
ancoragem abaixo da lamina densa. Padrao ouro.

MiyamotoD,Gordilho)O,SantiCG,PorroAM.Epidermolysisbullosaacquisita.AnBrasDermatol.2022;97:409-23.



TRATAMENTO

Primeira linha Corticosteroides sistemicos

Segunda linha Colchicina

Dapsona

Metotrexato

Azatioprina

Ciclosporina
Micofenolato de mofetila
Ciclofosfamida

Terceira linha Imunoglobulina humana em altas doses
Quarta linha Rituximabe

Imunoadsor¢ao, Fotoquimioterapia
extracorporea, Daclizumabe, Minociclina

Tesanovic Perkovic , D.; Bukvic' Mokos, Z.; Marinovic, B. Epidermolysis Bullosa Acquisita—Current and Emerging Treatments. .
Clin. Med. 2023, 12, 1139. https://doi.org/10.3390/ jcm 12031139
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Muito Obrigada!
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