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Caso Clinico

.  Feminino, 4 anos, natural do Rio de Janeiro

. Sem comorbidades

. Afebril, bom estado geral, negava
uso de medicacoes nos ultimos
meses



Placas urticariformes, muito pruriginosas em membros
inferiores

3 semanas

Disseminac¢ao para tronco, membros superiores, com bolhas tensas
associadas
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@ HIPOTESES

PENFIGOIDE BOLHOSO
DERMATOSE BOLHOSA POR IGA LINEAR



CONDUTA

Exames laboratoriais

Hemoglobina: 12,6 * Creatinina: 0,5

Hematocrito: 35,6 e TGO:33

Eosinofilos: 11% * TGP:14

Leucocitos: 9400 * GGT:9

Plaquetas: 198.000 * FA:156

Ureia: 25 * PCR:0,3
Biopsia

Prednisolona 1mg/kg/dia



APOS 5 DIAS..

___________________________________________________________

___________________________________________________________

___________________________________________________________

___________________________________________________________

___________________________________________________________

___________________________________________________________



15 dias apos alta hospitalar




HISTOPATOLOGICO

Bolha com reepitelizacao da base, apresentando fibrina e reacao inflamatoria predominantemente composta por eosinofilos
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Glicose-6-fosfato desidrogenase negativo

)

Dapsona 1mg/kg/dia (25mg/dia)
Desmame gradual de corticoide







Penfigoide Bolhoso

Doenca bolhosa autoimune mais comum, que afeta
Principalmente idosos com mais de 70 anos

Aumenta a incidéncia com a idade

0,2 a 3 casos / 100.000 adultos

Fuertes de Vega |, Iranzo-Fernandez P, Mascaro-Galy JM. Bullous pemphigoid: clinical practice guidelines. Actas Dermosifiliogr. 2014 (4):328-46. English, Spanish.
doi: 10.1016/j.ad.2012.10.022. Epub 2013 Mar 26



Penfigoide Bolhoso na Infancia

Rara na infancia

<100 casos relatados na literatura

Juvenil < 18 anos

Kong YL, Lim YL, Chandran NS. Retrospective Study on Autoimmune Blistering Disease in Paediatric Patients. Pediatr Dermatol. 2015 (6):845-52. doi: 10.1111/pde.12684. Epub 2015 Sep 22



2 Picos

* 53 % * 47%
12 ano de vida 8 anos
4 meses

Schultz B, Hook K. Bullous Diseases in Children: A Review of Clinical Features and Treatment Options. Paediatric Drugs. 2019 (5):345-356. doi: 10.1007/s40272-019-00349-3.



APRESENTACAO CLASSICA

Placas urticariformes pruriginosas + bolhas tensas , com conteudo seroso
ou hemorragico, com prurido intenso, principalmente em tronco e

superficies extensoras

Acometimento mucosas em 10 — 35%, limitado a mucosa oral

Fuertes de Vega |, Iranzo-Fernandez P, Mascaré-Galy JM. Bullous pemphigoid: clinical practice guidelines. Actas Dermosifiliogr. 2014 (4):328-46. English, Spanish.
doi: 10 1016/7i ad 2012 10 022 Eoub 2013 Mar 26
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(VARIACGES NA POPULACAO PEDIATRICA

\. J

* Palmo plantar
* Mucosa oral e genital
* Face

Reis-Filho EG, Silva Tde A, Aguirre LH, Reis CM. Bullous pemphigoid in a 3-month-old infant: case report and literature review of this dermatosis in childhood. An Bras Dermatol.
2013 (6):961-5. doi: 10.1590/abd1806-4841.20132378



Diagnostico Diferencial

Dermatite Epidermélise
Herpetiforme Bolhosa Adquirida

Reis-Filho EG, Silva Tde A, Aguirre LH, Reis CM. Bullous pemphigoid in a 3-month-old infant: case report and literature review of this dermatosis in childhood. An Bras Dermatol.
2013 (6):961-5. doi: 10.1590/abd1806-4841.20132378



Histopatologia

* Normalmente bolha subepidérmica com grau variado de infiltrado inflamatorio
composto por linfocitos, neutrofilos e caracteristicamente eosinofilos. A
apresentacao histoldégica pode variar dependendo da apresentacao clinica

Exames Laboratoriais

* Eosinofilia periférica em 50%
* Aumento de IgE



* |FD: depositos lineares
de IgG e C3 na zona da
membrana basal




TRATAMENTO

Recomendacgodes limitadas a séries e relatos de
Casos

Corticoide oral Dapsona

Fuertes de Vega |, Iranzo-Fernandez P, Mascard-Galy JM. Bullous pemphigoid: clinical practice guidelines. Actas Dermosifiliogr. 2014 (4):328-46. English, Spanish.
doi: 10.1016/j.ad.2012.10.022. Epub 2013 Mar 26.



Outras opcoes de tratamento

* CICLOSPORINA
 AZATIOPRINA
* ERITROMICINA

e TETRACICLINA + NICOTINAMIDA (>8
ANOS DE IDADE)

Schultz B, Hook K. Bullous Diseases in Children: A Review of Clinical Features and Treatment Options. Paediatr Drugs. 2019 (5):345-356. doi: 10.1007/s40272-019-00349-3.



PENFIGOIDE BOLHOSO

MELHOR RESPOSTA TERAPEUTICA E MELHOR PROGNOSTICO NA INFANCIA

——————————————————————————————————————————————————————————————————————————

Schultz B, Hook K. Bullous Diseases in Children: A Review of Clinical Features and Treatment Options. Paediatric Drugs. 2019 (5):345-356. doi: 10.1007/s40272-019-00349-3.



MOTIVOS DA APRESENTACAO

-APRESENTAR UMA DOENCA RARA NA POPULACAQ
PEDIATRICA

-PACIENTE FORA DA FAIXA ETARIA ESPERADA

-EXCELENTE RESPOSTA AO TRATAMENTO PROPOSTO
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