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Resumo: O Penfigoide bolhoso (PB) é uma condicdo cutanea rara, autoimune, contra componentes da
membrana basal e provoca formacéo de lesdes bolhosas de contelldo seroso ou hematico na pele.
E mais comum em idosos mas pode ocorrer em criangas, sobretudo em lactentes. N&o ha género,
etnia ou fatores ambientais envolvidos. O diagndstico € por meio de biopsia e teste de
imunofluorescéncia direta. O tratamento consiste no uso de corticoides e
imunossupressores."Paciente masculino, 4 anos, higido, atendido em um Pronto Socorro
pediétrico devido a mdltiplas lesdes bolhosas tensas, de contelido seroso, poupando face, palmas,
plantas dos pés e mucosas, sem odor, algumas em conformacao de roseta. Iniciadas ha 6 dias com
vesiculas esparsas, sem sinais flogisticos evoluindo com disseminacdo, dor e prurido intenso.
Nega outros sintomas associados. Exames laboratoriais sem alteracdes. |nicialmente suspeitou-se
de Monkeypox, colocado em isolamento, notificado, descartado apds teste PCR de bolha.
Posteriormente parecer da dermatologia aventado diagnéstico diferencial de dermatose bolhosa
por IGA linear, dermatite herpetiforme e penfigoide bolhoso. Feito bidpsia da lesdo, prescrito
prednisolona 1mg/kg/dia e profilaxia para estrongiloidiase para imunossupressdo. Solicitado
dosagem de enzimas hepdticas e de glicose-6-fosfato desidrogenase com programacdo de inicio
de Dapsona. Recebeu alta hospitalar com retorno semanal para controle. Apés 18 dias do inicio
do quadro, lesdes bolhosas romperam-se, apresentando-se secas, em processo de cicatrizagdo. A
bidpsia confirmou penfigoide bolhoso e a imunofluorescencia foi negativa. Houve recidiva com
peguenas papulas eritematosas nas manchas hipocromicas apos trés semanas de corticoterapia.
Associado dapsona com melhora em 6 dias, mantido retornos para desmame da corticoterapia e
otimizacéo da antibioticoterapia."""A causa do PB é a producdo de anticorpos IgG e IgE contra
proteinas hemidesmossomais (BP180 e BP230) da membrana basal da pele que inflamam e
danificam as jungdes dermo-epidérmica desencadeando as lesdes. Os sintomas iniciais podem ser
prurido e manchas urticariformes, evoluindo para lesdes bolhosas grandes de contetdo
serohematico com sinal de Nikolsky negativo. Os diagnosticos diferenciais séo a epidermdlise
bolhosa adquirida, lUpus eritematoso sistémico bolhoso, dermatite herpetiforme e dermatose por
IgA linear. A diferenciagdo com outras dermatoses bolhosas é importante, em especial com o
Penfigo vulgar devido ao pior prognostico. O tratamento de primeira linha sdo os corticoides
topicos ou sistémicos, associados ou ndo a dapsona e outros imunossupressores. Na infancia tem
bom prognéstico e em geral, resolucdo completa em menos de um ano. x000D_ A maior
importancia deste relato é trazer luz a uma doenca rara e incomum na faixa etaria pediétrica. As
dermatoses bolhosas sdo facilmente confundiveis e podem levar a tratamentos ineficazes e
prognoéstico desfavoravel se ndo diagnosticadas e tratadas precocemente.
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