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INTRODUCAO

Os pénfigos compreendem grupo de dermatoses de
etiologia desconhecida, que apresentam alteragses pa-
tolégicas nas pontes intercelulares da epiderme, com di-
minui¢do ou perda da unido entre as células (acantdlise).
A participacdo de fendmenos autoimunes estd demons-
trada pela presenga de anticorpos reagentes nos
espagos intercelulares da epiderme. SGo

O pénfigo eritematoso (sindrome de Senear-Usher)
¢ uma forma benigna e localizada do pénfigo folidceo
que se apresenta com bolhas superficiais sobre couro
cabeludo e face; é semelhante & dermatite seborréica,
ou pode simular a erupgdo em "asa de borboleta” do
lUpus eritematoso sistémico.

O pénfigo vulgar tem predominio nas mucosas, par-
ticularmente a oral; 50% dos pacientes apresentam le-

soes na cavidade oral como manifes-

consideradas buloses, que sto doengas
autoimunes caracterizadas clinicamente
por bolhas. A dassificagGo proposta é a
seguinte: 1.folidceo, 2.eritematoso,
3.vulgar, 4.vegetante, S.cicatricial,

Os pénfigos
compreendem grupo
de dermatoses de

tagdo inicial da doenga, que podem
preceder as lesdes cutdneas em mais
de dois anos. As lesdes rompem-se
rapidamente, formam erosdes ou ul-
ceragdes dolorosas. € freqiente o di-

6.bolhoso'. Alguns autores fazem dife- 6ti0|09i0 agnostico equivocado de estomatite
rencas entre pénfigos e penfigdides: as : aftosa. No pénfigo vulgar, a clivagem
bolhas do pénfigo tém localiza¢do dGSCOﬂhGCIdQ, qQue acantolitica é suprabasal; a evolugdo
intraepidérmica e so flacidas; enquan- o) presentom habitual, se ndo tratado, ¢ lenta, po-

to as bolhas do penfigdide sdo
subepidérmicas, formam-se na jungdo
dermo-epidérmica e sGo tensas. Séo
considerados penfigdides os tipos

altera¢bes
patolégicas nas

rém pode evolvir para desnudamento
extenso, levando a desequilibrio
hidroeletrolitico, sepsis e ébito. O
pénfigo vegetante é uma variante

cicatricial e bolhoso: os demais sdo pontes benigna do pénfigo vulgar; so lesces
pénfigos . . vegetorjtes umidas, com predile¢do

O pénfigo folidceo apresenta pre- intercelulares da pelas areas de flexdo (axilares,
dominio cutaneo; inicia-se, geralmen- epiderme... inguinais, genitalia, perineo). As le-

te, por lesées na face, couro cabelu-

soes cicatrizam e formam superficies

do, regides esternal e interescapular;

sGo lesdes eritematobuloescamosas,

com intensa descamagdo, sensagdo de calor e ardor.
Clinicamente, observa-se o forma cléssica (doenca de
Cazenave) e a forma endémica (“fogo selvagem™). A
separagdo acantolitica ocorre na por¢do superior da
camada espinhosa da epiderme.

hipertréficas e vegetantes. O

penfigdide cicatricial também & co-
nhecido como pénfigo benigno das mucosas. As bolhas
localizam-se preferencialmente nas mucosas e sequem
esta ordem de freqiéncia: oral, conjuntival, esofageana,
laringea e genitadlia. As lesdes tém final cicatricial, com
formag¢to de sinéquias (doen¢a mucossinequiante de
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lobart-Jacob); podem ocorrer amaurose e estenose
orificial, obrigando & traqueotomia. As lesdes cutaneas
sdo infreqUentes: existe um tipo puramente cuténeo,
conhecido por Brunsting-Perry, caracterizado por ondas
sucessivas de bolhas situadas na cabeca e pescogo e
menos comum no tronco, o qual responde favoravelmen-
te & sulfapiridina. O penfigdide cicatricial tem evolu-
¢&o cronica e ndo leva ao 4bito, a ndo ser excepcional-
mente, por complicagdo decorrente de estenose
esofdgica, como pneumonia por aspiragio?.

O penfigbide bolhoso é doenga rara, constituida por
erupgdo bolhosa generalizada, que acomete principalmen-
te individuos idosos. A acantélise ocorre & nivel da camo-
da basal da epiderme, na jungdo dermo-epidérmica. Apre-
sentaq, clinicamente, semelhanga com o pénfigo wlgar, li-
quen plano, eritema multiforme, reagdes por farmacos,
dermatite herpetiforme’.

Clinicamente, encontramos bolhas generalizadas, ten-
sas, as vezes hemorrdgicas, em pele eritematosa ou nor-
mal, com predilegio pelas superficies de flexdo. fs
mucosas podem ser atingidas em cerca de trinta por cen-
to dos casos, geralmente a oral, nasal e conjuntival. Ge-
ralmente, as lesdes ndo se agrupam, o sinal de Nikolsky
pode ser positivo. Para detecté-lo, apds o atrito sobre a
pele ou mucosa ndo envolvida, mas préximo as lesdes,
faz com que a epiderme se descole e pode haver forma-
¢Go de vesicula ou Ulcera. Este sinal pode ser encontrado
nos diversos tipos de pénfigos e também na necrose
epidérmica téxica®.

€xcepcionalmente, podemos encontrar vesiculas agru-
padas, simulando dermatite herpetiforme. Alguns medi-
camentos podem desencadear quadros clinicos e
imunopatolégicos idénticos ao penfigdide bolhoso (RAS,
Amiodarona, D-penicilamina, Tolbutamida, Antralina, Al-
catrdo). O penfigéide bolhoso nGo é considerado doenga
paraneopldsica, sendo apenas causal pela faixa etaria, a
associagGo com neoplasias®.

RAs erup¢des vesiculares cicatrizam, ha retragéo e for-
mam drea cicatricial com espessamento®.

OBJETIVO

O objetivo deste trabalho esté relacionado a rarida-
de e as seqielas de um caso dinico de penfigéide bolhoso
com envolvimento nasal, orofaringe, laringe, além de com-
prometimento cutaneo.

DISCUSSAQ

O penfigéide bolhoso envolve cavidade oral, nasal e
conjuntiva com mais freqiiéncia; enquanto que faringe,
laringe e esdfago sdo menos comuns’.

€m caso de acometimento laringeo, a obstru¢bo res-
piratéria das vias aéreas superiores inicia-se com rouqui-
déo, estridor e dispnéia. A manifestagdo clinica de obs-
trugdo respiratéria inicia-se quando o diametro do orifi-
cio laringeo se estreita em tormno de 3-4 mm, sendo ne-
cessdrio traqueotomia®.

A histopatologia convencional & util (bolha
subepidérmica, com infiltragio de eosindfilos), porém ndo
¢€ decisiva, pois ha casos em que se superpdem aspectos
de dermatite herpetiforme?®.

O diagnostico baseia-se na histopatologia pés-
biépsia da lesdo. Tanto a imunofluorescéncia direta, quan-
to a indireta, sGo Uteis; sendo que a direta demonstra
padréo linear de Ig G e/ou (3 na membrana basal e a
indireta mostra, no soro dos pacientes, presenga de IgG
em setenta por cento dos casos. Indiscutivemente, o exa-
me de maior valor diagnéstico é a imunofluorescéncia di-
reta’.

Raramente, o penfigdide bolhoso tem evolugdo fatal,
mesmo na era pés-corticdide. As recorréncias sdo frequen-
tes, mas depois de algumas recidivas o processo extin-
gue-se com ou sem tratamento, ficando as sequelas nas
mucosas>.

De acordo com as reqides atingidas, resultardo dife-
rentes conseqiéncias. €m rela¢do & drea conjuntival. po-
dem surgir sinéquias palpebrais que diminuem a fenda,
ocomrendo cegqueira em vinte por cento dos casos. Na ca-
vidade oral, surgem aderéncias entre a mucosa oral e
alveolar. O acometimento da laringe pode levar & rouqui-
ddo e sinéquia. Estreitamentos esofégicos e anogenitais
podem ocorer’.

A droga de eleicdo é a prednisona, em doses relati-
vamente elevadas (60-80 mg/dia), sequidas de dose de
manuten¢do apds estabilizagdo do quadro. Pode-se as-
sociar citotoxicos (azatioprina, ciclofosfamida etc.) e,
nesse caso, a dose de prednisona deve ser menor (40
mg/dia). H& casos que respondem bem a sulfapiridina e
& dapsone, como na dermatite herpetiforme?.

RELATO DO CASO

F.A M., 37 anos, masculino, lavrador, indio, encami-
nhado pela Disciplina de Dermatologia, com rouquidéo e
dificuldade para respirar. Refere que os sintomas tiveram
inicio ha dois meses, com cardcter progressivo e piora
nos uUltimos trés dias.

Referiu lesdes em pele, nas regides toracica e infra-
axilares, na cavidade oral, apruriginosas e indolores, com
evolugdo de oito meses. €ncontrava-se em uso de
prednisona (60 mg/dia), por dez dias. Nega tabagismo,
etilismo ou uso de medicacGes previas.

Ro exame fisico :

» Otormrinolaringolégico

A rinoscopia anterior revelou lesdes vésico-bolhosas
na mucosa septal e cornetos. Na orofaringoscopiaq, verifi-
cou-se estenose de palato mole, fusGo de pilares
amigdaliano anterior e posterior, lesdes vésico-bolhosas
na mucosa jugal e labial bilateral e difusamente; linguaq,
gengivas, palato duro, drea retromolar, assoalho bucal e
arcada dentdria sem alteragdes. A fibronasolaringoscopia
flexivel mostrou nasofaringe sem comprometimento,
edema difuso e lesdes vésico-bolhosas na regido glética,
com diminui¢gdo importante do espago aéreo, ndo se
visualizando cordas vocais verdadeiras e regido
subglética. NGo se encontraram génglios palpéveis na
cadeia cervical.

* Dermatolégico

Presenca de lesdes vésico-bolhosas, eritematosas,
localizadas na regido toracica anterior e infra-oxilar bila-
teral. Sinal de Nikolsky positivo.

Apos avaliagdo do quadro, constatou-se que o paci-
ente se encontrava em obstru¢do respiratéria aguda, sen-
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do submetido & traqueotomia e biopsia da mucosa oral e
laringea, confirmando o digndstico prévio de penfigoide
bolhoso. Preconizou-se uso de prednisona (60 mg/dia),
associado, topicamente, ao dipropionato de
beclometasona (trés vezes/dia), na cavidade nasal e oral.

O paciente foi sequido periodicamente e, apos oito
meses da intervencdo cirlrgica, encontrava-se em regres-
s@o da dose de prednisona.

Ao exame fisico:

e Otorrinolaringolégico

A rinoscopia anterior, verificou-se sinéquia entre
cornetos inferiores e septo nasal bilateral, mais extensa
a direita, com secre¢do amarelada; houve regressdo das
lesdes vésico-bolhosas. A orofaringoscopia, persisténcia
da estenose de palato mole, fusdo de pilares
amigdalianos e presenca de lesdes vésico-bolhosas na
mucosa labial e jugal. A fibronasolaringoscopia revelou
sinéquia de laringe, com obstrugdo total do intréito
laringeo.

e Dermatologico

RApresenta maculas eritematosas cicatriciais nas regido
toracica anterior e infra-axilares bilaterais.

CONCLUSAO

1. Frente a paciente portador de penfigéide bolhoso,
com les@o em mucosa de vias aéreas superiores, € obri-
gatdria a verificagdo da permeabiladade da luz laringea
e, quando necessdrio, realizagdo de intervengdo cirdrgica
de urgéncia.

2. Apesar da evolucdo benigna do penfigdide bolhoso,
quando em mucosa, pode haver altera¢des irrepardveis
nas estruturas atingidas, levando ao comprometimento
da qualidade de vida do portador destas sequelas, que
sdo de dificil reparacdo.
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e Tratato de Otologia: R$ 110,00

e Manual de Disseccédo do Osso
Temporal: R$ 70,00

e Fitas de Video: R$ 60,00 ;

Informacées e descontos com Mariza
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INFORMES PARA PRESCRICAO

CEFZIL S:efpmzil monoidratado)
CONTRA-INDICACOES: CEFZIL é contra-indicado em
pacientes com historia de hipersensibilidade as cefalospori-
nas. ADVERTENCIAS: Antes de instituir a terapia com
CEFZIL, realizar uma pesquisa cuidadosa para determinar se
o paciente teve reagoes previas de hipersensibilidade com
CEFZIL, cefalosporinas, penicilinas ou outras drogas Se este
produto for administrado a pacientes sensiveis 3 pénicinna
cuidados devem ser tomados devido a sensibilidada cruzada
entre antibiéticos betalactamicos ter sido claramente docu-
mentada e poder ocorrer em até 10% dos pacientes com
histéria de alergia a penicilina. Se ocorrer reacio alérgica
com CEFZIL, descontinuar a droga. Reagbes agudas e
sérias de hipersensibilidade pedem necessitar medidas de
emergéncia. Colite pseudomembranosa foi relatada com
quase todos os agentes antibacterianos, inclusive CEFZIL, e
pode variar de leve a grave. Portanto, é importante conside-
rar este diagndstico em pacienles que apresentem diarréia
apés administragao de agentes antibacterianos. Apés o diag-
ndéstico de colite ter sido estabelecido, medidas terapéuticas
devem ser iniciadas. PRECAUCOES: Gerais — A dose total
diaria de CEFZIL deve ser reduzida nos pacientes com dis-
fungao renal severa (“clearance de creatinina < 30mVmin")
devido a ocorréncia de concentragoes séricas altas e/ou pro-
longadas em fais individuos com doses usuais. As
cefalosporinas, inclusive CEFZIL, devem ser administradas
com cautela em pacientes recebendo tratamento concomi-
tante com diuréticos potentes, uma vez que estes agentes
sa@o suspeitos de afetarem adversamente a fungao renal. O
uso prolongado de CEFZIL pode resultar no crescimento de
microorganismos nao sensiveis. Na ocorréncia de superin-
fecgdo durante a terapia tomar medidas adequadas.
Reagdes de Coombs faTso-posn.w,a’s tém sido reportadas
durante o tratamento com antibidticos cefalosporinicos.
Interagdes Medicamentosas — Nefrotoxicidade foi observada
apés a administragdo concomitante de antibicticos aminogli-
cosideos e cefalosporinas. A administragao concomitante de
probenecida dobrou a drea sob a curva (AUC) para o cef-
prozil. Interagges com Testes Laboratoriais — Os antibidticos
cefalosporinicos podem produzir uma reagéo falso-positiva
para glicose na urina, nos testes com redugdo de cobre
(solugoes de Fehling ou de Benedict ou Clinitest), mas nao
com os testes baseados em enzimas (glicose oxidase) para
glicosuria. Uma reagdo falso-negativa pode ocorrer nos
testes com ferricianeto para glicose sangiinea. A presenca
de cefprozil no sangue nac lnterlere com o teste de creatini-
na no plasma ou na urina pelo método do picrato alcalino.
Carcinogénese, Mutagénese e Prejuizo da Fertilidade — Nao
foi encontrado nenhum polenpga\ mutagénico do cefprozil em
células procaridticas ou eucaridticas in vitro ou in vivo, Nao foi
realizado nenhum estudo in vivo de longo prazo para avaliar
o potencial carcinogénico. Estudos de reprodugao nao reve-
laram prejuizo da fertiidade em animais. Uso na gestagao —
Nao ha estudos adequados e bemn controlados em mulheres
gravidas. Devido aos estudos de reprodugac animal nao
serem sempre predizentes da resposta humana, esta droga
devera ser utilizada durante a gravidez apenas se claramente
necessario. Uso na Lactaggo — Deve-se usar de cautela
quando da administragao de CEFZIL a uma lactante. Uso
Pediatrico — A seguranga e eficacia em pacientes pediatricos
com idade infenor a 6 meses nao foram estabelecidas.
Fenilcetonuricos — CEFZIL po para suspensao oral contém
28mg de fenilalanina por 5ml de suspensao reconstituida.
REAGCOES ADVERSAS: Gastrintestinais - diarréia (2,9%),
nauseas (3,5%), vomitos (1%) e dor abdominal (1%).
Hepalobiliares — elevagdes nos valores de TGO (29%), TGP
(2%), fosfatase alcalina (0,2%) e bilirrubina (<0,1%). Ictericia
colestatica tem sido raramente observada. Hipersensibilidade
— erupgdes cutaneas (0.9%j, urticaria (0,1%). Tais reagoes
tém sido mais fregientemente relatadas em criancas do que
em adullos. Sinais e sintomas ocorrem geralmente alguns
dias apds o inicio da lerapia e diminuem em alguns dias apos
sua suspensao. Sistema nervoso central — tonturas (1%).
Hiperatividade, cefaléia, nervosismo, insonia, confusao e
sonoléncia raramente foram reportadas (menos que 19%) e a
relagao causal € incerta. Todas foram reversiveis.
Hematopoiéticas — contagem transitoria de leucdcitos dimi-
nuida (0,2%), eosinofilia (2,3%). Tempo de protrombina pro-
longado tem sido raramente relatado. Renais - elevagses
leves do nitrogénio uréico no sangue (0,1%) e creatinina seéri-
ca (0,1%). Qutras — reagoes cutaneas em criancas e superin-
fecgao (1,5%), prurido genital e vaginite (1 46"/:3. Os eventos
adversos a sequir, embora estabelecidos como de relagéo
causal ao cefprozil, foram raramente relatados durante a
observagao pos-comercializagao: anafilaxia, febre, doenga
do soro, eritema multiforme, Sindrome de Stevens-Johnson,
trombacitopenia e colite, incluindo colite pseudomembra-
nosa. Para maiores informagoes sobre farmacologia clinica,
microbiologia, indicagoes, conlra-indicagoes, adveréncias,
precaucdes, reagbes adversas, posologia e superdosagem,
consulte a bula do produto ou a Divisao Médica. R. Carlos
Gomes, 924 - Santo Amaro - Sao Paulo - SP - CEP 04743-
903 Tel.: (011) 882-2375 - Fax: (011) 882-2013,

DDG 0800 160160

FAX 0800 120120
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