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INTRODUÇÃO

O
penfigoide bolhoso (PB) é a dermatose bo-
lhosa autoimune mais comum na Europa
Ocidental.1-2 Esta doença afeta tipicamente
idosos, embora surja raramente em crianças

e adultos jovens,1,3-5 com predomínio no sexo masculi-
no.2,4 Recentemente, o PB foi associado a doenças neu-
rológicas como a doença cerebrovascular, demência,
doença de Parkinson, epilepsia e esclerose múltipla.1-2

Não há evidência conclusiva sobre a associação com
doenças malignas ou outras doenças autoimunes.1 Os
fármacos com alguma associação com esta patologia são:
furosemida, espironolactona, metformina+gliptinas e al-
guns neurolépticos.1-2

O PB é uma doença crónica, com exacerbações es-
pontâneas e remissões e, consequentemente, significa-
tiva morbilidade.2
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RESUMO
Introdução: O penfigoide bolhoso é a dermatose bolhosa autoimune mais comum na Europa Ocidental. É uma doença crónica, com
exacerbações espontâneas e remissões e, consequentemente, significativa morbilidade.
Descrição do caso clínico: Doente do sexo masculino, 77 anos, pertencente a uma família nuclear de classe social média baixa, com
antecedentes de diabetes mellitus tipo 2, hipertensão arterial, obesidade e hiperplasia benigna da próstata. O doente foi observado no
serviço de urgência por erupção cutânea pruriginosa nos membros superiores com dez dias de evolução, posteriormente com atingi-
mento do tronco e membros inferiores, sem melhoria apesar da terapêutica prévia com bilastina. A medicação instituída foi flucloxa-
cilina, ciprofloxacina, deflazacorte, cloridrato de hidroxizina e aplicação tópica de emoliente, tendo alta com indicação para avaliação
por dermatologia. Na observação em consulta de dermatologia apresentava bolhas tensas de conteúdo sero-hemático sobre placas
eritematosas na região inguinal e nos membros inferiores, com sinal de Nikolsky negativo. Nos membros superiores e tronco obser-
vavam-se lesões urticariformes confluentes e lesões crostosas nas regiões flexoras dos membros superiores. Colocada a hipótese de
diagnóstico de penfigoide bolhoso, foi realizada biópsia de bolha recente, suspensão da terapêutica anterior, prescrição de predniso-
lona oral, betametasona pomada e ácido fusídico pomada tópicos, ranitidina oral, dieta, controlo das glicemias e estudo analítico. Na
consulta de reavaliação, o doente não apresentava lesões de novo e a dose de prednisolona foi gradualmente reduzida. O exame his-
tológico confirmou o diagnóstico de penfigoide bolhoso.
Comentário:O diagnóstico precoce do penfigoide bolhoso é crucial e a medicina geral e familiar possui uma posição privilegiada para
a sua abordagem inicial e referenciação atempada.

Palavras-chave: Penfigoide bolhoso; Bolha subepidérmica; Prednisolona.

DESCRIÇÃO DO CASO
Identificação

Doente do sexo masculino, 77 anos de idade, raça cau-
casiana, casado, reformado, com profissões anteriores de
pedreiro e carpinteiro. Elemento de uma família nuclear,
com índice de Graffar correspondente a classe social mé-
dia baixa, na fase VII do ciclo de vida familiar de Duvall.

Antecedentes pessoais e familiares
Antecedentes pessoais de diabetes mellitus tipo 2, hi-

pertensão arterial, obesidade e hiperplasia benigna da
próstata, estando medicado habitualmente com met-
formina+vildagliptina, gliclazida, ibersartan+hidroclo-
rotiazida e dutasterida. Sem alteração recente da medi-
cação habitual ou história anterior de alergias.

Sem antecedentes familiares relevantes.

História da doença atual
Em agosto de 2013, o doente foi observado no serviço

de urgência (SU) do hospital da sua área de residência por
erupção cutânea pruriginosa nos membros superiores
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com 10 dias de evolução, posteriormente com atingimento
do tronco e membros inferiores, sem outra sintomatolo-
gia associada e sem melhoria, apesar da terapêutica com
bilastina duas vezes por dia instituída nos cuidados de
saúde primários. Ao exame físico não apresentava outras
alterações. No estudo analítico registou-se hiperglicemia
(360mg/L) e hiponatrémia (129mmol/L) com necessida-
de de correção. Também foi realizada a administração de
hidrocortisona 200mg endovenosa. O doente teve alta para
ambulatório com indicação para avaliação em consulta de
dermatologia do Hospital de Braga, tendo sido medicado
com: flucloxacilina 500mg de 8 em 8 horas, ciprofloxaci-
na 500mg de 12 em 12 horas durante oito dias, deflazacorte
30mg segundo esquema terapêutico, cloridrato de hidro-
xizina 25mg e aplicação tópica de emoliente.

Decorrida uma semana, o doente foi referenciado pelo
seu médico de família para o SU do hospital de referên-
cia, devido a agravamento progressivo das queixas ape-
sar da terapêutica instituída, sendo referido que estas
surgiram após picada de artrópode hymenoptera (abe-
lha) no membro superior direito. À observação apresen-
tava bom estado geral, erupção bolhosa muito prurigi-
nosa de predomínio nos membros inferiores, poupando
a face, palmas e plantas, sem atingimento das mucosas.
Analiticamente apresentava leucocitose e aumento da
proteína C reativa. O serviço de dermatologia dessa ins-
tituição foi contactado, sendo dada indicação para ava-
liação em consulta muito prioritária de dermatologia. A
terapêutica instituída foi mantida.

No dia seguinte, na observação realizada na consulta
de dermatologia, o doente apresentava lesões bolhosas
tensas de conteúdo sero-hemático sobre placas eritema-
tosas na região inguinal e nos membros inferiores (Figu-
ras 1 e 2), com sinal de Nikolsky negativo. Nos membros
superiores e tronco apresentava lesões urticariformes
confluentes (Figuras 1 e 3) e lesões crostosas nas regiões
flexoras dos membros superiores (Figura 4). Colocada a
hipótese de diagnóstico de PB, foi realizada biópsia de bo-
lha recente e instituído o seguinte plano terapêutico:
• Suspensão da terapêutica anterior.
• Prednisolona 60mg por dia durante quatro dias, pos-

teriormente 50mg por dia.
• Betametasona pomada, duas aplicações diárias nas

bolhas.
• Ácido fusídico pomada, duas aplicações diárias nas

erosões e lesões crostosas.

• Ranitidina 150mg, um comprimido ao jantar.
• Dieta e controlo das glicemias antes das principais re-

feições.
• Requisição de estudo analítico.

Após uma semana, na segunda consulta de dermato-
logia, o doente mantinha bolhas na região inguinal, mas
sem aparecimento de novas lesões. O resultado do exa-
me histológico não estava disponível. Analiticamente de
referir hiperglicemia (273mg/dl) e hipertrigliceridemia
(229mg/dl). O plano terapêutico foi ajustado, sendo re-
duzida a prednisolona para 40mg por dia, mas a tera-

Figura 1.Bolhas tensas sobre placas eritematosas na região inguinal
e membros inferiores. Lesões urticariformes confluentes nos mem-
bros superiores e tronco.
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pêutica tópica foi mantida. O doente foi aconselhado a
ser avaliado pelo seu médico de família, mantendo o se-
guimento em dermatologia.

O resultado do exame histológico do retalho de pele da
coxa com bolha de um centímetro revelou bolha dermo-
epidérmica, em cujo interior se identificou exsudado se-
roso e células inflamatórias com predomínio de polimor-
fonucleares eosinófilos. Na derme papilar observou-se
também infiltrado inflamatório com presença de frequen-
tes polimorfonucleares eosinófilos. Em conclusão, este re-
sultado confirmou o diagnóstico de penfigoide bolhoso.

COMENTÁRIO
O penfigoide bolhoso é uma doença bolhosa autoimu-

ne subepidérmica, na qual a formação de bolhas subepi-
dérmicas é provocada pela presença de autoanticorpos,
mais frequentemente do tipo IgG, contra componentes da
membrana basal, os hemidesmossomas, que promovem

a coesão dermo-epidérmica.1-3,6 O prurido isolado ou as-
sociado a eritema e/ou placas urticariformes pode prece-
der a formação de bolhas por semanas ou meses.1-2,6 Ge-
ralmente, ao exame físico observam-se bolhas tensas com
um a quatro centímetros de diâmetro sobre base eritema-
tosa ou pele aparentemente normal, de conteúdo seroso
ou ocasionalmente hemático, difusas ou localizadas, nos
membros e tronco, frequentemente com distribuição si-
métrica.1-2,5 Os sinais de Nikolsky e Asboe-Hansen são ne-
gativos.6 Posteriormente, áreas erosivas e/ou cobertas por
crostas podem surgir.2,4-5 As bolhas e as erosões podem atin-
gir a mucosa oral (10 a 30% dos casos) e/ou genital.2-3,5 Em
alguns casos, as bolhas podem não ser clinicamente visí-
veis.4 O prurido pode ser moderado a severo intratável.4

Diagnóstico diferencial
Como os achados clínicos na fase não bolhosa do PB

podem ser inespecíficos, este pode assemelhar-se a uma

Figura 2.Maior ampliação das lesões na região inguinal e membros
inferiores.

Figura 3. Lesões urticariformes confluentes nos membros superio-
res e tronco.



variedade de dermatoses, como a reação adversa a fár-
macos, dermatite de contacto, prurigo, reação a artrópo-
des e escabiose.2 As doenças autoimunes bolhosas po-
dem sobrepor-se na morfologia e imunopatologia; no en-
tanto, fatores como a idade de apresentação, curso da
doença, ausência de cicatrizes e atrofia, extensão do en-
volvimento mucoso e locais de envolvimento são impor-
tantes para diferenciar o diagnóstico.1 O diagnóstico do
PB baseia-se na apresentação clínica típica, nas caracte-
rísticas histológicas e, o mais importante, nos achados
positivos na imunofluorescência.1 A biópsia de bolha re-
cente corada com hematoxilina e eosina revela bolha su-
bepidérmica e um infiltrado inflamatório constituído
principalmente por eosinófilos, sendo o diagnóstico con-
firmado por imunofluorescência.1-5O Enzyme-Linked Im-
munosorbent Assay (ELISA) permite dosear os títulos dos
anticorpos, o BPAg2 é o mais sensível e os seus títulos
correlacionam-se com atividade da doença.1-4 O estudo
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por imunofluorescência é fundamental para o diagnós-
tico diferencial com outras dermatoses bolhosas autoi-
munes, principalmente as subepidérmicas como a der-
matose bolhosa linear de IgA, penfigoide cicatricial e epi-
dermólise bolhosa adquirida.1-4

Tratamento
O objetivo do tratamento é o controlo sintomático

com o mínimo possível de efeitos adversos.1 A decisão de-
pende das circunstâncias individuais do paciente, parti-
cularmente da severidade do PB e da presença de co-
morbilidades.1

Os corticosteroides sistémicos são o melhor tratamen-
to estabelecido (Força de Recomendação A), com supres-
são da inflamação e das bolhas em uma a quatro sema-
nas.1-2 As doses de prednisolona recomendadas são 0,75-
1mg/kg/dia na doença severa, 0,5mg/kg/dia na doença
moderada e 0,3mg/kg/dia na doença ligeira ou localiza-
da.1 A proteção gástrica está recomendada, assim como a
minimização da perda de densidade óssea, principal-
mente em mulheres pós-menopausa, homens com mais
de 50 anos, casos de risco aumentado de fratura de fragi-
lidade e doses previstas de prednisolona superiores a
7,5mg/dia pelo menos durante três meses.1 Os efeitos ad-
versos metabólicos e imunossupressores severos ocorrem
e são dose-dependente.1O aumento da dose para além de
1mg/kg/dia tem mais toxicidade com pouco benefício.1

Os corticosteroides tópicos, quando factíveis, devem
ser considerados a terapêutica de primeira linha (Força
de Recomendação A), principalmente na doença locali-
zada e moderada.1,6O propionato de clobetasol parece ter
menos efeitos adversos que a prednisolona na dose de
1mg/Kg/dia.1 O seu uso na doença extensa pode ser li-
mitado por razões práticas e pode estar associado a ab-
sorção sistémica e efeitos adversos.1,6

Outros tratamentos como azatioprina, antibióticos
anti-inflamatórios, metotrexato, micofenolato de mofe-
til, ciclofosfamida, clorambucilo, rituximab, entre ou-
tros, podem ser considerados.1-3,6

Evolução
Habitualmente, a evolução do PB é autolimitada, mas

a fase ativa está associada a significativa morbilidade e
mortalidade.1-2,6 As complicações em doentes não trata-
dos incluem infeções cutâneas, desidratação, desequilí-
brio eletrolítico e possivelmente morte por sepsia.6 A ida-

Figura 4. Lesões crostosas nas regiões flexoras dos membros supe-
riores.



de avançada na apresentação inicial e as comorbilidades
são os fatores de pior prognóstico.1,3,6

O PB associa-se a significativa morbilidade, com pro-
fundo impacto na qualidade de vida, sendo o seu diag-
nóstico precoce crucial. A medicina geral e familiar, atra-
vés da prestação de cuidados de saúde primários, pelo
seu caráter preventivo e holístico que tão bem a carac-
teriza, encontra-se numa posição privilegiada para a
abordagem inicial dos doentes com PB e, consequente-
mente, para a sua referenciação atempada para os cui-
dados de saúde secundários. O diagnóstico tardio desta
patologia ocasiona repercussões significativas na quali-
dade de vida dos doentes, contribuindo para um pior
prognóstico.

De salientar a relevância da acessibilidade aos cuida-
dos de saúde primários e da existência de uma articula-
ção rápida, adequada e eficaz entre estes e os cuidados
de saúde secundários.
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ABSTRACT

BULLOUS PEMPHIGOID: A CASE REPORT
Introduction: Bullous pemphigoid is the most common autoimmune bullous dermatosis in Western Europe. It is a chronic disease with
spontaneous remissions and exacerbations and, consequently, significant morbidity.
Case description: 77-year-old male patient, from a low-middle class nuclear family, with a history of type 2 diabetes mellitus, hy-
pertension, obesity, and benign prostatic hyperplasia. The patient was observed at the emergency department due to an itchy rash on
the upper limbs evolving over 10 days, which further generalised to the trunk and lower limbs, and without improvement despite pre-
vious treatment with bilastine. The therapeutic prescribed included flucloxacillin, ciprofloxacin, deflazacort, hydroxyzine hydrochlori-
de and topic emollient, and the patient was discharged and referred to Dermatology. At the Dermatology appointment, the patient
exhibited bullous lesions with serohematic content on erythematous plaques in the inguinal region and lower limbs, with negative Ni-
kolsky’s sign. Confluent urticarial lesions were observed in the upper limbs and trunk, as well as crustal lesions in the flexor regions of
the upper limbs. Based on the diagnostic hypothesis of bullous pemphigoid, a biopsy of a blister was performed, and prior therapy was
suspended and replaced by oral prednisolone, topical betamethasone, topical fusidic acid, oral ranitidine, diet, glucose monitoring, and
laboratory analysis. At follow-up, the patient did not exhibit de novo lesions, and the dose of prednisolone was gradually reduced. His-
tological examination confirmed the diagnosis of bullous pemphigoid.
Commentary: Early diagnosis of bullous pemphigoid is crucial and family physicians hold a privileged position for its initial manage-
ment and timely referral.

Keywords: Bullous pemphigoid; Subepidermal blister; Prednisolone.


