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Apresenta-se uma doente do sexo feminino, 74
anos, internada no Servigo de Dermatologia por bolhas
tensas, de conteddo seroso, com 1-4cm de maior did-
metro, sobre pele normal e eritematosa, localizadas no
tronco, membros superiores e inferiores, com 4 sema-
nas de evolugéo (Fig. 1 A e B).

A biépsia incisional de uma bolha no tronco de-
monstrou uma bolha subepidérmica, com infiltrado

constituido por neutréfilos e eosinéfilos (Fig. 1 C e D).

A imunofluorescéncia direta revelou depésitos linea-
res de imunoglobulina G e de complemento C3 na jun-
¢Go dermo-epidérmica, confirmando o diagnéstico de
PB. Instituiu-se o tratamento com prednisolona 60mg/
dia, com desmame progressivo em 9 meses e azatiopri-
na 100mg/dia, com melhoria da sintomatologia.

Nos antecedentes pessoais destacamos o diagnéstico
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de esclerose multipla (EM) aos 40 anos, da qual resul-
tou tetraparésia espdstica dos membros inferiores, es-
tando atualmente medicada com baclofeno. Ao exame
objetivo observava-se, ainda, uma Ulcera de decibito
no calcanhar direito.

A EM é uma doenca autoimune, crénica, desmielini-
zante, do sistema nervoso central’2.

O penfigoide bolhoso (PB) é a dermatose bolhosa
autoimune mais comum'?. Os doentes tém anticorpos
dirigidos a duas glicoproteinas hemidesmossémicas:
PB 230 e PB180%*. Na literatura estéo descritos cerca
de 55 casos do aparecimento de PB em doentes com
doencgas desmielinizantes?*.

A literatura sugere que a toma de baclofeno, a tetra-
parésia, as Ulceras de decibito e a imunidade podem
desencadear o aparecimento de PB, em doentes com
EM35. Na nossa doente é pouco provavel que o baclo-
feno, ou a tetraparésia sejam responsdveis pelo PB, pois
ndo hé relacdo temporal entre os eventos e a doente
melhorou, apesar da continuag@o do tratamento com
baclofeno.

A associagé@o imunolégica entre as duas patologias
é a hipétese mais provdvel. Existem duas isoformas do
antigénio PB (AGPB 1): uma epitelial (AGPB1-e) e uma
neuronal.

(AGPB1-n). As alteracées do sistema nervoso central
no decurso da EM podem expor a isoforma neuronal
e despoletar uma reagdo imunitdria que, por reagéo
imunolégica cruzada pode desencadear PB, explicando
a associacdo entre as duas patologias auto-imunes'#.

Onze por cento dos doentes com EM t&m anticorpos

A B

contra a proteina recombinante AGPB 1-e no liquido
cefalorraquidiano, podendo ocorrer a formagéo de an-
ticorpos contra as variantes neuronais do AGPB 1, pro-
vavelmente por difuséo de epitopos intermoleculares??.

Apresentamos este caso pelo interesse da associa-
¢Go entre estas duas patologias auto-imunes.
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Fig 1 - Bolhas tensas localizadas na coxa esquerda e no abdémen (A e B); A histologia revelou uma vesicula subepidérmica, com
um infilirado inflamatério, composto de neutréfilos e ocasionalmente eosinéfilos (C e D).
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