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

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

constituído por neutrófilos e eosinófilos (Fig. 1 C e D). 
A imunofluorescência direta revelou depósitos linea-

res de imunoglobulina G e de complemento C3 na jun-
ção dermo-epidérmica, confirmando o diagnóstico 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 diagnóstico 
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de esclerose múltipla (EM) aos 40 anos, da qual resul-
tou tetraparésia espástica dos membros inferiores, es-
tando atualmente medicada com baclofeno. Ao exame 
objetivo observava-se, ainda, uma úlcera de decúbito 
no calcanhar direito.

A EM é uma doença autoimune, crónica, desmielini-
zante, do sistema nervoso central1,2. 

O penfigoide bolhoso (PB) é a dermatose bolhosa 
autoimune mais comum1,2. Os doentes têm anticorpos 
dirigidos a duas glicoproteínas hemidesmossómicas: 
PB 230 e PB1802-4. Na literatura estão descritos cerca 
de 55 casos do aparecimento de PB em doentes com 
doenças desmielinizantes2-4.

A literatura sugere que a toma de baclofeno, a tetra-
parésia, as úlceras de decúbito e a imunidade podem 
desencadear o aparecimento de PB, em doentes com 
EM3,5. Na nossa doente é pouco provável que o baclo-
feno, ou a tetraparésia sejam responsáveis pelo PB, pois 
não há relação temporal entre os eventos e a doente 
melhorou, apesar da continuação do tratamento com 
baclofeno. 

A associação imunológica entre as duas patologias 
é a hipótese mais provável. Existem duas isoformas do 
antigénio PB (AGPB 1): uma epitelial (AGPB1-e) e uma 
neuronal. 

(AGPB1-n). As alterações do sistema nervoso central 
no decurso da EM podem expor a isoforma neuronal 
e despoletar uma reação imunitária que, por reação 
imunológica cruzada pode desencadear PB, explicando 
a associação entre as duas patologias auto-imunes1,4.

Onze por cento dos doentes com EM têm anticorpos 

contra a proteína recombinante AGPB 1-e no líquido 
cefalorraquidiano, podendo ocorrer a formação de an-
ticorpos contra as variantes neuronais do AGPB 1, pro-
vavelmente por difusão de epítopos intermoleculares2-3.

Apresentamos este caso pelo interesse da associa-
ção entre estas duas patologias auto-imunes.
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Fig 1 - Bolhas tensas localizadas na coxa esquerda e no abdómen (A e B); A histologia revelou uma vesícula subepidérmica, com 
um infiltrado inflamatório, composto de neutrófilos e ocasionalmente eosinófilos (C e D).
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