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Introducao / Descricao do Caso

Introdugdo: O pénfigo vulgar é uma doenga bolhosa mucocutdnea autoimune rara, causada por auto-anticorpos
contra as desmogleinas 1 e/ou 3, responsaveis pela adesdo celular entre queratinécitos. Frequentemente as lesdes
orais dolorosas sdo a manifestagdo inicial, que podem evoluir com envolvimento multissistémico. Os achados
histopatoldgicos e a imunofluorescéncia direta permitem o diagndstico definitivo.

Descri¢cdao do caso: Rapaz de 18 anos com cromossomopatia, paralisia cerebral, epilepsia e compromisso cognitivo
severo, iniciou rouquiddo, recusa alimentar e hiperemia orofaringea e ocular exsudativa 2 meses antes do diagndstico.
Inicialmente interpretado como complicacdo de amigdalite aguda e conjuntivite bacteriana, o quadro evoluiu de forma
indolente, com mucosite erosiva oral associada a bolhas e erosdes, de predominio facial peri-orificial. Constatou-se
resposta a corticoterapia instituida com recidiva imediata apds suspensdo. Exames bacterioldgicos seriados

negativos. O exame histopatoldgico de lesdo mostrou bolha acantolitica intraepidérmica. A imunofluorescéncia direta
de pele peri-lesional identificou depdsitos intercelulares suprabasais de I1gG e C3. A imunofluorescéncia indireta
documentou anticorpos circulantes anti-desmogleina 3 em titulo elevado. Apds diagndstico de Pénfigo Vulgar iniciou
terapéutica imunossupressora com melhoria acentuada.

Comentarios / Conclusoes

Este caso ilustra uma doenca rara, de apresentagdo insidiosa e diagndstico desafiante, com apresentagao invulgar em
idade pediatrica. A investigacdo etioldgica com bidpsia cutanea é essencial para instituir a terapéutica adequada e
evitar o frequente atraso diagndstico, o qual implica um pior progndstico agravado pela morbimortalidade e tendéncia
a cronicidade desta patologia.
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