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Resumo

Fundamentos: O penfigoide bolhoso (PB) é a dermatose bolhosa autoimune mais prevalente,
com incidéncia crescente globalmente. Ha escassez de literatura sobre PB na populacao mul-
tiétnica brasileira.

Objetivos: Avaliar as caracteristicas epidemiologicas, clinicas e terapéuticas de pacientes com
PB em centro terciario no Brasil.

Métodos: Revisao longitudinal retrospectiva de prontuarios clinicos de 189 pacientes com PB,
de janeiro de 1986 a setembro de 2023.

Resultados: O PB afetou principalmente individuos idosos, predominantemente do sexo femi-
nino, com inicio médio dos sintomas aos 65,7 anos. As apresentacdes nao bolhosas apresentaram
tempo maior para o diagnostico em comparacao a forma bolhosa. Envolvimento da mucosa foi
observado em 24,9% dos pacientes. Bolhas subepidérmicas foram a caracteristica histopato-
logica predominante. A maioria dos casos apresentou fluorescéncia de IgG e C3 na zona da
membrana basal (ZMB) na imunofluorescéncia direta. A imunofluorescéncia indireta revelou
principalmente fluorescéncia de 1gG ao longo da ZMB, e a técnica de salt-split skin demons-
trou predominantemente fluorescéncia de IgG no lado epidérmico da clivagem. Eosinofilia,
niveis elevados de IgE e dimero D foram comuns. Corticosteroides sistémicos permaneceram
a base do tratamento. O PB foi associado a complicacdes significantes, incluindo tromboem-
bolismo, hospitalizacao e infecgcdes, juntamente com inimeras comorbidades e porcentagem
consideravel (10,6%) de pacientes em uso de medicamentos potencialmente indutores de PB.
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Limitacbes do estudo: As limitacdes do estudo incluem seu desenho retrospectivo, a depen-
déncia de registros clinicos potencialmente incompletos e os achados de um Unico centro

terciario.

Conclusées: O presente estudo fornece informacdes cruciais sobre a natureza multifacetada do
PB na populacao brasileira, enfatizando a necessidade de estratégias abrangentes de manejo
para abordar suas diversas complicacoes e condicdes associadas.

© 2025 Sociedade Brasileira de Dermatologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Este € um
artigo Open Access sob uma licenca CC BY (http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/).

Introducao

0 penfigoide bolhoso (PB) é a dermatose bolhosa autoimune
mais comum, afetando principalmente individuos idosos
com mais de 70 anos. Houve aumento significante na incidén-
cia nas Ultimas duas décadas em virtude do envelhecimento
da populacao, do reconhecimento precoce das formas nao
bolhosas da doenca e da maior disponibilidade de métodos
diagndsticos. O PB resulta da producao de autoanticorpos
contra os antigenos hemidesmossomos BP-180 e BP-230,
componentes da zona da membrana basal (ZMB). A sub-
sequente perda de adesao entre a epiderme e a derme
leva a um descolamento subepidérmico, resultando em
bolhas tensas. Essa apresentacao clinica é classificada como
penfigoide bolhoso ou classico. Entretanto, outras formas
da doenga foram descritas, como o liquen plano penfi-
goide e até mesmo formas nao bolhosas de PB, incluindo
prurigo-simile, eczematosa, disidrosiforme, urticariforme e

eritrodermia.”? A figura 1 mostra as manifestacées clini-
cas do PB classico e das formas nao bolhosas, incluindo
apresentacdes eczematosas, prurigo-simile e urticariforme.

Ha escassez de literatura sobre PB no Brasil, um pais mul-
tiétnico com populacdo em envelhecimento. Que seja de
conhecimento dos autores, este é o primeiro estudo sobre
o perfil de pacientes com PB no Brasil, com seguimento de
37 anos. O objetivo do presente estudo € avaliar retrospec-
tivamente os perfis epidemiologico, clinico e terapéutico de
pacientes com PB seguidos no Departamento de Dermato-
logia do Hospital das Clinicas, Faculdade de Medicina da
Universidade de Sao Paulo, Brasil.

Métodos

Este estudo retrospectivo, longitudinal e descritivo incluiu
pacientes avaliados de janeiro de 1986 a setembro de
2023 no Departamento de Dermatologia do Hospital das

Figura 1
pruriginosa (C) e urticariforme (D).

Manifestacdes clinicas do PB classico com bolhas tensas (A) e formas nao bolhosas de PB, incluindo eczematosa (B),
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Tabela 1  Principais aspectos epidemioldgicos e clinicos dos casos de PB estudados

Sujeitos (n)

189

Tempo médio de seguimento (meses), + desvio padrao

Sexo

Raca/etnia

Idade média de inicio (anos), + desvio padrao
Tempo médio para diagnéstico
(meses), + desvio padrao

Apresentacao clinica na avaliagdo
inicial

Envolvimento da mucosa

Prurido

Principais hipoteses diagnosticas na
avaliacdo inicial

Medicamentos potencialmente
indutores de PB

Complicagées

Obito

Feminino

Masculino

Branca

Multirracial

Asiatica

Negra

Nao especificado

65,7 (0,2 a 93)

Geral

PB classico

PB nao bolhoso

Bolhoso

Nao bolhoso

Eczematoso

Prurigo-simile

Urticariforme

Eritrodermia

Disidrosiforme

Penfigoide do liquen plano
Sem lesGes ativas

Nao especificado

Total de pacientes com envolvimento de mucosa
Oral

Nasal

Laringe

Esofagica

Faringe

Conjuntiva

Presente

Ausente

Nao especificado

Penfigoide bolhoso
Epidermolise bolhosa adquirida
Dermatose bolhosa por IgA linear
Dermatite herpetiforme
Porcentagem de pacientes em uso de um deles
Antagonistas da aldosterona
Inibidores da dipeptidil peptidase 4
Anticolinérgicos

Medicamentos dopaminérgicos
Taxa de hospitalizacao
Tromboembolismo venoso

Infeccao bacteriana secundaria (pelo menos 1 episodio)

Infeccoes
Complicacoes associadas as neoplasias

55,0 (0,3 a 448)
62,4% (118/189)
37,6% (71/189)
85,2% (161/189)
7,9% (15/189)
3,7% (7/189)
2,1% (4/189)
1,0% (2/189)

9,3 (0,2 a 221)
6,5 (0,2 a 120)
43,4 (1 a221)
88,3% (167/189)
7,9% (15/189)
40,0% (6/15)
26,7% (4/15)
13,3% (2/15)
13,3% (2/15)
6,7% (1/15)
0,5% (1/189)
2,1% (4/189)
1,0% (2/189)
24,9% (47/189)
95,7% (45/47)
10,6% (5/47)
8,5% (4/47)
2,1% (1/47)
2,1% (1/47)
2,1% (1/47)
70,4% (133/189)
0,0% (0/189)
29,6% (56/189)
85,2% (161/189)
29,1% (55/189)
14,8% (28/189)
10,6% (20/189)
10,6% (20/189)
3,2% (6/189)
3,2% (6/189)
2,6% (5/189)
1,6% (3/189)
55,0% (104/189)
7,9% (15/189)
62,4% (118/189)
66,7% (10/15)
13,3% (2/15)
20,0% (3/15)

Outros (complicagoes de hérnia epigastrica, edema

pulmonar agudo e infarto do miocardio)

Clinicas, Faculdade de Medicina da Universidade de Sao
Paulo, Brasil. Apos aprovacao do comité de ética (CAAE
n° 63382922.2.0000.0068), foram incluidos pacientes com
PB confirmado de acordo com os seguintes critérios diag-
nosticos: (1) caracteristicas clinicas e (2) histopatologicas
compativeis, e (3) presenca de IgG e/ou C3 na ZMB
demonstrada por imunofluorescéncia direta (IFD) e/ou imu-
nofluorescéncia indireta (IFl) com depositos de IgG na ZMB,

e IFI com técnica Salt-split skin (SS5S) com IgG na epiderme
ou na face epiderme-dérmica da clivagem.

Os prontuarios médicos foram revisados para coletar
dados sobre epidemiologia, apresentacao clinica, comorbi-
dades, achados histopatoldgicos e de imunofluorescéncia,
tratamentos administrados e complicacées. Pacientes com
prontuarios médicos incompletos que dificultaram a coleta
de dados importantes da pesquisa foram excluidos.
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Resultados

Foram incluidos 189 pacientes no estudo, com seguimento
médio de 55 meses. Houve predominancia do sexo femi-
nino (62,4%) e a maioria dos pacientes era branca (85,2%).
A média de idade de inicio dos sintomas foi de 65,7 anos, e
o tempo médio geral até o diagnostico foi de 9,3 meses (6,5
meses para PB bolhoso vs. 43,4 meses para PB nao bolhoso).
Dois casos comecaram durante a gravidez.

PB com bolhas foi a apresentacao inicial mais comum
(88,3%), seguida pelas formas nao bolhosas (7,9%), entre
as quais 46,7% desenvolveram bolhas apds média de 31,6
meses. O envolvimento da mucosa ocorreu em 24,9% dos
pacientes, afetando Opredominantemente a mucosa oral
(95,7%). O PB foi uma das hipéteses diagndsticas iniciais em
85,2% dos casos, e os principais diagnosticos diferenciais -
epidermolise bolhosa adquirida (29,1%), dermatose bolhosa
por IgA linear (14,8%), dermatite herpetiforme (10,6%) -
foram descartados de acordo com os estudos de imunofluo-
rescéncia.

Comorbidades cardiovasculares e metabdlicas estavam
presentes em 77,8% dos pacientes, seguidas por condicoes
neuropsiquiatricas (25,4%), outras doencas autoimunes e
inflamatorias (24,9%) e neoplasias malignas (23,3%). Medica-
mentos potencialmente indutores de PB foram observados
em 10,6% dos casos: antagonistas da aldosterona (3,2%),
inibidores da dipeptidil peptidase 4 (DDP4; 3,2%), antico-
linérgicos (2,6%) e medicamentos dopaminérgicos (1,6%).

As principais caracteristicas histopatologicas observadas
foram formacao de bolhas subepidérmicas (88,0%), espon-
giose eosinofilica (6,0%), presenca de eosinofilos (52,2%),
eosinofilos e neutrofilos (35,3%) e exclusivamente neutrofi-
los (4,9%). Os principais achados da IFD incluiram deposicdo
de imunocomplexos na ZMB com IgG e C3 (73,8%), apenas
C3 (20,8%) ou I1gG (5,5%). A IIF com a técnica SSS demons-
trou fluorescéncia de IgG no lado epidérmico da clivagem
(81,9%) ou em ambos os lados, epidérmico e dérmico (4,0%).
Avaliacdes adicionais dos pacientes revelaram niveis séricos
elevados de IgE (47/63; 74,6%), eosinofilia (91/187; 48,7%)
e niveis aumentados de dimero D (26/28; 92,8%).

O tratamento sistémico foi a base da terapia, com
0 uso de corticosteroides (82,5%), doxiciclina/tetraciclina
(44,9%), imunossupressores (22,7%), dapsona (17,5%), ritu-
ximabe (2,1%) e plasmaférese (0,5%). Corticoide topico
exclusivo foi utilizado em 6,9% dos pacientes e um paciente
apresentou remissao espontanea. Dados da Ultima consulta
revelaram que 40,7% dos pacientes apresentaram remis-
sao completa com a terapia e 30,7% apresentaram remissao
completa sem terapia. Remissao parcial com medicacéao foi
observada em 22,2% dos pacientes e 5,8% apresentaram
recorréncia (> 3 lesdes com duracao > 7 dias).

Eventos tromboembolicos venosos ocorreram em 7,9%
dos pacientes, incluindo trombose venosa profunda (72,2%),
embolia pulmonar (22,2%) e trombose da veia porta (5,5%).
Infeccdo bacteriana secundaria ocorreu em 62,4% dos paci-
entes. Hospitalizacdo foi necessaria em 55,0% dos pacientes,
seja pela gravidade da doenca ou por complicacées infecci-
0sas.

Dados de 15 ébitos estavam disponiveis; a infeccao foi a
principal causa (40,0%), seguida por complicacées relacio-

Tabela 2 Comorbidades apresentadas pelos pacientes

Doencas cardiovasculares e metabodlicas 77,8% (147/189)

Hipertensao arterial sistémica
Diabetes mellitus

Dislipidemia

Osteoporose

Doenca renal cronica
Insuficiéncia cardiaca congestiva
Doenca arterial coronaria
Arritmia

Gota

Doencas neurolégicas e psiquiatricas

Doenca cerebrovascular
Deméncia

Doenca de Alzheimer
Deméncia vascular
Deméncia mista

Causa desconhecida
Depressao

Ansiedade

Epilepsia

Doenca de Parkinson
Esquizofrenia
Transtorno intelectual
Transtorno afetivo bipolar
Transtorno de personalidade
Malignidades

Pele

Carcinoma basocelular
Carcinoma espinocelular
Micose fungoide

Nao especificado
Prostata

Mama

Hematologico

Oral

Ovario

Estomago

Reto

Outros

Doencas autoimunes e inflamatorias

Hipotireoidismo

Artrite reumatoide

Asma

Psoriase

Lupus eritematoso

Rinite alérgica

Artrite psoriatica

Dermatite atopica

Doenca inflamatoria intestinal
Vitiligo

Liquen escleroso

Outras

Condicdes imunossupressoras
Transplante renal

Transplante de figado
Imunodeficiéncia comum variavel
Oftalmologicas

Cataratas

Glaucoma

63,5% (120/189)
38,6% (73/189)
26,4% (50/189)
20,6% (39/189)
10,0% (19/189)
9,5% (18/189)
9,0% (17/189)
7,9% (15/189)
1,6% (3/189)
25,4% (48/189)
12,2% (23/189)
9,5% (18/189)
4,8% (9/189)
0,5% (1/189)
0,5% (1/189)
3,7% (7/189)
6,9% (13/189)
3,2% (6/189)
2,6% (5/189)
2,6% (5/189)
1,6% (3/189)
1,0% (2/189)
0,5% (1/189)
0,5% (1/189)
23,3% (44/189)
7,4% (14/189)
5,3% (10/189)
3,2% (6/189)
0,5% (1/189)
1,0% (2/189)
3,2% (6/189)
2,6% (5/189)
2,6% (5/189)°
1,0% (2/189)
1,0% (2/189)
1,0% (2/189)
1,0% (2/189)
5,3% (10/189)°
24,9% (47/189)
11,1% (21/189)
5,8% (11/189)
4,2% (8/189)
1,6% (3/189)
1,0% (2/189)°
1,0% (2/189)
0,5% (1/189)
0,5% (1/189)
0,5% (1/189)
0,5% (1/189)
0,5% (1/189)

1,6% (3/189)
0,5% (1/189)
0,5% (1/189)
0,5% (1/189)
7,9% (15/189)
4,8% (9/189)
4,2% (8/189)
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Tabela 2 (Continuacao)

Doencas Infecciosas
Hepatite B
Hepatite C

HIV

Tuberculose

3,2% (6/189)
1,0% (2/189)
1,0% (2/189)
0,5% (1/189)
0,5% (1/189)

2 Incluindo sindrome mielodisplasica, mieloma multiplo, mie-
lofibrose, linfoma e nao especificado (um paciente cada).

b Incluindo vulva, rim, laringe, figado, pulmao, bexiga, endo-
métrio, intestino, cérebro e ndo especificado (um paciente

cada).

¢ Incluindo um caso de lUpus eritematoso sistémico e um caso

de lUpus discoide.

Tabela 3
estudados

Principais achados laboratoriais dos casos de PB

Achados histopatologicos
Bolhas subepidérmicas
Espongiose eosinofilica
Bolhas intraepidérmicas
Eosindfilos (sem neutrofilos)
Neutrofilos (sem eosindfilos)
Eosinofilos e neutrofilos

Imunofluorescéncia direta
Deposicao combinada de IgG e C3
na ZMB
Deposicao de C3 na ZMB (sem IgG)
Deposicao de I1gG na ZMB (sem C3)
Deposicao de IgA na ZMB
Deposicao de IgM na ZMB
Negatividade para IgG e C3
Amostragem inadequada
Exame nao realizado

Imunofluorescéncia indireta
Deposicao de 1gG na ZMB
Deposicao de IgM na ZMB
Deposicao de IgA na ZMB

88,0% (162/184)
6,0% (11/184)
14,1% (26/184)
52,2% (96/184)
4,9% (9/184)
35,3% (65/184)

73,8% (135/183)

20,8% (38/183)
5,5% (10/183)
9,3% (17/183)
6,5% (12/183)
0,0% (0/183)
1,6% (3/189)
1,6% (3/189)

72,7% (120/165)
2,7% (4/145)
2,7% (4/146)

Imunofluorescéncia indireta com técnica de salt-split skin

IgG no lado epidérmico da divisdo
IgG no lado epidérmico e dérmico
da divisao

IgA no lado epidérmico da divisao
IgM no lado epidérmico da divisao

Niveis de IgE
Acima da faixa de referéncia do
laboratorio
Eosinofilia
Contagem de eosinofilos > 500
Niveis de dimero D

Acima da faixa de referéncia do
laboratorio

81,9% (122/149)
4,0% (6/149)

12,0% (18/150)
3,7% (2/54)

74,6% (47/63)

48,7% (91/187)

92,8% (26/28)

Tabela 4 Terapias utilizadas pelos pacientes durante o
periodo de seguimento e seu estado na avaliacao final

Tratamento (porcentagem de pacientes submetidos a cada

terapia durante o seguimento)

Injecao intralesional de
corticosteroide

Tetraciclina

Doxiciclina

Dapsona

Corticosteroides sistémicos

Metotrexato

Micofenolato mofetil

Azatioprina

Rituximabe

Plasmaférese

Resultado na ultima consulta

Remissao completa com medicacao

Remissdao completa sem medicacao

Remissao parcial com medicacao

Remissao parcial sem medicacao

Recorréncia (> 3 lesdes com duracédo

2,6% (5/189)

9,5% (18/189)
35,4% (67/189)
17,5% (33/189)
82,5% (156/189)
7,4% (14/189)
11,1% (21/189)
4,2% (8/189)
2,1% (4/189)
0,5% (1/189)

40,7% (77/189)
30,7% (58/189)
22,2% (42/189)
0,5% (1/189)
5,8% (11/189)

nadas a neoplasias (13,3%). A duracdo média da doenca no
momento do 6bito dos pacientes foi de 37,5 meses. As princi-
pais caracteristicas dos casos estudados estao descritas nas
tabelas 1 a 4.

> 7 dias)

Discussao

O PB é a dermatose bolhosa autoimune mais comum, afe-
tando principalmente individuos da raca branca com mais
de 70 anos, sem predilecao por sexo.” Na presente série de
casos, a doenca afetou principalmente idosos, com média
de idade de inicio dos sintomas de 65,7 anos, predominan-
temente brancos (85,2%) e com leve predominancia do sexo
feminino (62,4%). Como centro de referéncia, esta série de
casos incluiu cinco casos raros de criancas com PB, o que
pode ter reduzido ligeiramente a média de idade. Notavel-
mente, a composicao étnica da amostra contrasta com os
dados do Censo de 2022,° no qual apenas 43,5% da populacéo
se autoidentificou como branca. Como este é um estudo
unicéntrico, essa limitacdo pode ter contribuido para as
diferencas observadas, refletindo caracteristicas regionais
e disparidades no acesso a salde.

O tempo médio geral para o diagnostico de PB foi de 9,3
meses, maior nas formas nao bolhosas do que nas bolho-
sas, 0 que pode ocorrer porque a auséncia de bolhas pode
representar um desafio para os médicos no reconhecimento
dessa condic&o.’ E importante mencionar que os pacientes
encaminhados ao centro terciario do presente estudo fre-
quentemente apresentam historico de multiplas consultas
em diferentes unidades de saude, o que leva ao diagnds-
tico tardio. Notavelmente, 46,7% dos pacientes com PB nao
bolhoso desenvolveram bolhas apds média de 31,6 meses,
proporcao maior do que a relatada anteriormente,’ prova-
velmente em virtude do seguimento prolongado (média de
55,0 meses).

No presente estudo, o envolvimento da mucosa foi obser-
vado em 24,9% dos pacientes (dentro da faixa relatada
de 10% a 30%),"2* principalmente na mucosa oral, e foi
associado ao PB classico e ao aumento da gravidade da
doenca cutanea. O prurido foi sintoma comum, destacando a
importancia de considerar o PB como potencial diagndstico
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Doengas cardio-
vasculares
e metabdlicas

Doencas
neurolégicas
e psiquiatricas

Malignidades

Doencas
autoimunes e
inflamatorias

0,00% 20,00%

40,00% 60,00%

Figura 2 Grafico mostrando a prevaléncia dos principais grupos de doencas apresentadas pelos pacientes.

Figura 3

Biopsia de pele. (A) Achados histopatoldgicos de bolhas subepidérmicas com eosindfilos na forma classica de PB (Hema-

toxilina & eosina, 4 x ). (B) Presenca de espongiose eosinofilica (eosindfilos intraepidérmicos dentro de areas de espongiose) em um

caso de forma nao bolhosa (Hematoxilina & eosina, 4 x ).

diferencial para prurido crénico em pacientes idosos."? O
PB foi uma das hipoteses diagnosticas iniciais em 85,2% dos
casos; os principais diagnosticos diferenciais foram outras
dermatoses bolhosas subepidérmicas.

A figura 2 apresenta a prevaléncia dos principais gru-
pos de doencas entre os pacientes. Condicdes neurologicas
e psiquiatricas estavam presentes em 25,4% dos pacien-
tes, e estudos indicam que 26,4% a 55,8% dos pacientes
com PB apresentam pelo menos uma condicdo neurologica.®
Condicbes cardiovasculares e metabdlicas foram preva-
lentes em 77,8% dos pacientes, consistentes com maior
prevaléncia de sindrome metabdlica associada ao PB,’ con-
tribuindo para o aumento da morbidade. A associacao entre
PB e malignidades permanece controversa, mas a alta taxa
dessa associacao (encontrada em 23,3% dos presentes casos)
pode ser decorrente da prevaléncia de PB em faixas etarias
mais avancadas.® Comorbidades autoimunes e inflamatorias

estavam presentes em 24,9% dos pacientes, refletindo a
natureza autoimune do PB.?

Recente metanalise sugeriu conexao entre certos medi-
camentos, como antagonistas da aldosterona, inibidores da
DPP4, anticolinérgicos e dopaminérgicos, e o desenvolvi-
mento de PB.® No presente estudo, 10,6% dos pacientes
estavam usando pelo menos um desses medicamentos
potencialmente indutores de PB na avaliacao inicial. Ana-
lises adicionais sao necessarias para orientar praticas de
prescricao informadas para o manejo do PB, visto que alguns
desses medicamentos sao essenciais para o tratamento de
comorbidades.

Os achados histopatologicos mostraram principalmente
bolhas subepidérmicas, frequentemente acompanhadas por
eosindfilos e/ou neutrofilos, o que é consistente com os
achados tipicos de lesdes bolhosas, enquanto lesdes nao
bolhosas geralmente demonstram a presenca de espongiose
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Figura 4  Achados de imunofluorescéncia com imunofluorescéncia indireta demonstrando deposicao de IgG (A) e C3 (B) na zona da
membrana basal, e imunofluorescéncia indireta com técnica de salt-split skin demonstrando deposicao de IgG no lado epidérmico
da divisao (C).

eosinofilica (fig. 3). A formacdo de bolhas intraepidérmi-
cas pode ser atribuida ao fenémeno de reepitelizacao e
também a espongiose significante, levando a vesiculacao
intraepidérmica.”

A IFD revelou fluorescéncia combinada de 1gG e C3 na
ZMB em 73,8% dos casos, sem negatividade para ambos os
marcadores, indicando a alta sensibilidade desse método.
A IFI detectou depositos de IgG ao longo da ZMB em 72,7%
dos casos, enquanto a técnica SSS apresentou maior posi-
tividade, com 81,9% dos casos apresentando fluorescéncia
de 1gG no lado epidérmico - resultado esperado dada a
maior sensibilidade da técnica SSS.% Todas as trés técnicas
demonstraram baixos valores de positividade para IgA e IgM.
A positividade dessas imunoglobulinas é relatada na litera-
tura, com associacdes sugeridas entre a positividade de IgA e
o envolvimento da mucosa.’~"" A figura 4 mostra os principais
achados das técnicas de IFD e SSS.

Uma parcela significante dos casos avaliados apresentou
eosinofilia e niveis elevados de IgE e dimero D. Esses mar-
cadores se correlacionam com a gravidade e a atividade do
PB, servindo como importantes indicadores prognésticos.?
Entretanto, a natureza retrospectiva do estudo limitou ana-
lises mais aprofundadas, visto que esses parametros nao
estavam disponiveis para todos os pacientes.

A imunossupressao é o tratamento primario para PB,
com apenas 6,9% dos pacientes utilizando corticosteroides
topicos isoladamente, apesar de a literatura indicar sua efi-
cacia para casos leves.? Corticosteroides sistémicos foram
administrados a 82,5% dos pacientes, provavelmente em
virtude da maior gravidade dos casos no centro terciario do
presente estudo, e apenas um paciente apresentou melhora
espontanea sem qualquer tratamento. Entretanto, apesar
dos desafios no tratamento de pacientes com PB, o presente
estudo mostrou resultados promissores de tratamento,
visto que a maioria dos pacientes estava em remissao
completa na Ultima avaliacdo, independentemente de
ainda necessitarem ou nao de medicacao especifica.

A taxa de hospitalizacdo no presente estudo foi de
55,0%, em concordancia com relatos anteriores de 53,0%."”
Tromboembolia venosa ocorreu em 7,9% dos pacientes, prin-
cipalmente apos o inicio da doenca, provavelmente pela
desregulacado imunolégica induzida pelo PB, que promove o
estado pro-inflamatério e aumenta o risco tromboembélico.?
Além disso, 62,4% dos pacientes apresentaram pelo
menos um episodio de infeccdo bacteriana secundaria,

complicacao comum e principal causa de hospitalizacao em
pacientes com PB."* Infeccdes, particularmente pneumonia,
foram a principal causa de mortalidade, embora dados de
mortalidade estivessem disponiveis para apenas 15 pacien-
tes, o que representa uma limitacao.

Conclusao

As complexidades do PB sao evidentes, com diversas
apresentacoes clinicas, doencas associadas, regimes de tra-
tamento desafiadores e multiplas complicagdes. Apesar de
suas limitacdes, incluindo o desenho retrospectivo e acha-
dos de um Unico centro terciario, este estudo fornece
informacodes cruciais sobre a natureza multifacetada do PB
no contexto brasileiro, enfatizando a necessidade de abor-
dagem abrangente para o diagndstico, tratamento, cuidado
ao paciente e prevencao de complicacoes.
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