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INTRODUCAO

C cstudo do pénfigo ocular ¢ pénfigoide ocular, assume valor c¢x
cepcional e importancia pratica, pela sua notavel incidéncia e gravidade,
pela complexidade dcs problemas cicntificos que apresenta, cuja resolu-
cao remove a obscuridade em que se encontra.

As pesquisas sObre ¢ assunto sao interessantes nao so0 para o ocu-
lista, mas também, para o dermatologista, alergista, e clinico geral pela
sua frequéncia e peculiaridades patologicas, scndo, o cesclarecimento aa
posicao definida ¢ diferenciacao das formas morbidas, pontificados neste
trabalho.

- 0——

Evidencia-se uma sintese de todas as manifestacoes bolhosas cutineas,
scrvindo de roteiro a clucidacao oftalmica de tédas as fcrmas das derma-
toses brlhosas.
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c sua variante
‘ pénfigo vege-
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b. pénfigo folia-
ceo
adquiridas a. dermatite her-
pertiforme
b. penfigoide das
. B. Pénfi. mucosas
Dermatoses .. ’ A
. goide \ ¢. hérpes gesta-
cssencial- .
nte tiones
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bolhosag
Lever
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Dermatoscs con " ‘A. o
bolhosis 2N 1A aley-Haley

B. epidermolises bolhosas

Ocrmatoses A, eritéma cxudativo multiforme ¢ suas
eventual- variantes

mente B. urticaria bolhosa
 bolhodsas IC. dermatitc herpética
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As manifestacdes bclhosas oculares, obedecendo ao critério clinico,
histolégico e sdbre a acantdlise (Radaeli S. (1), Artom M. M. (2), Lever W. (3),

Civatte A. (4) e Dupont A. ¢ Pierarq J. (5) ), foram classificadas em dois
grupos:

Pénfigo vulgar ccular
1. Pénfigo ocular J- Pénfigo foliaceo ocular
Pénfigc familiar de Haley-Haley

' Eritéma exudativo mul.
tifcrme
Ectoderm. erosiva plurio-
ficialis
Pénfigode das mucosas/ Doenca de Stevens-
Johnson
Doenca de Behcét
2. Pénfigoide Doenca de Reiter
ocular , Dermcestomatite de Baader

— Hérpes oftalmico

. — Dermatite herpertiforme During e Blocq

. — Epidermolise bolhosa

— Penfigéide de Lever, urticaria bolhosa, hérpes
gestationes

. — Variola, varicela e vacina virus.

Do w N

Acantolise (Sig. 1)

Acantélise — térmo introduzido por Auspitz, Dupont A. e Pierard
J. consiste na destruicao ou desaparecimento das tonofibrilas epidérmicas,
por um processo degenerativo, acarretando a separacac e depois a segrega-
cao das células epiteliais.

A destruicao das tonofibrilas pela acantolise ocorre em varias enti-
dades nosclogicas, sendo enccntrado no pénfigo, na doenga de Darier e na
doenca de Haley-Haley. “E no pénfigo que ela assume carater tipico e fun-
damental (Zilberberg) (6). A bdlha do pénfigo possue acantolise como um
fundamento caracteristico (W. F. Lever). (3).
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Dés qu'on apercoit celut-ci (acantoliser ont peut faire ie diagtics-
tique de pemphigus (Civatte) (4s.

Fig. 1 (Zilberberg). Acantolise. Pénfige

foliacco. Desapareciimento completo das
tonefibrilas, marcadas pelas clareiras in-

tercelobares, (Color, triser Masson)

PeNFIGO

Penfigo (crigem grega pemphix bolhay, ligada a crupcao do
bolhas. Usava-se o téimo para ioda manifestacio bolhosa pénfigy si-
filitico. pénfigo neuretico, pénfigo histérico, peénfige ierroso ¢ outros
mais. ... Hodiernamente costéa definitivamente abandcnada 4 concepean
antiga.

E uwma alfceecao cuianca autonoma. individualizacia pela sua mar-
cha insidiosa. d¢ mau prognastico, eom fundamento histulogico tipico e
presenca de acantolise. Duas formas graves. 1% o pénfigo velgar ¢ sua va-
riante o péenfigo vegctante ¢ o 2. pénfigo fcliacco, — e uma forma henig-
na — 3, o pénfigo familiar benigno Haley.Haley.
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PENFIGOIDE

Penfigdide (pemphix — bolha, eidos = scmelhang¢a), Simon C. (7)
descreve: consiste em uma sindrome dermatolégica, lembrando clinicamen-
te o pénfigo com quadrc caracteristico clinico com bdlhas sem acantélisc.

Civatte (4) acha que nao se deve guiar pelo diagnéstico clinico ou
evolucao da moléstia sendo a histologia que condiciona o diagnésticc do
€aso e nao a observacao clinica. Foi o que lhe proporcionou a resolug¢ao do
problema diagnostico do pénfigo (pénf. vulgar) ¢ do penfigoide (derm.
Diihring).

O texto a seguir encerra a descricdo das manifestagées ocularcs nos
seguintes grupos:

1 —- Pénfigo ocular
2 — Pénfigoide ocular
3 — Diagnéstico diferencial

PENFIGO OCULAR

E a manifestacao oftalmologica do pénfigo.

Apresenta-se nas trés féormas do pénfigo:

1 — ManifestacOes oculares no pénfigo vulgar
2 — Manifestagées oculares no pénfigc foliaceo
3 — Pénfigo familiar benigno de Haley-Haley

1 — Manifestacdes oculares no pénfigo vulgar (x)

As manifestacdoes oculares no pénfigo vulgar, limitam.se a lesOes
da pele palpebral. Foram observados, por nés, 23 doentes, em varias fases
da moléstia. Sao eritemas, vesiculas, bdlhas, ulceragdes necréticas, papulas,
pustulas comprometendn toda a pele palpebral (Fig. 2). Ocorrem comumen-
te manifestacOes secundarias de conjuntivite catarral e purulenta sem al-
teragOes especificas do glcbo ocular.
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Fig. 2 — Peénfigo vulgar (facies) (AMENDOLA )

tx) O Pénfigo vulgar. tido como pai dos pénfigos, crroncamente
censiderado por tratadistas, causador do penfigoide ocular, ¢ a mais gra-
ve ¢ funcsta das dermatoscs bolhcsas, apresentanao no troncd, membros ¢
faces bolhas de tamanho variavel, pequcenas cu volumosas, eritcmas, pa-
pulas, pustulas, de formg aguda ¢ recidivante, cxtensas ¢ gencralizadas.
as vézes febril e acompanhada de fenomenos dolorosos. Quase sempre fao
tal. invade geralmente as mucosas bucais ¢ faringeana. nao a conjuntival.
As lesoces caracteristicas dominam, quase sempre. abruptamente todo ¢ te-

gumcento cutanco.

As boélhas sao, geralmente, monceculares com presenca de acan-
tolise. Elas s¢ formam dentro da cpideime, na parte mais profunda., pela
lisc dos filamentos de unido das ultimas camadas malpighianas t(acants.
liscs). (Fig. 3.

O aparccimento simultaneo de boélhas isoladas de fundo necrotico nas
ulceracoes, as peculiaridades de bolhas. a presenca de sinal de Nikolski, ca-
racterizam a grave dermatose bolhcsa.
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Fig. 3 (Lever W. F.) — Peéenfigo vulgar,

Bolha acantolitica profunda

Um doente de pénfigo vulgar, observado por nos no Hospital Der.
matclogico em Santiago del Chile, em janeiro de 1956, apresentava nume-
rosas bolhas, ulceracoes, deslocamentos epiteliais por todo o corpc e uma
grande ulceracio em volta de tdda a pele palpebral superior e inferior de
ambos os lados, pondc em evidéncia ¢ musculo das palbebras com a ni-
tida aparéncia dos feixes musculares circulares como uma faixa de linhc
em circulo. O exame ocular nao revelou nenhuma ulceracao, apresentandc
a cornea brilhante, presenca normal de liquido preccrneanc e mucosa con-
juntival hiperemiada e lisa.

O doente, fig. 4, agonisante, ccm le-
sées vesiculares, bolhosas e ulcerosas de
todos os tipos, esparsas por todo o cor-
po. apresentava ccnjuntivite purulenta
de infeccao secundaria, ulceracoes juntc
a pele palpebral inferior e superior, po-
rém sem alteracOes patologicas no glo-
bo ocular.

Fig. 4 — Peénfigo vulgar — conjuntivite
purulenta, sem alteracio patologica
ocular. (AMENDOLA F.)




2 — Manifestacoes oculares no pénfige foliaceo (x1)

C pénfigo foliacen ocular caracteriza-se por lesdes palpebrais. con-

juntivais, corneanas, manifestacoces irianas e do cristalino.
—_——

(x1) Pénfign foliaceo (pemphix-bolha) (folilaceus=semelhante a
folha) é uma dermatosc caracterizada per lesoes bolhosas e esfoliantes -u
¢m e¢scamas assemclhando-se a folhas. E de incidéncia rara na Europa ¢
de maior incidéncia no Bragil. apresentando-se, as vézes, em pequenos fo-
ccs Atinge, sem preferéncia, ¢s individuos de qualquer nacionalidade, ra
ca, idade ¢ scxo, mais as mulheres. adolescentes e adultos jovens. Em 1544,
Alphés Cazenave, médico do Hospital Sdo Luiz Peris, desereveu néste no-
mce. como varicdade do pénfiyzn vulgar. (Fig. 5).

Fig. 5 — Facies P. F. — Folhnadas no
Pénfigo fcllaceo (AMENDOLA F.)

A molestia inicia-s¢, geralmentg, por lesdes critemato-bolhosas,
scguindo-se rapidamente por bélhas mal formadas, flacidag ¢ muito nume-
rosas. “Com o evolver do pracesso, ha gencralizacao do critema e das bo-
lhas que se rcmpem, libertandc¢ o seu contiido seroso ou scro fibrinoso, mais
raramente purulento, psndo « descoberto areas maiores ou menores do
derma, do qual exuda gcralmente liquido de cheiro nauscabundo” (9),
tFig. 6)

O surto bolhosc inicia-se, geralmente, nc dorso ¢ no torax, loca-
lizando-s¢ ou invadind» o rosto, todo o tronco e outras rcgidoes cutancas.
2 pcle, entre as lesoes, quando dispersas, geralmente é friavel. Em friccoes



Fig. 6 — Massas folhadas no Pénfigo Fo-
liaceo (AMENDOLA F.)

Fig. 7 — Sinal de Nikolski
(LEMOS TORRES)
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Pénfigo Foliiceo (Lever W. F. Skin
Fig. 8 — Bolhas superficial, acantolise,
Lippincot Co)

repetidas, ccm a pclpa digital. provoca-se a rutura ¢ deslocamento da cpi-
dermec, é o sinal dc¢ Nikolski, relaxamento das aderéncias normais das ca-
madas epiteliais. Fenomeno de grandc valor no diagnodstico das dermato-
ses bolhosas, descrito por ésse autor ¢cm 1892. (Fig. 7).

Nesta fase bolhosa, a lesac principal é acantélise, fcrmando qua-
se sempre, ao nivel das camadas malpighiana superiores, vcerdadeira cli-
vagem donde a positividade do sinal de Nikolski. (Fig. 8).

“O conteudo das bolhas é fibrinosc, ccm neutroéfilos, freqiientes cosi-
néfilos ¢ lifécitos e as vézes células acantoliticas™. (6)

Em evolu¢io, num scgundo cstagio, aumenta a descamacao ¢ eri-
tema, invadindo téda superficic corpérca como um mantc de aspecto de eri-
trodermia esfoliativa. Devido a congestao e infiltracao ha irritacao das ter.
minacoes nervosas devido a compressan do edema, surginda o obstinado e
-doloroso prurido, martirizando continuadamente os pacientes num cog¢ar con-
tinuo e irrefreavel. A éritrcdermia e ¢ processo de descamacgao, éste domi-
nando o quadro patogénico, dcixa livre apenas algumas regioes, renovando
a queda das cscamas sem cessar. “Todo rosto afigura-se como untado por gc-
ma de farinha de trigo ja seca e fendilhada. Essa mascara inexpressiva e
grotesca diante do cstado miseravel. da o aspecto tipico do résto do pen-
figoso de “facies burlesco”. (10) O organismo num regime de miséria nutri-
tiva, tem tdédas as suas funcoes perturbadas. Sistema c¢ndécring alterado,
diarréias incoerciveis. nanismo no individuo jovem, auséncia de libido ncs
homens, amenorréa nas mulheres. Nos casos de cura (25% aproximadamente)
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reaparecem quasi tddas as funcoes deficitarias. A maioria dos pacientes (75%
aproximadamente) entram em completa caquexia, apatia e indiferentismo,
a fase terminal e caquética, finalizando com a morte em miseravel estado
organico.

HISTORICO

Em 1900, Weindelferd (13), citado por Hudelo, descreveu a titulo
excepcional, um caso de ulceracao da cérnea consecutiva a bdlha ai assen-
tada. Em 1944, foi apresentado o primeiro trabalho sébre as manifestagcoes
cristalianianas (cataratas) no pénfigo fclidceo e em 1945 e 1948 em monogra-
fia, o estudc sobre “as manifestagoes oculares no pénfigo foliaceo” (14-15).
(AMENDOLA F.)

QUADRO CLINICO

As lesbes superciliares e as cutaneas palpebrais, niao diferem de ou.
tra regiao do corpo: sao bélhas, vesiculas, esfcliacOes, crostas, acompanha-
das ou nao de eritema. (Fig. 9 e 10).

Entropio na palpebra superior, triquiasis, orientando os cilics em
contacto com a cornea. Ectropic na palpebra inferior, tilése, lagoftalmo
nos casos graves, sao conseqiiéncias das lesOes cutaneas palpebrais, de uma
fibrése e atrofia muscular, como se observa no coérte histopatolégico:
(Fig. 11).

Nitida atrofia dos feixes musculares do orbicular mais préximos da
porcao basal da palpebra, bastante intensa, estando as fibras musculares
bem diminuidas de volume, de tamanhos irregulares e nao pcssuindo mais
a estriacao normal; nota.se uma estrutura granulosa do citoplasma fibrilar;
em torno das fibras atrofiadas existe um ligeiro infiltrado linfo-plasmo-
citario.

As alteragées palpebrais, quando incipientes, principalmente nas
formas frustas do pénfigo foliaceo, niao tem caractéres definitivos e se
restauram nos casos involutivcs. Nos casos graves e adiantados o lagof-
talmo pode tornar-se permanente.

A conjuntiva, quando nao ha uma associacdao inflamatéria, de-
pendente da flora microbiana local, é esbranquicada, sem alteracao evi-
dente e sem brilho, sem alteragao da muccsa, apresentando o fundo de
saco normal.

Na fase aguda comumente se associa um estado inflamatoério
caracterizado por congestao da mucosa, secre¢cac catarral e inflamacgao
conjuntival.



Fig. 9 Fig. 10

Fig. 17 Fig. 18

Visao de conjunto palpebral e corneano (AMENDOLA F.)



Fig. 11 (mag. 24xH.E) — Atrofia mus-
cular do orbicular da porcao basal da
palpebra; estrutura fibrilar e ligeiro in-

filtrado linfoplasmocitario.
(AMENDOLA F.)

O exame anatomc-patolégico da conjuntiva revelou um infiltrado
linfoplasmocitario mais ou mencs difuso, que diminue de intensidade nas
por¢oes mais profundas. Nota_-se aumento numérico dos vasos sangui.

neos, todos capilares, com paredes delgadag formadas por uma unica
camada de células endcteliais.
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Este processo inflamatorio comum. sem condicionar alteracoes
estruturais da mucosa, ausente nn pénfigo foliacco explicaria comprome-
timentcs glandularces palpebrais evidenciados na camada liquida précor-
neana anormal, cScassa. dc¢ viscsidade alterada ¢ de aspecto grumoso.

O exame bacteriolégico da secrecao catarral, deu o seguinte re-
sultado:

Neisseria sp.
Hemorhylos sp.
Streptococcus sp.
Staphylococcus sp.

Todos 0S casos apresentavam numeroscs germes ¢ nos casos corados
pelo Gicmesa. foi c¢ncontrada intensa eosinofilia

Nao foi encontrado nenhum caso com formacac bolhosa ou residucs
na conjuntiva palpebral ou bulbar .Na regiac limbica nota-se a formacao
de pequenas pentas de vasos penetrando em direcao a lesac corneana.

CORNEA

As lesOes corneanas no pénfigo foliaceo caracterizam-se pela for-
maciao de bolhas, infiltracdo, ulccracao e pano corneal.

a) As bolhas sao de breve duracdo, nav se surpreendendo com fre-
qliéncia bolha completa, devido a fragilidade de suas paredes. Rompendo-se
deixam uma cicatriz correspondente a base bolhosa delimitada por um anci
c¢sbranquicado de demarcacao com depressao central cor cinza claro. E a
seqiiela do surto bolhoso. (Fig. 13)

A localizacao da bolha, geralmente no setor médio ¢ infericr da
cornea. nfw tem formacodes vasculares néoformadas. (Fig. 12)

b) Infiltracoes — Ao cxamc biomicroscopico ¢ anatomo-patologico
da cornea, notam-se irregularidades da membrana de Bowman com inva.
ginacao. Altura epitelial irregular, com espessamenty cvidente em  certos
pontos. tendo algumas células carrcegadas do pigmento pardo escuro. Nota-
se a cxisténcia de ligeiros infiltrados linfoplasmocitarios ccm alguns ncu-
trofilos ¢ rarcs eosinofilos que s¢ agrupam em certos pontos, cxistindo
varios capilares sanguineos de calibre variavel ¢ com parcdes formadas
por uma sO camada de células endoteliais. Ha néssc ponto pequcna retra-
c¢ao dc¢ tecido corncano. (Fig, 14)
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Fig. 14 (mag. 93xH.E.) — Lesdes cornea-
nas — infiltracio e espessamento —
sinéquia irido-corneana, proliferacao de
células pigmentadas do estroma e espes-

samento pigmentar retinico.
(AMENDOLA F.)

Freqiientemente a camada liquida precorneana parece anormal,

comgo se fosse escassa, de viscosidade alterada e de aspecto finalmente gru-
moso; em dois casos a biomicrcscopia exibiu, na porcao central da cdrnea,
nas camadas mais anteriores subepiteliais, aspecto anormalmente granuloso,
sem que se pudesse filiar a cicatriz corneana (36).
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c¢) Ulceracces — Notam-se pequenas crosocs puntiformes ou de
diimetro maicr pcdendo ser mais intensas constituindo ulecracées mais
amplas, comprometendo todn o c¢pitélio de revestimento até a membrany
de Bowman. atingindo as vézes a Descemet que s¢ hernia. (Fig. 15 ¢ 16).

Fig. 15 — Ulceracao do epitélio de revestimento corneano.

Reacao inflamatéria do tecidc conectivo, constituida por

proliferacao conjuntiva e infiltrado linfo-plasmocitario

orientados no sentido de reparar essa solucao de continui-
dade do epitélic. (Oc. 6, obj. 10. col. H.E.)

d) Pano corneal —- Tcem as caracteristicags do pano degencrativo.
Encontra-s¢ quase semprc na metade inferior da cornea, cstendendo-se
para o lado c¢xternp ou interno. diferindo d¢ pano tracomatoso ¢ cscrofu-
losg pela sua séde.

As neoformacoOes vasculares apresentam-se, as vézes. no pano da
cornea, com vasos de calibres variados. ora delgados, cutras vézes nitida-
mentce distinto (Figs. 17 ¢ 18) em que os vasos dc¢ cor vermelho vivo,
grande didmetro e ccm circulacao de¢ retéorno bem cvidente, projctam-sc
tornando-sc¢ salientes da superficie dc pano.

Iris. — A grandc claboracao de¢ pigmentos, no pénfigo foliacco,
reflete-se na camada pigmentar da iris. observando ¢m quase todos os
doentes modificagoes cromaticas e degeneracées pigmentares em diversos
tons. scndo a mais comum a cor de “ferrugem” na iris de cér cscura.

As pigmentacOcs isoladas em ilhotas miliarces, de cor vermelho-vivo,
localizando-se de prefcréncia no mesoderma, nos lembram o aspecto de



Fig. 12
Fig. 13
Fig. 16
Fig. 13

aé& ;z‘c‘ ve

Fig. 16 Fig. 19

(AMENDOLA F.)

Bolha corneana

Bolha rompida

Descemetocele apos ulceracao corneana

Manifestacdes iriana (esponja sanguinea) (Sinal de Améndola)
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uma esponja sanguinea. Obverva-se na forma eritrodérmica e na fase
de regressao do pénfigo foliacec. (Fig. 19) — (Sinal de Amendola) *

Na corte anatcmo-patologico da cornea e iris (vide Fig. 17) obser-
va-sc: lesOes corneanas ja descritas, proliferacoes das células pigmentadas
no folheto anterior do estroma. sinéquias irido-corncana, degeneracac ¢
espessamento pigmentar retinico.

A pigmentacao difusa da iris, “esponja sanguinea”, encontra-se
em rarns cascs com aspectos diferentes, nac possibilitando uma incidéncia
confirmadora, a “cor de ferrugem™ € a regra, nos pacientes de olhos cas-
tanho cscuro.

Encontra-se as vézes, na face postericr da cornea, exudatos orga-
nizadcs em massa leitosa, devido a processos irianos inflamatorios.

CATARATA DO PENFIGO FOLIACEO

a) Introducao — A associacao de certos tipos de moléstias da
pele com a catarata, ja tem sido estudada e descrita desde 1868 (16)-

Este tipo de catarata associada a doenca cutanca foi considerada
como catarata dermatogena ou sindermatotica em 1934 (17).

Foi assinalada em jovens a natureza endocrina por Rothmund ¢
Werner (16) e a semelhanca das cataratas observadas por éstes autores ¢
as cataratas de neurodermites trcuxe confusao acérca da patogenia.

Entre as docncas cutancas, nas quais foi cncontrada cesta associa-
¢ao. a neurodermite ocupa a primeira linha, vindo em seguida a csclero-
dermia, depois a “poikiloderma atroficans vasculare”, chamada docnca de
Rothmund, doenca familiar rara: cczema cronico (18) ¢ prurigo de¢ Bes-
nier (19).

b) Incidéncia — A concomitancia de catarata no pénfigo foliaceo
foi observada em 12 dos 240 docntes examinados, ou seja, 5, dos cascs, sem
relatar os cascs incipientes ou que apresentam apcenas modificacio da
refringéncia sem definicdo da opacidade.

c) Etiopatcgenia — As cataratas no pénfige foliacco. assinaladas
por nds, nan tém uma étiopatogenia comprovadamente determinada; pelos
fatores morbidos incidentes na dcenca pode-se evidenciar a étiopatogenia
cndocrina, neurogena. alérgica ¢ nutritiva (avitaminose) .

*

Dcnominacao do prof. Yvo Corréa Meyer ¢ do Coengresso Oftalmologico
da Argentina.
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A natureza endocrina assinala as perturbacoes de sistema endécrino
geral nc doente de pénfigo folidceo conseqiliente do disturbio nutritivo
geral. A amenorréia é geral em tddas as mulheres; a libido desaparece
nos homens e nos jocvens em crescimento, o nanismo é regra. Perturba.
¢Oes pluriglandulares sdo encontradas na maioria dos pacientes.

A incidéncia do comprometimento de tcdo o sistema endocrino é evi-
dente, tendo sido ercrneamente tomada como causa e nao como efeito da
doenga, atribuindo-se a ela a causa do propric pénfigo foliaceo.

Segunndo o conceito de Berliner (20) constatando-se “a presenca
em todos cs casos de catarata dermatogena, de disfuncdo das glandulas
endocrinas e as caracteristicas biomicroscopicas da catarata dermatégena
parecendo ccmuns as opacidades encontradas nas discrasias endécrinas”,
pode-se aceitar esta etiopatogenia para a catarata do pénfigo foliaceo.

O fator neurogénico, intitulado de neurodermite, pode ser baseado
na instabilidade e irritacio das terminagées nervosas nao protegidas, que
trazem aos doentes a sensa¢ao de ardor, queimacao, irritacdo pruriginosa,
passando o tempo todc num cog¢ar continuo, dai provavelmente, o nome
popular ao p3nfigo folidceo de ‘“fogo selvagem™.

A base alérgica na etiopatogenia da catarata do pénfigo folidceo,
deve ser ccnsiderada. E’ sem duvida o folheto ectodermico o preferencia-
mente atingido pela doenca, pcdendo comprometer nan sé a pele como o
cristalino, sendo possivel éste sofrer a participacio na perturbacao de
outra estrutura ectodermica, principalmente na hipersensibilidade individual.

Hertzberg (21) também constatou que o cristalino, assim como
a pele, parecendo razoavel, em varios pacientes depois de repetidos trau-
mas cutdneos, podem finalmente vir a participar no processo hipersensivel.

O proprio pénfigo folidceo foi incluido entre as moléstias do tipo
alérgico, ou melhcr, patérgico e a patogenia fica enquadrada entre as mo-
léstias de adaptacgao, segundo o conceito de Hans Seyle (10).

A avitaminose (ariboflavinose) saliente na génese da catarata e
no pénfigo foliacec, seria um dos fatores na formacao das cpacidades cris-
talinianas. A incidéncia do pénfigo folidceo, quase sempre nas zonas rurais,
junto as matas, popula¢can de alimentacgao parca e deficitaria, de baixissimo
indice vitaminico, fala a ésse favor. Apesar dos fatores descritos acha-se
ainda o assunto no terreno da investigacdo, da mesma forma que a etiopa-
togenia do préprio pénfigo folidceo ou a etiologia da catarata senil.

QUADRO CLINICO DAS CATARATAS NO PENFIGO FOLIACEO

A catarata assume aspectos diversos, desde a forma de compro-
metimento com opacidades puntifcrmes esparsas, opacidades em cordées
Ta linha de sutura, em forma estelar ou em nucleo denso central tomando
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grande parte da area pupilar. Geralmente, da area densa central os cordoes
opacificados divergem pela linha de sutura e dao o aspecto estelar ou
floriforme.

O aspecto em pequenos fios cortados ou alguns pontos esparsos ob-
serva-se na fase incipiente do processo. As cpacidades localizam-se na zo-
na cortical as vézes aprnofundando-se ou se difundem por todo o cris-
talino.

O aspectc e forma variam de um caso para o cutro. Ora apresen-
ta.se sob forma estelar ou célula ganglionar nervosa (Fig. 20) outras vézes,
em forma ampolar (Fig. 21), as vézes como uma vesicula de um cistercercs
(Fig. 22) outras, lembra a face ventral de um sarcoptes (Fig. 23). Aspecto
floriforme (Fig. 24), aspecto de amcntoado de fragmento filiformes (Fig.
25) e em faixa densa (Fig. 26) prcotegendo-se de um a outro lado da area pu-
pilar.

Ao lado das partes adensadas cu cordoes, nota-se quase sempre um
pontilhado em alguns casos conglomerados e em outros como pontos es-
parsos (Fig. 27).

A cor tipica das cataratas no pénfigo foliAceo, varia de cinzento
amarelado ou branco acinzentado ao amerelo ou esverdeado, em certos pon-
tos semelhantes as fendas de um cristal de rocha.

Fig. 24



Fig. 20 Fig. 21

Fig. 22 Fig. 23
Fig. 20 — Aspecto estelade ou de célula glanglionar .
Fig. 21 — Forma an:polar e ramificacoes laterais e opacificacao.
Fig. 22 — Forma de uma vesicula de cistercerco.

Fig. 23 — Lembra a face ventral de um sarcoptes e tendo cicatris corneana
de uma bolha rompida. (AMENDOLA F.)
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Fig. 25

Fig. 24 ¢ 25 — K. C. 18 anos, branca,
feminino. Doente de pénfigo foliaceo
hi 6 anos. 2 anos depois turvacao vi-
sual e catarata bilateral. Forma este
lar. opacidades puntiformes lateral-
mente. (AMENDOLA F.)

Fig. 26 — L. S. 28 anos, parda, femi-

nina. Doente de pénfigo foliaceo ha

8 anos. 2 anos depois do inicio da

moléstia, perda de visdo. Chtarata
A. 0. (AMENDOLA F.)
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Fig. 27 — Cataratas no peénfigo fc-

liaceo em diversas formas. (AMEN.
DOLA F))

O exame histopatnlogico de um corte de cristalino com catarata do
pénfigo folidceo, revelou: (Fig. 28).

1 — Fibras lenticulares intumecidas, edematcsas e vacuolisadas.

2 —- Elementcs celulares aumentados de volume e com edem2a
intracelular.

3 — As fibras degeneradas apresentam corpos esféricos alongadoas,

néles salientando-se massas esbranquicadas no campo.

4 — A capsula nao apresenta alteracOes notaveis, que se eviden-
ciam quanto mais se aprofundam na cortex.

5 — Lateralmente, ncta-se umx pontilhado de opacificacac bem
evidenciadn na parte inferior do corte.

Encontra-se a catarata no pénfigo folidceo, ja definida. na fase
cronica onde se evidenciam as lesOes eritemato-escamosas ou lesbes eri-
trcdérmicas e pigmentares.



— 52

Elas assumem a morfologia da catarata parcial ccnservando a for-
ma na involucao do processo e cura (25% dos casos mais ou menos). Nos
casos ¢m que a catarata sc¢ generaliza, tcrnando-se total, indica ausén-
cia de resisténcia dos pacientes, marcha inexoravel da moléstia ¢ término
vital ¢m caquexia (75% dos casos mais ou menos).

Fig. 28 — (Aum. 500xcol. H. E.) Cor-

te sagital (zona eqguatorial) Fibras

lenticulares entumescidas. edematosas

e vacuolisadas. Corpos esféricos alon.

wados e pontithadas na parte inferior
c¢ corte. (AMENDOLA F.)
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FUNDO DO OLHO

Sendo o folheto ectodermico, o preferencialmente atingido nc
pénfigo folidceo, comprcmetendo a pele, iris, cristalino e também a reti-
na, seria plausivel a incidéncia de alteragées na retina condizente com a
dcencga geral.

As alteragoes encontradas limitam-se a casos esporadicds, nao se
tendo elementos para referendar a constancia e a etiopatogenia na doen-
ca de Cazenave.

Casos de coroidite foram vistos por nés sem diferenciacic espe-
cifica, a nao ser a intensa pigmentacao em volta da lesao.

Hiltcn Rocha (36) chamando a atencao para a origem ectodermica
das fibras do nervo oticc, igualmente como o epitélio corneano e crista-
lino apresenta um caso de nevrite retrobulbar com visao em 0.D.=0,6 ¢
O.E.=0,7. Papilas nitidas bem delimitadas, como acentuada palidez tem-
pcral.

Nao se pode como diz éle, subordinar ao pénfigo fcliaceo, pode
bem ser de qualquer outra etiologia (esclerose em placa, toxica etc.), de-
senvolvida no pé&nfigo folidcco. No entretanto, é possivel admitir a relacao
entre os dois quadros, visto que o virus ou defiict vitaminico estabelecido
no pénfigo folidceo, explicaria certamente o acontecimento no II par cra-
neano.

Hilton Rocha (36) recgistrou com relativa freqiiéncia, “aumento
mais ou menos sensivel do calibre das veias retinianas. Essa turgidez veno-
sa, diz éle, pode-se subordinar a uma hipotcnia ocular, a uma hiperten-
sao intracraniana ou a algum disturbio circulatério geral”. Este achado é
frequiiente nas dermatéses, analogo ao exagero da dilatacao dos vasos
do corion do corpo papilar, donde a intensidade da pele, na forma cronica
eritrodermica.

3 — Pénfigo familiar benigno de Haley-Haley

E uma nova entidade dermatologica individualizada pcr Haley e
Haley, em 1939, ainda de grande controvérsias, sem comprometimentos
oculares, quer pela sua auséncia cu pela caréncia de observacao especia-
lizada. '

Para ¢ conhecimento dos oftalmologistas e para que se atente
a pesquisas oftalmologicas da nova entidade oftalmnlégica, sao referenda-
das as anotac¢des néste capitulo dos sintomas geraes de doenca.

Doenca hereditaria, caracterisada por bélhas e vesiculas recidivan.
tes, localizando-se nas regiées cervicais, auxiliares e nas dobras de flexao,
com prurido e sinal de Nikolski positivo.
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A sua posicdo nosclégica. Zilberberg (60, € controvertida por nu-
merosos autores.

A docnca foi observada em varios membros da moesma familia.
TERAPEUTICA DO FPiZNFIGO OCULAR

Nao s¢ podendc constatar o elemento eticlogico e nem afirmar
it sua patogenia, ndo se conseguiu ainda um agente curativo idcal ou sc-
Ietivo do pénfigo ocular.

Resultados animadores fcram obtidos com ¢ tratamento pelo bi-
cloridrato d¢ quinacrine (Vonzari) pelo B.C.G. nas formas frustas assim
como por outros antimalaricos. com resultados varios, destacando-se a cle-
roquina a clorcguanidina e o quinino (Vieira) .

Diz Leme (22) que enquanto se ignora a cticpatogenia, deve o trata.
mento vizar ¢ fator rcativo organico. atingindo os quatro elementos etio-
patogenéticos apontados:

1 — Setcr capilar: antihistaminico e impcrmeabilizantes capila-
res como a rutina. calcio, etc.
2 — Sctor suprarenal: os cortico-esteroides, hormonios sihteéti-

ces de acado similar aos produzidos pela cortex suprarcnais.

Sao cs mais ativos ¢ vem sendo empregados com resultados

bastant¢ animadores. Sao usados na tcrapéutica de substi-

tuicdo, supressao ¢ a de manutencdao devendo scr distintos.

Toda a escala dos cortico-cstercides vem sendo  empregada

desde a cortizona até a dexametazona. E o tratamento mais
indicado ¢ parcce oferccer o6timo resultado.

3 — S.R.E. — tem sido usado o quinino ¢ a mctoquina sem gran-
de difcrenca de cutras medicacoes.
4 — O tratamcento sulfonico (Diazona e Prcmin) estio sendo ¢m-

pregados ainda sem uma resposta benéfica.

5 — Fatores extrinsicos. Boa alimentacao. tratamento de infeccio
associadas., tratamento higiéniccs. banhos diarios e trata-
mento higiéniccs. banhos diarios ¢ tratamento de parasitos
intestinais.

Quanto ha complicacoes ocularcs agudas, impéem-se o tratamento
topico sintomatico ccm o arsenal terap2utico oculistico.

O B.C.G. é bem suportado relcs pacientes, administrado na dosc¢
de 020 por semana. Em alguns casos sc¢ obteve o desaparccimento das le.
soc¢s evolutivas



— 55

II

PENFIGOIDE OCULAR

Eritéma cxudativo multifcrme
Eritrodermia erovisa plurioficialig

Febre eruptiva com estomatite e oftalmia
1 - Pénfigdide das mucosas (Doenga de Stevens . Johnson)

Dcenca de Behcét

Doenca de Reiter

LCoenca de Baader

Qw>

2l )

2 — Hérpes oftalmico

3 - Dermatite herpertiforme Diihring e Blocq

4 — Epidermdlise bolhosa

5 — Penfigoide de Lever, urticaria bolhosa, hérpes gestationes

€ — Variola, varicela e¢ vacina virus
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I — PENFIGOIDE DAS MUCOSAS

Definicaio — E uma cntidade nosologica, como o proprio ncme in-
dica, (pecmphix — bolha, cidos = semelhante) caractcerizada por um quadro
oftalmologico dcefinido. com manifestacoes gerais nas mucosas. podendo
apresentar na pele alteracoes critemato - vesiculosas ¢ bcelhosas, as vézes
ulceradas, com a diferienciacao histclogica das bodélhas fundamentadas na
auséncia completa de¢ acantodlise.

Historico — O térmo “‘renfigoide ™, aparcce desde o seculo V, a C.
na descricao de Hippocrates da febre penfigéide,

Witchmann, ¢em 1800 ¢23), foi quem descreveu o primeiro caso.
Em 1836 (24), Cadc apresentou cbscervacoes da doenca sob ¢ nomce de
“Xceroftalmia dos Olhos™. Cooper (25), em 1858. cvidenciou a afeccao ocular
e usa o térmo de “Pénfigo Ocular”. Em 1870, Stclvag (26) descreve a enti
cade com o nome de “‘Sindermite Dcgencrativa™ Von Kries (27), ¢em 1878
adota 2 designacac de “Retracao Esscncial da conjuntiva”. Em 1879, Von
Gracfe (28). identificou patologica ¢ clinicamente a complicacio ocular.
Pela analise de perto de 107 casos. Franize (29), em 1930, foi considerado
por Duke.Elder (30). "o maior tratadista classico sObre o assunto™. Lever
¢ Talbat destacaram o pénfigo ocular das outras afeccoces bolhosas como
uma rleenca autonoma (1942). Dukce-Elder (30) adoata a denominacao de
“Retracao Esscncial da Conjuntiva™ Fuchs (32), Bietti. a esccly francesa
e cutros tratadistas denominam dc¢ Pénfigo da Conjuntiva, Pénfigo Con-
juntival, Fénfigo Ocular. Gazala (33) ccnclue que o térmo “Pénfigo Ocu-
lar. deve ser usado até gque um melhor scja accito unifermemente.

Gs trabalhos de Civatte, sébre o citodiagnostico, vicram eviden-
ciar euic a denominacao de¢ pénfigo nao identifica uma doenca ¢em que o
clemento necessario. a bo6lha, revela auséncia completa de acantolisce.

Lortat-Jaccb 134), propoc a denominacao de “Dermatite bolhosa
muco-sinequiante e atrofiante™ Lever ¢ Talbot (31) na classificacao das
afcccoes bolhosas denominou de “Penfigoide benigne muco membrano-
so”, adotado também por Philip I. Mac. Carthy ¢ outrcs,

O térmo “penfigdide”. sem duvida, €  preferida. porém. a pala-
vra benigno nao se coaduna cem a nosologia, porquantc a doenga € benig-
na “quoad vitam™, porém gravissima “quoad functionem™. com a grandc
pcereentagem de cegos ¢ lesoes das mucosas de evolugcdao sem remissio.

Penfigoide das mucosas. nome adotado por nos, identifica o qua-
dro geral ¢ fundamental da doenca, em entidade clinica definida, sem con-
fundir com o pénfigo verdadciro e com outras afecgcocs bolhosas.
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Incidéncia' — Pénfigdide das mucosas nao é uma doenca de ocor-
réncia rara e sim muito mais freqiiente do que se tem descrito.

Varios fatdores concorrem para a falta de fixacao da incidéncia.
Geralmente, os dermatologistas, examinando os pacientes de penfigéide
das mucosas com afeccoes cutancas, sao levados ao diagnostico de pénfi-
go vulgar, visto o comprometimento das mucosas ser participante desta
doenca.

O oculista recebendo o doente com o diagnéstico de pénfigo vul-
gar, assinala as lesdes oculares como decorrente desta doenca, elaborando
um érro etiopatogenético.

As fcrmag frustas de penfigoide ocular passam, geralmente, des-
percebidas; os racientes nao tendo sintomas subjetivos importunos, vi-
vem sem ser evidenciados na doenca que possuem.

Outros consultam por sintémas diferentes, como o caso seguin-
te: em virtude de susgeita de glaucoma, fci levado a uma clinica para uma
campimetria. Verificou-se que tdéda a sintomatclogia resultara da escas-
sez do liquilo précorneano, devido a obliteracao das glandulas lacrimais
por esclerose e bridas no fundo de saco conjuntival. Nctou-se ainda, alte-
racao pigmentar cutdnea na face externa da coxa direita.

As formas graves, com cegueira ou caminhando para ela, pela de-
sepitelizagao da coérnea, frequentam inumeros consultorios pela sua re-
beldia e evolucac térpida, diagnosticados simplesmente de xerosis.

A estatistica mais difundida é a de Lever: “Em 153 casos de pén-
figo e penfigodide, 30 correspondiam ao penfigéide ocular; 24 com compli-
cacao conjuntival; cegueira em 8 déles; comprometimento do esofago em 8
pacientes; mucosa nasal em 12; mucosa anal em 1 paciente; mucosa genital

em 13 e na pele em 13 pacientes; em 8 casos a lesdo inicial se localiza
na mucosa bucal e em 11, nos olhos”.

A estatistica de Lever da lncalizagdo das mucosas isolada. Nao
foram evidenciadas por nos lesées exclusivas das mucosas sem a conco-
mitancia das lesdes oculares, bucais e faringeanas.

Foram observados por ndés 4 casos de forma grave, 8 casos de
forma frusta. Acham-se em observacao continua, 3 pacientes.

Hilton Rccha, informa a observacao de 4 casos, Thiel adiantou-nos
a incidéncia de 2 casos por ano em sua clinica. Bietti se refere a publica-
cao de 6 casos. Duponnois, 1 caso em 22 mil doentes. Correa Meyer-Nazzei

publiccram 1 caso (35).
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Todos os autores citam, a variacao dc¢ idade dc: docntes dos 30
em diante. Acham-se em tratamento, na nossa clanica, um pacicnte de 24
anos ¢ o mais idoso atingiu a 90 anos. Hilton Rocha chscervou um caso
em paciente dc¢ 3 ancs dc idade.

Nao ha prevaléncia especial nos sexos; € menos frequente nos
pretos, nao atingindo eletivamente a qualquer camada social,

Etiopatogenia — A etiologia ¢ patogenia do penfigoide das muco-
sas nao possucem bases clucidativas ccmprovadas.

Na secrecac conjuntival. Dejean e Gelpue. Bordley ¢ Ciricione,
constataram, isolado em cultura e bem estudado, um diplococo virulentn
para o camcndongc ¢ o rato, suscitando, no ultimo, uma reacao conjunti-
val aguda quc desaparece ao sexto dia.

Almeida na sccrecao da mucosa da boca isolou um estafilococo
piogénico e estreptococcc hemolitico.

Em dois casos observados por nos, houve incidéncia de sofrimento
pulmonar antes do inicio da dcenca. Um (obser. 5), infcrma ter tido hemn.
ptise aos 16 anos em Portugal ¢ em 1932 com 41 ancs outra. Nao foi pos-
sivel ¢ exame de laboratorio e radiologico para elucidagao da afeccao pul-
monar Outro caso (obscr. 4), sob assisténcia nossa, doente ha 9 anos, so-
fre de asma ha mais dc¢ 18 anos. O exame radioscopico em 5-4-1960 reve-
lou: fratura antiga do arcc supcerior da 6.a ¢ 7.a costela do lado c¢squerdo.

Processo infiltrativo do apice do P. D. com formacgao dc pequenas
cavidades. Trama bronco-vascular ligeiramente acentuada. Aderéncia pleu-
ral na basc esquerda.

Para se evidenciar a naturcza do processo infiltrativo procesdeu-
s¢ ¢ exame bacteriolégico com o resultado seguinte: Zichl: dirceto o apos
homogenizacao. Nao cncontramos bacilos acido-resistentes. Gram: presen-
ca de cocos gram-.positivos com as caracteristicas do estrepto ¢ cstafilo-
cccos. Rarcs com as caracteristicas dos pneumococos, bacilos esporulados
gram-positivos ¢ gram-negativos. Grande quantidade de esporos de cogu-
melos.

Cultura em meio comum: houve desenvolvimento de coalonias de
estafilocccos “albus”, hemdlisc e ccagulase de estafilococos incrtes (g
Houve ainda desenvolvimento de bacilos esporuladoas gram . positivos

Cultura em meio de Sabouraud: foram isolado ¢ identificado co-
lonias de¢ candida albicans (monilia). (Salles Gcmes). A mesma
identificacao foi relevada ¢m um caso de Stevens.Johnson. no Hospital
das Clinicas. (Monilia).
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Os fendmenos alérgicos devem ser incluidcs na etiopatogenia do
penfigéide das mucosas. Inimeras teorias sao apresentadas: a tecria
neurotrofica, organica especifica, sifilitica, substancias desconhecidas
inibidoras do crescimento existentes no plasma e no sangue e a teoria
genética.

O agente desencadeador evidencia a entidade nosclégica, encon-
trando um estadc de sensilibizagcao do individuo e conforme a intensidade
dessa reatividade organica apresenta.se em casos frustos ou graves.

Sintomatologia — O diagnostico de penfigdéide das mucosas se
evidencia na sintomatologia ccular. As lesbes das outras mucosas
ausente a mucosa conjuntival, nao autcrizam o diagndstico de penfigoéide
das mucosas, sendo a nosologia controvertida entre os dermatologistas e
clinicos.

A incipiéncia do penfigdéide nao é surpreendida freqiientemente
visto subjetivamente passar despercebida aos pacientes e o oculista fixar
o diagnéstico s6 ao assistir a esclerose retratil conjuntival, desapareci-
mento do fundo de saco da conjuntiva, simbléfaro e complicagoes corneanas.

As bolhas conjuntivais, citadas pelos autores, praticamente nao
sao observadas, seja pela sua curta duracao, pela observacao improépria cu
rela ususéncia de caracteristicas diferencial tipica das lesdes. (Fig. 29)

Na histéria da doenca, geralmente sao narradas no inicio do
processo, conjuntivite com secre¢do purulenta, triquiasis com entropio.
saliéncia amarelada flutuando na conjuntiva, bolhas que ao se romper sc
ulceram, dando lugar ao tecido conectivo, tipo cicatricial, retracao escle-
rética e aderéncia conjuntival.

Resultante da esclerose, retragcao conjuntival, desaparecimento do
fundo de saco da conjuntiva, simbléfaro, ha obliteracao do escoamento
das glandulas palpebrais que se encistam, aumentando de volume e fazen-
do desaparecer o liquido précorneano. Ficando sem humecta¢io necessa-
ria. as células de cobertura se dessecam e a superficie torna-se esbran.
quicada e de aspecto finamente granuloso; sobrevem a excicagao e dese-
pitelizacdo da cornea, ja xerotica. LesOes corneanas secundarias ccm que-
ratites, exfoliacao epitelial que se aprofunda na intima, infiltrando-se em
todos cs setores, chegando a romper-se com hernia da iris ou entrando
cm atrofia e destruicao de todo o epitélio, levando o paciente e cegueira.
Surpreendem-se opacidades e neovascularizagcio corneana difusa. O sim-
bléfaro é constiuido de feixes cicatriciais da conjuntiva tarsiana e fundo
de saco conjuntival, ligando o bordo palpebral a ccnjuntiva bulbar. Nos
casos graves, 0 processo cicatricial é curto e espesso cclando a conjuntiva
bulbar ao bordc palpebral. E uma formacao de tecido conjuntivo com
retracao.



Fig. 29 — (Ameéndola F.) Penfigoide das

mucosas. Simbléfaro. Desepitelizacao ge-
ral da cornea. Infiltracao da intima

generaliazda.

O c¢xame macroscopico — Globo ocular aprescentando aderéncia
total das palpebras ao glcbo ocular, difusa ¢ forte, nao sc individualizando
mais na partc profunda da palpebra c¢ superficie da cornca o limitc de
uma a outra. Na partc supcrior encontramos cilios, na infcerior nao. Leve
opacidade do cristalino. (Fig. 30).

Examce microscopico — Ccrte do globo ccular que apresenta alte-
racoes cxternas caracterizadas por sinéquias dos bordns palpebrais por
fibrosc, havendo ainda adceréncias fibrosadas delicadas entre a conjuntiva
palpcbral ¢ a conjuntiva bulbar; as glandulas subconjuntivais mostram-sc,
em geral. muito dilatadas ¢ com atrofia de epitélio o que lhes da aspecto
cistico. A cérnea mostra aspecto fibroso com perda de cstrutura normal.
{Dr. Brandt) (Fig. 31 ¢ Fig. 32).
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A apresentagio, isclada do quadro ocular é rara: quase sempre
ha conccmitancia principalmente das lesbes da mucosa bucal, faringiana
¢ comprometimento dermatolégico; processando-se a evolucao torpida
atinge até ao hipofaringe, as mucosas genitais e anal.

A mucosa nasal pcde apresentar ulceracdes, infiltragdes, atrofia
sem fcrmacao de crostas.

Na cavidade bucal notam-se lesOes ulceromembranosas, de contor-
nos poiiciclicos e configuracao irregular, recobertas por membrana fibri
nosa brancc-amarelada que se destaca facilmente, pondo a descobertc
um fundo ulcerado, necroético as vézes, acentuadamente hiperemiado e
sangrante, de bordas nitidas. Em diversos pontcs da mucosa bucal pode-
se ver vesiculas de varios tamanhos de ccnteddo cristalino. Sao bolhas
efémeras que deixam no local erosdes dolorosas cronicas que acompa-
nham sempre o quadro clinico, as vézes desaparecendn em cicatrizes para
recidivar no mesmo local ou em cutro préoximo. (Fig. 33).

Fig. 30 — (Ameéndola) Exame macros-
cépico — Aderéncia total das palpebras
ao globo ocular. Cilios na parte superior
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Fig. 31 — Simbléfaro total devido a fi-

brose. Aderéncia fibrosadas.
(Améndola F.)

Na faringe e vestibulo laringeo, as lcsOcs sao (uase sempre mais
abundantes nos casos graves. onde formam placas cxtensas e irregularcs
impossibilitando a0 pacientc a ingestao de alimentos solidos.

A regidao nasoi.faringiana esta preenchida por um cxudato csbrarn-
quicado com cvidente atrofia. No nascfaringeo e porcao alta da parcede
posterior da orofaringco pode-s¢ encontrar placas continuas de superficic
verrucoide, branca, pscudc-papilifera, um pouco vegcetante, simulando um
papiloma pouco exofitico dando a impressao que tédas as formacodes resul-
tam da confluéncia ¢ resolucao dc lesOes vesiculares.

A biopsia néste ponto rcvelou: (Fig. 34)

“Hiperplasia do cpitélio ¢ discreta paracentcse. Nao rcvelou nem
um fenémeno de acantolise. No corion aparcce infiltrado de clementes lin-
foidces e plasmocitarios assim como vasos dilatados ¢ congestos™ (Dr. Branei).

Examinado pcla csofagosgopia chscerva-se as lesdes comprometendao
mais o hipofaringeo ¢ sao ulcceracoes razas. em faixa sangrantes, atingindo
os scins piriformes ¢ até  esofago superior. Ao cxame radiologicc nao
s¢ observeu no c¢sofago sinais de  estase, dilatacio ou c¢spasmo ostando
ausent: qualquer processe infiltrativo.
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Fig. 32 — Simbléfaro total por fibrose.
(Améndola F.)

— Regiao corneo-escleral

— Corion palpebral

— Glandulas dilatadas (cisticas)
— Tecido frouxo de aderéncia

W Y

Em muitos casos ha queixa de perturbacoes gastricas comgo eruc-
tacoes, dispepsia, azia, tendo sido anotado o falecimento de 3 casos (2 de
Pénfigo Burnier e 1 de Alayon) ccm diagnostico de neoplasia.

Em um dcs nossos doentes foi encontrado no estémago sinais de
ulcera cstenosante do piloro, impedindo o desenvclvimento do bulbo duo-
denal.

As mucosas genitais, nos casos graves, apresentando-se com siné-
quia balano-prepucial, envclve téda a regiao e na mulher apresenta a vulva
com lesbes vesiculo-bolhcsas, sobretudo sébre os grandes labios, na face

interna e externa, as vézes ulceradas e de superficie esbranquicada. Atresia
do meato e da vagina.

A mucosa anal, nos casos graves, pode ser atingida e as ulceracdes
da mucosa sao dclorosas as dejeccoes, ficando o paciente, muitas vézes em
estado lipotimico na ocasidao da evacuacao.



Fig. 33 — Lesao ulccrosa e verrucoide

da boca. (Almeida - A.)
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Fig. 35 — Biopsia na superficie verru.
coide faringiana. Hiperplasia do epitélio
¢ ciscreta paracentcse. Sem acantolise.

(Ameéndola €.)
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As lesoes cutaneas. A morfologia da erup¢ao cutinea, sem o com-
prometimento da mucosa ocular, nao autoriza a definir o quadro morbido
do penfigéide ocular.

A identificacao de Lever de uma ‘“doenca autoncma’”, assesta-se
em uma doenca basica das mucosas, incluindo sempre a ocular, sendo as
manifestacdes em outros setores organicos uma alternancia morbida., nao
obrigatoria.

Os caracteres dermatologiccs definem a entidade nosologica pela
morfolagia das lesoes, pelos achados histologicos, na auséncia de acantolise,
afastardo o diagnostico de pénfigo e na situacao topografica das bdlhas.
Esta ainda nao bem definida, pois Lever da uma situacao sub-epidérmica
levantada em blcco e nao alterada o que féz diversos autores incidirem no
érro de incluir o penfigéide ocular na doen¢a de Diihring-Brocq. No entre-
tanto ao exame de bdlha cutanea de um paciente de penfigoide ccular foi
constataedo:

Figs. 36 e 37 — Observacao n.° 6. Simbléfaro total em A.C.
Bolhas, ulceras, escaras necroticas. Impossibilidade de abrir
os olhos pela colagem total das palpebras. (AMENDOLA F.)



Uma vesfeula intraepidérmica (Fig. 35 e uma discreta reacao in-
flamatoria linfocitaria na derma. Nao ha acantolise e nem infiltrado de
cesinofilo. Processo inflamatorio normal,

Fig. 35 — Bélha no penfigcide das mucosas.
As lesdes cutaneas mais encontradicas sdo: (Figuras: 36, 37. 38 ¢ 39)

Lesoes critematosas sob forma de pequenas manchas de contor-
nos irregularcs e limites poucc nitidos e de superfacics edematosas sendo
algumas escoriadas.

Lesoes vesiculares.

LesoOes eritema-vesiculosas, pequenas algumas ulcceradas.

Bolhas tensas de diametro de 1 a 2 cm. com liquido citrico claro
que pode se confluir, fcrmando descolamentos varios, rompendc-se e dci-
~ando cicatrizes diversas. algumas com fundo necrotico pigmentado.

Cicatrizes cxtensas com bordos irregulares de bdélhas rompidas.

Os cascs de penfigoides das mucosas classificam-se em frustos e
graves.

Os casos frustos sao cs de estadio quiescentes ou de evolucao tor-
rida sem manifestacan subjetivas alarmantes, com simbléfaro parcial em
pequenas bridas, nao acarretando disturbios glandulares palpebrais que
possam produzir alteracoes corneanas, ccnservando plenamente a funcac
visual. Nao apresentam lesoes da mucosa. sem lesOes cutancas, acentuadas.
Sao casos que muitas vézes passam despercebidas ao exame. Nao havendc
progressao ou existindo uma cvolucao muito lenta, cs pacientes chegam
quasc sempre a idade avancada ¢ mesmo a falecer, sem suspeitarem da
doenca.
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Figs. 38 e 39 — Observacao n.° 4. Simbléfaro em A.O. Bélhas,

ulceras, escaras necroticas da pelee — (AMENDOLA F.)

Os casos graves apresentam comprometimento total da mucosa
conjuntival ccm simbléfarc generalizado e conseqiientemente desepiteli-
zacao c¢orneana e destruicio dn epitélio e intima da cornea e cegueira. A
mucosa bucal comprometida em ulceragoes desseminadas com a mucosa
faringo.laringéa invadindo até o hipofaringeo e seics perifcrmes com ulce-
racOoes razas, difusas, recobertas de fibrina, sangrante e com espasmos
freqiientes exagerados. Com a evolugao do processo as mucosas genitais,
anais, apresentam-se comprometidas. As lesOes cutaneas ja estdao cons-
tatadas com bdlhas, lesbes eritemato-vesiculosas, ulceracOes, cicatrizes
varias, podendo desaparecer no local para surgir em outra zond ou com
manifestagio em outro orgao.

O paciente atinge quase sempre a idade avancada com ¢ quadro
desolador, os sintomas aflitivos tém efémera remissao. Possuindo grande
resistércia organica vem a falecer apés um prolongado e cruciante sofri-
mento.
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OBSERVACOES

Observacao n.? 1 — S.D., sexc masculin¢, 41 anos, casade, vindo
da Bahia, onde estava em tratamento ha trés anos, tendo sido operado de
plastica ocular em Sao Salvador sem resultado. 15 de maio de 1953, caso
grave.

Ambos os c¢lhes com queratocele, formando de um ladp duas pro-

tuberancias e dc¢ outro trés protuberancias herniarias, brilhantes, lisas,
proprias da Descement. Percebia vultos ¢ sem qucixa dolorosa. (Fig. 40).

Fig. 46 — Observacaes n.” 1 (Ameécndola F.)

Narra que ha trés anos quuixara de irritacdo palpebral ¢ exis-
téncia de¢ anormalidade de visao a distancia, parecendo que a berda pal-
pebral cstava virada para dentro; apos algum tempo notara erupcécs
superficiais difusas. eritemas em varias partcs do corpo sem notar for-
macao dc bolhas. Notou em seguida dificuldade no movimento dc¢ clhar
¢ distorcdo das imagens ao longe. quando diagnosticaram tratar-sc de
pénfigo. Apcsar da operacao praticada os sintomas rapidamente se acen-
tuavam ja nac podendo ver; na boca scca e dolorosa, podia-se observar
rlacas verrucoides e ulceradas, incomodando-o incessantemente. Com o
tratamento de antibiotico e corticosteroide a parte cutadnea regredin
rapidaimente, porem os olhos continuavam s¢ agravando. Em 1957, narra
gue o surte cutanco voltara varias vézes, a cornca e o globo ocular em
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atrofia. tendo feito operacdes plasticas varias, sendo a iltima com en-
xerto de mucosa vesical, a que restava ainda integra, nao obtendo resul-
tado satisfatério. Em 1959, apresentou-se com atrofia tctal em A.O., sim.
bléfaro total e as lesdes das mucosas mais se evidenciaram tendo atingido
a mucosa do pénis e retal. A fimose produzida pelas aderéncias é irredu,
tivel miesmo pelas operagcoes repetidas. Tem bom estadc geral e mentad
lidade integra, administrando com perfeicao todos os seus negodcios.

Observacao n.° 2 — C.V.F,, sexo feminino, branca, viuva, (Fig. 41)

Fig. 41 — Observaciao n.° 2 (Ameéndola F.)

Narra nao ter tido qualquer manifestacac cutianea. Sentiu ha
10 anos a bdca séca, cheia de placas brancas com aftas, continuadamente
irritada. Congestao ocular tendo uma secrecdo catarral no O.D., notando
que os cilios estavam vgltando para dentro, assim como a borda
palpebral. Féz tratamento intensivo em uma clinica particular sem resul-
tado e piorando cada vez mais notou que as palgebras ja coladas nao per-
mitiam movimento lateral dos oihcs. Ao exame logo se depara com a
fisionosnia de estatua; existe simbléfaro parcial na palpebra superior e
total na inferior. A cornea sem humectacao € xerdtica, diseptelizada e
infiltrada até o parenquima tendo visao somente de vultos. A mucosa
bucal spresenta alteracoes ulcerosas em chagas com pontos cicatriciais,
aspecto finamente granuloso e ligeiramente esbranqui¢cado. Estado geral
em boa conservacao. Nao apresenta alteragdes cutianeas, narrando nao
ter tido qualquer surto eruptivo dermatolégico.
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Observacao n® 3 — J. A. B, 86 anos, viuvo, scXo masculino
(Figuras 42 e 43).

Fig. 42 — Observacao n' 3 Fig. 43 — Observacao n® 3
(Ameéndola F.) (Ameéndola F.)

E um paciente que tratou-sc na clinica do Dr. Belfort ¢ éste, pro-
curan”dn sua ficha nos indicou sua residéncia onde fomos cncontra-lo
sentado. sem loccmocao, devido a artéric-esclerose, nem suspeitando que
o0 examre solicitado fésse do aparelho visual. pois éste ja lhe szaira da
mente porque nada o perturbava. Observa-se em A.O. pequenn simbléfaro
parcial, sem lesdo cerneana que se apresenta limpida com perfeita humec-
tacio. Tem visao ccmum para sua idade. sem alteracao pely penfigoide
trusto.

Teve surto agudo, ha mais de trinta anos, de conjuntivite catairal
(sic) inversao de cilios sempre com diagnostico de tracoma, firmando no
penfigdide ocular pelp Dr. Belfort. Faleccu com 89 anos.

Observacao n.° 4 — T. M, 83 anos de idade, branca. casada, cinco
filhos sadios e um falecido aos dois anos de idade.

Refere que ha 20 anos mais cu menos, comecara a sentir “dor
nas pernas’”; o médico disscra-lhe tratar-se de reumatismo infeccioso.
Em scguida foi acometida de acessos asmatiformes. Dois anos apos as
crises asmaticas sentiu dores em ambos os olhos cem sccrecao esbran.
quicada, notando que os cilios estavam voltando para dentro. Foi operado
entao, dizendo tratar-se de cemplicacio tracomatosa. Piorou muito de-
pois; asz palpebras ficaram coladas ¢ a visao, apresentando distorcao das
imagens. ia desaparecendo para se apagar completamente, restande somen-
te vultos. (Vide figuras 32 e 41)
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Ao primeiro exame em setembro de 1958, notou-.se locgo a fisio.
nomia de estatua, apresentando simbléfaro total em ambas as palpebras
e dos dois ladcs com diseptelizacao completa em ambas as cdérneas. Visao
de vultos. Na muccsa bucal havia lesbes muco-membranosas, nao apre-
setando manifestacoes cutaneas apesar da queixa continua de secura da
pele. Administrado cortico-esterdide e antibidticcs, conseguiu minorar os
sofrimentos tendo retcrnado a clinica com surto agudo eruptivo cutaneo,
narrando que subitamenie surgiram as lesdoes cutaneas, sobretudo na face
e no pesco¢cc (Vide figura 41). Ao exame dermatoloégico foi constatado pelo
Dr. Vinicius: na face inumeras lesoes eritematosas, sch a forma de peque.
nas manchas, de contornos irregulares e limites pouco nitidos, de superficie
ligeiramente edematosa. Algumas destas lesOes se apresentam escoriadas.
Sobre a palpebra superior direita. no centro, ha uma pequena lesac vesi-
culcsa. No pescoco inumeras lesoes ertematc.vesiculosas pequenas. Do lado
direito elas sao numerosas e algumas apresentam-se ulceradas. No torax
em sua face anterior, do lado direito ha um grupo de lesdes eritemato-
vesiculosas. Na axila direita ha intmeras boélhas, tensas, com diametro
médio de 1 a 2 cm. contendo um liquido citrico claro. Feita a biopsia de
uma boélha revelou ao exame histolégico: bdlha intraepidérmica e uma
discreta inflamatoria linfocitaria na derma. Nao ha acantdlise e nem infil-
trado os sinoéfilo. O prccesso inflamatério € banal. Na axila esquerda ha
sOments lesdes bolhosas. Na vulva ha diversas lesbes vesiculo-bolhosas,
sobretudo localizadas sobre os grandes labios, tanto na sua face externa
quanto interna. Nesta 1ultima localizacao ha lesbes principalmente ulce-
radas de superficie esbranquicada e de contdérnos eritématosos.

Apos o surto dermatclogico, agrava-se o estado geral. queixando-se
continuadamente de dores e queimaduras na mucosa bucal e faringeana
foi constatado ao exame otorinolaringclogico: mucosa nasal atrofica, sem
crosta. Pela rinoscopia antericr consegue-se notar que a regiao do naso
faringe estda preenchida por exudatc esbranqui¢ado crostoso.

Na cavidade bucal, faringe e vestibulo laringeo, notamos varias
lesbes ulcero-membranosas, de contdérnos pcliciclicos e configuragao irre-
gular, recobertas por membrana fibrinosa branco-amarelada que se destaca
facilmente, pcndo a descoberto um fundo exulcerado, acentuadamente hipe-
remiado e sangrante, de bordas nitidas. Em alguns pcntos da mucosa bucal,
conseguimos ver pequenas vesiculas de contetudo cristalino. Estas formacoes
sao mais abundantes na faringe e vestibulo laringeo, onde formam placas
extensas e irregulares. No nasc-faringe e porcao alta da parede posterior
do orofaringe, elas formam placa continua, de superficie verrucdide, branca.
pseudo papilifera, um pouco vegetante, simulando um papiloma pouco
exofitico. Quer-nos parecer que tddas estas formacées resultam de con-
fluéncias e resolugcao vesiculares (Dr. J. F. Barbosa).
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Ao cxame anatomo-patolegico. foi constatado +Vida figura 37::
hiperplasia do epitélio-acantese ¢ discreta paraceratose. Nao encontramos
fenomenios de acantdlisc. No corion aparecc infiltrado difuso de¢ clementos
iinfoiacs ¢ plasmecitarios, assim como vasos dilatados congestos. Sendo
a degluticac dificil ¢ dolorosa. ingerindo somente liquido, foi enviado, ¢m
4-IX.59, a ecsofagosgopia. ccm tubo de Haslinger 12x25 ¢m. com 0S prepa-
rativos pré anestésico no musculo ¢ local:

A introducao do aparelho encontramcs grande ulccracao raza, reco-
berta por fibrina na parcde posterior hipofaringe até a boca do esofago.
Tivemos grande dificuldade c¢m ultrapassar o crico-faringeo devido ac
espasmo cxagerado. Uma vez ultrapassado éste obstaculo natural encon-
tramos o esofago supcrior ¢ meédic grandemconte ulecerado, reccberta por
fibrina. sangrando facil ¢ com c¢spasmos freqilientes e exagerados.

CONCLUSAO

Existem ulccracoes razas sangrentas, na hipofaringe, seios piri-
formes. csofago até ac ponte examinado. Scria cenveniecnte estudo radio-
logico cado a suspceita de discinesia do c¢sofago (Dr. A. C. Bucno).

Procedeu-se ao cxame radiologico do csofage e estomage (figura
44) aprescntando-se esta, com peristaltismo lento. de forma cspastica com

N

Fig. 44 — Radiografia do esofago e estomago. Lesoes no hipofaringe
esofago sem alteracao. Sinais de ulcera estenosante da piloro. (Améndola F.)
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tempo de esvasiamento atrasado. Sinais de ulcera esterosante do piloro.
O esof2go apresenta as paredes lisas, nao acusandn a presenca de varizes
ou imagem de diverticulo.

Radiograficamente nada de anormal encontramcs para o esdfago.
Nio aprcsenta sinais de estase, dilatagcdo ou espasmo localizado; auséncia
de processo infiltrativo. Em seguida em vista dos sinais de scfrimento
pulmonear, foi submetido ao raio X dando como resultado: “fratura antiga
do arco posterior da 6.a e 7.a ccstelas do lado esquerdo. Processo infiltrativo
do apice do P. D. Trauma branco vascular ligeiramente acentuada. Ade-
réncia pleural na base esquerda”. (Dr. Cabello Campos)-

A fim de evidenciar a natureza infiltrativa da lesao pulmonar foi
feito exame bacteriologico em escarro, Ziehl Gram, cultura em meio ccmum
e cultura em meio de Sabouraud. Nao foram encontrados bacilos alcool-
acido-resistentes em exame direto e apos homogenizacao, foram isoladas ¢
identifizadas colonias de Candida Albicans (Monilia).

A paciente em setembro de 1960, acha-se em caquexia. mal podendo
articular uma palavra , sem poder ingerir alimentos sdélidos, tendo micc¢oes
dolorcsas e as dejecOes dolorosissimas, tendo na ocasiac lipotimias cons-
tantes. Faleceu em 10 de dezembro de 1960, em asfixia, apesar da traquea-
tomia ae urgeéncia.

Observacao no 5 — V. C.,, 70 anos, sexo masculino, portugués,
branco, sapateiro. (figura 45).

Figura 45 — Observacao n.o 5 (I. P. Burnier — Almeida)
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Ha mais de trés anos apresenta perturbacoes nasais ¢ bucais com
hemorragias. Ha um ano, as palpebras estio grudando ncs nlhos. O. D.
V.o. 15 O. E. V:o. 3 A. O. Simbléfaro parcial das palpebras superior =2
inferior de A. O. Secrecao da lesao da gengiva revelou: bacilo diftéricc.
As semcaduras feitas em mcio Loefler-negativas. Na mucnsa da boca. na
secrecao da lesao, foi isolado um estreptocoso pic.zénico e estreptococo
hemoliticc. Broncografia: pulmao direito; prescnca bronquicctasia cistica
¢ tubulares nos segmentos basices do lobo inferior déste pulmao. A doenca
iniciou-s¢ ¢m fins de 1956 com sofrimento pulmonar (hemoptise). As
alteracées visuais iniicaram c¢m scguida as alteracoes bucais sujeitn a cexar-
ccebacdes periodicas.

Ha ancs tem tido hemoptises. Na face interna das bochechas em
suas porcoes posteriores observam lesOes exucativas, em algumas rezidoes
fortemente hipercemiadas em outras revestidas de cnducto esbranguicado
leve como sc¢ fosse bucoplasia. Afcccao extremamente dolorosa. (Dr. Al
meida {.P.B.)

Observacao n.o 6 — I. C C.. 70 ancs, scxo masculino. casado bra-
sileiro. (Figura 46)

Fig. 46 — Observacao no 6 (Ameéndola)
Na anamnese nota-se sOmente a infomacao paterna de ““faleciclo de
bronquite”. Diz ter tido *“sofrimento de estomago” durantec muitos anos.

Em 1958, outubro, ccderam os sintomas gastricos notando um
pruridr: intcnso na pele ¢ crupzio de belhas. semelhante a bolha de quei-
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madura que se rompendo deixavam feridas persistentes. Dias depois surgiu
uma bdlha em O. D. e ficou cego. Diz ter perdido a visao de O. E. por
traumatismo, ha cinco anos atras(Vide figuras 39, 40 e 49).

Ex. Oc. Simbléfaro total em A. O. ja completamente destruida. Na

pele ha lesoes esparsas pelo corpo todo, algumas circinadas com bordolete
crostoso. LesOes na muccsa bucal difusas atingindo ao faringeo. Entrou no
hospital em 18 de agobsto de 1959, falecendo em 15 de setembro de 1959.
Além da mucosa da cavidade bucal, apresenta comprometimento nas mu-
cosas genitais com sinéquias balano-prepucial e ulceracdes na mucosa anal
dolorosas. Ao exame microscopico do corte do globo ocular nota-se aderén.
cias fibrosas entre a conjuntiva palpebral e bulbar, glandulas subconjun-
tivais dilatadas, cornea fibrosa e com perda de estrutura normal (Vide
figuras 34 e 395).

VARIANTES DO PENFIGOIDE DAS MUCOSAS

O quadro oftalmologico das variantes se identificam na mesma
sintcmatologia descrita do penfigéide das mucosas.

Ha diferenciacac sintomatica na doenca de Behcét, onde os autores
descrevem complicacdes irianas e de fundo de olho e na Doenca de Stevens-
Johnsen, de evolucao aguda, de restauracao organica geral em pouco
tempo, permanecendo os reliquats oculares na ccrnea e nos simblefaros
conjuntivaes.

O e¢ritema exudativo multiforme foi descrito por Hebra em 1866,
em 1917, Fiessinger e Rendu empregaram para esta doenca a denominacao
de ectodermia plurioficialis e em 1922 o5 casos descritcs por Stevens-John-
son, foram identificados como a doenca de Fiessinger-Rendu.

A similitude sintomatica ocular nao permite uma diferenciacan
esclarecida das diferentes variacoes.

A tendencia atual é agrupar as variantes do penfigéide das mucosas
em dois grupcs: 1) Doenca de Stevens-Johnson — forma aguda de etiologia
toxico-medicamentosa. 2) Doenca de Beccét, com eomplicacOes irianas e
de fundo de olho. As demais sao simples ocorrencia etiolégica cutanea.

As variantes do penfigéide das mucosas descritas sao as seguintes:
A) Eritema exudativo multiforme

B) Ectodermia erosiva plurioficialis

C) Doenca de Stevens-Johnson

D) Doenca de Behcét

E) Sindrcme de Reiter ou de Fiessinger e Leroy

F) Dermoestomatite de Baader
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A — Eritema exudativo multiforme ()

As manifestacoes oculares do eritema multifcrme ¢ das suas va.
riantes sao controvertidas ¢ sdo discutidas as associacdces oftalmicas.

A sintomatologia ocular € a seguinte: (Diegan ¢ Gaines) ccnjun-
tivite sica, triquiasis, estropic, conjuntivite catarral bilateral, transformande
em 2 a 3 dias em ccnjuntivite muco-purulenta. conjuntivite muco-membra.
nosa, freqiientemente simbléfaro e sequélas: erosao ¢ ulceracao ccorneana
superficial, podendo resultar cctasia. perfuracao, endoftalmite, atrofia
bulbar ¢ pcrda do globo. (Figuras 47 ¢ 48).

Figs. 17 e 48 — (M. P. Koke) — Eritema exudative multiforme. Blefarite,
visiculas nos labios e conjuntivite pseudo-membranosa-

{1 Ha inumcras denominacdes de afeccao “febre cruptiva atin-
gindo a membrana mucosa’. ‘sindrome de Stevens-Johnson’, “dermoes-
tomatite dc Baader (1925)". “critema multiforme plurioficialis™ (Erger,
“dermatite bolhosa fatal™ (Fitzgeralo, 1947). “eritema maligno tipo plurio.
ficial™ (Ccstele, 1947), “sindrome respiratéorio mucoso™ (Stanger ¢ Warner.
19461, ¢ outros mais.

B — Ectodermia erosiva plurioficialis — Identificada ¢cm 1917, de
inicio agudo. com fcbre ¢ comprometimento das mucosas ¢ lesges cutaneas.
Na mucosa ocular ha uma conjuntivite flictenular. podendc ocorrer lesoes
residuais.
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C — Estomatite eruptiva ou febre eruptiva com estomatite (doenca
ou sindrome de Stevens-Johnson). (Fig. 49).

Fig. 49 — Doenca de Stevens-Johnson (Corte histologico). Bolha sub-
céornea com vacuolizacae de células malpighianas. Edema acentuado na
camada papilar da derma com vaso.dilatacao. (Prof. Sebastiio Sampaio)

Fig. 50 — Intoxicacao sulfametoxipiridaina. Lesoes oculares com simbléfaro,
Lesoes cutaneas e mucosas. (Hosc. das Clinicas — Prof. Sebastiio Sampaio)

Evolucao aguda e febril, definida pelag lesées bolhcsas extensas e
disseminadas pela pele e muccsa, sintomatologia geral tumultuosa. Na
evolucgéo, conjuntivite purulenta e queratite secundaria, resultando na evo-
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lucao dec processo. reliquats cicatriciais ¢ simbléfarc. Aludem os autores a
etiologia toxico-medicamentosa. Resolucdc completa geralmente em tempo
curty de duracao, havendo casos de cegueira ¢ até de morte nas intexica-

¢Ocs graves. (Figuras 50, 51 ¢ 52).

Fig. 51 — Intoxicacao sulfametoxipiridina. LesOes cutineas, mucosas ¢
cculares. Queratite e aderéncia conjuntival. (Hocspital das Clinicas —
Prof. Sebastiao Sampaio)

Fig. 52 — Intoxicacao penicilina. Lesées generalizadas cutaneas. mucosas ¢

oculares. Periodo aguco. (Hnsp. das Clinicas — Prof. Sebastiao Sampaio!
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Na fase aguda assccia-se, muitas vézes, conjuntivite purulenta,
inundando toéda a superficie antericr do globo, comprometendo a cornea
e muma queratite superficial.

Os residuos cicatriciais — simbléfaro — assumem um caracteristico
na disposicao simétrica, nos cantos interno e externo da ccnjuntiva, em
forma de lingueta de orientagao vertical.

Na pele os residuos cicatriciais apresentam-se em grandes faixas
arredondadas e cvais, evidenciando o comprometimentc vesiculoso em
todo o tegumento cutaneo. A mucosa da boca, nariz conjuntiva, genito-
urinaria e canal anal sao comprcmetidas e a pele tem aspecto vesiculoso,
ulcerativo tumultucso.

A observacao seguinte define, plenamente, a intoxicagcao medica-
mentosa desencadeadora do penfigoide ocular (doenca de Stevens-Johnson):

26/5/1955 — P. G., doenca venerea. (Fig. 53). Tratamentc prolon-
gado de sulfadiazina, 5 dias seguidecs com 5 gramas diarias, diminuindo
até 2 gramas ans 21 dias e 1 grama em seguida.

Fig. 53 — Intoxicacao sulfadiazina. P. Gi, 24 anos. Simbléfaro parcial
cicatricial. (Durval Prado)

21/6/1955 — Forte irritacao ocular, sensacao de areia, ligeira foto-
fcbhia = lacrimejamento. Boélhas no sulco naso-geneano, comprometimento
das mucosas da boca e faringe. Boblhas generalizadas pelo corpo, acompa-
nhados de eritemas difusos, oclusao das palpebras e exudac¢ao conjuntival.
Simbléfaro simétrico de orientacdao vertical no angulc externo e interno
de A. O. Apos tratamento intensivo desintoxicante, teve alta em 13/7/1944,
completamente curado, persistindo somente o simbléfaro parcial, simétrico,
de orientacao vertical e traquiasis, com restauracaoc completa da visao de
A. O. Hoje (1961) médico notavel, apresenta os mesmos residuos simétricos,
tendo as vézes pequena irritagao conjuntival, sem alterac¢ao visual.

D — Doenca de Behcét (complexo sintcmatico de Behcét — sin-
drome cculo-oro-genital) — E’ a variante mais crénica do eritema polimorto,
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carascterizado pela triade de lesdes recorrentes 1nos olhos. beca e genitalia.
Lesocs aftosas da boca, uveite, irido ciclittacompanhada de hipopio, epis.
clerite. guceratite ¢ retinite. Alguns preferem a designacao de aftosin ao
some ce complexo sintomatice. Evolucao cronica porém o resultado pode
ser foral. As lesOes oculares comecam com dor intensa periorbitaria o
fotaforia. Uveite acompanha-se de inicio de conjuntivite ¢ tardiamente
de hipapio.

Ohsz.: H.S. F.. feminino. 34 anos. branca, brasileira 'Fig. 54).

Fig. 54 — Doenca de Behcét. Lesoes ulcerais com afta. Boca e
genitalia generalizadas. (Benibone)

Olhos: lesao ulcerosa com afta na palpebra superior em dissemi-
nacao na conjuntiva palpebra ¢ fundo de saco ja cdema-
ciado ¢ congesto fermando verrucosidades pequenas e ¢vo-
lutivas.

Afucosa bucal com lesOes ulcerosas dissiminadas. iniciadas com
afta, as mesmas lesdes nas axilas e pregas inter-mamarias.

Genitalia — grande ¢ pequencs labigs da vulva com multiplas ulce-
racoes superficiais. borda bem nitida. Ulccracoes aftésicas
no monte de Venus, raiz das coxas e perineo antericr.

E — Sindrome de Reiter ou de Flesinger e Leroy (1916) — Poliar-
trite, uretrite ¢ conjuntivite purulenta. Lesoes oculares de carater benigno,
gucrative intersticial, episclerite ¢ esclerite. Uveite do tipo exudativo com
hipopio. Na pcle eritema multiforme.

F — Dermoestomatite de Baader (1925) — Apresenta lesdes na
mucosa bucal, genitalia e lesées cutancas. Tem surto fobril agudo, podends
ocorrer cenjuntivite. Pode ser eonsiderada a forma menos severa das va-
riantes do penfigoide das mucosas.

Q—
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II — Hérpes Oftalmico hl

Hérpes simples é uma manifestacao do herpes facial atingindo as
palpebras principalmente a inferior no ramo infraorbitario do nervo tri-
gemein Apresenta vesiculas e bolhas atingindc a céornea. O hérpes zooster
é uma dermatose inflamatoria aguda denominado de hérpes zooster oftal-
mico na apresentacao de vesiculas no epitélio corneano, claras que ao rom-
per-se formam ulceracoes geralmente precedidas de nevralgias violentas
¢ rebeldes, podendo seguir-se de hipopio. A resolucao do processo deixa cica-
trizes corneanas. Apresenta-se sempre unilateral e pela disposicao das
vesiculas e ulceracoes uniformes, condiciona o diagnostico a simples
inspeccao. Pode comprometer a iris (iris herpetica) apresentando hemor.
ragias, edema na iris ccm deformacao pupilar ncs contérnos e hifema.
Pode ser concomitante com uma estomatite aftosa ou vulvo vaginite aguda
herpética. (Fig. 55 e 56)

Fig. 56 — (Atlas-R. Thiel-Georg-Thieme-Verlag-Leilpzig)
Hérpes zooster oftalmico.



— 82 —

O diagnostico ectiologico € feitc pelo isolamento ¢ identificacao do
virus, pcla inoculacdo em ovos embrionados cu em animais pela reacao
do neutralizacao do virus, pelo citodiognosticc ¢ pela biopsia.

Tratamento. Topico sintomaticc. Dionina em pomada ¢ novifor-
mio. frradiacdo ccm luz ultravicleta ¢ ondas curtas. Internamento, sali-
cilato de sodio, doses altas de vitamina Bl, aspirina. atofan ¢ dessensi-
bilizarites.

III — Dermatite Hépertiforme Diihring e Brocq

Foram observadas, somente, lesdoes palpebrais analcgas ao tegu-
mento cutaneo geral.

Em 1834, Diihring ¢ Brocq, demonstraram as caractcristicas da
dcenca o nome dos autores. Bolhas e pustulas polimorfas, papulas e vesi-
culas. Sensacao de dor ¢ intenso prurido. Duas escolas discutem j con-
cepcao de uma variante do pénfigo vulgar ou uma entidade nosolégica
independente.

IV — Epidermolise Bolhosa

E uma doenca caracterizada pela relacao entre traumatismo e o
penfigoide, acompanhadc de rctragbes. Ha duas formas de epidermolise:
a simrgles ¢ a distrofica.

Nao existe nenhuma caracteristica diferencial, sendo interessante
o achado correlato de milium-quisto de retcngio de glandula sebacea na
regiao palpcbral.

V — Penfigoide de Lever, urticaria bolhosa e hérpes gestationes

Sao cntidades raras ¢ controvertidas nag sendo cbservadas mani-
festacdes oculares nem na pele palpcbral.

VI — Variola, varicéla e vacina virus

Quase sempre, acompanhadas de congestio ocular, comprome-
tem as palpebras como o tegumento cutanec geral. Na infeccao acidental
das palpcbras se inicia com eritema, dois ou trés dias depois, forma um
grupo de vesiculas no local com edema intenso. As vesiculas claras, tor-
nam-se¢ purulentas, finalizando em ulceracdes. Occrre com maig freqiién-
cia na vacina virus.

TERAPEUTICA DOS PENFIGOIDES OCULARES

Tratamento geral: O tratamento geral dos penfigoides oculares é
analogo ao do pénfigo. Nao se constatando o elemento ctioldgice, nac ha
tambéni um agente tcrapéutico idcal ou seletivo para a debelacao da
docnca. Ele visara ¢ fatcr reativo organico nos diferentes sctores.
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1 — Setor capilar — anti histaminicos e impermeabilizantes, capi-
lares como rutina, calcio, etc.

2 — Setor suprarenal — hormoénios corticais, cortizona e outros.
3 — S.R.E. — quinino metoquina e cutrcs.
4 — Fatéres extrinsecos — boa alimentacao, tratamento higiénico,

tratamento dos parasitos intestinais.

Tratamento local: No tratamento local dos penfigoides cculares,
o oculista intervem com todos os meios possiveis, a fim de remover o sim-
bléfaro quando éle oblitera o escoamento das glandulas palpebrais, causa
de todo o quadro ocular patoldogico secundario. E oObvio quando as siné-
quias, sequelas do prccesso moérbido, nao alteram as fundes glandulares
palpebrais, nao ha necessidade de qualquer intervencao.

Com a camada liquida pré-corneana formada, ha normalizacao
fisiologica da coérnea evitando a patologia do o6rgao desde a secura, alte-
racOes da viscosidade, disepitelizagao, ulceracao, xercsis, infiltracao di-
fusa, etc.

Varias praticas tem sido utilizadas:

1 — OgeracOes plasticas san contingentes pela rapidez das reci-
divas e mesmo com a interposicao de placas ou lentes protetcras, ha ade-
réncia forte ao material interpostc, sem beneficio positivo ao paciente que
solicita sempre a interven¢ao: mesmo ccm enxertos de mucosa de outras
regidoes nao ha resultados satisfatorios.

2 — O transplante do canal de Stenon, trouxe uma esperanca aos
pacientes, pcis a inundacao do espag¢o pré-ocular pelo liquido parctidiano,
substituiria o liquido pré-corneano faltoso. A abundancia do liquido paro-
tidiano e a sua exageracac ante os fendmenos psiquicos alimentares, tra-
zem grandes distarbios ao paciente. As pesquisas no sentido de diminuir
a quantidade de liquido e interceptar a exageracao vem sendo realizada no
Hospitel das Clinicas — clinica oftalmologica — onde tiveram lugar as
intervengbes praticadas pelo Dr. R. Farinag e colaboradores (40), nc caso
em aprégo houve auséncia de sintomas dolorosos, regeneracao do e.pj.tg'io
corneano e melhoria visual. Aplicagées de radicterapia 3.000 R, estao
sendo realizadas, com bom resultado, a fim de diminuir a quantidade de
liquido e a exaltacao no reflexo condicionado de Pavlov,

3 — Estroncic 90. A titulo experimental fci administrado o apli-
cador externo do Estroncio 90 em uma paciente enviada por nés, ao Dr. R.
Setti, especialista néste tratamento.
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Era uma mcca branca. professora, de 24 anos, que vinha sofrencdn
dos residuos de um surte agudo de penfigoide ocular —— forma Stevoris-
Johnson — com secura e discpitelizacao corneana, fotofobia, dor ¢ baixa
visdao. Na mucosa bucal ainda restavam algumas ulceracoces tipicas ver-
rucoides.

O Estroncio, isotcpo, fornecedor de Raios Béta, possui uma penetra.
cao finita, nao indo além de 5 mm. mais ou menos, ¢ tendp uma acao
destrutiva sobre os tecidos e vasos em dcses grandes ¢ anti-inflamatoria,
em doscs pequenas, empregando como teste nesta afceccao.

Foram feitas 3 aplicacoes. cem periodp de 15 dias de intervalo
entre uma e outra ¢ as doses variaram conforme as recacoes apresentadas.
Dcze testes foram feitos na mucose da boca, onde apresentava as ulcera-
coes verrucoides.

Cs resultados foram surpreendentemente favoraveis. Ausencia do
dor, diminuicao de fotcfobia. acusa melhor visao. A zona do simbléfaro
seb a aplicacao apresenta-se destruida sem as faixas de aderéncias e s2m
tendéncias as recidivas de colagem. As ulceragdoes da mucosa da boca
foram destruidas com rcsultados favoraveis apos uma semana de | trata.
mento.

Outros tratamentos adjuvantes sao empregadons. Ensaia-se ¢ tra.
tamento sulfonico ainda sem comprovacao. O oleo mincral e a mctice-
lulose aliviam a irritacao ocular ¢ o ardor da sccura. Aconsclha-se¢ a pro-
tecac pela cAmara Umida de plastico adaptada aos oculos. Rezende e Ma-
galhacs preconizam ¢ tratamento sulfamidotcerapico nas ectodermoses
pluriorificialis. (41)

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

O diagnostico diferencial das manifestacoes bolhosas  oculares
estabelece-se entre os comprometimentos saculares de pénfigo ocular —
pénfigo vulgar ¢ pénfigo foliaceo — ¢ do penfigdide ocular — penfigoide
das mucosas e suas variantes. eritema c¢xudativo multiforme. febre crup-
tiva com estomatite ¢ oftalmia (dcenca de Stevens-Johnson), doenca de
Baader, cctodermia erosiva plurioficialis ¢ hérpes oftalmice.

As dermatoses bolhosas restantes — pénfigo benigno familiar de
Haley-Haley, doenca de Diihring. Heérpes gestationis, penfigoide de Lever,
epidermoélise bolhosa, varicla e urticaria bolhosa nao tendo complicacao
ocular a nao ser na pele palpcbral, analoga ao tegumento cutanco geral.
nio participam nas diferenciacoces diagnosticas oculares
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No penfigoide das mucosas as lesdes cutdneas sao atipicas ¢ a

afcccao do globo ocular € resultante da intensidade de processo cicatricial
(simbléfaro) .

O simbléfaro conscquente da doenca de Stevens-Johnson, é quasi
sermpre. parcial, simétrico em linguctas laterais nos cantos conjuntivais, nao
alterando, frequentemente, ¢ funcionamento do liquido pré-corneano.

A ctiopatogenia desconhcecida. a morfologia sintomatica pcuco va-
riavel, a tcrapéutica sem especificidade, nao ofercecem clementos fundao
mentados para a difercnciacao diagnostica entre as variantes do penfigoide
das mucosas. cem as denominacoes dos autores clucidantes de alguns sin-
tomas difcrentes, quase todas as formas conccebidas atualmente como a
mesm; cntidade nosolégica.

Histologicamente, a situacao da bolha. a acantolise e ¢ sinal de
Nikolski oferccem a diferenciacao scguinte:

situacao da bolha sinal dc¢
acantolise Nikolski

]
Pénfigo Partes mais profun- ! Presente }
vulgar das da zona de Presentc |
Pénfigo | Malpighi. (Fig. 61) |
Ocular 1 f ‘ I
! Camadas superiores | Presente Presente {
Pénfigo  da zona de Malpighi ' |
Foliacco | (Fig. 60)
! |
‘ !
Penfigoide | Intracpidérmica Auséncia Auséncia |
das subepidérmica
Pénfignide mucosas ¢ subcornea !
- ‘ (Fig. 62-63-49)
Heérpes |
Oftal- | Subepidérmica ! Auséncia Auséncia
mico corneo-cpitcliar

As manifestacoes acidentais nac oierceem dificuldades diagnosti-
cas pela naturcza. lesoes locais ¢ pela anamnesc.
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Fig. 57 (Busacca) — Queratite bolhosa con-

tendo células migradoras dc tipo linfocitario
devidas a perturbacbes nervosas, exemplo: queratite neuro-paralitica
(Fig. 58);

Fig. 58 (Busacca) — Elevacao epitélio corneal
na queratite neuro-paralitica
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As manifestacoes bolhosas oculares acidentais ocorrem na regiiio
corncana ¢ na area da mucosa conjutival. Na cornea, ¢com o nome de¢ bolha
do cpitelio ccrneano, tem ela, quando intacta, forma arrcdendada, poadends
conter um liquido limpidc ¢ transparente. as vézes citrico, o faz saiiéncia
na face anterior da cornca, quandoa nao sc¢ instala nas profundezas da
cspessura epitelial.

A parede anterior da bolha é constituida pelo cpitélio descolado da
nicmbrana de Bowman (8). Estas bolhas podem scr devidas a agentes ox-
ternos. ouimicos ou fisiccs, c¢xemplo: queimaduras; os processos inflama-
torios. qucratite bolhosa. queratite intersticio-parcnquimatosa, Fig. 57
lesoes degencrativag corneanas ¢ merlificacées do tonus ccular. como no
elaucoma (Fig. 591.

Fig. 58 (Salzmann) — Epitélio corneano
vesiculoso no glaucoma

O simblefaro pode coexistir nos casos ¢m que 0 processd0 compro-
mete a mucosa conjuntival, E ccnstituido de feixes cicatriciais que ligam
o bcrdo palpebral ou a conjuntiva palpebral a bulbar, convergindo :2m
direcao a coérnca. O simbléfaro € quase sempre rarcial, localizando.se na
zona diretamente atingida pelo agente causal.

Histologicamente. segundo Busacca (8) o simbléfaro, “bascandon.s.
no cstudo da conjuntivite tracomatosa, na sua fasc cicatricial. € de um
prccesso de verdadceira cirrose com formacao de tecido conjuntivo, subs-
tituindo as camadas superficiais do ccrion. Este tcecido sofre uma retracan
gradual ¢ consideravel™.

A bolha. a biomicroscopia, com iluminacao direta e focal toma o
aspecto de¢ umga arca arrcdondada, acinzentada ¢ transparente sobre um
fundc opalescente mais opaco, sublinhado de uma estreita faixa circular
de cor mais csbranquicada.

A bolha sc caracteriza pcla presenca de umg parcde antericr cons.
tituida pelo cpitélio, algumas vézcs espésso.

Quando esta s¢ desenvolve ¢em cornea, préviamente comprometida
por processo inflamatorio cronico ou distrofico, o epitéelic é. as vézes, refor.
cadc na sua hase por uma camada dc¢ tecido conjuntive homogénio ou
fibrilar. nccformado entre o cepitélio ¢ a membrana de¢ Bowman (3.
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Figuras 60 e 61 — (Lever W. F. Skin Lippincot Co)

Fig. 63 — Pénfigo foliaceo —
Bolha acantolitica superficial

Fig. 62 — Penfigoide das
mucosas. Bolha intraepi-

dérmica sem acantolise.

(AMENDOLA F.)

Fig. 61 — Penfigo vulgar —
Bolha acantolitica prcfunda

Fig. 63 — (Lever W. F. Lip-
pincot Skin Co) Bodlha sub.
epidérmica sem acantolise.
Doerrca de Dihring-Blocq e
eritema multiforme exuiativo
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Fixando o diagnéstico dc¢ pénfigo ocular, trata-sc de manifestacac
ocular do pénfigo foliacco, a nao ser que as lesoes apresentadas localizem,
somente na pcle palpebral, lesocs oftalmologicas unicas cncontradas non
pénfigc vulgar.

Tratando-se de penfigodidc ocular procura-sc evidenciar a forma da
afeccao. Em tdédas as formas de penfigdide ocular, ndao tendo etiologia
conhecida, a nido ser n hérpes oftalmico. sendo pontificadas por variacocs
minimas sintomaticas, a tcrapéutica € a mesma para todas, variando o tra-
tamento topico ou geral, na depcndéncia sintomatologica,

RESUMO

O autor estuda o capitulo da oftalmclcgia “pénfigo ocular ¢ pén-
figoide ocular” incluindo todas as manifcstacoes bolhosas dos orgaos visuacs.

Apresenta todas as entidades dermatolégicas bolhosas ccm ¢ sem
ccmpromctimento especifico do globo ocular.

Esclarcce a confusao cxistente cntre pénfigo ocular ¢ penfigoide
ocular, patenteandc a designacao de pénfigo ocular a doenca definitiva-
mente cstabcelecida com sintomas proprios que impede davida no diag-
nostico.

O autor individualisa a docnca pénfigo foliacco ccular, descreve
a difcreiica cxistente entre esta entidade e o pénfigo vulgar ocular.

Nesta forma nao ha sintcmas cspecificos oculares porem no pén-
figo folidceo csta sempre prescnte. a nao ser na incipicncia da docnca
dermatclogica.

No pénfigo vulgar nao ha afeccao ocular mas cncontra-se lcsoes
da mucosa bucar ou faringiana.

No pénfigo fcliacco ha sempre lesoes ocularcs sem outra manifes-
tacocs das mucosas.

No penfigéide ocular ha manifestacoes oculares, nariz, boca, fa-
ringe, vagina. anus ¢ estdbmago (obs. em 150 pac.).

No capitulo penfigoide ccular ¢ autor estuda as diversas sindromeces
descritas por outrcs autores, que nao £ao mais do quc variantes do pen-
figoide das mucosas.

O diagnostico € feito pclo examce clinich baseado na situacido da
bclha ¢ exame histologico: se existe acantdlise trata-se geralmente de
um caso de pénfigo, se¢ nao existe acantdlise € um caso de penfigodide.



SUMMARY

The A. studies the chapter of cphthalmology “ocular pemphigus
and ocular pemphigoid” enclosing all the bullous manifestations eyes.

He presents all the bullous dermatologic entities with and withcut
specific interest to the eyes.

He tries to clear up the existing confusion between ocular pem.
phigus and ocular pemphigoid, pointing the name ocular pemphigus to a
definite stablished condition. with its own symptom that prevents a mis.
take in diagncsing.

The A. showed the individuality of the disease “ocular pemphigus
foliaceus”; he described the difference between this entity and the ocular
“pemphigus vulgaris™.

In this form there are no specific eye symptoms but in the form
“pemphigus foliaceus” they are always present. There is jus cne excep-
tion, when dermatologic disease is just incipient.

In “pemphigus vulgaris” the eye is not affected, but there are
lesions in the buccal and pharyngean mucosa.

In “pemphigus fcliaceus™ there are only ocular lesions without
other mucosae manifestaticns.

In “ocular pemphigoid” there are manifestations in the eye, nose,
mouth, throat, vagina, anus and stomach. (obs. of 150 pts.)

In the chapter “pemphigcid” the A. studies the separated syndro-
mes already described by other doctors, which are ncthing else but varia-
tions of “mucosae pemphigoid”.

The diagnosis is made in the clinical examination based on the
situation of the bullae and in the histological test: if acantholysis is present
it is a pemphigus case; if acantholysis is absent it is a pemphigcid case
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