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E relatado o primeiro caso de pénfigo folidceo endémico (fogo selvagem) em um adolescente indigena do grupo étnico
Yanomami, do Municipio de Sédo Gabriel da Cachoeira, Estado do Amazonas, Brasil.
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INTRODUCAO

No Brasil, mais de 15 mil casos de pénfigo
folidceo endémico (PFE) j& foram registrados desde o
inicio do século XX'. No territério brasileiro, a Regido
Centro-Oeste é considerada endémica, destacando-
se os Estados de Goids e Mato Grosso, e na Regido
Sul, o Estado do Parand apresentam um ndmero bem
acentuado de casos da doenca?. O pénfigo ocorre em
criangas, jovens e adultos, sendo que a maior incidéncia
é na faixa etdria dos 20 aos 30 anos, afetando os dois
sexos igualmente®. Os habitantes da zona rural estdo
mais propensos a adquirir a doenca, em especial
as populacées ribeirinhas ou habitantes de dreas de
desmatamentos — locais em processo de urbanizagéo®.

Segundo Aoki et al®, o pénfigo é referido como
pertencente a um grupo de doencas autoimunes (agédo
de células T e imunoglobulinas IgG). E caracterizado
como uma dermatose bolhosa de  etiologia
ainda desconhecida, com a formacdo de bolhas
intraepidérmicas que afetam a pele e, algumas vezes,
as mucosas, como resultado da acantélise, resultantes
da perda da integridade das fixacdes intercelulares®.
Essa patologia é classificada de trés formas: pénfigo
vulgar (PV), pénfigo folidceo (PF) e uma forma endémica
conhecida como pénfigo folidceo endémico (PFE)
também chamada fogo selvagem’.
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O PFE, também conhecido como pénfigo folidceo
brasileiro e pénfigo folidceo sul-americano, tem sido
descrito em vdrios outros paises das Américas — do
México ao norte da Argentina, principalmente Paraguai,
Bolivia, Peru, Coldmbia, Venezuela — e, recentemente,
na Tunisia®®. Neste tipo de pénfigo, os pacientes
relatam uma sensacéo de "queimacdo" no corpo. O PFE
exibe os achados imunopatolégicos do pénfigo e um
distintivo de epidemiologia sugestiva de uma doenca
provocada por um agente infeccioso transmitido por
insetos!.

Segundo  Minelli'®, surtos de PFE coincidem
com o aumento da densidade populacional de
simulideos, principalmente o Simulium prurinosum. A
explicacdo para este acontecimento é que durante o
aparecimento dos simulideos, algum fator ambiental
(clima, temperatura, luz, umidade e outros) pode estar
relacionado & ocorréncia da doenca.

Durante  uma  pesquisa  pioneira  sobre a
epidemiologia da leishmaniose realizada no periodo
de cinco anos no Municipio de Séo Gabriel da
Cachoeira, Estado do Amazonas, Brasil, foi identificado,
eventualmente, um caso de PFE em um indigena
do grupo étnico Yanomami na populacdo daquele
municipio.

O objetivo deste estudo foi o de relatar a ocorréncia
de um caso autéctone de pénfigo folidceo endémico
em um paciente jovem indigena, do sexo masculino,
diagnosticado por exame clinico e laboratorial apés
ser atendido na Casa do indio (CASAl), pela equipe
médica do Hospital de Guarnicdo de Sdo Gabriel da
Cachoeira.
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RELATO DO CASO

R.T.S., 18 anos de idade, sexo masculino, estudante,
indio da etnia Yanomami, procurou atendimento na
CASAl, em Sao Gabriel da Cachoeira. O paciente
apresentava lesdes na pele (Figura 1) do tipo
eritematosas, crostosas com intensa descamacéo nas
regides da face, tordcica e infra-axilares, com inicio hé
quatro meses. Foram observadas vesiculas e erosées
mucosas, além do sinal de Nikolsky, que consiste no
descolamento epidérmico de pele perilesional apés a
friccio da lesdo cutdnea. O diagnéstico foi feito por
meio das caracteristicas clinicas e pela avaliacdo do
esfregaco corado pelo método panético retirado da
base da bolha, no qual foi possivel visualizar a presenca
de células acantoliticas. O tratamento indicado pela
equipe médica foi realizado com Dapsona (dose
100 mg/dia) e Azatioprina 100 mg/dia, com indicacéo
de acompanhamento por seis meses. No entanto,
houve o abandono do tratamento devido o paciente
ter retornado & aldeia antes do fim do mesmo, fato
recorrente entre a populag@o indigena local.

DISCUSSAO

Atualmente, vem aumentando o nUmero de casos
de PF no Estado do Amazonas, principalmente na
populacdo indigena. Segundo Sampaio et al'', ndo hd
predisposicdo de sexo ou grupo étnico nesta doenca.
Na Fundacéo de Medicina Tropical, no ano de 2008,
foram atendidos trés pacientes indigenas oriundos do
interior do Estado (Jutaf e Eirunepé). Relato de dez casos
de pénfigo oriundos dos municipios localizados a oeste
do Amazonas realizado por Talhari et al'?.

No Estado do Mato Grosso do Sul, Aoki et al'®
verificaram a incidéncia de PF entre os indios Terenas da
aldeia Limao Verde, a qual consideraram endémica, por
apresentar uma prevaléncia de 3,4% e uma incidéncia de
um a quatro casos novos por ano para uma populacdo
de 1.200 individuos. Também na mesma drea, Hans-
Filho et al'* j& haviam analisado 26 doentes de uma
populacdo de 998 individuos. As dreas indigenas da
etnia Xavante, nesse Estado, sdo reconhecidas como
sendo de alta endemicidade para o PFE'®.

A residéncia do paciente localizava-se em uma aldeia
Yanomami, distando dois dias de viagem de barco de

Séo Gabriel da Cachoeira. Varios autores ja associaram
as condicées de moradias precdrias dos trabalhadores
da zona rural & predisposicdo ao pénfigo'!''.

Entre os Yanomami observa-se a incidéncia
de oncocercose, doenca onde os simulideos sdo
considerados vetores do agente etiolégico'® e que
também sdo responsdveis pela transmissédo de um
fator desencadeante no PFE'. Eaton et al'” relataram a
presenca de S. nigrimanum na reserva indigena Lim&o
Verde, drea endémica de PFE.

Em relacdo ao diagnéstico, a citodiagnose possibilita
o encontro de células acantolfticas. E sabido que o
PFE se manifesta, inicialmente, por meio de manchas
vermelhas na pele, nas quais se localizam as bolhas
que facilmente se rompem formando crostas, podendo
surgir por todo o corpo'®. Outros métodos, além
das  caracteristicas  clinico-laboratoriais  usualmente
utilizadas, sdo considerados importantes no diagnéstico
da doenca. S@o necessdrios os exames histopatolégico
e testes sorolégicos, em particular a deteccdo de
IgG pela imunofluorescéncia indireta e a inclusdo do
ensaio de imunoadsorcdo enzimdtica (ELISA), utilizando
desmogleinas recombinantes'®, podem ser indicados
nestes casos.

A forma generalizada da doenca ocorre quando
as lesdes crescem de forma centrifugamente, iniciando
como uma pequena pdpula, na qual aumentam
lentamente e formam um anel & medida que a drea
central aplana e desbota, sendo observada nas édreas
do tronco e extremidades'®. As formas generalizadas
do PFE podem ser divididas: (i) esfoliativa-bolhosa:
aguda e agressiva, com predominio de lesdes
bolhosas extensas, onde lesées hiperqueratésicas e
dermatite esfoliativa sdo menos observadas. Muitos
doentes apresentam febre, artralgia e mal estar geral
associado ao inicio da erupgdo vesicular. Alguns
pacientes podem desenvolver erupcdo variceliforme
de kaposi se o mesmo for exposto ao virus do herpes
simples; (i) eritrodérmica: presenca de erosdes
superficiais, confluentes com crostas e exsudato seroso
predominantes e (i) queratésica e nodular: onde
lesées nodulares e queratdsicas, similares as verificadas
nas formas crénicas localizadas  apresentam-se
generalizadas por todo o tegumento'®.

A: Regido tordcica; B: Face; C: Presenca de bolhas que se romperam.

Figura 1 - Lesées na pele em paciente diagnosticado com pénfigo folidceo endémico (fogo selvagem)
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lto'® sugere um protocolo para estudos futuros para
o seguimento clinico-laboratorial de casos de pénfigo,
incluindo dados epidemiolégicos, achados clinicos,
opcdes ferapéuticas, entre outras informagdes.

CONCLUSAO

O conhecimento sobre a incidéncia de PFE em
Sado Gabriel da Cachoeira ainda é muito vago, devido
4 doenca, até entdo, ser confundida com outras
dermatites, além de ndo ser uma doenca de notificacéo
compulséria. Os pénfigos sdo considerados um grupo

de dermatoses raras, crénicas, bolhosas e de cardter
autoimune.

ASPECTOS ETICOS

O presente estudo seguiu as diretrizes e normas
regulamentadoras  de  pesquisa  envolvendo  seres
humanos, de acordo com a Resolucdo 466 de 2012
do Conselho Nacional de Satde e de protocolo
adotado pela Secretaria de Satde do Estado do
Amazonas e pelo Instituto Nacional de Pesquisas da
Amazénia.

Pemphigus foliaceus (fogo selvagem) in an indigenous Yanomami from the Municipality of SGo Gabriel

da Cachoeira, Amazonas State, Brazil

ABSTRACT

It is reported the first case of endemic pemphigus foliaceus (fogo selvagem) in an indigenous teenager of the Yanomami
ethnic group from the Municipality of Sdo Gabriel da Cachoeira, Amazonas State, Brazil.

Keywords: Pemphigus; Acantholysis; South American Indians.

Pénfigo foliGceo endémico (fuego salvaje) en indigena Yanomami en el Municipio de Sédo Gabriel da

Cachoeira, Estado de Amazonas, Brasil

RESUMEN

Relatado el primer caso de pénfigo folidceo endémico (fuego salvaje) en un adolescente indigena del grupo étnico
Yanomami, del Municipio de Sado Gabriel da Cachoeira, Estado de Amazonas, Brasil.

Palabras clave: Pénfigo; Acantélisis; Indios de América del Sur.
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