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Resumo

Introducao: Os pénfigos se tratam de dermatoses do tipo bolhosas, de carater
autoimune, ou seja o proprio organismo produz, inequivocamente anticorpos
contra estruturas cutaneas, encarregadas pela adesao celular, a qual perdem
esta conexao, a qual ocorre ascensao de liguido e o desenvolvimento da bolha.
Objetivou-se descrever sobre os tipos de pénfigos e o curso clinico deste.
Metodologia: Trata-se de uma revisao bibliografica fundamentada nas
plataformas do SciELO, PubMed, Lilacs no periodo de janeiro a marco, utilizando
0s seguintes descritores: dermatose, bolha e autoimunidade. Foram selecionados
artigos e demais estudos que abordassem de modo atual e baseado em
evidéncias o curso clinico do paciente portador de pénfigo, descartando estudos
duplicados, ou seja, recuperados em mais de uma plataforma de dados,
dissertacdes e relatos de caso. Resultados e Discussao: O pénfigos sao de
acometimento universal, e afetam frequentemente adultos, enquadrado como
uma conjuntura de sucessao cronica e ilimitada, categorizada em diversas
classes, com variabilidade de antigenos. A particularidade autoimune é voltada
exclusivamente para os desmossomos, e de acordo com o tipo de anticorpo e
antigeno relacionado este pode ser denominado pénfigo vulgar, vegetante,
folidceo, herpetiforme, paraneoplasico, induzido por farmacos ou do tipo IgA, a
qual vao cursar com alguns atributos clinicos semelhantes e majoritariamente
caracteres distintos que irao auxiliar a efetivar o diagnostico diferencial e manejo
adequado de cada enfermidade. Conclusao: O pénfigo € uma moléstia crénica
gue envolve alteracdes do sistema imunolégico que majoritariamente
manifestam lesdes bolhosas, principalmente na mucosa bucal, posteriormente
implicando demais mucosas e regides cutaneas. Também, manifestando

irregularidades que devem ser analisadas no diagnodstico diferencial.



Palavras-chave: Dermatose; Bolha; Autoimunidade; Pénfigo.

Abstract

Introduction: Pemphigus is a bullous type of dermatosis, of na autoimmune
nature, that is, the body itself unequivocally produces antibodies against
cutaneous structures, responsible for cell adhesion, which lose this connection,
which causes the rise of liquid and the development of bubble. The objective was
to describe the types of pemphigus and its clinical course. Methodology: This is a
bibliographic review based on the platforms of SCIELO, PubMed, Lilacs from
January to March, using the following descriptors: dermatosis, blister and
autoimmunity. Articles and other studies that addressed the clinical course of
the patient with pemphigus in a current and evidence-based manner were
selected, discarding duplicate studies, that is, retrieved from more than one data
platform, dissertations and case reports. Results and Discussion: Pemphigus is
universally affected, and often affects adults, framed as a conjuncture of chronic
and unlimited succession, categorized into several classes, with variability of
antigens. The autoimmune particularity is focused exclusively on the
desmosomes, and according to the type of antibody and related antigen, this
can be called pemphigus vulgaris, vegetante, foliaceus, herpetiform,
paraneoplastic, drug-induced or IgA type, which will course with some similar
clinical attributes and mostly distinct characters that will help to carry out the
differential diagnosis and adequate management of each disease. Conclusion:
Pemphigus is a chronic disease that involves changes in the immune system
that mostly manifest bullous lesions, mainly in the oral mucosa, later involving
other mucous membranes and skin regions. Also, manifesting irregularities that

must be analyzed in the differential diagnosis.

Keywords: Dermatosis; Bubble; Autoimmunity; Pemphigus.

Introducgao

O pénfigo, é oriundo de um termo grego e condiz a bolha. Trata-se de um
conjunto de patologias bolhosas autoimunes que abrangem a pele e as

mucosas. Vesiculas e bolhas incidem em dermatopatias, compondo parte



especifica de um processo causal, como queimadura quimica ou fisica, efeito de
toxinas, afeccdes bacterianas ou virais, ou a aparicao cutanea pioneira e essencial

(ABBAS, 2008).

O desenvolvimento do disturbio bolhoso ocorre por varios meios, algumas
originam-se nos anos iniciais de vida, de influéncia genética. No pénfigo, é
mediado a sintese e liberacao de autoanticorpos voltados contra antigenos
desmossomais, as quais se encarregam pela conexao das células epiteliais.
Destes antigenos, sao incluidas as desmogleinas, glicoproteinas
transmembranicas desmossdmicas. A disponibilidade destes sao deletério e
correspondem a classe IgQG. Estes anticorpos que cursam com certas patologias
associados as desmogleinas, resultam na acantdlise e consequentemente
deplecao da ordem entre os queratindcitos, e origem as vesiculas e bolhas
(CIANCHINI, 2008). O seguinte artigo objetivou descrever sobre os tipos de

pénfigos e o curso clinico que cada um destes possui.

Metodologia

Trata-se de um estudo qualitativo de revisao narrativa, direcionada para debater
sobre o pénfigo. E constituida por uma analise ampla da literatura, isto € uma
analise bibliografica sobre as variedades e o curso clinico do pénfigo, foram
recuperados artigos indexados nas bases de dados SciELO, PubMed, Scopus,
Redalyc, Latindex, MEDLINE, Google Scholar e bibliografias renomadas na
especialidade dermatoldgica durante o més de janeiro de 2023, tendo como

periodo de referéncia os ultimos 15 anos.

Foram empregados os termos de indexacao ou descritores pénfigo, dermatose,
autoimunidade, isolados ou de forma combinada. O critério utilizado para
inclusao das publicacdes era ter as expressoes utilizadas nas buscas no titulo ou
palavras-chave, ou ter explicito no resumo que o texto se relaciona a associacao
do pénfigo e suas manifestacdes clinicas. Os artigos excluidos nao apresentavam
o critério de inclusdo estabelecido e/ou apresentavam duplicidade, ou seja,
publicacdes recuperadas em mais de uma das bases de dados. Também foram

excluidas dissertacdes e teses.



Apos terem sido recuperadas as informacgdes-alvo, foi conduzida, inicialmente, a
leitura dos titulos e resumos, nao tendo ocorrido exclusao de publicacdes nessa
etapa. Posteriormente, foi realizada a leitura completa dos 15 textos. Como eixos
de analise, buscou-se inicialmente classificar os estudos quanto as
particularidades da amostragem, agrupando aqueles cujas amostras sao
referentes aos tipos de pénfigos; e aqueles cujas amostras sao de adultos com
algum acometimento clinico. A partir dai, prosseguiu-se com a analise da
fundamentacao tedrica dos estudos, bem como a observacao das caracteristicas
gerais dos artigos, tais como ano de publicacao e lingua, seguido de seus
objetivos. Por fim, realizou-se a apreciacao da metodologia aplicada, resultados

obtidos e discussao.

Resultados e Discussao

O conjunto patolégico com responsabilizagao por implicagcdes cutaneas e
algumas vezes mucosa, compartilham a existéncia de bolhas intraepidérmicas, o

qual sao acompanhados por acantolise (ABBAS, 2008).

O pénfigo possui diversas classificacdes conforme as particularidades clinicas,
grau de clivagem histoldgica e da deteccao das proteinas desmossomais
distinguidas pelos anticorpos mobilizados. As variantes de pénfigos mais vistas
sdo o tipo foliaceo e vulgar, mas demais moldes como o herpetiforme,

paraneoplasico, induzido por farmacos e por IgA (CUNHA, 2009).

Pénfigo Vulgar

A classe mais comum e mais grave, representando até 70% das ocorréncias. E
comum em adultos maduros, entre a quarta a sexta década de vida, ademais a
predisposicao genética para o desencadeamento € determinante, sendo os tipos
de antigenos leucocitarios humanos (HLA) implicados, o HLA-DRB1 e HLA-DQBI.
A gravidez € um agente precipitante ou até agravante do pénfigo vulgar, sendo
gue o conceito pode sofrer implicacdes como atraso no crescimento,
prematuridade e Obito intra-Utero. Nao obstante, as gravidas podem propagar
seus autoanticorpos para o feto, e estes manifestarem o pénfigo neonatal, a qual

€ dissipado espontaneamente em cerca de trés semanas, devido ao mecanismo



ser Unica e exclusivamente o repasse que sao depletados gradualmente
(CARVALHO, 2022).

O fator causal do pénfigo vulgar se fundamenta na sintese de autoanticorpos
IgG voltados contra a desmogleina 3 e 1, gerando acantolise e organizacao de
bolhas intraepidérmica. A circulacao de anticorpos anti desmogleina 3, se
relaciona a implicacdo mucosa e o tipo 1, cutaneo. Destacando, que quando s6 a
desmogleina-3 € circulante, tém se o pénfigo vulgar mucoso e quando esta e a 3

sdo presentes tem se o pénfigo vulgar mucocutaneo (AMORMINGO, 2010).

Inicialmente, a implicacao € mucosa e persiste solitario por alguns meses,
previamente as injurias cutaneas. A regiao mais afetada é a mucosa oral, que
lembram muito aftas, ou seja danos de aspecto exulcerado e lancinantes,
podendo alcancar labios, mucosa julgal, gengiva, palato e lingua. Mas, outras
porcdes como a faringe, laringe, eséfago, regiao anogenital e conjuntival.
Ademais, alguns acometidos podem manifestar sialorreia, odinofagia, disfagia e
definhamento (AHMED, 2003).

O dominio cutaneo qualifica-se por bolhas flacidas que se desintegram
facilmente, originando porcdes exulceradas e dolorosas, com crescimento
centrifugo e de dificil cicatrizacao, podendo afetar toda a superficie da pele,
como couro cabeludo, face, tronco e membros. Classicamente deixa uma erosao
vermelha viva, com aspecto de “bife sangrante”, manifestando um odor
caracteristico, descrito como “ninho de rato”. Durante a inspec¢ao do paciente, o
profissional analise multiplas e extensas erosdes, marginadas por retalhos de
bolhas rotas, encontrando eventualmente algumas bolhas flacidas que ainda
nao romperam. A doenca pode afetar qualquer parte do tegumento,
predominando na cabeca, torax e dobras axilares O acometimento periungueal €
o determinante da paroniquia (evento inflamatdrio da pele ao redor da unha),
algumas vezes pode evoluir para onicodlise (deslocacao da unha do leito ungueal),
onicosquizia (suspensao da lamina da unha) e onicomadose (saida inesperada e

indolor da unha pelo extremo proximal).



Semiologicamente, o sinal de Nikolsky, que nada mais € que a avulsao da pele
mediante digitopressao ou por algum elemento na porc¢ao perilesional, relevante
clinicamente pois € um indicativo de doenca ativa e também o sinal de Asboe-
Hansen, condizente a extensao bolhosa para a pele adjacente na auséncia de
bolhas diante pressao no apice desta. As consequéncias comuns do pénfigo
vulgar abordam infeccao bacteriana adjacente, sepse e choque séptico, sendo a
ocorréncia de subnutricao e caquexia corriqueira. Obrigatoriamente, este implica

em intenso acometimento do estado geral no pénfigo vulgar (CUNHA, 2009).

Na perspectiva histopatoldgica, ocorre clivagem suprabasal, formando uma fila
de |apide de ceratindcitos basais. A acantolise (delimitagao da camada espinhosa
da epiderme). Os testes de imunofluorescéncia direta da porcao ao redor da
lesdo denuncia acumulo de IgG e C3 na area intercelular dos ceratindcitos,
prevalecendo nas camadas mais baixas da epiderme. No indireto, autoanticorpos
IgG disponiveis, voltados contra a o exterior de células epiteliais sdo reconhecidos

no es6fago (AHMED, 2003).

As injurias cutaneas progridem com discromia, podendo ser hipercromia ou
hipocromia, na auséncia de cicatriz. Trata-se de uma enfermidade alarmante,
cronica e com intervalos de remissao e exacerbacao, a qual podem ser fatais sem

terapéutica adequada.

A diagnose diferencial € um processo complexo, pois as lesdes sao semelhantes a
infeccao herpética, candidiase oral, estomatite aftosa recorrente, liquen plano
erosivo, gengivite entre outras. Na existéncia da injuria cutanea, demais afeccoes
vesicobolhosas devem ser descartadas, exemplificado pelos tipos de pénfigo
(bolhoso, foliaceo, de membranas mucosas e epidermolise bolhosa adquirida e

da disseminacao das lesdes. Para lesdes fixadas, € recomendado.

O manejo terapéutico varia de acordo com o nivel do quadro e da disseminacao
das lesoes. As lesdes fixas exigem, vigorosos corticosteroides, topicos ou

intralesionais. Situacdes Mmais cronicas, a conducao de alicerce, com a restituicao
hidroeletrolitica, dieta hiperproteica e hipercaldrica, analgesia, anteparo contra o

frio bandagens com medicacdes tépicas antissépticas, antibidticos e/ou anti-



inflamatdrias, podendo ser associados. O protocolo imposto sao as altas
dosagens de corticosteroides, sendo a imposicao de imunossupressores
adjuvantes para amenizar estas elevadas administracdes, representados por
azatioprina, micofenolato de mofetila, metotrexato, dapsona, ciclofosfamida e

ciclosporina, a adog¢ao de antiparasitarios para prevenir estrongiloidiase
(CAWSON, 1997).

Pénfigo Vegetante

A aparicao mais rara dos tipos de pénfigo vulgar, classificado como uma forma
benigna, sendo o agente causal idiopatico, esta situa-se entre as dobras
cutaneas, as quais podem se atritar, ocasionando semioclusao, esmagamento,
infeccdes bacterianas e/ou fungicas reincidentes, propiciando uma reacdo
cutanea fisioldgica com vegetacao. Equipara-se ao pénfigo vulgar, subexistem

anticorpos antagonistas das desmogleinas 3 e/ou 1.

Clinicamente, é semelhante ao pénfigo vulgar, isto é as lesdes afetam
inicialmente a mucosa oral. Em seguida, os danos sofrem hiperplasia,
vegetacdes e verrugas, caracterizando a denominagao. Possuem mais afinidade
pelas porcdes intertriginosas, manifestando maceracao, exsudacao e
composicao de tecidos de granulacao. Nos segmentos nao intertriginosas, as
seccdes vegetantes se tornam ressecadas, fissuradas e sensiveis, sendo a regiao

axilar, umbilical, perianal, inguinal e mamaria os mais perturbados.

Existem duas variantes de pénfigo vegetante, a forma Neumann, de decurso
desdenhoso, com conversao de lesdes bolhosas em vegetantes exsudativas e o
Hallopeau de carater inofensivo, caracterizado por pustulas que viram lesdes
vegetantes de expansao centrifuga, malcheiroso. Geralmente, a duracao
patologica € extensa, com intervalos de remissao e recidiva (AZULAY-ABULARIA
L, 2004).

A confirmacao clinica se da por indicios clinicos e histopatolégicos, somado pelos

resultados de imunofluorescéncia.



Histopatologicamente, ha hiperceratose, papilomatose, acantose, sesgmentos de
acantdlise suprabasal, com abrupta abundancia infiltracao de neutrdfilos,

eosinofilos e pustulas intraepidérmicas.

O diagndstico diferencial consiste na separacao entre condilomas (acuminado,
plano), intertrigo por Candida, blastomicose, doenca de Hailey-Hailey, pénfigo

por IgA.

O tratamento emprega os esterdides intralesionais, uso de gazes embebidos em
antissépticos e esteroides, cauterizacao quimica ou remocao cirdrgica sao

alternativas para amenizar os tecidos granulosos (MATTE M, 2016).

Pénfigo Foliaceo

Popularmente também conhecido por doenca de Cazenave, pénfigo foliaceo
eritematoso (tipo localizado) e endémico (fogo-selvagem). Este pode ocorrer na
forma ndao endémica e endémica, a qual em ambos existe a circulacao de

autoanticorpos da subclasse IgG4, cujo antigeno-alvo € a desmogleina 1.

A alteracao cutanea pioneira abrange uma bolha superficial que se torce
naturalmente e culmina em porcdes corroidas, cobertas por delgadas escamas e
crostas. Inicialmente, as lesdes sao vistas na cabeca, pescoco e tronco, ou seja,
seguem o modelo craniocaudal simetricamente. Este nao manifesta implicagoes
mMucosas, palmares, e plantares, a qual se encontram intactas. Conquanto,
dificilmente sao encontradas as bolhas intactas, pois, geralmente, ja se
encontram rompidas pela sua extrema superficialidade. O predominio € de
Multiplas erosdes crostosas sobre base eritematosa, conferindo um aspecto
semelhante a “salpico de lama” ou ceratose seborreica, famigeradas como lesao

acantomata.

O fogo selvagem ou também denominada pénfigo folidceo das areas endémicas
tém essa denominacgao pela intensa sensacao de ardéncia e queimacao,
implicando predominantemente criancas e adultos jovens. Ocorre maior
sensibilidade ao frio e exacerba com exposicao solar Majoritariamente, a

habitacao proxima de corregos e rios, em areas rurais, a qual constituem focos de



mosquitos (Simulium spp) provavel agente responsavel pela autoimunidade
patologica, ndao sendo de carater contagioso, embora afete membros de familia
geneticamente suscetiveis. Logo, a patogénese do pénfigo foliaceo endémico
abrange fatores de ordem ambiental, genética e imune, que associados
resultarao na moléstia que medeiam a intolerancia para a autoimunidade

(AMORMINO, 2010).

A performance clinica compreende a dupla composta pela forma localizada, a
gual as lesdes sao restritas as areas seborreicas do tegumento, como face, couro
cabeludo e “V" do decote. E equiparavel ao lUpus eritematoso pelo surgimento
de lesbes em “asa de borboleta” na face. Em contraste, o tipo generalizado as
feridas sao abundantes e agridem aos troncos e membros e também a face e

couro cabeludo (SILVA, 2018).

A incorporacao do HLA-DRBI esta vinculada a maior predisposicao para o risco

para pénfigo foliaceo esporadico. Para o fogo selvagem, alelos do HLA.

A identificacao clinica abrange a elucidacao laboratorial através de teste
citolégico e histopatoldgico e avaliagcdes imunoldgicas que localizem anticorpos
antiepiteliais circulantes. O exame citologico demonstra células acantoliticas que
denunciam a existéncia do pénfigo, mas com déficit de diferencial, pois incide
em todas as formas patoldégicas. Histopatoldgicamente, demonstra clivagem
intraepidérmica acantolitica elevada. A imunofluorescéncia direta exprime
acumulo de IgG e C3 sob a epiderme na totalidade dos casos ativos (DARLING,

2006).

O manejo terapéutico € baseado na corticoterapia, destacando que o pénfigo
folidceo, com destaque para o fogo selvagem, reagem satisfatoriamente e com
baixas concentracdes, em equiparacao ao pénfigo vulgar. Emprega-se a
prednisona 1 mg/kg/dia (dose maxima de 100 a 120 mg/dia), caso ndo ocorra éxito
terapéutico em cerca de 7 a 10 dias, € optavel a triamcinolona. O desmame do

corticdide tem inicio com a total evolucao das lesdes (CARVALHO, 2022).

Pénfigo herpetiforme



Por ser um ocorrido raro, ha escassos estudos sobre este tipo de pénfigo, a qual
se iguala a clinica da dermatite herpetiforme e as propriedades histolégicas e
imunes do pénfigo. As atribuic¢des clinicas consistem na circulacao de

autoanticorpos contra a desmogleina le 3.

O acometido por pénfigo herpetiforme manifesta lesdes papulosas, pustulosas e
vesicobolhosas, normalmente sobre base eritematosa. No comeco, lesdes
urticariformes estremeadas. Estas sao altamente aptas a ter um arranjo anular,
eventualmente pela apari¢cao centrifuga dos processos inflamatoérios. O tronco e
regiao proximal das extremidades sao os alvos desta enfermidade, nao sendo

corrigueiro o acometimento mucoso, mas com exacerbado prurido.

Pénfigo paraneoplasico

E uma moléstia rara do tipo bolhosa mucocutanea autoimune, coeso com
malignidades, com alvo nos pacientes na faixa etaria compreendida entre os 45 e
70 anos, mas criancas nao estao livres de desenvolver. Habitualmente, agregam
linforna nao Hodgkin, leucemia linfocitica crénica e doenca de Castleman, sendo
raro timomas malignos e benignos, sarcomas e macroglobulinemia de

Waldestrém (MATTE, 2016).

Estima-se que a reagcao exacerbada autoimune oriunda de autoanticorpos
voltados aos antigenos tumorais que reagem de modo ligado com antigenos
epiteliais, abrangendo antigenos desmossomais como hemidesmossomas.
Inumeros integrantes da familia plaquina sao agredidos, como as
desmoplaquinas1e 2, envoplaquinas, periplaguinas e as moléculas de adesao

hemidesmossomais, como plectina e BP230

Pénfigo induzido por farmacos

E um distUrbio tipico da populacdo mais madura e idosos, ocasido em que
diversas medicacdes sao empregadas. Sendo estes decisorios para o
desenvolvimento ou agravo de ocorréncias ja estabelecidas. O periodo
compreendido entre a apresentacao do farmaco ao surgimento de

irregularidades cutaneas € diverso, se tornando um obstaculo a investigacao,



ainda mais quando sao administrados multiplos farmacos simultaneamente.
Posteriormente, a suspensao das formulacdes as aparicdes cutaneas tendem a

evoluir favoravelmente ou cicatrizar.

E conhecido um trio de farmacos com distintos elementos quimicos misturados
para contribuir na origem do pénfigo. O primeiro sao formados por remeédios
com radical sulfidrila (grupo tiol) e abrangem a penicilamina, captopril e
piroxicam; o segundo, € denominado fenol, envolvendo o acido acetilsalicilico,
rifampicina e levodopa; o terceiro, nao tiol e nao fenol, contemplando os anti-
inflamatdrios nao esterdides, dipirona e bloqueadores do canal de calcio

(MORAES GYB, 2017).

A aparicao e o curso clinico é proporcional do meio de agcao farmacolégico. Neste
contexto, mediante o grupo tiol, as manifestacdes sao iguais ao do pénfigo
folidceo, os nao tidis quando empregados a conformacao é equivalente ao

pénfigo vulgar (SILVA, 2018).

De acordo com a suspeita clinica, indicios histopatoldgicos e imunes, com
destaque para o status clinico positivo pds interromper a medicagao

responsavel.

A principal medida a ser imposta é eliminar o farmaco alvo de suspeita, algumas
situacdes urgem por aplicacao de corticosteroides sistémicos e
imunossupressores adjuvantes, Nnao mas que a condicao reduza abruptamente e

se identifigue o medicamento responsavel.

Pénfigo por IgA

Nao é uma enfermidade comum, sendo que dados epidemioldgicos nao sao
evidentes. Conforme, os atributos histopatologicos e imunes, este pode ser
engquadrado em patologia neutrofilica intraepidérmica, relacionada a anticorpos
IgA contra a desmogleinas 1 e/ou 3, junto de infiltrado neutrofilico
intraepidérmico na histopatologia e a dermatose pustulosa subcdérnea, afiliada a
anticorpos IgA contra desmocolina 1, unido a infiltrado neutrofilico subcdérneo
(AZULAY-ABULARIA, 2004).



O decurso deste tipo alterna épocas de remissao e agravos. Os portadores
manifestam o tipo neutrofilico intraepidérmico expde placas eritematosas
anulares, exsudativas centralmente e bom bordas pustulosas, com fei¢cdes de
girassol. As variantes com pustulas sobcdrnea, junto de bolhas flacidas e
pustulas, que progridem para lesdes exulcerocrostosas. As lesdes sao espalhadas,
acentuadamente prurientes, com alvo para porcdes intertriginosas, com foco nas

axilas e virilhas, a qual habitualmente nao afeta as mucosas (HORBACH, 2022).

O pénfigo por IgA é agregado a gamopatia monoclonal por IgA, doencas

inflamatdrias intestinais e patologias autoimunes (CARVALHO, 2022).

Este se caracteriza pela infiltracao neutrofilica integralmente na epiderme,
imperando nas camadas inferiores na variante neutrofilica intraepidérmica e nas
porcoes acima na pustulosa. Quando existente, a acantdlise normalmente €
modesta, majoritariamente a imunofluorescéncia direta da area lesionada exibe
acumulo de IgA e C3 na regiao intercelular dos ceratindcitos. O meio indireto

identifica a circulacao de autoanticorpos IgA (CAWSON, 2003).

A terapia eleita é a dapsona, muito satisfatério na dosagem de 100 mg/dia. A

reatividade incide pos 24 a 48 h pos inicio medicamentoso,

Conclusao

Conforme o levantamento de informacdes pode ser elucidar que o pénfigo &
uma afecgcao cutanea onde o proprio sistema imune produz anticorpos contra as
desmogleinas, por motivo ainda idiopatico e acarreta no aparente déficit de
integridade da pele. A identificacao precoce da condicao, a distin¢cao clinica, o
mManejo adequado sao determinantes para melhor expectativa e prognostico do

acometido.
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