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RESUMO

O penfigo vulgar (PV) ¢ uma doenc¢a autoimune que acomete o
tecido epitelial dos individuos afetados. As manifestagdes orais
sao frequentemente os primeiros sinais observados da doenca.
Objetivou-se apresentar um caso clinico de pénfigo vulgar em uma
paciente de 39 anos de idade, atendida em um servico hospitalar de
referéncia do estado de Pernambuco, Brasil. A paciente queixava-se
de lesdes dolorosas na cavidade bucal ha aproximadamente 1 meés,
de progressao rapida. Ao exame clinico intrabucal, realizou-se o
teste de Nikolsky, com resultado positivo. Em seguida, realizou-se
biépsia incisional, confirmando a hipétese diagnodstica clinica de PV.
A paciente recebeu o tratamento multiprofissional e foi medicada para
o controle da doenga, com melhora significativa do quadro clinico. O
diagnostico precoce da doenca pelo profissional ¢ importante, seguida
de uma abordagem multiprofissional para um correto diagndstico da
patologia, possibilitando remissao da sintomatologia e melhora da
qualidade de vida dos pacientes. Palavras-chave: Pemphigus vulgaris;
Manifestagoes orais; Diagnostico

ABSTRACT

Pemphigus vulgaris (PV) is an autoimmune disease that affects the
epithelial tissue of affected individuals. Oral manifestations are often
the first signs observed of the disease. We aimed to present a clinical
case of pemphigus vulgaris in a 39-year-old patient seen at a reference
hospital service in the state of Pernambuco, Brazil. The patient
complained of painful lesions in the oral cavity for about 1 month, with
rapid progression. Upon intraoral clinical examination, the Nikolsky
test was performed, with a positive result. An incisional biopsy was
then performed, confirming the clinical diagnosis of PV. The patient
received multiprofessional treatment and was medicated to control the
disease, with significant improvement in the clinical picture. The eatly
diagnosis of the disease by the professional is important, followed by
a multiprofessional approach for a correct diagnosis of the pathology,
enabling remission of the symptoms and improving the quality of life of
patients. Keywords: Pemphigus vulgaris; Oral manifestations; Diagnosis

RESUMEN

El pénfigo vulgar (PV) es una enfermedad autoinmune que afecta
al tejido epitelial de los individuos afectados. Las manifestaciones
orales suelen ser los primeros sintomas observados de la enfermedad.
El objetivo es presentar un caso clinico de pénfigo vulgar en una
paciente de 39 afios de edad, atendida en un servicio hospitalario de
referencia del estado de Pernambuco, Brasil. El paciente se quejaba
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de lesiones dolorosas en la cavidad oral desde
hacfa aproximadamente un mes, con una rapida
progresion. Tras el examen clinico intraoral, se
realiz6 la prueba de Nikolsky, con resultados
positivos. Posteriormente, se realiz6 una biopsia
incisional que confirmé el diagnéstico clinico de PV.
El paciente recibi6 tratamiento multiprofesional y
fue medicado para controlar la enfermedad, con
una mejora significativa del cuadro clinico. Es
importante el diagndstico precoz de la enfermedad
por parte del profesional, seguido de un abordaje
multiprofesional para un correcto diagnoéstico de la
patologfa, que permita la remision de los sintomas
y la mejora de la calidad de vida de los pacientes.
Palabras clave: Pénfigo vulgar; Manifestaciones
orales; Diagnodstico

INTRODUGCAO

O Pénfigo é uma patologia autoimune
que afeta a pele e as mucosas. Este apresenta trés
subtipos principais: Pénfigo Vulgar (PV), Pénfigo
Foliaceo e Pénfigo Paraneoplasico, sendo o PV a
varia¢gdo mais comum, embora ndo seja observada
com frequéncia. *¥ Caracteriza-se pela manifesta-
¢ao de autoanticorpos de imunoglobulina G (IgG)
contra componentes dos desmossomos, alterando
as propriedades das moléculas das células de ade-
sao, produzindo bolhas intra-epiteliais, fenomeno
conhecido como acantdlise de queratindcitos su-
prabasilares. ¢>9

Apresenta etiologia indefinida, embora
possua componentes genéticos, além de fatores
endbgenos (alteragoes imunoldgicas), exdgenos
(drogas, infecgdes, neoplasias e agentes fisicos) e
étnicos. **" Embora nio haja evidéncia de predile-
¢do por género, alguns estudos relataram uma leve
prevaléncia em mulheres. ¥ Todas as idades po-
dem ser afetadas, embora o maior nimero de casos
seja observado em pacientes na faixa etaria dos 50
anos. ¥

As manifestacoes bucais, como forma ini-
cial da doenca, ocorrem em mais da metade de to-
dos os casos. *¥ Embora nao haja predilecio de
area, as lesdes podem estar localizadas na mucosa
jugal, palato mole, labio inferior e lingua e, menos
frequentemente, na gengiva. Estas podem variar
de dlceras bastante superficiais a pequenas vesicu-
las ou bolhas. As bolhas se rompem rapidamente,
culminando em ulceras de tamanho variiavel. Pode-
-se notar, ainda, um descolamento de grande area
da superficie com formacao de bolhas, exercendo
uma leve pressio sobre o epitélio desses pacientes,
sendo este fendomeno referido como Sinal de Ni-
kolsky (SN). @39
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O diagnostico consiste em bidpsia e exame
histopatologico, visto que se deve diferenciar de
outros disturbios imuno-dependentes. ™% Mui-
tas vezes, o pénfigo pode estar associado a outras
doengas autoimunes, como a sindrome de Sjégren,
artrite reumatoide e lipus eritematoso sistémico. @
A cavidade bucal pode ser o unico local de envol-
vimento por um ano ou mais, e isso pode levar ao
atraso no diagnostico e ao tratamento inadequado
dessa desordem. ©®

No PV, um “efeito lapide”, que ¢ a presen-
¢a de queratindcitos basais residuais na zona da
membrana basal, pode ser observado no local do
assoalho da bolha. © Além disso, realiza-se a mi-
croscopia de imunofluorescéncia direta de espéci-
mes de bidpsia, sendo o teste diagndstico mais con-
fiavel e sensivel para todas as formas de pénfigo,
evidenciando acantélise do tecido, células epiteliais
de tzanck e fendas intra-epiteliais.

O tratamento consiste no uso prolongado
de corticéides, sendo restrito ao Cirurgido-dentista
(CD) o diagnéstico, manejo das manifestagoes bu-
cais e tratamento da fase aguda primaria da condi-
cdo. @ Objetiva-se, com o presente estudo, relatar
um caso clinico de manifestaces bucais do PV.

RELATO DE CASO

Paciente do género feminino, 39 anos, me-
lanoderma, comparece ao ambulatério do servigo
de Cirurgia Buco-Maxilo-Facial (CTBMF) do Hos-
pital Universitario Oswaldo Cruz (HUOC), com
queixa de ferimentos dolorosos espontaneos em
mucosa bucal ha aproximadamente 1 més (Fig. 01),
de crescimento progressivo. A mesma relatou ter
comparecido a outro servigo de urgéncia de outro
hospital por dor intensa em regiao bucal generali-
zada, sendo prescrito Prednisona via oral de 40mg,
diariamente, por 10 dias e aliviando os sintomas.

Figura 1 - Aspecto intrabucal inicial
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Ao exame fisico extrabucal, nio foram no-
tadas alteragoes associadas a queixa da paciente.
Ao exame fisico intrabucal, multiplas tlceras ge-
neralizadas e sangrantes em mucosa bucal, com
sugestiva descamacdo da camada mais externa da
mucosa. Foi realizado o Teste de Nikolsky, com
resultado positivo, sendo a hipétese diagnostica
(HD) clinica de PV.

Foi realizada bidpsia incisional de mucosa
jugal do lado esquerdo (regiao de maior descama-
¢a0) e enviado material para analise histopatologica
(Fig. 02). Os achados histolégicos foram compati-
veis com a HD de PV. Além disso, prescreveu-se,
apos cicatrizagao da regiao incisionada, corticoide
e antifungico de uso tépico: Propionato de Clobe-
tasol 0,5% (500ml), 10 ml, de 8 em 8 horas e Nista-
tina Suspensao (100.000 UI/ml), 10 ml, de 6 em 6
horas, durante 15 dias.

Figura 2 - Achados histopatoldgicos compativeis com a
Acantdlise do tecido, Células Epiteliais de Tzanck e Fendas
intra-epiteliais (bolhas, compativeis com Pénfigo Vulgar).

A paciente foi encaminhada para tratamento
coordenado pela Dermatologia Clinica, sendo
observadas lesGes em mucosas nasais e vaginais, até
entdo assintomaticas pela paciente. Foi prescrito
Prednisona (20mg), 60mg (03 comprimidos) ao
dia, Diprogenta creme e Dapsona (100 mg), 01
comprimido ao dia, durante 30 dias. Apds 3 meses,
a mesma retornou para reavaliagio ~CTBME,
demonstrando melhora significativa de aspecto
intrabucal (Fig. 03).
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Figura 3 - Aspecto intrabucal ap6s 3 meses do tratamen-
to Dermatoldgico

DISCUSSAO

As lesoes iniciam-se comumente na muco-
sa oral, podendo se estender até a pele. O acometi-
mento da cavidade bucal consiste no aparecimento
de bolhas, que se rompem facilmente, deixando
erosoes dolorosas, principalmente na mucosa jugal.
Além da mucosa orofaringea, outras membranas
mucosas, como as que revestem a laringe, esofa-
go, conjuntiva, nariz, genitalia e anus, podem ser
afetadas com menos frequéncia. ®” Em aproxima-
damente 50% dos casos, os sinais da doenca tém
inicio na mucosa bucal, antes das lesdes da pele e
outras mucosas. ® Da mesma forma, achados se-
melhantes foram relatados no presente caso, com o
acometimento das mucosas bucal, por ulceracoes
dolorosas, e genital.

Na paciente acompanhada neste estudo a
doenga teve um curso rapido e agressivo, acome-
tendo mucosa jugal e fundo de vestibulo majorita-
riamente. Diferentemente dos achados de Ruocco
et al. (2013)"” onde os locais mais acometidos fo-
ram mucosa jugal, palato e gengiva, e Leite et al.
(2015)® que evidenciaram lesdes na regido do pala-
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to e ventre da lingua, além da presenca de pseudo-
membrana na regiao do dorso lingual.

O diagnodstico do pénfigo vulgar é baseado
nos achados clinicos e histopatolégicos. O SN posi-
tivo ¢ uma manifestagao tipica dessa desordem, que
consiste na aplicagio de pressio na mucosa proxi-
ma a uma lesdo, ocasionando o surgimento de uma
nova bolha devido a separagio das camadas teci-
duais (acantolise) 'V corroborando com os achados
do presente estudo. Entretanto, nao é patognomoni-
co, sendo necessatia a realizacio de um exame com-
plementar de bidpsia incisional, como diagndstico
diferencial de lesdes bolhosas/ulcerativas cronicas,
como eritema multiforme, liquen plano (erosivo,
bolhoso), penfigdide cicatricial, penfigbide bolhoso,
liquen plano, pénfigo paraneoplasico e, menos fre-
quentemente, ulceracoes aftosas. >

O tratamento dessa desordem, inicialmen-
te, pode ser paliativo, com corticéides topicos e
antifingicos. Entretanto, este geralmente ¢ tratado
com corticoterapia sistémica. Os corticosteroides
orais ou intravenosos siao as drogas de primeira
escolha no tratamento do PV. Em quadros mais
intensos, pode ser administrada uma dose inicial
elevada de corticoide, principalmente Prednisona,
associada a um agente imunossupressor (azatiopri-
na, metotrexate ou ciclofosfamida) ¥, corroboran-
do com o presente caso.

Devido ao uso prolongado de anti-infla-
matoérios esterdides sistémicos, o prognostico dos
pacientes com PV continua reservado devido aos
efeitos colaterais, principalmente devido a suscep-
tibilidade imunolégica. ¥ Individuos portadores
de hipertensao, diabetes mellitus, glaucoma, osteo-
porose, por exemplo, podem utilizar outras drogas,
chamadas adjuvantes ou poupadoras de corticoste-
réides, como imunossupressores. %

A progressao variavel da doenga faz com
que a remissao dos sintomas seja comum apos um
periodo de tempo imprevisivel, podendo ser nota-
da a cura indefinida pela possibilidade de recidiva
das manifesta¢oes. No presente estudo, teve-se re-
missao sintomatolégica apds o tratamento derma-
tolégico, tendo reaparecimento similar das lesoes
em face ap6s 1 ano e segue em acompanhamen-
to. Segundo os autores Datling e Daley (2006)9,
aproximadamente 75% dos pacientes apresentam
remissao apds 10 anos de terapia, sendo que a in-
dugao da remissiao depende da severidade inicial da
doenga e da resposta ao esquema terapéutico.

CONCLUSAO
O pénfigo vulgar é uma condi¢ao autoimu-
ne e seu diagnoéstico ¢ baseado em caracteristicas
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clinicas e histopatologicas. Este pode se manifestar
primariamente na cavidade bucal, sendo essencial
um correto diagnéstico pelos profissionais CTB-
MF, devendo-se descartar outras patologias e, mui-
tas vezes, possibilitando a compreensio do pacien-
te do seu quadro sistémico. Além disso, é essencial
uma abordagem multiprofissional continua para o
manejo da condi¢ao aguda e controle a longo prazo
da desordem, possibilitando remissao da sintoma-
tologia e melhora da qualidade de vida da paciente.
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