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SOUZA, M.V. Pénfigo vulgar: Acompanhamento de 5 anos. 2018. 21 f. Trabalho de
Conclusédo de Curso (Bacharelado)- Faculdade de Odontologia, Universidade
Estadual Paulista, Aracatuba, 2018.

RESUMO

O pénfigo vulgar € uma doencga autoimune de carater vesicobolhoso que atinge pele e
mucosa apresentando sintomatologia dolorosa. Anticorpos atacam as desmogleinas 1
e 3 presentes nos desmossomos, que sao estruturas responsaveis pela adesao
intercelular. O objetivo desse trabalho é relatar um caso de pénfigo vulgar em
acompanhamento ha 5 anos em uma paciente do sexo feminino, leucoderma, de 33
anos, que foi encaminhada para a clinica de Estomatologia da Faculdade de
Odontologia de Aragatuba com quadro de gengivite descamativa. No exame fisico
intrabucal foi possivel observar ulceras que de acordo com a paciente, haviam surgido
ha cerca de dois meses. As lesbes se localizavam em gengiva inserida superior e
inferior e a mesma apresentava-se inflamada e sensivel ao toque. Dentre os achados,
os diagnésticos diferenciais foram: gengivoestomatite herpética, penfigéide benigno
de mucosa, eritema multiforme menor e pénfigo vulgar. A bidpsia incisional foi
realizada e o resultado da analise histopatoldgica foi compativel com pénfigo vulgar.
A paciente foi encaminhada ao tratamento especializado pelo fato de ser uma doenca
sistémica. Podemos concluir que o tratamento € multidisciplinar e que o progndstico

esta vinculado ao aspecto clinico no momento do diagndstico da doencga.

Palavras-chave: Diagnostico. Patologia. Pénfigo vulgar.



SOUZA, M.V. Pemphigus vulgaris: 5-year follow-up. 2018. 21 f. Trabalho de
Conclusédo de Curso (Bacharelado) - Faculdade de Odontologia- Universidade
Estadual Paulista, Aracatuba, 2018.

ABSTRACT

Pemphigus vulgaris is an autoimmune disease with a vesico-bullous character that
affects the skin and mucosa presenting painful symptomatology. Antibodies attacks
desmoglein 1 and 3 present in the desmosomes, structures responsible for the
intercellular adhesion. The aim of this study is to perform a case report on pemphigus
vulgaris in 5-year follow-up in a 33-year-old female, leucoderma, who was referred to
our service with desquamative gingivitis. In the intrabuccal physical examination it was
possible to observe ulcers that according to the patient had appeared about two months
ago. The lesions were located in the superior and inferior inserted gingiva, presenting
inflammation and sensitive to the touch. Among the findings, the differential diagnoses
were: herpetic gingivostomatitis, benign mucous pemphigoid, erythema multiforme
minor and pemphigus vulgaris. Incisional biopsy was performed and the result of the
histopathological analysis was compatible with pemphigus vulgaris. The patient was
referred to the specialized treatment because it was a systemic disease. We can
conclude that the treatment is multidisciplinary and the prognosis is linked to the

clinical aspect at the time of diagnosis of the disease.

Keywords: Diagnosis. Pathology. Pemphigus vulgaris.
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1 INTRODUGCAO

O pénfigo vulgar é uma doenga cronica de carater autoimune,
vésicobolhosa, devastadora e letal, caso n&o seja realizado tratamento adequado, que
acomete pele e mucosa. O pénfigo vulgar € o tipo mais comum dentre os demais tipos
de pénfigo, nos quais encontram-se também o pénfigo foliaceo e paraneoplasico
(KERSHENOVICH et al., 2014). A etiopatogenia consiste na acao de anticorpos contra
glicoproteinas das células da epiderme: desmogleina 1 e 3; componente dos
desmossomos responsaveis pela adesdo intercelular. A desmogleina 3
majoritariamente € expressa na camada parabasal da epiderme e do epitélio bucal,
enquanto a desmogleina do tipo 1 é encontrada principalmente na camada superficial

da pele, com baixa expressao no epitélio bucal (POLLMAN et al., 2018).

Diversas outras patogenias sdo responsaveis por causarem lesdes
erosivas e vesiculo-ulcerativas na mucosa bucal e devem fazer parte do diagnostico
diferencial do pénfigo vulgar, dentre elas o pénfigo paraneoplasico, penfigdide
bolhoso, penfigdide das membranas mucosas, liquen plano e o eritema multiforme
(CUNHA; BARRAVIERA., 2009).

A faixa etaria de maior incidéncia do pénfigo vulgar € entre a 4° e 6°
décadas de vida (CORONEL-PEREZ et al., 2009). Quanto & prevaléncia sexual,
existem divergéncias. De acordo Zhao et al., em revisdo realizada em 2015, foi
possivel observar a prevaléncia do pénfigo vulgar na populagdo feminina. Em estudo
recente, pesquisadores alegam que nao ha prevaléncia sexual, acometendo ambos
os sexos de forma igualitaria (HANNA et al., 2016). Quanto a populacao mais
acometida pela doenga, acredita-se que a prevaléncia seja maior em pacientes de
origem judaica, com incidéncia de 1,6 casos para 100.000 habitantes de acordo com
uma pesquisa realizada (GONCALVES et al., 2011).

A manifestagao primaria do pénfigo vulgar costuma ser em mucosa bucal
(cerca de 60% dos pacientes desenvolvem lesbes bucais antecedendo as lesbes
cutaneas) e essas lesdes costumam acompanhar as cutdneas em 18-90% doscasos
(ARPITA et al., 2015). Por isso é de extrema importancia o conhecimento do pénfigo
vulgar pelo cirurgido-dentista. O sinal de Nikolsky é um fendmeno faciimente
observado em pacientes com pénfigo vulgar durante a realizagdo do exame clinico

intrabucal. Quando a epiderme é friccionada ou quando sofre algum trauma
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espontaneo é possivel observar o destacamento tecidual. O resultado para o sinal
pode ser tanto positivo, quando o epitélio se destaca ou negativo, quando nada ocorre.
Mesmo sendo na maioria das vezes usado como diagnostico complementar para o
pénfigo vulgar, esse sinal ndo € um sinal patognoménico, portanto ele pode ocorrer
em diversas patogéneses, ndo sendo caracteristico apenas do pénfigo vulgar (GIJN;
GIJSELHART, 2011).

As lesdes que caracterizam o pénfigo vulgar sao do tipo bolha ou vesicula
com diametros variaveis, podendo ser superficiais ou profundas, com conteudo
variando do seroso, sanguinolento ou purulento. Quando rompidas, essas bolhas ou
vesiculas se tornam erosdes superficiais e irregulares recobertas por uma
pseudomembrana e circundadas por um eritema difuso, acompanhadas de
sintomatologia dolorosa (BARRIENTOS et al., 2004). Portadores da doenga queixam-

se de dificuldade na alimentagao e baixa qualidade de vida (ZAND et al., 2017).

Na analise histopatolégica do pénfigo vulgar, pode-se observar fenda
intraepitelial acima da camada de células basais, infiltrado inflamatério crénico e as
células de Tzanck, que sao células epiteliais que ficam com o nucleo hipercromado,
formato alongado e se desprendem da camada epitelial, ficando soltas no interior da
fenda intraepitelial (ZAND et al., 2017).

Diferenciando-se no exame histopatolégico dos demais tipos de doengas
vésicobolhosas, o pénfigo vulgar apresenta apenas fenda intraepitelial. Em
contrapartida, o pénfigo paraneoplasico possui a associagdo de fenda intraepitelial
com subepitelial. Ja o penfigdide das membranas mucosas e o penfigéide bolhoso
apresentam no exame histopatolégico, apenas fendas subepiteliais. O eritema
multiforme, edema subepitelial e inflamagao perivascular e o liquen plano apresenta
hiperqueratose, cristas epiteliais em dentes de serra e infiltrado de linfécitos em banda
(ZAND et al., 2017). Portanto, o exame histopatolégico acaba sendo de grande
importancia para obtengao do diagnéstico definitivo, ja que clinicamente, as lesdes
sdo semelhantes. Todavia, em determinados casos, o exame histopatoldgico néo é
suficiente para concluir o diagnéstico, partindo para exames mais sensiveis, como a

imunofluorescéncia.

O tratamento para o pénfigo vulgar é especifico para cada paciente. Assim,

ainda nao havendo cura, seu controle € o principal método de tratamento para evitar
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sua recorréncia e o uso prolongado de corticosteroides. E comum para o tratamento
a combinacdo de corticosteroides com imunossupressores induzindo o bloqueio
terapéutico da producao de anticorpos. Dentre os medicamentos mais utilizados para
tratamento sistémico do pénfigo vulgar, destacam-se: prednisona, ciclofosfamida,
metotrexato, ciclosporina, micofenolatomofetil e a dapsona (KAYANI; ASLAM, 2017).
No ambito odontoldgico, o elixir de dexametasona acaba sendo a primeira escolha, na
maioria das situagdes, pelo cirurgido-dentista. O tratamento do pénfigo vulgar deve ser
realizado por um médico dermatologista e, juntamente com o cirurgido-dentista,

buscardo um melhor prognaostico para o paciente (DANIEL; MURREL, 2014).

O progndstico do pénfigo vulgar é considerado reservado em decorréncia de
majoritariamente seu diagndstico ser tardio e de nao ter o tratamento adequado
(SANTOS et al., 2009).

O objetivo deste trabalho foi relatar um caso de pénfigo vulgar que
acometeu uma paciente jovem adulta, que compareceu a clinica de Estomatologia da
Faculdade de Odontologia de Aragatuba — UNESP relatando o aparecimento de

Ulceras em boca ha cerca de dois meses.

2 RELATO DE CASO

Paciente sexo feminino, 33 anos, leucoderma, compareceu a clinica de
Estomatologia da Faculdade de Odontologia de Aracatuba - UNESP em 2013,
encaminhada da clinica de Periodontia da mesma faculdade, com o quadro clinico de
gengivite descamativa. Paciente relatava sintomatologia dolorosa. Na histéria médica,
a paciente estava utilizando ha 6 meses rabeprazol para tratamento de ulceras no
esbfago.

Figura 1 — Aspecto clinico na primeira consulta
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Durante a anamnese, a paciente relatou que as lesdes haviam surgido
primeiramente em pele ha 6 meses (virilha, embaixo das mamas e costas) e ha cerca
de dois meses e meio, podendo ser observadas difusamente em regides de gengiva
superior e inferior. No exame fisico extrabucal, ndo foi observado qualquer

anormalidade.

No exame fisico intrabucal, observaram-se ulceras em regides de gengiva
inserida superior e inferior ao redor da gengiva marginal nos arcos superior e inferior,
de grande extensédo e coloragado avermelhada, as lesdes eram limitadas a gengiva, a
qual apresentava descamacao e sangramento ao tocar (figura 1). Diante dos achados,
os diagnosticos diferenciais foram: gengivoestomatite herpética, penfigéide benigno de
mucosa, eritema multiforme menor e pénfigo vulgar. Como conduta, foi orientado que
a paciente continuasse o tratamento com o médico gastroenterologista. Exames
complementares pré-operatorios foram solicitados e prescrito elixir de dexametasona
5% (bochecho) para alivio da sintomatologia dolorosa. Apds 15 dias, a paciente relatou
pouca melhora da dor e diante disso, foi realizada bidpsia incisional em gengiva
superior. Como medicagao pos-operatoria foi prescrito meticorten. Apds uma semana
da realizacado da bidpsia, a paciente retornou a clinica para remocgao da sutura e foi
orientada a continuar com a medicagéo prescrita enquanto aguardava o resultado do

exame histopatoldgico.

O exame histopatoldgico apresentou uma fenda intraepitelial, resultante da
acantolise (separacdo da camada espinhosa com a camada basal) e infiltrado
inflamatdrio leve no tecido conjuntivo (figura 2). As células de Tzanck s&o observadas
entre a camada basal e o estrato espinhoso (figura 3). Com essas caracteristicas

descritas, o resultado do exame histopatolégico foi compativel com pénfigo vulgar.

A paciente compareceu duas semanas apds a realizacdo da bidpsia,
relatando que ndo houve melhora. Com o diagnéstico de pénfigo vulgar a paciente foi
encaminhada a procurar tratamento especializado em Campo Grande — MS no

Hospital Adventista do Pénfigo ou em Bauru — SP no Hospital Lauro de Souza Lima.
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Figura 2 — Visualizagao da fenda intraepitelial com aumento de 20x

Figura 3 — Visualizagao das células de Tzanck se destacando da camada de células
basais com aumento de 40x

Apds 5 meses de acompanhamento no Hospital Lauro de Souza Lima, a
paciente estava fazendo tratamento com prednisona 50mg e azatioprina 50mg (de 8
em 8 horas). Com 3 meses de tratamento, houve alteragdo da dosagem da prednisona
para 60mg (1 vez ao dia). A paciente observou que houve melhora, mas algumas
lesbes ainda permaneciam (palato duro, lingua, gengiva na regido dos molares
inferiores e mucosa jugal). Além do tratamento especifico para o pénfigo vulgar, a
paciente foi encaminhada a procurar tratamento psicoldgico, por conta do transtorno

emocional que a doenga estava Ihe causando.

Seis meses depois, a paciente retornou a clinica com algumas lesdes em
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mucosa jugal e gengiva inserida superior, e relatou também que estava sob
acompanhamento psiquiatrico fazendo tratamento com sertralina 25mg. Diante de tal
quadro clinico, foi prescrito elixir de dexametasona para realizagdo de bochechos
duas vezes ao dia e xylestesin spray (lidocaina 10%). Também foi realizada moldagem
para confec¢cdo de placas de silicone para o tratamento com corticoide topico (gel
composto por hidrocortisona a 1% e lidocaina 0,5%), orientada a usar duas vezes por

dia durante dez minutos.

Apos um ano desde sua primeira consulta, a paciente retornou com
exacerbacao do quadro clinico, com lesdes disseminadas em mucosa bucal e em
palato duro, na regido de tuber da maxila do lado esquerdo. Durante a anamnese, a
paciente relatou que ha quatro meses passou por um procedimento cirurgico para
remogao de um abcesso renal, devido as complicagbes sistémicas. O médico
responsavel pelo caso optou por trocar a prednisona 60mg para dexametasona 0,5mg
em dias alternados. Com 10 dias apds essa mudang¢a na medicagdo, a paciente
observou que houve agravamento das lesdes, diante de tal situagdo, esta foi
encaminhada a procurar um meédico para fazer uma adequagdao da medicacao
continuar realizando os bochechos com elixir de dexametasona trés vezes ao dia,
além de utilizar as moldeiras com gel composto por hidrocortisona a 1% e lidocaina
0,5%.

Quatro anos apds sua primeira consulta, a paciente relatou durante
anamnese que em 2016 interrompeu o tratamento no intervalo de um ano, sem motivo
revelado e que durante esse ano nao apresentou episodios de exacerbagao, no
entanto, apds esse ano as lesbes comegaram a reaparecer. No exame fisico
intrabucal, a paciente apresentou uma ulcera localizada préxima a regido do tuber da
maxila esquerda, com aproximadamente 0,5cm de diametro, leito eritematoso, halo
esbranquigado, limites definidos, forma regular e com sintomatologia dolorosa (figura
4). Diante disso, a paciente decidiu voltar ao médico para retomar o tratamento, sendo
que este receitou prednisona com a posologia inicial de 60mg e posteriormente

passou a tomar 40mg, permanecendo nessa dosagem.
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Figura 4 — Ulcera localizada no taber da maxila

Passados cinco anos desde a sua primeira consulta, em abril de 2018, a
paciente compareceu a clinica de Estomatologia com algumas lesdes que haviam
recidivado e apresentavam sintomatologia dolorosa. Ao exame fisico, a paciente
apresentava inchaco devido ao uso continuo de corticosteroide, o que Ihe causava
certo incbmodo e a fez procurar tratamento com um nutricionista. Atualmente faz uso
continuo de prednisona 20mg, metotrexato 2,5mg, acido félico 5mg e ranitidina
150mg, além do uso de sertralina 50mg, devido ao seu transtorno psiquico. Relatou
gue a médica havia diminuido a dosagem do corticoide de 10mg para 5mg, porém as
lesdes comegaram a recidivar, aparecendo lesbes em mucosa jugal direita e esquerda
na regiao dos molares e em gengiva superior. Diante dessa situagao, a paciente por
conta prépria decidiu retomar a dosagem para 10mg.

Figura 5 — Aspecto clinico na ultima consulta
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3 DISCUSSAO

O pénfigo vulgar faz parte do grupo de doengas autoimunes, com
caracteristica bolhosa que afeta pele e mucosa, possuindo alto indice de morbidade.
A doenca é causada pela producédo de anticorpos que agem contra glicoproteinas
componentes do agente de ligagdo celular, observa-se no exame histologico a

clivagem intracelular e a formacgao de bolhas e erosdes (DE MACEDO et al., 2018).

A faixa etaria em que o pénfigo vulgar mais acomete é entre a 4° e 6°
década de vida, sendo incomum apo6s os 70 anos de idade e em criancas. Quanto a
incidéncia do pénfigo vulgar, ha discordancias na literatura. Existem pesquisadores
que afirmam que a doenca acomete mais mulheres do que homens (CORONEL-
PEREZ et al., 2009; MIZIARA et al., 2003; PIRES et al., 2014), ja outros afirmam que
acomete igualmente ambos os sexos (AMORMINO; BARBOSA et al., 2010).

A populacdo mundial mais atingida pelo pénfigo vulgar sdo os judeus
asquenazes e os de origem mediterranea (SCULLY, 2002; PISANTI et al, 1974). Ja a
populagdo que possui menos incidéncia da doenca é a populagao da Finlandia e da
Suigca (HANNA, 2016).

No presente relato, a paciente é do sexo feminino e possui 38 anos de
idade, faixa etaria que nao esta dentro do padrao de idade doencga. As lesdes da
paciente apareceram primeiro em pele (virilha, costas e embaixo das mamas), para
posteriormente se manifestarem em mucosa bucal, ndo corroborando com a maioria

dos casos de pénfigo vulgar.

Os sinais relacionados ao quadro de pénfigo vulgar sao o aparecimento de
bolhas, uUlceras e erosbes em pele e mucosa, que podem ser involuntariamente
provocadas durante o exame clinico. A sintomatologia do pénfigo vulgar é
extremamente dolorosa, causando transtornos no estilo de vida dos portadores da
doenca. De acordo com muitos pesquisadores da doencga as lesdes bucais antecedem
as lesbes cutaneas na maioria dos casos (MIZIARA et al., 2003; PISANTI et al., 1974).
No exame clinico intrabucal, haviam erosdes e ulceras em mucosa bucal, as quais se
destacavam facilmente. Os locais em mucosa bucal mais acometidos pelo pénfigo
vulgar sdo: mucosa jugal, palato, gengiva inserida, assoalho bucal. As bolhas que

surgem na boca sdo efémeras, rompendo-se rapidamente formando ulceras de
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tamanho e formas variaveis (SANTOS et al., 2009), corroborando com os achados

clinicos na nossa paciente.

Em cerca de 60% dos casos, as lesdes bucais antecedem as lesdes
epiteliais, podendo aparecer cerca de dois anos antes das lesdes corpdéreas. Diante
de tal fato, fica em evidéncia a importancia do cirurgido-dentista em diagnosticar
precocemente a doenga buscando assim, um melhor prognéstico (ARPITA et al.,
2015; SANTOS et al., 2009; MIYAHARA et al., 2004).

O diagnastico do pénfigo vulgar é confirmado através dos achados clinicos,
exame histopatologico, imunohistoquimicos e pela técnica de imunofluorescéncia.
(TAVAKOLPOUR, 2017; SCULLY; CHALLACOMBE, 2002). No exame
histopatolégico, o pénfigo vulgar é caracterizado por uma fenda intraepitelial
suprabasal, podendo ser observado na figura 2. Um grupo de células, as células de
Tzanck ficam com o nucleo hipercromado, formato alongado e se destacam da
camada de células basais, observadas na figura 3. Além disso, as células de Tzanck
podem confirmar o diagndstico para pénfigo vulgar (AYTEKIN et al., 2016). A presenca
de infiltrado inflamatoério cronico leve a moderado pode ser observado abaixo da
camada basal (ARPITA et al., 2015).

O tratamento do pénfigo consiste na administragdo de corticosteroides e
imussupressores sistémicos, tais como, a azatioprina, metotrexato, ciclofosfamida,
micofenolatomofetil e rituximabe. Devido aos efeitos adversos causados pelo longo
uso de corticosteroides, estes acabam sendo administrados juntamente com
imunossupressores (CHOLERA; CHAINANI-WU, 2016; DIMARCO, 2013). Em relagao
ao seu tratamento, a paciente toma por 5 anos prednisona com alteragdo da dosagem
almejando um futuro desmame de corticosteroides tendo em vista os efeitos colaterais
que estes trazem ao longo do tempo. Juntamente com o corticosteroide, ela fazia o
uso de metotrexato, além de vitaminas coadjuvantes. Para tratamento de cunho
emocional, relacionado a baixa autoestima por consequéncia do aumento de peso por

uso continuo de corticosteroides, a paciente fazia uso de sertralina.

Isso mostra a importadncia do tratamento multiprofissional, pois varias
esferas do paciente sdo afetadas, envolvendo a parte emocional e fisica. Estas
esferas estarem em equilibrio é essencial para uma evolugao positiva do tratamento

e consequentemente, a busca por um prognoéstico favoravel, aumentando desse
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modo, a expectativa de vida do paciente (TIMOTEO et al., 2010).

3 CONCLUSAO

O diagnodstico precoce € fundamental para um melhor progndéstico.
Ressalta-se, diante disso, a importancia do cirurgido — dentista em diagnosticar
precocemente a doenga, levando em consideragdo o fato que estas acometem
primeiramente, em mais da metade dos casos, a cavidade bucal. O tratamento é
multidisciplinar e quando executado corretamente o paciente passa a ter uma melhor

qualidade de vida.
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