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Resumo

Pénfigo é a denominagdo geral de um grupo de doengas autoimunes raras que acometem pele e mu-
cosas e apresenta-se com formagao de bolhas intraepidérmicas. O Pénfigo Vulgar (PV) é uma doenca
vésico-bolhosa crénica, rara, de natureza autoimune, quando n3o diagnosticada e tratada na sua
fase inicial apresenta progndstico grave. Este trabalho tem como objetivo relatar um caso clinico de
uma paciente do género feminino, 32 anos de idade que apresentava manifestagao de Pénfigo Vulgar.
Asmanifestagdes bucais s3o, em sua maioria, os primeiros sinais da doenca e o cirurgido-dentista

possui papel fundamental no diagnéstico precoce.
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PEMPHIGUS VULGARIS

e the importance of knowledge of the surgeon dentist
for a correct diagnosise

Abstract

Pemphigus is the general name for a group of rare autoimmune diseases that affect the skin and mucous
membranes and is presented with the formation of intraepidermal blisters. Pemphigus vulgaris (PV) is
a chronic rare vesicular-bullous autoimmune disease that when not diagnosed and treated in its early



stages has severe prognosis. This study aims to report a clinical case of a female patient, 32 years of age who

had manifestation of pemphigus vulgaris. The oral manifestations are, in most cases, the first signs of the

disease and the dentist has a primary role in the early diagnosis.

Keywords: Autoimmunity; Skin diseases, Vesiculobullous; Pemphigus.

1 INTRODUCAO

Pénfigo é a denominacao geral de um grupo de doen-
cas autoimunes raras que acomete pele e mucosas,
caracterizada pela presenca de auto-anticorpos que
atuam nas proteinas desmossdmicas encontradas
nas juncdes epiteliais dos tecidos de revestimento.
M Ha quatro tipos principais de pénfigo: folidceo,
eritematoso, vulgar e vegetante.® O Pénfigo Vulgar,
(PV), é o tipo de pénfigo mais comum e corresponde
a aproximadamente 70% dos casos."

As manifestacdes iniciais do pénfigo vulgar
frequentemente envolvem a mucosa oral an-
tes do aparecimento de lesdes cutaneas.?3 As
bolhas presentes na mucosa bucal sdo efémeras,
rompem-se rapidamente, deixam dreas ulceradas
de tamanho e formas variadas, dificultam as fun-
¢des mastigatoérias, de degluticdo e fonagdo do pa-
ciente,® porém raramente os pacientes percebem
a formacdo de vesiculas ou bolhas intraorais, sen-
do também rara a observagdo desses sinais pelos
cirurgides-dentistas.®

O carater imunolégico do PV estd estabelecido
na literatura cientifica, entretanto a etiologia da
doenca permanece desconhecida. Frequentemen-
te, o seu reconhecimento é somente ap6s o apare-
cimento das lesdes cutineas vesiculo-bolhosas, o
que retarda seu diagndstico e tratamento.®

Alguns fatores tém sido discutidos como prova-
veis desencadeadores da doenca, tais como medi-

camentos, procedimentos cirurgicos, queimadura

térmica, radiacdo ultravioleta, radioterapia, estres-

se emocional e consumo de alguns alimentos.®®

Embora possa ser identificada em criancas e ido-
sos, a média de idade de aparecimento das lesdes
do PV ¢é entre quarenta e sessenta anos e n3o apre-
senta maior incidéncia entre homens e mulheres.®?

O sinal de Nikolsky é uma manobra auxiliar no
diagndstico do PV, entretanto, ndo é patognomé-
nico.® A bidpsia é um elemento importante no
diagnostico e deve ser realizada, se possivel, numa
bolha intacta.® Clinicamente, as lesdes bucais do
Pénfigo Vulgar devem ser diferenciadas das infec-
¢des virais e do eritema multiforme que sao condi-

¢des de natureza aguda.®™

As opcoes de tratamento e seus efeitos cola-
terais influenciam no cotidiano dos pacientes. O
tratamento é essencialmente sintomadtico e consis-
te basicamente no uso de corticdides sistémico e
em alguns casos associa-se a imunossupressores,
além de antibidticos e antifungicos para prevengao
de infec¢des secunddrias.®™ A terapia farmacolé-
gica controla, entretanto, n3o cura a doenga, sendo
necessario o acompanhamento destes pacientes
por longos periodos.®

O presente trabalho tem como objetivo reportar
um caso de diagndstico e controle de pénfigo vulgar
em um paciente que compareceu a um servico de
Cirurgia e Traumatologia Buco-Maxilo-Facial, além
de discutir as caracteristicas clinicas encontradas,
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enfatizando a importancia do cirurgido-dentista no
diagndstico dessa doenga autoimune.

RELATO DE CASO

Paciente de género feminino, 32 anos, compareceu
ao ambulatério de Cirurgia e Traumatologia Buco-
-Maxilo-Facial, do Hospital Geral Roberto Santos
(HGRS), em Salvador (BA), com relato de apare-
cimento de multiplas lesdes ulceradas em boca e
em labio inferior com sintomatologia dolorosa ha
3 meses (Figuras 1 e 2).

O exame fisico revelou inumeras ulcera¢des em
mucosa oral (mucosa jugal, labial e gengiva) e em
tecido cutdneo do corpo (Figura 3) . Foi realizado
pressao manual em um ponto da mucosa oral para
indentificar sinal de Nikolsky e parte da superficie
epitelial destacou-se, o que sugere o Pénfigo Vulgar
como suspeita diagnoéstica. A conduta inicial estabe-
lecida foi realizagao de biopsia incisional (Figura 4)
e prescricao de Predinisona 4omg/dia, inicialmente

para controle das manifesta¢des agudas da doenca
e aplicacdo tépica de lidocaina 10% spray na muco-
sa antes da alimentacdo para minimizar o descon-
forto da paciente.

Ap6s o7 dias da corticoterapia, houve cicatriza-
cdo de quase todas as ulceras em cavidade bucal
e melhora do desconforto da paciente. Iniciou-se
o desmame da corticoterapia para diminui¢do da
dose didria do corticéide. O exame histopatolégi-
co apresentou uma fenda entre o tecido epitelial e
o conjuntivo com infiltrado brando composto por
células inflamatérias crénicas sugestivo de pénfi-
go vulgar. A paciente foi encaminhada para o der-
matologista para acompanhamento e controle da
lesGes em pele e a mesma continua em acompa-
nhamento no servico de Cirurgia e Traumatologia
Buco-Maxilo-Facial do HGRS.

A paciente encontra-se com a doenga controla-
da, sem queixas, uso de 2,5 mg/dia de prediniso-
na para estabilizagdo do PV e acompanhamento

multiprofissional.

Figura 1- Imagem intra-oral, mostrando o aspecto clinico da gengiva da paciente e evidenciando areas com

descamacgio da mucosa
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Figura 2 - Imagem do labio inferior, evidenciando a presenca de lesdo ulcerativa nessa regido

Figura 3 - Ulcera localizada em tecido cutaneo do corpo da paciente

Figura 4 - Aspecto pds-operatério, mostrando a drea da leséo apds realizagdo de bidpsia incisional
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DISCUSSAO

As doengas autoimunes apresentam aumento da
incidéncia devido ao envelhecimento populacio-
nal.t® Os idosos sdo mais suscetiveisas doencas
autoimunes bolhosas.™ Pénfigo é a denomina-
¢do geral de um grupo de doencas autoimunes
raras que acomete pele e mucosas, caracteriza-
das pela formacdo de bolhas intraepidérmicas,
como produto da acantdlise.

O pénfigo pode ser encontrado em vdrias faixas
etdrias, apesar de ser um evento incomum na in-
fancia. Os casos geralmente s3o observados em
adultos entre quarenta e sessenta anos e n3o apre-
sentam maior ocorréncia entre os géneros.'®'? No
entanto, o caso relatado apresenta lesdes de pénfi-

go em individuo adulto jovem.

As lesdes tem inicio geralmente insidioso e sao
disfarcadas através de ulceragcdes que cicatrizam
em algumas semanas. O Pénfigo vulgar frequen-
temente acomete a mucosa oral antes do apa-
recimento de lesdes cutaneas, com predilecao
pelo palato, mucosa labial, mucosa jugal, ven-
tre da lingua e gengiva. As lesdes bucais podem
manifestar-se até dois anos antes da eclosdo
sistémica da doenca.(s'®) As lesdes ulcerativas
do PV acometeram mucosa jugal, labial, gengiva e
precedeu as manifestacdes cutineas, conforme a
literatura supracitada.

A mucosa oral é frequentemente afetada por
doencas autoimunes bolhosas que precedem as le-
soes cutdneas e podem ser os Unicos sinais pre-
sentes da doenca. As gengivites descamativas sdo
causadas por vdrias patologias mucocuténeas,
sendo mais frequentes nos penfigéides e liquen
plano erosivo e menos frequente no PV.® No pre-
sente caso as gengivites descamativas foram iden-
tificadas, porém outros sinais conduziram para a
suspeita diagndstica de pénfigo vulgar.

Doencas erosivas ou ulcerativas afetam a muco-
sa oral ou gengiva e podem apresentar um dificil
diagndstico clinico. As lesdes bucais do PV devem
ser diferenciadas das infec¢bes virais e do eritema

multiforme que s3o condi¢des de natureza aguda.(®

O diagnéstico precoce é essencial para o controle
do curso e o prognéstico de uma dermatose bolho-
sa autoimune, o que pode retardar ou mesmo inibir
a disseminacgdodas lesdes observadas.(4'9)

O sinal de Nikolsky constitui uma manobra
semioldgica que pode ser utilizada como crité-
rio de diagndstico de pénfigo vulgar, porém, ndo
€ um achado patognomonico. A auséncia de pa-
dronizagdo da execuc¢do da manobra (uso de cli-
pes, dedo, espatula de madeira, entre outros) e
a dor que este provoca, tornam seu uso limita-
do. O sinal é obtido através de friccdo ou pres-
sdo em uma area de pele ou mucosa, aparente-
mente normal, que pode provocar uma reagao
de bolha hemorragica*® ou desprendimento de
tecido.® Esta manobra foi fundamental para nor-
tear a suspeita diagnéstica do caso em estudo.

O diagndstico é firmado através do exame his-
topatoldgico.® De acordo com Santos et al. 2009,
a imunofluorescéncia deve ser solicitada para os
casos que o exame histopatolégico ndo seja eluci-
dativo. A bidpsia é um elemento diagndstico im-
portante e deve ser realizada, se possivel, em
uma bolha intacta.’® No caso apresentado, o
diagnéstico foi estabelecido pelo exame clinico e
confirmado pelo histopatoldgico através de bi6p-
sia incisional.

Os indices elevados de morbidade e mortalida-
de previamente associados ao pénfigo vulgar, re-
presentavam aproximadamente 80%, atualmente
com a terapia imunossupressora, houve redu¢do
acentuada desse indice.®") O tratamento inicial
com corticosterdides sistémicos, como predniso-
na, induz a remissdo das ulceras e deve-se manter
doses minimas por um periodo de estabilizac3o da
doenca.(? Conseguiu-se controlar as manifesta-
¢des clinicas da doenca com o uso de prednisona
conforme a literatura.

CONSIDERACOES FINAIS

O sinal de Nikolsky possibilita ao profissional di-

recionar as suspeitas diagndsticas a um grupo de
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doengas que desprendem epitélio. O principal va-
lor deste exame é diferenciar as bolhas provocadas
por processos autoimunes daquelas que s3o de-
sencadeadas por traumas.

O diagndstico e o tratamento de desordens imu-
nologicamente mediadas, como o Pénfigo Vulgar,
nos estdgios iniciais da doenca permitem obter o
controle desta sem graves consequéncias para o
paciente. Ent3o, torna-se de fundamental impor-
tdncia que o cirurgido-dentista conhega os sinais
e sintomas e estabeleca o diagndstico precoce, vis-
to que essas lesdes geralmente acometem inicial-

mente a regido maxilofacial.
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minha autoria, ndo foi enviado a outra Revista e nao
o serd, enquanto sua publicacio estiver sendo con-
siderada pela revista bahiana de Odontologia, quer
seja no formato impresso ou no eletrénico.
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