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PENFIGO VULGAR
A proposito de Um caso Clinico
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RESUMO: Neste trabalho iremos apresentar um caso clinico de Pénfigo Vulgar. Abordar-se-do aspectos

clinicos, citologicos e imunologicos deste caso.

O Pénfigo Vulgar é uma doenca rara que tem, e dai o grande interesse para a nossa especialidade expressio
oral muito frequente (90-100% dos casos). E, das virias doencas caracterizadas pela formacio de vesiculas e
bolhas, a mais grave, com uma taxa de mortalidade de cerca de 90% sem tratamento e que baixou para 30 a

409 com a corticoterapia.

Palavras — Chave: Doenca Auto-imune. Acantélise, Bolha Intra-Epitelial, Corticoterapia/Plasmaferese

O Pénfigo Vulgar é uma doenga dermatologica
rara que tem, e dai o grande interesse para a
nossa especialidade, expressio oral muito frequente
(90-100% dos casos) (2 E. das varias doengas
caracterizadas pela formacio de vesiculas e bolhas,
a mais grave, com uma taxa de mortalidade de
cerca de 90% sem tratamento e que baixa para
30-409%, com a corticoterapia.

Antes de vos apresentar 0 caso penso que tera
interesse fazer uma breve revisdo tedrica do tema.

Definicsio

O termo Pénfigo refere-se a um grupo de doen-
¢as auto-imunes caracterizadas pela formacdo de
bolhas intra-epiteliais na pele e mucosas € cuja
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variante clinica mais grave e mais frequente € o
Pénfigo Vulgar.

Incidéncia e Prevaléncia

— (0.5 a 3,2 novos casos/ano em cada 100 000
habitantes. (2)

— afecta igualmente ambos os sexos

— normalmente afecta o grupo 40-60a de idade.
()

FEtiologia e Fisiopatologia

A causa do pénfigo é desconhecida, tendo-se
feito diversas pesquisas.no sentido de idenficar
quaisquer factores etioldgicos, nomeadamente toxi-
cos, virais, metabdlicos ou enzimaticos.

Sabemos que o pénfigo faz parte das doengas
auto-imunes. Neste caso, por factores desconheci-
dos, aparecem no soro destes doentes auto-Ac
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dirigidos para a substincia intercelular das c¢lulas
epiteliais da pele e mucosas. () A fixagdo destes
Ac vai promover a lise das ligagdes intercelulares
(desmosomas) com formacdo de “fendas” intra-
epiteliais, imediatamente acima da camada basal.

Histolégicamente este fendmeno de perda das
ligages intercelulares normais denomina-se acan-
tolise e constitui a caracteristica histoldgica mais
importante do pénfigo.

Clinicamente, nos estadios iniciais, a epiderme
podera parecer normal, no entanto esta destacar-
se-4 sobre as camadas subjacentes quando subme-
tida a uma pressdo tangencial, ¢ o sinal de
Nikolsky. caracteristico mas ndo diagnéstico do
pénfigo. O passo seguinte serd o aumento destas
fendas e formacio de bolhas e vesiculas que irdo
progressivamente aumentar acabando por se rom-
per deixando grandes 4reas de eroséo.

Clinica

Apesar do pénfigo vulgar ser primeiramente
uma doenca dermatoldgica em cerca de 40% dos
casos o atingimento da mucosa oral pode ser a
manifestacio inicial da doenga, (1.2) precedendo
em semanas ou meses as manifestagdes cutineas.
Na mucosa oral as bolhas sio raramente obser-
vadas ja que, pouco apds a sua formacdo, déo
lugar a erosdes. Estas bolhas/erosdes podem inte-
ressar qualquer regido da mucosa bucal podendo
aparecer quer isoladamente quer como uma €rup-
¢io generalizada. Pode igualmente haver envol-
vimento da mucosa gengival dando origem a um
quadro de gengivite descamativa.

Na pele vio aparecer bolhas tensas, de tama-
nhos varidveis, preferencialmente nos locais de
pressdo, que posteriormente se vdo generalizar.
Estas bolhas estio rodeadas por pele aparente-
mente normal, mas com sinal de Nikolsky posi-
tivo. O grau de prurido nestes doentes pode ir
desde nulo a muito acentuado, especialmente quan-
do da formacio de novos grupos de bolhas. 2 A
dor causada pela extensa desnudagio da pele
consequéncia do rompimento das bolhas, pode
ser bastante intensa, compardvel a dos queima-
dos. (2)

As lesdes curam normalmente sem cicatriz po-
dendo-se observar por vezes uma hiperpigmenta-
cdo transitoria.

A medida que a doenca vai progredindo o
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estado geral do doente vai-se deteriorando por
diversos factores: ‘

— dificuldade na alimentacdo

— perda de proteinas no exsudado

— infeccdes secundarias

— complicacSes do tratamento (corticoterapia)

Sem tratamento em 60-909 dos casos o doente
acaba por.morrer no espaco de meses a 1-2 anos.

Diagnéstico

e Clinica
e confirmado por

a) biépsia:M. O: Fendas ou bolhas intra-epite-
liais imediatamente acima da camada basal.
Auséncia de sinais inflamatoérios na pele que
rodeia as lesdes.

b) imunofluorescéncia: Deposicdo de marcador
anti-IgG nos espacos inter-celulares da pele
e mucosas afectadas em cerca de 100% dos
doentes (aspectos de rede) (2.
Positivo para IgM e A em 30-50% dos casos
2
Positivo para C3 em 509 dos casos. (2)

¢) esfregacos: Colhidos de vesiculas rec¢m-rom-
pidas: células de Tzanck (células isoladas ou
grupos de células que sdo o resultado da
perda de unifio intercelular).

Diagnéstico Diferencial

Faz-se com outras doencas que se manifestam
por uma erupgio vesiculobolhosa da pele e/ ou
mucosa oral

— dermatite herpetiforme

— eritema multiforme bolhoso

— liguen plano bolhoso

— epidermolise bolhosa

— penfigbide

Tratamento

— corticdides

— dose inicial de 120-300 mg/dia de predni-
sona até controlar as leses, diminuindo-se
depois progressivamente.
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— Imunossupressores — quatro meses mais tarde surgem vesiculas e

— metotrexato (25-100 mg/dia) bolhas cutineas dispersas que evoluiram para
azatioprina (100-200 mg/dia) a cura expontdneamente e se formavam em
ciclosfosfamida (100-200 mg/dia) pele aparentemente s3

— guatro meses mais tarde surgem vesiculas e
bolhas cutdneas dispersas que evoluiram para
a cura expontineamente e se formavam em
pele aparentemente s

— foi diagnosticado um sindrome de Behcet
tendo feito corticoterapia sem resultados

—— duas semanas antes do internamento {Dezem-
bro 88) da-se agravamento das lesfes cuté-

em conjugac¢io com os corticides numa tentativa
de diminuir a dose destes para diminuir os seus
efeitos secundarios.

— antibioticoterapia
para combater infecges secunddrias

- plasmaferese
nos casos mais graves para diminuir o titulo neas
de auto-Ac circulantes

— manuten¢do do balango hidro-electrolitico e
calérico-proteico

— cuidados de enfermagem exaustivos

Antecedentes Pessoais e Familiares

" ” — néo relevantes
Passemos entfo a apresentacdo do nosso caso:

Trata-se de um doente internado na altura no
servico de Dermatologia do Hospital Curry Cabral
e que foi enviado & nossa consulta extrena (Estoma-
tologia do HPV) para observac¢io ¢ biopsia das
leses orais.

O interesse deste caso reside no facto de se tra-
tar de um doente com um progndstico bastante
reservado com resisténcia 4 terapgutica corticoide
mas que respondeu 4 plasmaferese, que constitui
uma modalidade terapéutica relativamente recente
e que, como ja foi dito, € reservada para os casos
mais graves.

Exame objectivo

Pele: extensa constituida por elementos varios
(vesiculas, bolhas, crostas dispersas pelo
tegumento cutineo algumas isoladas outras
agrupadas. (fotografia 1 e 2)

Os elementos vesiculobolhoso tém contetudo

seroso e estdo implantados em pele aparen-
temente si.

Identificacdo

Paulo C. sexo masculino, 30 anos de idade,
raca branca.

Motivo internamento

— erosdes da mucosa oral e lesdes genitais

— vesiculas e bolhas cutdneas dispersas
Doenca actual

— individuo saudavel que, um ano antes do

internamento, refere o aparecimento de
“aftas” dolorosas na mucosa jugal e lingua

— um més mais tarde juntou-se a esse quadro e
o0 aparecimento de lesdes com caracteristicas il
semelhantes na mucosa genital Fig. 1
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Mucosa oral: erosdes lineares. fundo limpo,

Mucosa genital: pequena tUlcera de 3 mm de
didmetro

Hipateses diagndsticas

— dermatite herpetiforme
— pénfigo vulgar

Exames complementares
Fig. 2
e Bidpsias
Sinal Nikolsky negativo
Pele: exame MO: aspectos sugestivos de Pén-
figo Vulgar (Fotografia 5)
hemorragicas. na lingua e face. imunofluorescéncia: positiva para IgG e C;(Fo-

interna dos labios tografia 6)
e Teste de Tzanck negativo

o Fig. 5 — Microscopia Optica de biépsia de mucosa oral
(observar presenga de fenda intra-epitelial)

Fig. 4 Fig. 6 — Imunofluorescéncia com marcadaor anti-1gé
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Terapéutica

— corticoterapia (resisténcia).
— azatioprina

— antibioticoterapia

— plasmaferese (7 sessdes)

O doente alta apés 3 meses de internamento
apresentando as lesdes orais e cutineas quase
todas cicatrizadas.

ABSTRACT

A case report of Pemphigus Vulgaris will be
presented. We shall be looking at its clinical, cito-
logical and imunological aspects.

Pemphigus Vulgaris is a rare disease that has,
nevertheless, a very common oral expression (90-
1009% cases). It has the worst prognosis of all the
blistering dis€ases, with a mortality rate of 90%
without treatment that dropped to 30 to 40% with
corticosteroids.
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