Artigo Caso Clinico

Abordagem sistémica do pénfigo vulgar com acometimento

oral

Systemic approach of the vulgar penfigure with oral accomplishment

Francisco Paulo Aratijo Maia

Especialista em Cirurgia e Traumatologia

Bucomaxilofacial pela Universidade
Federal da Paraiba

Lays Nobrega Gomes
Graduanda em Odontologia pela
Universidade Federal da Paraiba

Maria Licia Oliveira Vieira
Graduanda em Odontologia pela
Universidade Federal da Paraiba

Augusto César Leal da Silva Leonel
Cirurgido-dentista formado pela
Universidade Federal do Pernambuco

José Wilson Noleto

Professor adjunto e coordenador da
disciplina de Cirurgia e Traumatologia
Bucomaxilofacial da UFPB

ENDERECO PARA
CORRESPONDENCIA

Francisco Paulo Aratjo Maia

Av. Deputado Geraldo Mariz, 880/601,
Tambauzinho, Jodo Pessoa, Paraiba,
Brasil — 58042-060

Telefone: +55-83-996830303

E-mail: fcopaulomaia@gmail.com

RESUMO

O termo “pénfigo” remete a um grupo de doengas autoimunes raras,
caracterizadas pela formagao de bolhas, que afetam o epitélio escamoso
estratificado da pele, mucosa ou ambos. Cinco tipos principais de
pénfigo foram descritos: vulgar (PV), vegetante, eritematoso, foliaceo
e paraneoplasico. O PV ¢ a variante mais comum e frequentemente
acometeamucosaoral. Esteartigo relataum caso de Pénfigo Vulgar,com
acometimento da mucosa oral e com 10 anos de evolucio. Paciente de
género masculino, 70 anos, procurou o servico, queixando-se de tlceras
na mucosa que causavam ardéncia e nao cicatrizavam. Foi realizada uma
biopsia incisional da lesdo e, apos exame histopatoldgico, estabelecido
o diagnostico de PV, sendo instituido um regime terapéutico com 60
mg de prednisona por via oral, até a remissao dos sintomas. O PV ¢
uma doenga sistémica de carater imunologico, de grande importancia
para a odontologia, tendo em vista que geralmente as manifestagdes
orais antecedem as sistémicas. Essa doenca nao tem cura, mas
pode ser controlada, como no referido caso. Embora o diagnéstico
nesse caso nao tenha sido precoce, o prognostico foi favoravel.
Palavras-chave: Pénfigo vulgar; Tratamento; Dentista; Diagnostico
precoce.

ABSTRACT

The term “pemphigus” refers to a group of rare autoimmune diseases,
characterized by the formation of blisters that affect the squamous
epithelium stratified of the skin, oral mucosa or both. Five main types
of pemphigus were described: pemphigus vulgaris (PV), vegetative,
erythematous, foliaceous and paraneoplastic pemphigus. PV is a
more common variant and often affects an oral mucosa. This article
reports a case of Pemphigus vulgaris, with involvement of the oral
mucosa and 10 years of evolution. A male patient, 70 years old,
sought the service complaining of ulcers in the mucosa that caused
burning and did not heal. An incisional biopsy of the lesion was
performed and after histopathological examination, the diagnosis
of PV was established, a therapeutic regimen with oral prednisone
60 mg was instituted util remission of symptoms. PV is a systemic
disease of immunological character that has great importance for
dentistry, since oral manifestations usually precede the systemic ones.
This disease has no cure, can be controlled, as in this case, although
the diagnosis in this case was not early, the prognosis was favorable.
Key words: Pemphigus vulgaris; Treatment; Dentist; Early diagnosis
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INTRODUCAO

O termo “pénfigo” remete a um grupo
de doencas autoimunes raras, caracterizadas pela
formacao de bolhas, que afetam o epitélio escamoso
estratificado da pele, mucosa ou ambos’.

Diferentes tipos de pénfigo
descritos até hoje, e sua classificacao depende de
caracteristicas clinicas e histologicas dos pacientes
e das diferentes proteinas reconhecidas pelos

foram

autoanticorpos circulantes. Cinco tipos principais
de pénfigo foram descritos: vulgar (PV), vegetante,
eritematoso, folidceo e paraneoplasico'. O PV ¢ a
variante mais comum e frequentemente acomete a
mucosa oral?.

Apesar do progresso significativo no campo
da etiopatogenia do pénfigo nos ultimos anos,
existe uma falta de padronizag¢do de protocolos
terapéuticos, especialmente para pacientes que
sofrem formas mais avancadas da doenca’®. Este
artigo tem por objetivo relatar um caso de PV, com
acometimento da mucosa oral ¢ com 10 anos de
evolucao.

CASO CLINICO

Paciente de género masculino, 70 anos,
raga branca, procurou o servico de cirurgia e
traumatologia  bucomaxilofacial do  Hospital
Universitario Wanderley —  UFPB,
queixando-se de inumeras “feridas na boca que

Lauro

ardiam e nao cicatrizavam”. Durante anamnese,
relatou ndo possuir nenhuma alteragdo sistémica
e que esse problema vinha progredindo ha dez
anos, com aumento gradativo da sintomatologia
dolorosa, trazendo prejuizos a sua qualidade de
vida, pois vinha dificultando a fonag¢ao, mastigagao,
degluticao bem como a higiene oral.

Ao exame fisico extraoral, o paciente
nao apresentou nenhuma alteracdo significativa.
No exame fisico intraoral, foram identificadas
numerosas areas ulceradas, com bordas irregulares,
por vezes sangrantes, localizadas em mucosa
jugal bilateral e ventre de lingua (fig. 1), na qual
foi observado rompimento do epitélio mucoso a
medida que era realizada raspagem da regiao com
espatula metalica. Sendo assim, devido a fragilidade
do epitélio, o PV foi a principal hipétese diagnostica
para as lesoes em destaque. Em razao da constante
recorréncia da lesdo e auséncia de um fator causal
definido, foi realizada a bidpsia incisional. A peca
foi encaminhada ao exame histopatolégico (fig 2)
cujo laudo confirmou o diagnéstico de PV. Em
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posse do resultado, foi estabelecido o plano de
tratamento com corticosteroides.

A terapia foi iniciada com uma dose
de 60mg ao dia de Prednisona. Apds 15 dias de
tratamento, foi possivel observar uma significativa
melhora das lesbes, reduzindo a dosagem inicial
em 10 mg a cada 15 dias, para que se realizasse
o desmame da droga. Atualmente o paciente

encontra-se em acompanhamento ha mais de um
ano, sem episédios de recidiva (fig 3).

Figura 1 - Areas eritematosas, ulceradas e sangrantes
em mucosa jugal direita e ventre de lingua.

Figura 2 - Presenca de fenda intraepitelial e células
acantoliticas. (HE - Aumento de 200x.)

Figura 3 - Aspecto saudavel da mucosa oral apés terapia
com corticoides, com 1ano de acompanhamento.

DISCUSSAO

Algumas doengas de origem dermatolégica,
assim como o PV, ttm como primeiros sinais as
manifestacoes bucais. As lesoes iniciais do PV
aparecem na forma de bolhas ou vesiculas de
tamanhos variados, com o revestimento delgado
favorecendo o rompimento e a consequente
formacio de 4reas ulceradas®.
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As lesoes epiteliais sdo o resultado de
autoanticorpos que reagem com glicoproteinas
desmossomicas, presentes na superficie celular
do queratindcito. A reagdo autoimune contra
essas glicoproteinas provoca uma perda de adesao
célula a célula, resultando na formacao de bolhas
intraepiteliais’.

Essas
frequentemente a mucosa jugal, o palato, o ventre

lesbes acometem  mais
¢ a borda da lingua, concordando com os achados
clinicos do referido caso. A natureza cronica
das lesbes orais associada a um ambiente bucal
inadequado (ou seja, falta de higiene oral, protese,
restauracdes, tabagismo e consumo de alcool)
dificulta o tratamento dessas lesdes™®.

O sinal de Nikolsky ¢ util no diagnéstico
preliminar de por
vesiculas, sendo valioso no reconhecimento dessas

doencas bucais causadas
lesdes assim como no caso desctrito, sendo sua
negativagdo o primeiro sinal de inatividade da
doenca’. O tratamento é inicialmente destinado
ao controle da doenca e ele se da invariavelmente,
com corticosteroides sistémicos, que normalmente
produzem uma resposta em aproximadamente
duas semanas ou mais®.

O tratamento com  glicocorticoides
utilizando prednisolona ¢ o mais antigo e ja
consolidado na literatura devido a sua comprovada
eficacia. No referido caso, foi utilizada a prednisona,
que apresenta um efeito anti-inflamatério e
imunossupressor semelhante a prednisolona®. O
tratamento é mantido até a resolu¢ao do quadro
clinico (primeiras semanas). Posteriormente a
dose ¢ paulatinamente reduzida e mantida em dias
alternados, embora a recorréncia seja comum. No
caso apresentado, apds a terapia com corticoides,
nao existiu recorréncia das lesoes.

O rituximab intralesional é um anticorpo
monoclonal, dirigido contra o antigeno CD20
nos linfécitos B e foi relatado como sendo eficaz
no tratamento de doencas autoimunes, incluindo
dermatoses bolhosas’. Ele vem sendo utilizado,
principalmente, no tratamento de lesdes refratarias
do PV, e, apesar dos resultados positivos, seus efeitos
ainda sio poucos conhecidos’. Imunossupressores,
como a azatioprina ou ciclofosfamida, podem
ser utilizados com o intuito de poupar o uso do
corticoide!’.

CONSIDERAGOES FINAIS
O PV ¢é uma doenca sistémica, de carater
imunolégico, de grande importancia para a
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odontologia, tendo em vista que geralmente as
manifestacoes orais antecedem as sistémicas. Dessa
forma, o papel do cirurgiao-dentista é fundamental
para o diagnédstico precoce e consequente melhoria
do prognéstico do paciente, o qual nem sempre ¢é
favoravel.

Essa doenca nao tem cura, mas pode ser
controlada, como no referido caso. Embora o
diagnostico nesse caso nao tenha sido precoce, o
prognostico foi favoravel. Esse tratamento deve
ser intenso, e a abordagem do paciente precisa ser
sistémica, tendo em vista o carater imunoldgico da
doenca.
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