DIAGNOSTICO PRECOCE DE PENFIGO

VULGAR: RELATO DE CASO

Early diagnosis of penphigus vulgaris: case report
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RESUMO

Relatamos um caso de pénfigo vulgar diagnosticado precocemente
na consulta odontoldgica. Individuo de 42 anos apresenta-se com le-
soes bolhosas na mucosa bucal, com tempo de evolug¢ao aproximado
de quatro meses. O laudo da biopsia incisional foi compativel com
pénfigo vulgar. Imediatamente foi encaminhado para realizacao de
exames complementares num centro especializado e, iniciou o tra-
tamento. Geralmente, as lesdes em mucosa oral precedem a aquelas
em pele, dai a importancia do cirurgido dentista no diagndstico pre-
coce desta doenga potencialmente mortal.

Palavras-chave: Penfigo vulgar. Dentista. Saude Oral. Diagndstico
precoce.

ABSTRACT

We report a case of pemphigus vulgaris diagnosed early in a dental
appointment. Male, 42 years-old, presented with bullous lesions in
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the oral mucosa, which developed within the last four months. The
report of incisional biopsy was consistent with pemphigus vulgaris.
He was immediately referred to further tests in a specialized center
and started treatment. Generally, lesions in the oral mucosa precede
those in the skin, hence the importance of the participation of the
dentist in the early diagnosis of this potentially deadly disease.

Keywords: Penphigus vulgaris. Dentist. Oral Health, Early
diagnosis.

INTRODUCAO

O pénfigo representa um grupo de doengas autoimunes mucocu-
taneas, raras, potencialmente mortais, caracterizadas por formagdes
bolhosas no epitélio escamoso estratificado; resultando em bolhas/
erosdes cutdneas ou mucosas, ou ambas. Afeta menos de 0,5 pacien-
tes por 100.000 individuos por ano, e existem multiplas varidveis; de
todas, o pénfigo vulgar (PV) ¢ mais comum (SCULLY e MIGNOG-
NA, 2008; MUNHOZ et al., 2011); atingindo geralmente a cavidade
bucal. Outra variante importante que afeta também a cavidade bucal
¢ o pénfigo paraneoplésico, em geral associado a doenca linfoprolife-
rativa. As variantes: pénfigo folidceo, pénfigo eritematoso, e pénfigo
vegetante afetam muito raramente a boca (MUNHOZ et al., 2011;
BLACK, MIGNOGNA, SCULLY, 2005).

Todas as formas de pénfigo apresentam autoanticorpos circulan-
tes que se ligam aos queratinécitos, alterando assim a adesdo normal
célula-célula no epitélio, produzindo acantdlise (ROBINSON, LO-
ZADA-NUR, FIEDEN, 1997). A causa subjacente a esse processo
autoimune ¢ desconhecida.

RELATO DE CASO

O caso relatado ¢ referente a um paciente do género masculino,
42 anos, que se apresenta com a queixa principal de “ardéncia na
boca”, relacionada a aparicdo de bolhas, em diferentes regides da
mucosa bucal. As lesdes, segundo relato do paciente, aparecem entre
pequenos periodos de remissdo, com tempo de evolugdo de aproxi-
madamente quatro meses. Entre os medicamentes ja utilizados pelo
paciente encontram-se alguns antivirais, porém sem melhora do qua-
dro clinico. Adicionalmente, ele relata que o diagndstico, apos con-
sulta em outros centros médicos, foi inconclusivo.
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Clinicamente, observamos lesdes bolhosas com rompimento do
epitélio superficial, resultando em tlceras, principalmente situadas
na mucosa jugal de fundo de vestibulo (figura 1). Foi realizado Sinal
de Nikolski, com resultado negativo. As hipoteses diagndsticas suge-
ridas foram: PV, penfigoide das membranas mucosas e liquen plano
erosivo. A biopsia incisional de uma das areas afetadas foi enviada
para analise histopatoldgica. Os cortes microscopicos revelaram um
fragmento de mucosa bucal revestido por epitélio pavimentoso es-
tratificado com areas de separacdo suprabasal, apresentando células
acantoliticas e, superficialmente, fragmentos de revestimento epite-
lial paraqueratinizado. Subjacente, o tecido conjuntivo fibroso reve-
lava infiltrado inflamatdério mononuclear subepitelial difuso e vasos
sanguineos (figuras 2 e 3). Assim, o diagnostico foi compativel com
PV; indicando a necessidade da realizacdo de exames complemen-
tares, como imunofluoréncia direta, para estabelecer o diagndstico
definitivo. Desta forma, o paciente foi encaminhado para um centro
especializado, em que o diagnostico de PV foi confirmado e iniciou-
-se o tratamento, com 6tima evolugao clinica, retornando para a con-
sulta com melhora evidente.

Figura 1 - Lesdo bolhosa em fundo de vestibulo.
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Figura 2 - Microfotografia exibindo area de separagdo suprabasal do

revestimento epitelial.
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Figura 3 - Microfotografia revelando separacdo intraepitelial, com
queratindcitos basais “em fila de lapides”.
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DISCUSSAO

Em geral, existe um intervalo de aproximadamente cinco meses
entre a aparicao das lesdes bucais do PV e a difusao deles em pele;
sendo que, a apari¢do de lesdes unicamente na pele acontece em 10%
a 15% dos individuos afetados pela doenca (ROBINSON, LOZADA-
-NUR, FIEDEN, 1997). Os primeiros sinais de surgimento, comu-
mente ocorrem em areas da mucosa oral acometidas a trauma de
friccdo (MUNHOZ et al., 2011).

Entre os diagndsticos diferenciais do PV encontram-se o pen-
figbide benigno das membranas mucosas ¢ o liquen plano erosivo
(BYSTRYN, RUDOLPH, 2005) e, devido a essa semelhanga clinica
com estas doencas, o diagnostico de PV, e outras doencgas bolhosas,
estdo baseadas em 3 conjuntos independentes de critérios: caracte-
risticas clinicas, histopatologicas e provas imunoldgicas (MUNHOZ
et al., 2011; BYSTRYN, RUDOLPH, 2005).

Com base nos critérios clinicos, histopatoldgicos e imunopatold-
gicos, doencas bolhosas autoimunes classificam-se em quatro gran-
des grupos: doencas pénfigo, doengas penfigdide, epidermolise bu-
lhosa e dermatite herpetiforme (MIHAI, SITARY, 2007).

Robinson et al. apresenta casos de PV em que o diagnostico di-
ferencial foi eritema multiforme (7 casos); liquen plano erosivo (2
casos); penfigdide (1 caso) e candidose (1 caso).

Inicialmente, o diagndstico de uma doenga bolhosa autoimune
¢ sugerido pelos achados clinicos e histopatoldgicos. Para o exame
histologico de rotina, ¢ realizada a biopsia de uma vesicula/bolha
fresca (menos de 24 horas de formagao), de preferéncia totalmente
incluso no tecido perilesional, e processado para coloragao de hema-
toxilina e eosina (H&E). O laudo histopatoldgico de PV revela acan-
tolise com escasso infiltrado inflamatério. A separagdo se produz na
camada suprabasal do epitélio, deixando uma tnica camada de que-
ratinocitos basais junto a membrana basal dérmica-epidérmica (“em
fila de lapides™). No entanto, o diagnéstico de uma doenga bolhosa
autoimune requer a detec¢do de tecido ligado a autoanticorpos cir-
culantes na pele e/ou membranas mucosas. A microscopia de imuno-
fluorescéncia direta de pele perilesional dos pacientes com PV revela
depdsitos intercelulares de IgG y C3 (ROBINSON, LOZADA-NUR,
FIEDEN, 1997).

Corticosteroides sao farmacos selecionados para tratamento do
PV; consiste numa fase inicial que tenta encontrar uma dose minima
efetiva para cada individuo em particular, exigindo assim avaliacao
da histéria da doenca e acompanhamento de perto, monitorando os
pacientes uma vez por semana, até atingir o controle quase completo

99



dos sinais e sintomas; a partir desse momento o controle pode ser
realizado a cada més (MUNHOZ et al., 2011).

Os efeitos secundarios da terapia a curto prazo podem incluir dor
de cabega, insOnia, retengdo de liquido, mudangas de humor, e aumen-
to do apetite e peso (ROBINSON, LOZADA-NUR, FIEDEN, 1997).

A morbidade e mortalidade do PV estdo relacionadas com a exten-
sao doenga, dose maxima de esteroides sistémicos requeridos para in-
duzir a remissdo, e presenca de outras doencas. O prognodstico € pior
em pacientes com doenga extensa e em pacientes de idade avangada.

E importante salientar que o diagnostico neste caso foi estabele-
cido pela presenca de lesdes orais, destacando assim a importancia
dos cirurgides-dentistas no diagndstico precoce do PV, doenca que
pode provocar a morte do paciente (ROBINSON, LOZADA-NUR,
FIEDEN, 1997; BYSTRYN, RUDOLPH, 2005).
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