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RESUMO

O pénfigo vulgar, patologia autoimune de frequéncia crescente, caracteriza-se por
afetar de maneira mais prevalente brancos, entre a trigésima e quinta décadas de
vida, ter predilecéo pelo sexo feminino e ser, em alguns casos, potencialmente fatal.
Sua repercussao clinica é observada em pele e mucosas e € manifestada por meio
de lesdes bolhosas, friaveis, com contetdo purulento e/ou sanguinolento, que, ao se
romperem, geram dor e desconforto. Na pele, a maioria das lesfes ja se apresentam
ulceradas. Na cavidade bucal, local onde as primeiras alteragdes podem ocorrer,
também é encontrado o mesmo padrao clinico das lesbes em pele, destacando a
mucosa jugal e palato, como sendo os locais mais frequentemente afetados pelas
lesbes, além da ocorréncia de gengivite descamativa. O tratamento consiste na
corticoterapia e/ou imunossupressores e do acompanhamento odontolégico,
melhorando as condicfes de saude bucal, geral e psicologica do paciente. Este
trabalho visou apresentar um caso clinico de pénfigo vulgar com repercussao em
mucosa bucal e pele de paciente do sexo feminino, 38 anos e sem histérico familiar
de doenca autoimune, no qual, apds o diagndstico, realizado por meio de manobras
semiotécnicas e exame anatomopatoldgico, a paciente foi medicada com
corticosteréides tépico e sisttmico e encaminhada para tratamento periodontal e
avaliacdo dermatologica. Apés um ano de tratamento odontoldgico, verificou-se
melhora nas lesdes bucais, persistindo o quadro de gengivite descamativa. O caso
clinico também destaca a importancia da multidisciplinaridade entre a Odontologia e
a Dermatologia para estabilizacdo do quadro e consequente melhora da qualidade
de vida do paciente.

Palavras-Chave: Pénfigo; Medicina Bucal; Doencas Autoimunes; Saude Bucal.
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1 INTRODUCAO

O Pénfigo - PV (do grego penphix: bolha) faz parte de um grupo de
patologias autoimunes bolhosas, normalmente conhecidas por afetar de maneira
mais prevalente individuos da raca branca. Tal condicdo apresenta 0s subtipos
clinicopatologicos foliaceo, vegetante, eritematoso, herpetiforme, induzido por
drogas, paraneoplasico e vulgar. O PV forma mais comum, revela leve predilecao
pelo sexo feminino, costumando afetar individuos entre a trigésima e a quinta
décadas de vida (ARMORINO; BARBOSA, 2010; RISSO et al., 2011; CARVALHO.,
2011).

Inicialmente, as alteragfes clinicas ocorrem em toda a extensdo da mucosa
bucal especialmente a mucosa jugal e palato, e caracterizam-se por manifestacdes
de intensidade leve a moderada. Posteriormente observa-se o aparecimento de
bolhas ou vesiculas, que, ao se romperem, provocam dor e perda de liquido com
consequente desequilibrio eletrolitico, formando ulceracées de bordas irregulares.
Na gengiva, observa-se eritema e descamacao, constituindo um quadro de gengivite
descamativa como manifestacdo de alguma doenca imunomediada (RISSO et al.,
2011; LUZ, 2014).

As manifestacdes dermatoldgicas também se caracterizam pela formacgéo de
bolhas de tamanho variavel, com contetdo seroso, purulento ou sanguinolento, e
qgue, apods a sua ruptura, formam uma pseudomembrana, de centro eritematoso. Tais
alteracdes dermatolégicas costumam surgir, em média, apenas um ano apos as
lesbes bucais (DE CARLI, 2011).

Histologicamente observa-se um quadro de acantélise celular além da
presenca de um infiltrado inflamatério crénico leve ou moderado no tecido conjuntivo
subjacente (HASHIMOTO, 2003; RAZZAQUE AHMED et al., 2006; BRITO et al.,
2009; AMORMINO; BARBOSA, 2010).

No diagnéstico clinico das lesbes do pénfigo vulgar em mucosa bucal, o
sinal de Nikolsky positivo (erosdo da mucosa ou pele, depois da execugcdo de uma
friccdo das mesmas com a polpa digital ou com o auxilio de um instrumento rombo)
€ um sinal patognomoénico da doenca (OHTA, 2003).

Pacientes com PV produzem autoanticorpos contra as desmogleinas (Dsg) 3

(uma das suas maiores expressdes sdo na regido bucal) e tardiamente a Dsg 1
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(expressa nas membranas mucosas e pele). Estas fazem parte da composi¢cdo dos
desmossomos (importantes juncdes celulares ou componentes da adesao celular) e
permitem a classificacdo do PV em mucoso e mucocutaneo. Quando as Dsg sao
atacadas, essas juncdes intercelulares ficam prejudicadas, formando fendas
intraepiteliais, que sdo preenchidas por um fluido existente entre as células
formando bolhas (CUNHA; BARRAVIERA, 2009; DE CARLI, 2011).
Histologicamente, estas fendas intraepiteliais localizadas na camada suprabasal,
correlacionam-se exatamente com a expressdao da Dsg3 nesta regido e séo
resultado da perda de adesdo dos queratinécitos (acantolise), em decorréncia da
agressao dos autoanticorpos (CUNHA; BARRAVIERA, 2009). Células acantoliticas
ou arredondadas (células de Tzank) sdo comumente encontradas descamadas e
podem ser evidenciadas por meio da citologia esfoliativa ou citologia de Tzank,
sendo um exame considerado importante no diagnéstico de doencas bolhosas
(BRITO et al., 2009).

O diagnostico histolégico também pode ser obtido por meio de
imunofluorescéncia direta, indireta, testes soroldgicos ou anatomopatolégico de
biopsia incisional da mucosa. Testes sorologicos revelam producdo de
autoanticorpos 1gGl e IgG4 contra as Dsg 1 e 3 (BRITO, 2009; ARMORINO;
BARBOSA; 2010).

O tratamento é multidisciplinar e requer a avaliacdo do Dermatologista, além
do Cirurgido Dentista. A terapia supressora inicial consiste em altas doses de
corticosteroides tdpicos e sistémicos e/ou posteriormente a administracdo de outros
agentes imunossupressores (RAZZAQUE AHMED et al., 2006; ARMORINO;
BARBOSA, 2010).

Diante do exposto, este trabalho apresentou um caso clinico de PV com
acometimento de mucosa bucal e da pele, diagnosticado, tratado e proservado na
Clinica de Estomatologia e Periodontia do Departamento de Odontologia da
Universidade Estadual da Paraiba — UEPB, destacando a importancia da realizagcéo
de uma anamnese detalhada e minuciosos exames fisico e laboratorial, para o
correto diagndéstico e devido encaminhamento para tratamento da doenca, além da
necessidade de multidisciplinaridade entre a Odontologia e a Dermatologia para

estabilizacdo do quadro e consequente melhora da qualidade de vida do paciente.
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2 CONSIDERACOES METODOLOGICAS

Este trabalho constitui-se em um relato de caso clinico, com abordagem
qualitativa, sendo o paciente atendida e acompanhada na Clinica de Estomatologia
e Periodontia do Departamento de Odontologia da Universidade Estadual da
Paraiba situado na Rua Juvéncio Arruda S/N, Campus Universitario, Bodocongo,
CEP: 58.429-600, no municipio de Campina Grande — PB, Brasil.

O tratamento foi realizado em uma paciente do sexo feminino, trinta e oito
anos de idade, branca, brasileira, do lar, residente no municipio de Queimadas — PB
e encaminhada pelo Cirurgido Dentista da Estratégia Saude da Familia (ESF). O
Termo de Consentimento Livre Esclarecido — TCLE (Apéndice) foi assinado pela
paciente, autorizando a exposi¢cédo do seu caso, segundo a Resolucao n° 466/12 do
Ministério da Saude que regulamenta pesquisas em seres humanos (BRASIL, 2012).

ApoOs exame clinico minucioso, realizou-se biopsia incisional da mucosa
bucal, sendo o material encaminhado ao laboratério de patologia oral do
Departamento de Odontologia UEPB. Em seguida, apés a confirmacdo do
diagnéstico de PV, a paciente foi encaminhada para o setor de Dermatologia do
Hospital Universitario Alcides Carneiro — HUAC, situado no municipio de Campina
Grande — PB.
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3 RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, trinta e oito anos de idade, branca, sem histéria
familiar de doenca autoimune, encaminhada pelo Cirurgido Dentista da ESF a clinica
de Odontologia da UEPB. Durante a anamnese, a paciente queixava-se de forte dor,
desconforto na cavidade bucal, acompanhada de ardéncia local, o que dificultava
sua alimentacdo ha meses. O aspecto das lesGes gerou para ela constrangimento,
dificuldade de relacionamento com familiares e amigos, culminando em impacto
negativo na sua qualidade de vida, a ponto da mesma pensar em cometer suicidio,
temendo ser portadora de alguma lesdo maligna. De acordo com a histéria
pregressa da doenca, as lesdes bolhosas, localizadas na cavidade bucal, surgiram e
romperam-se aproximadamente um ano antes da busca pelo atendimento
odontologico.

O exame fisico revelou a presenca de ulceracdes dermatoldgicas em pele,

na regido de antebraco (Fotografia 1) e a nivel dorsal (Fotografia 2).

Fotografia 1: Aspecto clinico, evidenciando ulceracdo em regidao de

antebraco.
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Fotografia 2: Aspecto clinico da leséo localizada em regido dorsal.

Ao exame fisico intrabucal, verificou-se a presenca de areas hiperemiadas,
erosadas e hiperceratéticas em regido de labio superior e inferior (Fotografia 3 e 4)
além de areas erosivas em regido de mucosa jugal, em nivel de linha de mordida de
molares (Fotografia 5); alteracbes periodontais representadas por areas
eritematosas e descamativas, evidenciando um quadro de gengivite descamativa em
regido de gengiva inserida superior e inferior, além de recessédo gengival em alguns
dentes (Fotografia 4). Tais alteragbes periodontais, geravam desconforto ao realizar
medidas de higiene bucal rotineira, o que favoreceu ao significativo acumulo de
biofilme dental (Fotografia 4). A manobra semiotécnica de friccdo das lesdes em
mucosa foi realizada com o auxilio de um instrumento rombo, evidenciando o
deslocamento da mucosa da regido lesada, caracterizando o Sinal de Nikolsky

positivo.



Fotografia 3: Areas hiperemiadas, erosadas e hiperceratéticas em regido

de labio superior.

Fotografia 4: Aspecto clinico de area erosada em labio inferior, alteracbes

periodontais representadas por areas eritematosas e descamativas,
representando um quadro de gengivite descamativa, recessdo gengival e

acumulo de biofilme dental.

16



17

Fotografia 5: Evidenciagdo de areas erosivas localizadas em mucosa jugal
em nivel de linha de mordida.

Ressalta-se que a paciente apresentava auséncias dentarias, foi identificado
desgaste incisal e oclusal nos dentes presentes, causado por bruxismo,
possivelmente associado ao quadro de estresse psicoldgico apresentado. Além
disso, foi evidenciado ressecamento labial, porém, com delimitacdo integra
(Fotografia 6).

Fotografia 6: Imagem evidenciando a auséncia de dentes, desgaste

incisal e oclusal e labios ressecados.
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Apo6s avaliacdo clinica da paciente, formulou-se a hipétese diagnostica de
PV ou penfigoide de membrana mucosa. O exame anatomopatologico feito, apds
biopsia incisional de lesdes da mucosa bucal, foi conclusivo para PV. O laudo
histopatolégico da lesao (Fotomicrografia 1 e 2) revelou a presenca de fenda
intraepitelial, células acantoliticas, além de intenso infiltrado inflamatério e exsudato
hemorragico no fragmento de mucosa bucal constituido de tecido pavimentoso
estratificado paraceratinizado (Anexo). As laminas foram coradas com hematoxilina
eosina e podem ser visualizadas com aumento de 40X (Fotomicrografia 1) e 100X

(Fotomicrografia 2).

Fotomicrografia 1: Fotomicrografia exibindo a presenca de fenda

intraepitelial, com descamacéo de todas as camadas epiteliais superiores. A
lamina propria adjacente exibe um infiltrado inflamatério predominantemente
mononuclear, em disposi¢éo justaepitelial. (HE, 40X).
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Fotomicrografia 2: Fotomicrografia exibindo a fenda intraepitelial com

células da camada basal com aspecto de "pedra de lapide". Observa-se
também células arredondadas e acantoliticas nas camadas superiores, que

correspondem as células de Tzanck (HE, 100X).

A terapia medicamentosa de urgéncia foi instituida baseada em
corticosteroéides topico e sistémico. A paciente foi referenciada para o servico de
Periodontia e Prétese da UEPB e encaminhada para o servico de Dermatologia do
Hospital Universitario Alcides Carneiro — HUAC em Campina Grande-PB.

Apés sete dias, a paciente retornou ao servico odontolégico apresentando
melhora na autoestima, no estado de saude geral, além do estado de remissao
parcial das lesbes bucais e cutaneas.

Apbés um ano de acompanhamento, embora a paciente ndo tenha obtido
acesso ao tratamento meédico, a hiperceratose e erosdes decorrentes do rompimento
das bolhas em labio superior e inferior haviam desaparecido, permanecendo o
guadro de gengivite descamativa e acumulo de biofilme dental em decorréncia do

desconforto que a patologia periodontal proporcionou (Fotografias 7, 8 e 9).



Fotografia 7: A hiperceratose em labio superior desaparecida, porém, a

gengivite descamativa continua piorando o quadro clinico da paciente.

Fotografia 8: Imagem evidenciando o desaparecimento da eroséo em labio

superior e mucosa integra, porém, a gengivite descamativa e acumulo de

placa, um ano apés o diagnéstico.
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Fotografia 9: Desaparecimento da erosdo decorrente da lesdo bolhosa

localizada em nivel de linha de mordida dos molares.
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4 DISCUSSAO

O PV é uma patologia automimune potencialmente fatal, com um caréater
genético, cujos mecanismos desencadeadores ainda ndo foram completamente
elucidados. Tal condicdo, embora ndo apresente cura, ha tratamento para controle
do quadro e melhora na qualidade de vida.

Esta patologia também foi relatada por Amormino, Barbosa (2010); De Carli
(2011); Luz et al., (2014), os quais afirmaram, em seus estudos, haver distribuicao
igualitaria entre 0s sexos. et al., (2009), Ohta (2011) e Risso (2011)
evidenciaram casos em mulheres. Ressalta-se também o estudo epidemioldgico de
Carvalho (2011), que revelou elevada prevaléncia de mulheres acometidas por PV.
Contudo, tais estudos ainda nédo elucidaram os mecanismos envolvidos e a relagéo
entre o sexo e o desenvolvimento da condi¢cdo autoimune.

A faixa etaria de diagnoéstico da paciente foi de trinta e oito anos,
corroborando com o estudo epidemiolégico de Carvalho et al., (2011) que afirmaram
ser entre a trigésima e a quinta década a faixa de diagnéstico.

As localizacbes afetadas na cavidade bucal da paciente foram mucosa labial
e jugal. As localizacdes comuns relatadas nos estudos de Carvalho (2011) e De
Carli et al., (2011) foram a mucosa jugal, palato, mucosa labial e face inferior da
lingua corroborando com e este caso.

As manifestacdes primarias do caso relatado ocorreram na cavidade bucal e,
apOs um ano, observou-se o surgimento das lesdes na pele. Estes achados estdo de
acordo com os estudos de Amormino, Barbosa (2010); Carvalho (2011); e Luz et
al.,(2014), os quais afirmaram ser as lesdes bucais as primeiras a acontecerem, e as
lesbes dermatoldgicas as ultimas a surgirem. Tal constatacéo reafirma a importancia
da multidisciplinaridade entre o Dermatologista e o Cirurgido Dentista, na atencéo as
manifestacfes primarias do PV, além da contribuicdo da Odontologia, para um
diagndstico precoce. Outro ponto importante é que as lesdes em derme podem ser,
muitas vezes negligenciadas pelo paciente ou por falta de outros indicios, impedindo
o fechamento do diagndstico e do subtipo de pénfigo, por parte do Dermatologista.

No presente estudo, a gengivite descamativa afetou a regido de gengiva
inserida superior e inferior. Patologias periodontais foram encontradas no estudo de

Risso (2011) como a doenga periodontal cronica severa, e, no caso clinico de Ohta
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(2011), a gengivite descamativa, corroborando com o presente estudo. Enfatiza-se a
importancia de um plano de tratamento Odontologico integrado, uma vez que a
gengivite descamativa ndo € mais considerada uma entidade isolada e sim uma
manifestacdo de diversas doencas sistémicas bolhosas ou imunomediadas. A
descamacdo do epitélio e a reacdo inflamatéria também s&o caracteristicas de
doengcas mucocutaneas, exigindo controle periodontal e motivacdo do paciente,
considerando que tais manifestacfes debilitam sobremaneira o quadro clinico do
paciente, devido a deficiente higiene bucal.

A manobra semiotécnica de friccdo das regides afetadas revelou a presenca
de acantolise celular clinicamente constatada pelo Sinal de Nikolsky positivo. Tais
constatacdes clinicas corroboraram com os estudos de Amormino, Barbosa (2010) e
Ohta (2011), os quais afirmaram que a verificacdo do Sinal de Nikolsky da fortes
indicios de doencas bolhosas.

As andlises histopatoldgicas de tecido mucoso da cavidade bucal do
presente caso revelou presenca de fenda intraepitelial, acantélise celular em meio a
um infiltrado inflamatério. Embora Brito et al., (2009) tenham afirmado que a
presenca de células acantoliticas é indicativa mas ndo especifica para PV, os
achados clinicos determinaram como PV o diagnéstico do caso em questdo. Outros
autores como Risso et al., (2011), De Carli et al., (2011), discorreram sobre a
presenca deste sinal da doenca, o tornando importante marcador do PV.

Em relacdo a terapéutica medicamentosa, optou-se, inicialmente pela
administracdo de corticosteroide sistémico associado ao tépico para melhora do
quadro clinico e possibilidade de raspagem e alisamento corono radicular. Da
mesma forma, a terapéutica medicamentosa recomendada por Razzaque Ahmed et
al., (2006); Amormino, Barbosa (2010); Ohta (2011); De Carli et al.,, (2011)
basearam-se em corticosterapia, isolada ou em associagdo com outros supressores
como Rituximabe, Azatioprina, Dapsona ou Imunoglobulina intravenosa para
estabilizacdo do quadro. Apds o diagnéstico definitivo, a paciente foi encaminhada
ao servigco de Dermatologia da Universidade Federal de Campina Grande - UFCG,
para realizacdo de tratamento adequado.

Um ano apos o diagnostico e terapia inicial, a paciente havia realizado
biépsia das lesbes em pele e se encontrava aguardando o resultado, porém, nao
havia realizado terapia medicamentosa apropriada. Em relacdo as lesfes bucais, a

paciente permanecia com melhora do quadro.
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5 CONSIDERACOES FINAIS

Diante de entidades patolégicas mucocutaneas semelhantes, é necessario
que o Cirurgido Dentista conheca a etiologia, as caracteristicas clinicas e o plano de
tratamento do Pénfigo Vulgar.

A multidisciplinaridade assume um papel importante na estabilizacdo do
quadro clinico de pacientes com PV, considerando que as lesdes bucais impedem,
além da realizacdo de medidas de higiene bucal rotineiras, a alimentacdo do
individuo e diminuicdo da qualidade de vida.

Fica evidente que o tratamento desta doenca € um desafio tanto a
Odontologia quanto a Dermatologia e que o diagnéstico e plano de tratamento

integrado é extremamente necessario.
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ABSTRACT

Pemphigus vulgaris, autoimmune pathology which has an increasing frequency, is
characterized by affecting in a most prevalent way white people, between thirty and
fifth decades of life, it also has a predilection for females and, in some cases, is
potentially fatal. Its clinical impact is observed in skin and mucous membranes and is
expressed by means of bullous lesions, friable, with purulent and/or bloody content,
that when they break, they generate pain and discomfort. In the skin, most lesions
already present ulcerated. In the oral cavity, where the earliest changes may occur, it
is also found clinical pattern of skin lesions, highlighting the buccal mucosa and
palate, as being the most frequently affected by local lesions, besides the occurrence
of desquamative gingivitis. Treatment consists of corticosteroids and/or
immunosuppressants and dental care, improving oral, general and psychological
health of the patient. This study aimed to present a case of ordinary pemphigus with
repercussions in oral mucosa and skin of a female patient, 38 years old and no family
history of autoimmune disease, in which, after the diagnosis made by semiotics and
pathological examination maneuvers, the patient was treated with topical and
systemic corticosteroids and forwarded to periodontal treatment and dermatological
evaluation. After a year of dental treatment, it was found improvement in oral lesions,
persisting the desquamative gingivitis. The clinical case also highlights the
importance of a multidisciplinary approach between the Dentistry and Dermatology to
stable the conditions and consequently offer an improvement in the patient's quality
of life.

Keywords: Pemphigus; Oral Medicine; Autoimmune Diseases; Oral Health.
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da utilizagado do meu histérico de antecedentes pessoal e familiar, bem como da retengéo e do
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quaisquer outros documentos e informagdes contidas neste prontuario, referentes inclusive ao
meu estado de salde bucal e sistémico, para fins de ensino e divulgagdo (dentro das normas
vigentes), em congressos, jornais, revistas cientificas nacionais e internacionais.

Declaro ainda que concordo com a nao finalizagdo do meu tratamento e subsequente
substituicdo da minha pessoa, enquanto paciente, por outro individuo, que se encontre na lista
de espera, para atendimento, mediante a ocorréncia de duas faltas, consecutivas ou ndo, sem

justificativa e aviso prévio.
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ANEXO - Laudo Histopatolégico

e
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UNIVERSIDADE ESTADUAL DA PARAIBA
CENTRO DE CIENCIAS BIOLOGICAS E DA SAUDE
DEPARTAMENTO DE ODONTOLOGIA
LABORATORIO DE HISTOPATOLOGIA ORAL

LAUDO HISTOPATOLOGICO

REGISTRO DA PATOLOGIA: 13/187
REQUISITADO POR: Robéria Figueiredo (LINCCO)

NOME DO PACIENTE: Euza Estevao de Moura Silva

DIAGNOSTICO CLINICO-CIRURGICO: Pénfigo vulgar/ Pénfigbide

EXAME MACROSCOPICO: O material recebido para exame consta de 02
fragmentos de tecido mole da regido de gengiva inserida e labio inferior,
coloracdo acastanhada, consisténcia fibrosa, forma arredondada e superficie lisa,
medindo, em conjunto, 1,0 X 0,6 X 0,3 cm.

EXAME MICROSCOPICO:

Nos cortes histoldégicos examinados, corados em hematoxilina e eosina,
observa-se um fragmento de mucosa oral revestido por epitélio pavimentoso
estratificado paraceratinizado exibindo a presenga de uma fenda intraepitelial e
células acantoliticas. Em sua superficie podem se evidenciar areas de necrose.
Na l&dmina propria adjacente observa-se um intenso infiltrado inflamatério,
predominantemente linfoplasmocitdrio, com distribuicdo em banda subepitelial.
Em regido de submucosa observa-se fibras musculares, células adiposas e
parénquima salivar. Extensas édreas de exsudato hemorrdgico completam o
quadro microscépico examinado.

DIAGNOSTICO: Pénfigo vulgar

Campina Grande, 08 de Outubro de 2013.
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