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Resumo

O pénfigo vulgar é uma doenca autoimune que pode
ter um progndstico grave. As manifestagcoes bucais sao
frequentemente os primeiros sinais da doenca. Objeti-
vo: apresentar um caso clinico de pénfigo vulgar em
uma paciente de 29 anos de idade, atendida no Servico
de Odontologia do Hospital Universitario da Universi-
dade Federal do Maranhdo, Sdo Luis, Maranhdo. Relato
de caso: paciente com o diagnostico de pénfigo vulgar,
queixando-se de lesées dolorosas na cavidade bucal e
na pele, com evolugao de trés semanas. Na admissdo
hospitalar, além das lesées de pénfigo vulgar, a paciente
apresentava depressao, diabetes descompensada, osteo-
porose e llcera gastrica. A paciente recebeu o tratamen-
to multiprofissional e foi medicada para o controle do
pénfigo e das outras patologias, e com a melhora signi-
ficativa do quadro clinico, recebeu alta. Consideragoes
finais: o presente relato de caso clinico contribuiu para
ampliar o conhecimento do cirurgidao-dentista na abor-
dagem odontologica e conduta multiprofissional em re-
lagdo ao pénfigo vulgar.
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Introducao

As doencas dermatoldgicas autoimunes séo con-
di¢oes patolégicas decorrentes da ativagdo do siste-
ma imunolégico contra elementos teciduais, parti-
cularmente da pele ou de superficies das mucosas®.
Dentre as dermatoses mais estudadas, podemos
enfatizar o pénfigo, que é uma patologia imunologi-
camente mediada e caracterizada pela formacao de
bolhas intraepiteliais na pele e em mucosas?.

O pénfigo vulgar é o tipo de pénfigo mais co-
mum, mesmo assim ele nédo é observado com muita
frequéncia. A forma vulgar pode ter um prognésti-
co grave, devido a possibilidade de seguir um cur-
so clinico preocupante quando ndo diagnosticada
e tratada inicialmente®. A patologia acomete com
maior frequéncia individuos na idade adulta, entre
a quinta e sexta décadas de vida, é particularmente
rara em criancas e idosos, néo foi observada nenhu-
ma predilecdo por género, embora alguns estudos
mostrem prevaléncia no género feminino®.
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A etiologia do pénfigo vulgar néo é totalmente
definida, mas pode ter a possibilidade da predispo-
sicdo genética com forte associacdo dos alelos HLA
(DRBI*0402 e DQBI*0503), além dos fatores endo-
genos (alteragdes imunoldgicas), fatores exégenos
(drogas, infeccdes, neoplasias e agentes fisicos) e
grupos raciais (judeus e descendentes da regido me-
diterranea)’. Suas manifesta¢ées acometem a cavi-
dade bucal e frequentemente sdo o primeiro sinal
da doenga. As alteragdes sdo caracterizadas pela
persisténcia e duragdo maior do que as lesdes cuta-
neas®.

O presente trabalho tem por objetivo apresen-
tar um caso clinico de pénfigo vulgar bem como a
conduta clinica multiprofissional adequada, visan-
do contribuir com o conhecimento sobre o papel do
cirurgido-dentista em relagéo a essa patologia.

Relato de caso

Paciente do género feminino, feoderma, 29 anos
de idade, com o diagnéstico de pénfigo vulgar desde
2011, foi internada no Hospital Universitario Presi-
dente Dutra, da Universidade Federal do Maranhé&o
(UFMA), queixando-se de lesées dolorosas no corpo
e na cavidade bucal. Em relacdo ao aspecto ético,
este estudo obteve aprovacdo por meio do Parecer
n® 981.721/2015, do Comité de Etica em Pesquisa
da UFMA. A paciente relatou que as lesées tinham
evolucéo de trés semanas, afetando inicialmente a
mucosa bucal, depois os membros superiores, infe-
riores e tronco, associadas a sensibilidade dolorosa
tipo queimacéo e de grande intensidade.

A paciente apresentava depressio, diabetes des-
compensada, osteoporose, dlcera gastrica e quadro
néo controlado de pénfigo vulgar. No controle das
patologias, foram prescritos os medicamentos no
periodo da internacédo: prednisona 80 mg/dia (pén-
figo vulgar), azatioprina 100 mg/dia (pénfigo vul-
gar), tramadol IV de 8/8h (analgesia), alendronato
de sédio 70 mg/dia (osteoporose), diazepan 5 mg/dia
(depressdo), amitriptilina 25 mg/dia (depresséo),
ranitidina IV de 8/8h (dlcera géstrica) e o esquema
insulinoterapia (Insulina NPH) e metformina 850
mg/dia (diabetes).

A equipe médica solicitou um parecer para o
setor de odontologia do hospital para avaliacdo da
paciente. Durante anamnese, a paciente queixou-se
de dificuldade na mastigacdo devido as lesoes. Ela
relatou que primeiramente surgiram bolhas na ca-
vidade bucal, que se romperam rapidamente, dando
lugar a ulceragdes dolorosas.

O exame fisico extrabucal revelou a presenca de
lesbes eritematosas descamativas na regido genia-
na, mentoniana e labial com auséncia de linfoade-
nopatia cervical (Figura 1). No exame intrabucal,
observou-se a presenca de lesdes de halo eritema-
toso na regido do palato e ventre da lingua, e uma
pseudomembrana na regido do dorso lingual (Figu-
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ras 2, 3 e 4). A satude bucal da paciente era insa-
tisfatoria, com a presenca de cédlculo dental, raizes
residuais dos elementos 17, 16 e 28 e lesdes cariosas
nos elementos 18, 32, 31, 43 e 44. O quadro geral
instdavel da paciente exigiu diferentes abordagens
de tratamento multiprofissional.

Figura 1 — Exame fisico extrabucal

Fonte: todas as figuras séo de elaboragdo dos autores.

Figura 2 — Exame fisico intrabucal — lesdo na regido do palato e no
dorso da lingua

Figura 3 — Exame fisico intrabucal — lesdo na regido do ventre da lingua
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Figura 4 — Exame fisico intrabucal — lesdao na regido do dorso da lin-
gua

Para o controle do pénfigo, a prescricdo médi-
ca consistiu em elevadas doses de corticosteroide
(prednisona, de 80 mg a 120 mg didrios) e mais o
agente imunossupressor (azatioprina 100 mg/dia).
As outras alteragoes, como depressio, diabetes, os-
teoporose e tlcera gastrica, eram efeitos colaterais
potencialmente associados ao uso de longo prazo do
corticosteroide sistémico. Essas alteracdes foram
controladas pelos medicamentos prescritos e conco-
mitantemente pela atuacdo do psicélogo e do tera-
peuta ocupacional que acompanharam o caso.

A equipe de odontologia prescreveu acetonida
de triancinolona 1 mg em base emoliente para uso
tépico nas lesdes da mucosa bucal por quinze dias,
além da execucdo do tratamento periodontal, res-
tauracoes, exodontia das raizes residuais e orienta-
cao da higiene bucal (clorexidina 0,12% sem alcool e
escova dental extramacia).

Os cuidados de enfermagem implementados fo-
ram de orientacdes em relacdo a doenca e seus cui-
dados, ao apoio emocional e a realizacdo diaria do
curativo com sulfadiazina de prata apés banho de
aspersio com ringer simples e clorexidina nas le-
soes de pele.

Durante a internacdo, na andlise da urocultu-
ra da paciente, foi detectada a bactéria Escherichia
coli, e no material colhido da lesdo de pele, houve o
crescimento das bactérias Acinetobacter baumannii
e Pseudomonas aeruginosa. Na cultura da secrecéo
nasal, foram constatadas evidéncias de crescimen-
to das bactérias Staphylococcus sp. coagulase ne-
gativa e Staphylococcus aureus. Os resultados das
hemoculturas e da cultura das lesdes bucais foram
normais. Com base nos resultados das culturas,
foram administrados antibiéticos no periodo de in-
ternacdo seguindo os critérios de sensibilidade dos
micro-organismos e as normas da Comissdo de Con-
trole de Infeccdo Hospitalar.

Ap6és a alta hospitalar, a paciente voltou para
sua cidade de origem. Durante os meses que segui-
ram, a paciente compareceu ao hospital para o tra-
tamento de pulsoterapia (metilprednisolona) para
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o controle do pénfigo vulgar. Retornando ao setor
de odontologia, a paciente relatou auséncia de qual-
quer sintomatologia na pele e na cavidade bucal, e
no exame fisico todas as estruturas apresentavam
aspectos de normalidade. O tratamento periodontal
foi realizado e a paciente recebeu orientacio para a
confeccdo da prétese dentdria parcial em sua cidade
de origem.

Discussao

O pénfigo vulgar é uma doenca autoimune rara,
e sua incidéncia varia de 0,2 a 3,2 casos em cada
100.000 individuos/ano, principalmente em adultos
entre a quinta e sexta décadas de vida. Apesar de
sua baixa ocorréncia, a forma vulgar pode ter um
prognéstico grave, entretanto, os indices elevados
de mortalidade associados ao pénfigo vulgar foram
radicalmente reduzidos desde a introducéo de corti-
costeroides®. Em aproximadamente 50% dos casos,
os sinais da doenga tem inicio na mucosa bucal, an-
tes das lesdes da pele e outras mucosas (nariz, fa-
ringe, laringe e es6fago)’, como ocorreu no caso aqui
relatado.

Na paciente acompanhada neste estudo, a
doenga teve um curso rapido e agressivo, posterior-
mente as lesdes na cavidade bucal, apareceram as
lesbes cutdneas. Achado que corrobora com os re-
sultados de pesquisas em pacientes com o pénfigo
vulgar que apresentaram os primeiros sinais da
doenca na mucosa bucal®®. Além disso, a paciente
apresentou lesdes na regido do palato e ventre da
lingua e presenca de pseudomembrana na regido do
dorso lingual. Estudos afirmam ser a mucosa bucal,
o palato e a gengiva os locais mais acometidos!®.

Alguns autores afirmam que a forma vulgar é
o tipo de pénfigo mais predominante!!. Em um es-
tudo realizado para avaliar os casos de pénfigo, de
cinquenta pacientes, 31 foram diagnosticados com
pénfigo vulgar, dezesseis com pénfigo folidceo, dois
com pénfigo paraneopldsico e um com pénfigo IgA'2.
Outra pesquisa corrobora com esse achado: foram
38 casos de pénfigo vulgar com o comprometimento
na cavidade bucal e somente doze casos apresenta-
ram lesoes cutianeas e/ou da mucosa ocular??,

O diagnéstico do pénfigo vulgar é baseado nos
achados clinicos e histopatolégicos e na técnica de
anticorpos fluorescentes do tecido da biépsia. Nessa
técnica ocorre a visualizacdo da separacgdo intraepi-
telial, acantélise da camada espinhosa e presenca
das células de Tzanck, manifestando-se clinicamen-
te na forma de bolhas na mucosa bucal e na pele,
devido a reacdo dos autoanticorpos contra as des-
mogleinas 1 e 3.

No caso clinico relatado, a paciente com o diag-
noéstico de pénfigo vulgar ja hd um ano relatou o
aparecimento de bolhas que precederam as ulcera-
coes presentes na cavidade bucal e na pele. O trata-
mento utilizado nesse caso foi o corticoide sistémico
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prednisona, medicamento que a paciente ja utiliza-
va, mantendo-se assim o seu plano terapéutico.

A prednisona é o medicamento de escolha para
a maioria dos casos’®. Em um estudo que utilizou
semelhante tratamento, a prednisona foi op¢do em
dezoito pacientes (78%) e o deflazacort foi usado em
apenas cinco (22%)'. A morbidade e a mortalidade
de pacientes com pénfigo vulgar ocorrem devido aos
efeitos da terapia corticoide prolongada. Em contra-
partida, o 6bito era de 30% devido ao desequilibrio
eletrolitico, e a sepse diminuiu para 6% com a intro-
ducao da terapia corticoide!’.

Na literatura, recomenda-se o uso do corticoide
sistémico em doses elevadas com diminuig¢do pro-
gressiva até dose de manutencdo com controle cli-
nico e laboratorial visando a diminuic¢éo dos efeitos
secunddrios’®. A dose inicial da prednisona (80 mg
a 120 mg didrios) para o caso clinico em questéo
foi inicialmente elevada, objetivando o controle da
doenga. Além disso, foi prescrito o imunossupres-
sor azatioprina (100 mg/dia) para reducéo dos efei-
tos colaterais da terapia com corticoide sistémico.
A remissio do pénfigo é lenta e varidavel para cada
paciente. A taxa de mortalidade diminui se houver
precocidade do diagnéstico. Assim, quando o trata-
mento é iniciado, menores serdo as doses de corti-
coides sistémicos reduzindo as reacoes adversas'®.

Aplicacéo do corticoide tépico (cremes, pastas)
pode permitir o uso de doses sistémicas inferiores, e
nos casos resistentes a terapéutica oral, devera ser
considerada a pulsoterapia com metilprednisolona
ou ciclofosfamida intravenosa em altas doses®. A
paciente apresentava lesdes ulceradas na cavida-
de bucal e esteve medicada com o corticoide tépico
acetonida de triancinolona concomitantemente com
a terapia sistémica. Ap6s a alta hospitalar e com
a remissdo completa das lesdes bucais e da pele,
utilizou-se corticoterapia sistémica oral e a terapia
adjuvante (pulsoterapia).

Em um estudo, 31 pacientes com o diagnéstico
de pénfigo vulgar receberam doses de prednisona
para o controle da doenca, e 27 deles receberam te-
rapia adjuvante. A dapsona foi o0 medicamento de
escolha para vinte pacientes, azatioprina para cinco
pacientes, e dois pacientes receberam ciclofosfami-
da?!. Outra terapéutica adjuvante é a imunoglobuli-
na intravenosa e a utilizacédo de diferentes imunos-
supressores para diminuir a dose de corticosteroi-
de, outras alternativas sdo o rituximab, anticorpo
monoclonal antiCD20 dirigido aos linfécitos B e a
plasmaferese®.

O uso prolongado do corticoide pode trazer rea-
¢oes adversas, como obesidade, diabetes, osteoporo-
se e outros disturbios, por isso, a utilizacdo de imu-
nossupressores, como azatioprina, ciclofosfamida e
micofenolato de metila, visa diminuir os efeitos ad-
versos?. Na admissdo hospitalar, a paciente tinha
um quadro descontrolado de pénfigo vulgar, além
de apresentar os efeitos adversos potencialmente
associados a utilizacdo em longo prazo de corticoi-
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des sistémicos, efeitos que se manifestaram como
depresséo, diabetes, osteoporose e tlcera gastrica.

O acompanhamento do caso evidenciou a impor-
tdncia da abordagem multiprofissional devido ao
descontrole da patologia e a outros problemas que
a paciente apresentou no periodo da internacéo. O
atendimento odontolégico, associado aos cuidados
da enfermagem e a administracdo de corticoides
sistémicos, e o controle do diabetes, da osteoporo-
se, da depresséo e das infecgoes colaboraram para a
melhora do quadro clinico geral e bucal da paciente,
0 que permitiu a alta hospitalar e a proservacéo da
paciente.

Consideracoes finais

O pénfigo vulgar é uma patologia autoimune
rara que ocorre principalmente na idade adulta. O
diagnéstico é baseado em caracteristicas clinicas e
histopatolégicas. Clinicamente, o pénfigo manifes-
ta-se em forma de bolhas, caracteristica observada
histopatologicamente com a separacio intraepite-
lial. A forma de tratamento indicada é a corticote-
rapia sistémica com controle clinico e laboratorial
para evitar a exacerbacéo da doenca. O presente re-
lato de caso clinico contribuiu para ampliar o conhe-
cimento do cirurgifo-dentista em relacdo ao pénfigo
vulgar, enfatizando a abordagem odontolégica e a
conduta multiprofissional.

Abstract

Pemphigus vulgaris is an autoimmune disease that may
present a severe prognosis. Oral manifestations are of-
ten the first signs of the disease. Objective: To present a
clinical case of pemphigus vulgaris in a 29-year-old pa-
tient treated at the Dental Service of the University Hos-
pital of the Federal University of Sdo Luis, Maranhao,
Brazil. Case report: Patient diagnosed with pemphigus
vulgaris claiming painful lesions in the oral cavity and
skin, with a three-week evolution. On hospital admis-
sion, besides pemphigus vulgaris lesions, the patient
presented depression, decompensated diabetes, osteo-
porosis, and gastric ulcer. The patient received multi-
disciplinary treatment and medication to control pem-
phigus and other condlitions; upon significant improve-
ment of symptoms, the patient was discharged. Final
considerations: The present clinical case contributed to
broaden the understanding of the dentist on the dental
approach and the multidisciplinary conduct regarding
pemphigus vulgaris.

Keywords: Pemphigus. Oral health. Diagnosis.
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