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RESUMO

Pénfigo vulgar é uma doencga autoimune caracterizada pela formagao de lesdes vesiculo-
bolhosas na pele e mucosas. Tais alteracdes ocorrem devido ao desenvolvimento de uma
resposta autoimune direcionada ao complexo de desmossomos e tonofilamentos epiteliais
(desmogleina 1 e 3). O pénfigo vulgar afeta principalmente individuos na faixa etaria de
50 anos de idade, ndo havendo predilecao por género. O objetivo desse estudo é relatar
um caso clinico da doenga diagnosticada em paciente jovem, género feminino, que
compareceu a Policlinica Odontologica da UEA queixando-se de “dor intensa na boca”.
Na anamnese a paciente relatou que durante sete meses estava em tratamento das
presentes lesbes sendo realizada raspagem supra e subgengival. No exame clinico
intrabucal observamos descamacgdes e erosdes em gengiva marginal. No exame fisico
notamos presenca de lesdes cutaneas erosivas na regido do couro cabeludo e no colo. A
paciente nos relatou estar esperando o resultado da biopsia realizado em leses de pele,
diante disto e da suspeita do diagndstico optamos por realizar o teste de Nikolsky que
consiste na formagcdo de uma bolha na mucosa ou pele de aparéncia normal quando
imposta pressao a sua superficie, este se apresentou positivo. O resultado da biépsia de
pele se mostrou compativel com pénfigo vulgar, apés o resultado foi dado inicio ao
tratamento sobre acompanhamento dermatologico, que consistiu em uso sistémico do
corticoide prednisolona associado ao agente imunossupressor azatioprina, para lesdes
bucais foi prescrito o uso de dexametasona bochecho trés vezes ao dia apds a higiene
bucal, e 0 uso de gingilone tépico. Apds trés anos de acompanhamento e tratamento a
paciente apresenta-se sem lesdes intrabucais e permanece sob acompanhamento médico
e odontoldgico.

Palavras-Chave: Gengivite descamativa, Pénfigo vulgar, Doenga autoimune.



ABSTRACT

Pemphigus vulgaris is an autoimmune disease characterized by the formation of
vesiculobullous lesions on the skin and mucous membranes. Such alterations occur due to
the development of an autoimmune response directed to the complex of desmosomes and
epithelial tonofilaments (desmoglein 1 and 3). Pemphigus vulgaris mainly affects
individuals in the age group of 50 years of age, and there is no predilection for gender. The
aim of this study is to report a clinical case of the disease diagnosed in a young female
patient, who attended the UEA Dental Polyclinica complaining of "intense pain in the
mouth". In the anamnesis, the patient reported that for seven months she was undergoing
treatment of the present lesions, with supra and subgingival scaling. In the intra-oral
clinical examination we observed scaling and erosions in the marginal gingiva. In the
physical examination we noticed presence of erosive cutaneous lesions in the region of
the scalp and in the breast. The patient told us that she was waiting for the result of the
biopsy performed on skin lesions. In view of this and the suspicion of the diagnosis, we
chose to perform the Nikolsky test, which consists of the formation of a bubble in the
mucosa or normal-looking skin when pressure is imposed on its surface, which was
positive. The results of the skin biopsy showed to be compatible with pemphigus vulgaris.
Therefore, it was initiated the treatment on dermatological follow-up, which consisted of
systemic use of corticosteroid prednisolone associated with the immunosuppressive agent
azathioprine. For oral lesions, it was prescribed the use of dexamethasone mouthwash
three times a day after oral hygiene, and the use of topical gingilone. After three years of
follow-up and treatment the patient presents without intra-oral lesions and remains under
medical and dental monitoring.

Keywords: Scaly gingivitis, Pemphigus vulgaris, Autoimmune disease.
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1- INTRODUGAO

O pénfigo vulgar € uma doenga autoimune, caracterizada pela formacéao de lesdes
vesiculo-bolhosas na pele e mucosa, incluindo a bucal, faringea, laringea, esofagica,
nasal, conjuntiva e genital. As bolhas que caracterizam a doenga ocorrem devido ao
desenvolvimento de uma resposta autoimune direcionada ao complexo de desmossomos
e tonofilamentos epiteliais (desmogleina 1 e 3), resultando na perda de adesao celular,
fato que caracteriza o fenbmeno denominado acantdlise. Pode ser relativamente comum
em determinados grupos étnicos, como nos judeus, individuos do norte da india ou povos
do mediterrdneo, por exemplo, ou em pessoas com alguns antigenos de
histocompatibilidade fenotipicos (HLA), o que leva a pensar em hereditariedade.

Atualmente ainda ndo se sabe ao certo sua etiologia’.

Clinicamente, apresentam-se distribuidas aleatoriamente na mucosa bucal como
erosdes e ulceracdes superficiais. Essas lesbes podem afetar qualquer local da mucosa
bucal, entretanto palato, mucosa labial, ventre lingual e gengiva sdo acometidos com
maior frequéncia. Quando o pénfigo vulgar encontra-se localizado na gengiva alguns
autores o chamam de “gengivite descamativa™. Raramente podemos observar vesiculas
ou bolhas intra-orais, provavelmente em razao do teto delgado e friavel que essas lesdes
apresentam. E de significado clinico a formacdo de uma bolha na mucosa ou pele de
aparéncia normal se uma pressao for imposta a sua superficie, chamamos a esse achado

de sinal de Nikolsky positivo.

O diagndstico do pénfigo vulgar oral é dado pelas suas caracteristicas clinicas,
histopatolégicas e imunolégicas. Neville et al em 2009 destacam que a
imunofluorescéncia direta do tecido perilesional podera ser usada para confirmar o
diagnéstico, pois revelard a presenga de anticorpos IgG ou IgM e de componentes do

complemento (normalmente C3) nos espagos intercelulares das células epiteliais,
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resultado que pode ser visto em quase todos pacientes. A imunofluorescéncia indireta é
geralmente utilizada para verificar a presenca de anticorpos circulantes no soro do

paciente’.

No diagndstico diferencial do Pénfigo Vulgar Oral, deve-se levar em consideragao
outras lesdes de caracteristicas vésiculo-bolhosas, principalmente o Pénfigo
Paraneoplasico, o Penfigéide das membranas mucosas, o Eritema Multiforme, doencga da

IgA- - linear e a Estomatite Aftosa Recorrente acometendo multiplas areas?.

De modo geral o tratamento deste grupo especifico de lesdo é a base de
corticosterdides topicos ou sistémicos sendo estes de competéncia médica, geralmente o
paciente faz uso de prednisona um corticosteroide sistémico que € associado a um
agente imunussupressor como azatioprina. As acgdes terapéuticas locais objetivam
principalmente amenizar os sintomas de dor e promover agao antiinflamatéria local por

meio de corticosterdides topicos>.

No caso por nos relatado, a paciente fez uso de bochecho de dexametasona e
gingilone tépico, ambos usados trés vezes ao dia, durante a higienizagéo oral. O Pénfigo
Vulgar € uma doenga de grande importancia clinica, pois se nao tratada, pode levar o

paciente a dbito.

Assim, o objetivo deste trabalho foi relatar um caso de Pénfigo vulgar em uma
paciente jovem, descoberto através de uma consulta odontologica de rotina, bem como

discutir seus aspectos clinicos e microscépicos e a sua forma de tratamento.
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2- OBJETIVOS

2.1- Objetivo Geral
Apresentar os aspectos clinicos e histopatolégicos do Pénfigo Vulgar, com o
objetivo de familiarizar o cirurgido- dentista com as caracteristicas clinicas da condicao

para que este realize o diagndstico precoce e inicie o tratamento adequado das lesdes.

2.2- Objetivos Especificos

Realizar uma reviséo de literatura sobre os métodos de diagnéstico e o tratamento

das lesdes orais resultantes do pénfigo vulgar.

Evidenciar as caracteristicas clinicas do pénfigo vulgar, e relatar os resultados

obtidos durante o tratamento e proservacao do presente caso.
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3- REVISAO DE LITERATURA

A gengivite descamativa foi primariamente descrita no ano de 1894 por Tomes and
Tomes, no entanto esta condi¢cao clinica foi definida somente em 1930 por Prinz and
Merrit sendo caracterizada como uma descamacdo de carater cronico localizada no
epitélio gengival que promove a formacao de areas eritematosas de amplitude difusa além
de erosdes, Ulceras e descamacgdes na localidade anatdmica de gengiva livre e gengiva

inseridas3.

A condicao clinica denominada gengivite descamativa (GD) é caracterizada como
uma descamagdo de carater crOnico na regido de epitélio da mucosa gengival que

decorre em areas eritematosas de forma difusa com presencga de sensibilidade “.

Esta doenga parece atingir todas as ragas, contudo, parece ser mais comuns entre
judeus Ashkenazi, Gregos e descentes de Indianos em fungao da associagdo entre um
alelo haplotipo de antigeno leucocitario humano (HLA). O pénfigo vulgar corresponde a
cerca de 80% de todos os casos de pénfigo. Geralmente acomete adultos na faixa etéaria
da quinta e sexta décadas de vida, com média de 50 anos de idade. Alguns casos sao
relatados em criancas, adolescentes e idosos 334142,

A predisposicdo desta condicdo clinica € observada em mulheres em uma
proporgdo de 4:1 estando estas na meia idade, justificativa que corrobora, para alguns
autores, a possibilidade do fator causal da condi¢cio ser de fundo hormonal °.

Na perspectiva atual, a gengivite descamativa é evidenciada como sendo uma
manifestacdo clinica atrelada a determinadas doencas autoimunes, de maneira mais
comum aos pénfigos, liquen plano de acometimento oral, bem como a reacdes e/ou
respostas alérgicas que tem por base agentes quimicos presentes em formulagdes de

cremes dentais °.
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Autores sugerem que varios subtipos de pénfigo s&o geneticamente
predeterminados, porém a ocorréncia de mais de um caso em uma mesma familia ou
herancga de pais e filhos € muito rara >4,

Existe uma associagcdo bem estabelecida entre a HLA com antigenos DR4, DR14,
desmogleinal e desmogleina 3.Estudos epidemiolégicos em Judeus, ndo Judeus e na
populagdo Japonesa mostram que a presenca de alelos HLA DRB1*0402, HLA
DRB1*1401 e HLA B-15 séo altamente prevalentes no pénfigo vulgar. Acredita-se na
participagao do sistema complemento C3 ativado como reforgo para a etiologia do pénfigo
e, também, dos componentes C1g e C4 da via classica. Também se acredita que, dentre
os fatores predisponentes mais importantes, estdo os alelos HLA, cuja associagédo com os
antigenos DR4, DR14, DQ1 e DQ3 é estabelecida, verificada pela presenga de tipos
especificos desse alelo em povos de origem judaica e mediterranea e sua relagdo com o
desenvolvimento de pénfigo vulgar “2.

Quanto as caracteristicas clinicas da condigao observa-se a presenga, de maneira
predominante, de lesdes gengivais de constituicdo eritematosa em disposi¢cao focal e/ou
difusa, podendo ser notada uma apresentacdo descamada oriunda da génese de
vesiculas ou bolhas que podem se romper ®.

Ao exame fisico, observam-se erosdes e ulceragdes superficiais e irregulares
distribuidas pela mucosa bucal. Qualquer parte da mucosa pode ser afetada, sendo o
palato, mucosa labial e ventre lingual envolvidos com maior frequéncia. E raro os
pacientes relatarem ou o clinico notar a presenca de bolhas ou vesiculas intrabucais, pois
elas apresentam um teto fino e friavel rompendo-se faciimente. Praticamente todos os
pacientes apresentam envolvimento bucal. As lesbes de pele surgem algumas semanas
ou meses apos as lesdes bucais aparecerem, possuem aspecto de bolhas flacidas
preenchidas por um fluido limpido. Em pele, as lesbes ocorrem principalmente na cabeca,

torax e dobras das axilas *323%3%,
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Ao longo do desenvolvimento da gengivite descamativa pode ser observada a
remissdo ou exacerbacao das lesdes e fatores coadjuvantes que a seguem. Individuos
acometidos por esta condicdo podem apresentar-se assintomaticos ou sintomaticos, o
que é mais rotineiro, a observancia de sintomatologia de ardor bucal e dor s&o notoérias
quando ha ingestao de alimentos acidificados, duros ou de constituicao crocante”.

Para a formacao e definicdo diagndstica correta da condigdo deve-se realizar a
observacdo de associagao entre histéria clinica, exame fisico, instituicdo de bidpsia
incisional, bem como o exame de imunofluorescéncia direta ou indireta 2.

Relacionado as metodologias de tratamento para a gengivite descamativa,
emprega-se ainda as de carater paliativo uma vez que, a génese da condigédo clinica
ainda é desconhecida, no entanto, sabe-se que coexiste uma associacido desta com
fatores imunoldgicos e inflamatdrios, assim, salienta-se que o tratamento objetiva a
diminuigdo da sintomatologia e que ainda ndo ha cura para a gengivite descamativa®.

Ha também o emprego do tratamento medicamentoso nesta condicao onde se faz
uso de corticoterapia de amplitude sistémica ou topica, bem como se realiza o usufruto de
imunossupressores sistémicos como a azatioprina’.

Na maioria dos casos, trata-se a gengivite descamativa com elixir, géis ou cremes
topicos a base de corticoides, como a fluocinonida e clobetasol. Este a 0,1% mostrou ser
significativamente eficaz na diminuicdo dos efeitos adversos sendo, no entanto,
necessario em alguns casos, o prolongamento de seu uso para o alcance da melhora
sistémica "°.

O uso da terapia baseada na aplicagcdo de imunossupressores tépicos nao
assume percentuais significativos ainda, apesar de representar boa tolerancia quando
instituido em mucosas orais, bem como € citada a evidéncia de poucas reac¢des adversas,

a diminuigao e controle da sintomatologia *.
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Dentre as doengas que causam descamagao na mucosa oral como ja citado, &
destacado o pénfigo, denominacao derivada do grego phemphix que significa bolha. Este
se direciona a um grupo de condi¢des clinicas de carater mucocutaneo, de classificacao
autoimune, caracterizado pela formagao de bolhas epiteliais que acometem as superficies
cutdneas e/ou mucosas. As regides anatdbmicas normalmente acometidas pelos pénfigos,
de modo geral, sdo a pele e a mucosa oral, podendo atingir a mucosa das narinas, da
conjuntiva, do aparelho genital, do eséfago, da faringe e da laringe >3,

Dentre todas as formas de pénfigo, a categoria vulgar é a forma mais comum e de
maneira frequente acomete a cavidade oral, o individuo tipicamente acometido por esta
condigcao encontra-se na faixa etaria de 50 anos de idade e evidencia vesiculas, erosdes
e Ulceras de carater recidivante e que tem avango crénico na mucosa oral e na pele
principalmente nas regides em que ocorre maior atrito 4.

Quanto a predisposicdo da condigdo clinica, esta € distribuida em diversas
populagdes do mundo todo e, sua incidéncia varia entre 0,1 a 1,6 casos a cada 100.000
habitantes por ano, isto sendo observado em distintos grupos populacionais, relacionada
a populagao brasileira ainda ndo ha estudos relativos *°.

A fisiopatologia do pénfigo vulgar esta relacionada diretamente a perda do contato
célula-célula, condicdo denominada acantdlise, isto ocorrendo na regidao de epitélio,
promovendo a formagao de bolhas intra-epiteliais na regido acometida, condicdo esta
resultante dos danos aos desmossomos, estruturas sabidamente responsaveis pela
aderéncia entre células adjacentes, por processos de sinalizagdo e reconhecimento
célula-célula *®.

Alguns autores afirmam que pode haver evidéncias diretas de autoanticorpos
contra as desmogleinas, moléculas reconhecidas pela adesdo das células epiteliais, do
grupo das caderinas, cofatores presentes nos desmossomos, e constituintes criticos para

o desenvolvimento da patogénese do pénfigo vulgar de modo especial .
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Dados de cunho genético e epidemioldgico disponivel sobre o pénfigo vulgar
demonstram que ha indicativos que representam a susceptibilidade da condicdo clinica
como sendo herdada. Estas hipoteses sao justificadas primeiro pela observacdao de
acometimento por doencas autoimunes de parentes de primeiro grau de pessoas que
possuem o pénfigo vulgar, quando comparados com um grupo de individuos saudaveis,
assim, ha a suspeita de que os fatores que realizam o controle da ocorréncia geral da
autoimunidade participam na susceptibilidade do pénfigo vulgar *".

J& a segunda possibilidade relaciona-se a presenga de anticorpos anti
desmogleinas, um fendtipo parcial participante do processo autoimune do pénfigo vulgar,
em individuos assintomaticos que possuem relacdo familiar de primeiro grau com
pacientes com diagndstico de pénfigo vulgar, denotando desta maneira, uma heranga
dominante 8.

Ha possivel participacdo da imunidade celular no processo de desenvolvimento do
pénfigo vulgar, pelo fato dos niveis de linfécitos T autorreativos responsaveis pelo
reconhecimento do dominio extracelular das desmogleinas ser considerado critico nesta
condicao clinica, isto porque o processo de ativacao de linfocitos do tipo B € necessario
para a produg¢ao de autoanticorpos e, para este fim, ha essencialmente o envolvimento
dos linfocitos T (LT) auxiliares (CD47) ™.

A separagdao das células epiteliais ocorre devido a acantdlise, fenbmeno que
representa a separacao das células da camada espinhosa, levando as células epiteliais a
assumir formato arredondado (células de Tzanck). As células de Tzanck podem ser
encontradas flutuando no espaco vesicular entre a camada basal e o estrato espinhoso.
Inicialmente ndo €& observado infiltrado inflamatério, porém, apdés a formacédo e
rompimento da bolha, pode ser verificado, no tecido conjuntivo subjacente, infiltrado de

células inflamatério crénico de leve a moderado’.
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Assim, referente aos aspectos histopatolégicos, € notdria as seguintes

caracteristicas: presenca de vesiculas intraepiteliais e acantélise, com a presencga de

células de Tzanck, células epiteliais de aspecto balonizado pela perda de contato com

outras células do epitélio. No aspecto imunopatoldgico nota-se a presencga de anticorpos
gue agem contra proteinas desmossdémicas, em especial a desmogleinas 3 %.

Relacionado ao tratamento do pénfigo vulgar, este consiste principalmente no uso
sistémico de corticoides como a prednisona administrada por via oral tendo a dose de um
a 2mg/kg/dia, associado a um agente imunossupressor como a azatioprina. Pode ser
instituida a redugao do corticoide apdés a completa resolucdo das lesbes € 0 nao
surgimento de novas bolhas na regido de mucosa oral e pele preferencialmente e/ou de
forma essencial #'.

A etiopatogenia do pénfigo vulgar apresenta-se em individuos que possuem
anticorpos do tipo IgG4 de carater patogénicos em contrapartida as Dsg3,39,40 vistas
como glicoproteina de constituicdo transmembranica de aproximadamente 130kD, esta
molécula é pertencente a familia das caderinas, que formulam o desmossomo possuindo
a funcao de realizar a adesao celular da epiderme. De acordo com estudos realizados a
luz da atualidade as evidéncias e/ou resultados de tais pesquisas tém mostrado que
pacientes portadores de pénfigo vulgar elucidam lesdo principalmente na regido de
membrana mucosa e estes possuem apenas anticorpos antiDsg3 . De maneira tardia,
observa-se a progressao da doenga através do envolvimento das membranas mucosas e
da pele e, de maneira adicional, os individuos acometidos com esta condi¢cao clinica
desenvolvem anticorpos contra Dsg1. E por meio dessa holistica atual que se pode
classificar o pénfigo vulgar em mucoso ou, na segunda categoria, como mucocutaneo 222,

Por meio de uma holistica dos aspectos clinicos, vé-se a condi¢cao pénfigo vulgar a
partir da apresentacdo de uma bolha que possui origem decorrente da perda da coeséao

dos queratinocitos, na literatura descrita como acantolise, tendo como etiologia provavel a
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consequente interferéncia da funcdo do processo de adesao da proteina do tipo
desmossomal, advinda da via de anticorpos circulantes denominadas como

antidesmogleinas "%,

De forma primaria o pénfigo vulgar tem a apresentacdo de bolhas de aspecto
flacido que aparecem na pele normal ou eritematosa, estas bolhas sao consideradas
frageis e rompem-se de forma rapida, o que acaba por formar erosées com sintomatologia
dolorosa. As bolhas irrompidas e de maneira subsequente as erosdes de sintomatologia

dolorosa com facilidade sangram e séo recobertas por crostas hematicas # 2423,

Com base na literatura, o diagnéstico diferencial do pénfigo vulgar inclui algumas
doengas mucocutaneas cronicas, que aparecem como bolhas, erosdes e ulceracdes. As
principais sao o penfigéide benigno de mucosa e o liquen plano erosivo. O penfigdide
beningo de mucosa é clinicamente muito semelhante ao pénfigo vulgar e a diferenciagao
entre ambos deve ser feito através de analise histopatologica e imunofluorescéncia. O
penfigdide benigno de mucosa manifesta-se, preferencialmente, em mucosas e raramente
em pele. Além disso, essa patologia exibe, no exame histopatoldgico, fendas subepiteliais
e, na imunofluorescéncia direta, auto-anticorpos na interface entre o epitélio e o conjuntivo
e nao entre as células epiteliais como no pénfigo vulgar. O liquen plano erosivo mostra,
muitas vezes, na clinica, finas estrias esbranquicadas entremeadas ou nas margens da
lesdo ulcerativa, sendo que, as lesdes em pele dessa doenga s&o purpureas recobertas
por finas estriacbes. No liquen plano ndo ha positividade no sinal de Nikolsky. Em raros
casos, lesdes de pénfigo vulgar podem clinicamente ser confundidas com lesao bucal de
Doenca de Crohn ou lesdes ulcerativas causadas por deficiéncia de ferro, zinco, acido
félico ou vitamina B12. A avaliagao clinica minuciosa em conjunto com o resultado do
exame histopatolégico e imunofluorescéncia é fundamental para a conclusdo do

diagnéstico dos casos %,
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Como método diagndstico, pode ser feita a diascopia, uma pequena pressao
(friccdo) na pele que pode estar apresentando normalidade instituindo esta medida
semiotécnica proxima a lesdo, tal conduta induz o descolamento epidérmico denominado
sinal de Nikolsky, este resultado clinico indica a atividade da doenca. Esse sinal, embora
altamente sugestivo para pénfigo, ndo é especifico e pode mesmo encontrar-se ausente
em alguns casos. No pénfigo vulgar, pode haver, também, acometimento ocular, porém
este € mais raro e se apresenta como conjuntivite bilateral. Se ndo tratadas as lesbes de

pele e de boca tendem a permanecer e, com o tempo, alcancgar areas superficiais maiores

1,26,33

Quanto a localizagao das bolhas do pénfigo vulgar estas podem ser localizadas ou
generalizadas, e acometer qualquer area da pele embora as areas de predilegado sejam a
face, a regiao axilar e a cavidade oral, o que pode ser decorrente da maior expressividade

da Dsg3 nessas regides?.

Evidenciando o acometimento da condicao clinica, em especial o aparecimento das
lesbes na mucosa bucal, observa-se que ha predominéncia na mucosa jugal, no palato e
nas gengivas, podendo assim o pénfigo vulgar apresentar-se como gengivite

descamativa.

Relacionado as apresentagcbes histopatoldgicas, a lesdo de pénfigo vulgar é
caracterizada pela formagao de bolha de categoria intraepidérmica que fica localizada na
maioria das ocorréncias, de forma imediata acima da camada basal da epiderme, também
denominada na area suprabasal. A localizagdo da bolha do pénfigo vulgar nessa area
esta relacionada a distribuigdo da Dsg3 na epiderme, onde, a Dsg3 tem sua maior

expressao 2.
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Relativo & gengivite descamativa esta € definida como sendo uma manifestagédo
oral de doencas consideradas vesiculo bolhosas e de carater autoimune, sdo exemplos

da condigéo o penfigoide, pénfigo vulgar e liquen plano 2 272829,

Nas observacgdes clinicas, a condicdo caracteriza-se por descamacao crénica do
epitélio da regido gengival o que resulta em areas de aspecto eritematoso e localizagao

difusa, bem como erosdes e Ulceras na area de gengiva livre e inserida®.

Os individuos acometidos pela gengivite descamativa relatam e/ou apresentam
desconforto, disfagia e queixam-se de sangramento gengival, a presenca da descamacéao
pode ser desencadeada pela fricgdo ou atrito intencional também conhecido como sinal
de Nikolsky tendo ocorréncia nao intencional, nas forcas da mastigacao, restauragoes

mal adaptadas ou doencga periodontal®.

Cita-se também que a sintomatologia da gengivite descamativa pode ser agravada
pela presenca de placa dentaria, por esse motivo todos os pacientes devem ser
orientados quanto a necessidade de realizagao de tratamento periodontal de forma
periddica, com o objetivo de se realizar controle de biofiime dentario, raspagem e

polimento coronario®.

No referido caso clinico a paciente recebeu instrucbes de higiene oral, profilaxia,
raspagem supragengival e orientacdo para controle de placa. O tratamento da gengivite
°maioria dos casos, esta condi¢ao € considerada imunologicamente mediada, desta forma
a abordagem terapéutica deve ser instituida tendo por base a utilizacdo de agentes

imunossupressores .

De acordo com SILVERMAN em 2002, a abordagem da gengivite descamativa
deve objetivar o processo de neutralizagéo dos linfocitos agressores que, em razdo da

doengca de base, ndo reconhecem os antigenos proprio de seu sistema organico,
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deflagrando a liberagdo a liberagdo de citocinas a partir de uma resposta inflamatéria

autoimune, ocasionando o surgimento dos sinais e sintomas *°.

Constantemente sdo encontrados na literatura especializada autores afirmando que
pacientes que apresentam uma forma branda de pénfigo, apenas com pequenas lesdes,
podem ser tratados com baixas doses de corticosteroides sistémicos, e que aqueles
acometidos pelas formas mais agressivas nao respondem nem as doses extremas, indo a
obito devido as infec¢cdes e ao desequilibrio eletrolitico decorrente do uso prolongado
desses medicamentos. Essa taxa de mortalidade tende a diminuir se houver precocidade
do diagndstico, pois quanto mais cedo o tratamento for iniciado, menores serdo as doses
de corticosteroides sistémicos administradas, reduzindo, assim, as reacbes adversas e

melhorando o progndstico 240 .

O progndstico para o paciente com pénfigo vulgar ndo é previsivel, embora existam
alguns fatores que determinardo o progndstico, como: idade, tempo de inicio dos
sintomas e do tratamento, extensao das lesdes e a dose de corticoides necessaria para
iniciar o controle da doenca. Usualmente, o sucesso do tratamento pode ser verificado
pela mensuragdo dos titulos de auto-anticorpos circulantes, através da
imunofluorescéncia indireta, em razdo do pénfigo vulgar estar relacionado a niveis
hormonais de anticorpos. Essa patologia raramente sofre resolugdo completa, entretanto

periodos de remissao e exacerbacido sdo comuns™ 33,
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4- RELATO DO CASO

Paciente 35 anos, género feminino, leucoderma, procedente de Manacapuru,
compareceu a policlinica odontolégica da UEA com a seguinte queixa “Sinto dor intensa

na boca durante a higienizagéo e a alimentagao”.

Anamnese, exame clinico e fisico.

Durante a anamnese e exame clinico pudemos observar multiplas erosoes e
descamacéo afetando a regido de gengiva marginal (Figura 1), bolhas cutédneas nas
regides de colo, costas, abddémen e couro cabeludo (Figuras 2 e 3). A paciente nos
relatou que durante sete meses estava fazendo tratamento gengival, este consistia em

raspagem supra e subgengival.

Figura 1: Exame intrabucal apresentando multiplas erosbes e descamagao afetando a
regido de gengiva marginal.



25

Figura 2: Exame fisico revelando lesdes cutdneas erosivas em regido de colo.

Figura 3: Exame fisico revelando lesdes cutaneas erosivas em regido de couro
cabeludo.

Oportunamente optamos por enviar ao Servico de Patologia Bucal da UEA
(SEPAT), o material descamado apos a realizacdo do teste de Nikolsky, sendo este
positivo. O laudo citopatolégico demonstrava presengas de células epiteliais balonizadas

sugestivas de células de Tzanck, o exame histopatolégico de biopsia perilesional bucal
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em conformidade com a realizada em pele confirmou o diagndstico de pénfigo vulgar, sem

a necessidade de exames de imunofluorescéncia.

Exame Histopatolégico

As caracteristicas histopatolégicas com maior significancia do pénfigo vulgar oral
sdo: presenca de fenda intra-epitelial localizada acima da camada de células basais, as
células da cama espinhosa apresentam-se separadas, fendmeno denominado de
acantdlise e as células soltas possuem uma forma arredondada com nucleo
hipercromatico sendo chamadas de células de Tzanck (Figura 4), células estas
caracteristicas da lesdo, também podemos notar um infiltrado inflamatdério crénico de leve

a moderado no tecido conjuntivo subjacente.

Figura 4: Fragmento de mucosa bucal revestida por epitélio estratificado pavimentoso
paraqueratinizado apresentando regides de perda de adesado entre células da camada
espinhosa (A), com eventuais células acantoliticas de Tzank (B) livres nos pontos de
ruptura. Subjacente o tecido conjuntivo apresenta-se frouxamente organizado em banda
subepitelial com discreto infiltrado inflamatério mononuclear linfocitario (C).
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Tratamento
Apods o diagnodstico e sobre orientagao médica iniciou-se tratamento com corticoide
(prednisona), por via oral e sistémica, uma vez ao dia depois do café, associado ao

medicamento imunossupressor (azatioprina), também uma vez ao dia, apds o almocgo.

Para tratamento das lesdes intrabucais foi prescrito o uso topico de gingilone e
bochechos com dexametasona e apds reavaliacdo foi constatado que houve melhora

clinica pouco significativa do quadro (figura 5).

Figura 5: Melhora clinica pouco significativa apds uso prolongado de bochecho de
dexametasona e gingilone tépico.

Entdo prescrevemos o uso de mud oral, instruimos a paciente a aplicar o
medicamento em toda a gengiva apds a escovagao e outras duas vezes durante o dia,
inteirando pelo menos trés aplicagdes diarias no total. Foi recomendado que esta evitasse
o consumo de alimentos acidos. Apds cinco meses reavaliamos a paciente e notamos

uma discreta melhora das lesdes intrabucais (Figura 6).



28

Figura 6: Discreta melhora das lesdes intrabucais apos cinco meses de tratamento.

Proservagao

Apds um ano de acompanhamento e tratamento médico e odontoldgico a paciente
retornou a policlinica apresentando melhora clinica significativa das lesdes cutédneas e
intraorais, porém esta relatou ndo estar mais fazendo uso do medicamento tépico a

alguns meses (Figura7,8.9).



Figura 7: Reavaliagcdo, paciente apresenta melhora clinica significativa das lesdes
intraorais.

Figura 8: Reavaliagéo, paciente apresenta melhora clinica significativa da regido de colo.
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Figura 9: Reavaliagédo, paciente apresenta melhora clinica significativa das lesées em
regido das costas.

A paciente permanece sob acompanhamento médico e odontoldgico, e apds trés
anos de tratamento e a retirada dos medicamentos tépicos, observamos que sua melhora
clinica se deve ao tratamento sistémico com o corticoide prednisona e o agente
imunossupressor azatioprina. Atualmente a paciente esta tomando prednisona 2,5 mg por
via oral em dias alternados, e encontra-se sem manifestagcbes de lesbes

intrabucais(Figura 10).



Figura 10: Reavaliacédo apds trés anos de tratamento sistémico nota-se auséncia de
lesbes intrabucais.

31
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5- DISCUSSAO

As caracteristicas clinicas do Pénfigo Vulgar presentes neste trabalho estdo de
acordo com os demais estudos realizados. Trata-se de uma doenca autoimune
mucocutanea rara, com o surgimento de manifestagbes na mucosa oral muito

frequentemente antecedendo as lesbes cutaneas.

Weinberg e Insler em 1997 afirmaram que, em muitos casos, a doenca se
desenvolve lentamente, geralmente havendo um intervalo de meses entre o seu inicio e o

seu diagndstico®.

No caso por nos apresentado, a paciente referiu que as lesdes orais surgiram
aproximadamente um ano antes das lesbes descamativas cutaneas, corroborando as
informacdes descritas por varios autores, pois esta relatou durante a anamnese ter sido
submetida a tratamento gengival durante sete meses, em que o procedimento constituia
em raspagem supra e subgengival, sendo estas erosdes e ulceragbes intra-orais
associadas a queixa de “dor intensa na boca” durante a higienizacéo e a alimentagao que

nos levaram a pesquisar o diagnostico estomatolégico de um possivel pénfigo vulgar oral

1,32,33,34,35

A doencga pénfigo vulgar é de carater autoimune considerada de ocorréncia rara,
podendo ser bolhosa ou ulcerativa e tendo desenvolvimento crénico manifestando-se

tanto em mucosa quanto em pele concomitantemente em 90% dos casos™ *'.

As lesdes do pénfigo vulgar podem acometer a mucosa oral, genital, ocular e a
epiderme, no caso clinico relatado neste trabalho, as lesbes bucais antecederam em

MESES as lesbes em pele, corroborando as informagdes descritas por varios autores® 32

33,34,35
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Em 75% a 80% dos casos, as lesbes bucais aparecem primeiro e as lesdes
cutdneas sao diagnosticados dentro de um periodo de 6 meses apds o diagnostico das
lesbes bucais em 99% dos casos. Tem sido relatado que em cerca de 70% dos casos os
pacientes consultam em média quatro profissionais antes de obterem o diagndstico

definitivo 3" 3¢ 37,

O pénfigo geralmente acomete individuos entre a faixa etaria de 50 anos, sendo

que alguns autores defendem que nao é estabelecida predilegdo por nenhum dos

géneros, entretanto outros apontam que ha maior predilegao pelo género feminino ".

As lesdes mostram um inicio muitas vezes insidioso e localizado, a cavidade oral é
afetada por ulceras persistentes, dolorosas e uma sensagdo de queimacao, que pode

comprometer o paladar e o apetite.

Histologicamente, o pénfigo se caracteriza por clivagem de carater intra epitelial,

com uma camada basal celular formando a base da bolha 37,

As caracteristicas clinicas do caso relatado estdo de acordo com a literatura
existente. A paciente ser do género feminino esta de acordo com o revisado bibliografico,
porém sua faixa etaria ndo se enquadra com a faixa etaria preferencial desta doenca, que
€ entre a quinta década de vida. Conforme observado na literatura as lesées da cavidade
oral, de forma usual, sdo diagnosticadas ja na fase de ulcera, visto que as bolhas séo

friaveis e se rompem com facilidade *3"3>34,

O tratamento consiste primariamente de corticoides sistémicos (usualmente
prednisona), embora possa haver necessidade da combinagcdo com o uso de
imunossupressores. Inicialmente a dose utilizada de corticoides para tratar as lesdes é

maior, com a melhora dos sintomas, vai-se adequando a diminui¢ao para tratar a doenca.
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Em muitos casos sdo mantidas doses baixas de corticoides de forma permanente
com o intuito de prevenir surtos de desenvolvimento da lesdo. Um aspecto importante do
tratamento € o diagndstico precoce e consequentemente inicio 0 mais rapido possivel da
terapia medicamentosa. As doses de corticoides sdo variaveis, dependendo da
severidade da lesao e tém por objetivo reduzir os anticorpos circulantes "33,

Corticoide tépico como o gingilone e o mud oral sdao usados para lesdes
persistentes na mucosa bucal. No entanto, a melhora nesse caso é devido a absorcao
sistémica do corticoide prednisona, associado ao agente imunussupressor azatioprina. A
terapia medicamentosa no caso relatado objetivou o controle da doenga e dos sintomas,
mediante a diminuicido da resposta inflamatdria e da produgao de auto-anticorpos da
paciente. Nota-se que o uso de corticéide continua sendo o tratamento de escolha mais
utilizado para os casos de pénfigo vulgar. Com a remissao total das lesées de boca e de
pele, a medicacdo sistémica foi gradualmente reduzida. Nota-se que o tratamento
proposto na literatura vem apresentando resultados satisfatérios * 3.

As lesbes bucais sdo as primeiras a surgirem e as ultimas a desaparecerem. Dessa
maneira, terapia periodontal e rigido controle de higiene bucal sdo fundamentais para os
pacientes portadores de pénfigo vulgar 3.

Quanto a gengivite descamativa o diagndstico diferencial da gengivite descamativa
inclui outras condigdes com manifestagdo oral de descamagao gengival e ulceragao,
dermatoses (liquen plano, penfigdide mucomembranoso,pénfigo), reagbes de
hipersensibilidade a corpo estranho oriundas da destartarizagdo com polimento agressivo,
as manifestacdes orais de determinadas doengas sistémicas, como o lupus eritematoso
sistémico/discéide, a granulomatose oro-facial e a estomatite ulcerativa cronica. O seu
caracter local e a sintomatologia do paciente sdo um indicativo do tipo de lesao .

A gengivite descamativa como manifestacao oral de doengas mucocutaneas € mais

frequente no liquen plano, seguido do penfigoide mucomembranoso e do pénfigo. A
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necessidade de exame histopatoldgico verificou-se pela ineficacia da abordagem inicial
com melhoria dos habitos de higiene oral e aplicacdo de corticoide tdpico, e administracao
de um suplemento vitaminico para descartar a possibilidade de uma avitaminose'>'®23,

Na anadlise histolégica, a presenca de infilirado inflamatério € compativel com
diagnéstico de liquen plano; no entanto, ndo é suficiente, pois esse infiltrado deve ser em
banda e constituido unicamente por linfocitos *°.

Havia bolha intraepitelial e acantdlise, além de presenca de células de Tzanck
permitindo assim concluir o diagndstico de pénfigo vulgar.

A paciente segue em acompanhamento clinico, ndo apresentando lesdes bucais ou
cutdneas nos ultimos meses, conseguindo, dessa forma, manter uma dose baixa de
corticoterapia sistémica, sendo esta uma importante medida para permanecer livre da
influéncia de efeitos colaterais.

Faz-se importante destacar que o tratamento controla e pode manter a doenca
silenciosa, no entanto ndo ha cura. Dessa maneira, € necessario 0 acompanhamento
multidisciplinar dos pacientes por longos periodos, como também o esclarecimento da

historia natural da doenca as pessoas por ela acometidas.



36

6- CONCLUSAO

Mediante ao que foi vivenciado no presente caso clinico sobre Gengivite

Descamativa resultante de Pénfigo Vulgar, podemos concluir:

E de suma importancia que o profissional da saude, em especial o cirurgido-dentista
saiba reconhecer a condicao clinica do pénfigo vulgar, tendo em vista que as primeiras
lesbes podem se manifestar na cavidade oral anos antes das lesdes cutaneas. O
exame histopatolégico é fundamental para a conclusao diagndstica da condigédo. Em
casos duvidosos, a imunufluorescéncia torna-se considerada necessaria, sendo o

padréo ouro de diagndstico da doenga.

Os métodos de diagnodstico e o tratamento realizado estdo de acordo com os demais
casos descritos na literatura, estes se mostraram satisfatérios, tendo em vista que
apods trés anos de acompanhamento médico e odontolégico nossa paciente encontra-

se sem lesdes erosivas descamativas na cavidade oral.

Evidenciar de maneira clara e objetiva as caracteristicas clinicas da doenga
dermatolégica Pénfigo Vulgar possibilita que o cirurgido-dentista e demais profissionais
da saude se familiarizem com a doenga, podendo assim realizar o correto diagnéstico.
Durante o tratamento concluimos que o uso do medicamento sistémico em longo
prazo se mostra bastante eficaz, apesar de possiveis recidivas das lesdes erosivas
descamativas. O sucesso do tratamento consiste em um acompanhamento

multidisciplinar.
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ANEXO

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

vy :
AUTORIZACAO PARA DIAGNOSTIQO E/OU EXECUCAO DE TRATAMENTO
, ODONTOLOGICO NA UEA
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Paciente: "My Jouny .deo bt foma
T

Por este instrumento de autorizacio por mim assinado, dou pleno consentimento a esta Universidade para
que por intermédio de seus Professores,

Assistentes ¢ Alunos devidamente autorizados, realizar o diagnostico,
planejamento e tratamento na minha pessoa, ou da minha responsabilidade, de acordo com os conhecimentos

enquadrados no campo das especialidades.

Tenho pleno conhecimento que esta Clinica e/ou Laboratorio, aos quais me submeto para fins de
diagnostico e/ou tratamenté, tem como principal objetivo a instrugdo ¢ demonstragio para estudante ¢
profissionais de Odontologia. Concordo pois, com toda orientagdo seguida quer para fins didaticos, de
diagnéstico e/ou tratamento.

Concordo plenamente também, que todas as radiografias, fotografias, modelos, desenhos, historico de

antecedentes familiares, resultados de exames clinicos ¢ de laboratorio e quaisquer outras informagdes

ernentes ao planejamento de diagnéstico e/ou tratamento, possam ser utilizadas para fins académicos e/ou
qﬁ)ﬁﬁcos, podendo ficar de posse da INSTITUICAO.

u ciente e autorizo a utilizagdo de fotografias, filmagens, modelos de gesso, exames laboratoriais,
: e toda e qualquer forma de material relacionado a minha pessoa e meu tratamento para fins

ulas, congressos, apresentagdes e publicagdes cientificas de toda e qualquer natureza.

Iprometo-me a seguir todas as orientagdes necessdrias ao pos-operatorio, inclusive com relagio aos
ntos prescritos, a retornar periodicamente para manuten¢do e controle do tratamento conformel‘
da equipe, podendo ainda ser designado outro profissional apto para realizar acompanhamentos.
stas normas estdo de acordo com o codigo de ética profissional odontologico, segundo a resoluciio

03, resolugio CNS/MS 196/96 e com a declaragdo de Helsinque II.

Manaus, 0¢ de ,jt‘i%‘f'b’»@ de 2014 .

T/néww%w gom‘*ﬂ wmip

Assinatura do Paciente

Assinatura do Pai, tutor ou Responsavel pelo Paciente
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