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RESUMO: Pénfigo é uma doenca bolhosa auto-imune. E uma doenca rara, mas potencialmente fatal. Existem quatro variantes
clinicas e patoldgicas: o pénfigo vulgafPV), o pénfigo vegetante (PVQ), o pénfigo folidceo (PF), o pénfigo eritematoso.exame
histo-patolégico o achado comum a todos os tipos de pénfigo é a acantdlise. Relatamos o caso de um paciente de 43 anos com lesdes
ano-perineais cujo diagnéstico final foi de pénfigo vegetante, associado a HPV (Papiloma Virus Humano), com revisdo da
literatura.

Descritores:Pénfigo, doenga bolhosa, doenga auto-imune, vegetante.

INTRODUCAO prendem das outras células epiteliais (células
acantoliticas) perdem sua forma poligonal e tornam-se

Pénfigo € uma doenca bolhosa auto-imune. Earredondadas (Figura 1).
uma doenga rara (com uma incidéncia de 0,5 — 3,2
pessoas por ano no mundo), que pode ser Aatadi-
oria dos individuos que desenvolve a patologia esta ent
a quarta e sexta décadas de vida, embora o acome
mento juvenil (mais raro) ja tenha sido relata#feta
todas as ragas, com maior incidéncia nos judeus e ng
japonese$?. Nao existe diferenca na incidéncia em
ambos os génerd¥’.

Existem quatro variantes clinicas e patol6gi-
cas: o pénfigo vulgar (PV), o pénfigo vegetante (PVQ),
o pénfigo foliaceo (PF), o pénfigo eritematoso.

Ao exame histo-patoldgico o achado comum a
todos os tipos de pénfigo é a acantdlise. Esse term
implica dissolucéo, ou lise dos sitios de adeséo celul
dentro da superficie epitelial escamosa, com conse
guente formacédo de bolhaks células que se des- Figura 1 - Setas apontando células acantoliticas.
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O soro do paciente com pénfigo contém Il
anticorpos IgG para a substancia do cimento intercelula,
da pele e das membranas mucosas. Isso € a base p.

o diagnostico por imunofluorescéncia (RIF) direta e
indireta, da pele e do sorpesar da diferencas clini-
cas e histoldgicas, o PV e o PVg nao se diferencian
por RIF®,

DESCRICAO DO CASO

M.C.S, 43 anos, género masculino.

Paciente relatou que ha dois anos comecgou ¢
apresentar aftas grandes e dolorosas frequentement
na boca inteira. O médico que o acompanhava solici.
tou sorologia para HIV cujo resultado foi negativo (o
teste para HIV foi repetido outras duas vezes, por di
ferentes profissionais, com intervalos de no minimo seis
meses). Relata ter usado medicacado (n&o lembra que
nao obtendo, no entanto, melhora. Procurou entdo u
dermatologista que receitou dapsona + dipropionato d
betametasona, obtendo uma pequena melhora. Post
riormente procurou outro profissional, um alergista, que
julgou que as lesBes eram provavelmente bacteriana
receitando antibiético, mas ndo conseguindo melhora
do quadro. . . L Figura 2 - Leséo vegetante e exudativa em regido perianal e

Aproximadamente oito meses apos 0 inicio dasperineal.
primeiras lesdes, paciente relata piora intensa do qua-
dro inicial (com consideravel perda de peso: 7Kg), com
aparecimento de outras lesdes pelo corpo e algumagcantolitica supra basal discreta, com formagéo de fen-
delas sangrantes. Procurou ent&o outro dermatologistdas e “vilos”. Presenca de acentuado edema em derme
que prescreveu prednisona e antibioticos, obtendo mePapilar acompanhado de infiltrado inflamatério misto
Ihora das lesdes bucais e remissdo das lesdes no redenso, rico em eosinoéfilos, neutroéfilos, linfocitos e

tante do corpo, havendo, no entanto, recidiva das messparsos plasmocitos. Presenca de exocitose de
mas. eosinofilos, além de formacdo de microabscesso

Posteriormente procurou o servi¢co de eosinofilico em base de crista epidérmica. Nota-se ain-
coloproctologia em virtude de presenca de lesdesla, presenca de paraceratose, hipergranulose focal e
verrucdides perianais e de canal anal. Foi submetido @casionais células com ndcleos aumentados, irregula-
excisdo das lesdes e cauterizagéo. O anatomopatol6gi¢es e hipercromaticos, circundados por halo claro na
foi sugestivo de HPV (Papiloma virus humano). No superficie epidérmica.
pos-operatério evoluiu com aparecimento de lesdes A conclusédo foi de lesdo acantolitica supra
vegetantes, irregulares de crescimento rapidopasal, com acantose, exocitose eosinofilica e micro
exudativas (Figura 2), o que nos fez suspeitar de doerabscesso de eosindfilos (figura 3).
ca de Crohn ou Doenca de Behget. O teste de puncéo O patologista reviu as laminas das lesdes orais
de antebraco para Behcet foi negativo. Foi tambéntom as mesmas caracteristicas histopatologicas, cujo
aventada a possibilidade de infeccdo pos-operatdriggonjunto sugeriu pénfigo vegetante.
mas ndo houve melhora com uso de antibiéticos. Foi iniciado o tratamento com prednisona 60

Realizamos bidpsia e anatomopatolégico dasmg/dia (1 mg/Kg/dia). Houve remisséo progressiva das
lesdes cuja microscopia evidenciou fragmentos de peléesdes anais e perineais (Figura 4); no momento com
exibindo acantose, discreta papilomatose e alterac&g0 mg/dia de prednisona, assintomatico (Figura 5). N&o
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hé& sinais de recidiva das lesdes verrucoides sugestivas
de HPV

Atualmente o paciente tem acompanhamento
psicoterapico; as lesbes da boca e do restante do cor-
po estabilizaram, permitindo a ingestdo normal de ali-
mento e normalizacdo ponderal.

DISCUSSAO

O pénfigo é uma doenca auto-imune que tem
sua etiopatogenia relacionada com a producao de auto-
Ac (auto anticorpo) contra proteinas especificas loca-
lizadas nas juncdes das células epiteliais, rompendo a
adesado das mesmas (0 que leva a acantélise, com con-
sequente formagdo das bolhas). Estes auto-Ac sao
principalmente IgG (sobretudo IgG1, IgG4), com muito
menor participacdo de IgMambém se pode detectar
o deposito de complemento, especialmente a fracédo
C3 ®. O achado desses auto-Ac sdo a base da
imunofluorescéncia. Os titulos de auto-Ac refletem a
atividade da doenca e séo Uteis para avaliar a evolugéo
e o0 tratamento da doencA. recuperacdo se
correlaciona com uma diminuicao dos titulos de IgG4,
permanecendo os titulos de IgG1 inalterados, demons-
trando o importante papel patogénico da I§G4

O pénfigo j& foi descrito associado a outras
doencas auto-imunes como artrite reumatoéide,
miastenia grave, lUpus eritematoso e anemia pernicio-
sa, 0 que demonstra a possivel predisposi¢do genética
a doencas auto-imunes concomitantes. No entanto pa-
rece que os fatores genéticos ndo sdo exclusivos na
Figura 4 - Remissao das leses apos tratamento com prednisona€tiologia da enfermidade como fazem suspeitar a
deteccdo de auto-Ac em pacientes sadios, ou a baixa
taxa de concordancia entre gémeos monozigoticos. De
alguma maneira existe também a participacao de fato-
res ambientais e foram descritos farmacos, virus, ali-
mentos, queimaduras, exposi¢do-UV relacionando-se
com o pénfigd®. Discutimos a possivel relagcao entre
0 stress cirargico apods excisédo de lesdo por HPV com
0 inicio do aparecimento das lesdes vegetantes perianais.

Existem quatro variantes clinicas e patolégi-
cas: pénfigo vulgapénfigo vegetante, pénfigo foliaceo,
pénfigo eritematoso. O pénfigo vulgar (PV) € o tipo
mais comum (correspondendo a 80% dos casos); ocorre
sob a forma de vesiculas e bolhas que posteriormente
se rompem; ele acomete a mucosa e a pele, especial-
mente o couro cabeludo, face, axila, virilha, tronco e
pontos de pressédo. O pénfigo vegetante (PVQg) , se
Figura 5 - Remisséo total das lesdes. apresenta ndo como bolhas, mas como placas
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vegetantes grandes, Umidas, verrucosas, salpicadas cdmm de prognéstico e tratamento. O diagndéstico é feito
pustulas, nas virilhas, axilas e superficies flexurais. O°com base na apresentag¢do clinica, no exame
pénfigo foliaceo (PF) é a variavel mais benigna, quehistopatolégico e naimunofluorescéncia das lesées, esta
ocorre de forma epidémica América do Sul; nele as confirmando a suspeita microscopica de pénfigo. Nao
membranas mucosas raramente sdo acometidas. f0i, no entanto, feita no nosso caso ja que o paciente ja
pénfigo eritematoso é considerado uma variavel do PRrespondia ao tratamento. E uma doenca rara, com uma
gue envolve seletivamente a area malar da face (dimcidéncia de 0,5 — 3,2 pessoas por ano no mundo, que
modo semelhante ao lUpus eritematoso). pode ser fataA maioria dos individuos que desenvol-

Ao exame histo-patolégico o achado comum avem a patologia esta entre a quarta e sexta décadas de
todos os tipos de pénfigo € a acantdlise. Esse termuida, coincidindo com o nosso relato de caso (43anos),
implica dissolugéo, ou lise dos sitios de adesao celulaembora o acometimento juvenil, mais raro, ja tenha sido
dentro da superficie epitelial escamao&a.células  relatado.
acantéticas que nao se encontram mais ligadas a ou- O diagndstico diferencial do PVg deve ser fei-
tras células epiteliais perdem sua forma poligonal e torto com:Condilomas acuminadoBoenca de Crohn,
nam-se caracteristicamente redondas. No PV e n@oenca de BehceCondilomata Lata, Candidose
PVg a acantdlise envolve seletivamente a camada d®lucocutanea Cronicémpetigo contagioso de peque-
células imediatamente acima da camada basal (no PVigas vesiculas, Sindrome desll, Penfigdide Bolhoso,
ha também associado, uma consideravel hiperplasi&énfigo crénico familiar benigno, Disqueratose foligular
epidérmica)Além disso, o P\uando comparado ao Bromodermaluberosum e lododernTailberosum.

PVg, quase nao apresenta papilomatose, e, a acantélise O tratamento do PV/PVg freqglientemente en-
se apresenta de modo muito mais discreto que no PVgolve 0 uso de medicamentos imunossupressores, € 0S
(fatos estes que levaram o patologista responsavel asterdides tém sido a droga de escolha no manejo clini-
diagnéstico final de PVQg). No PF a acantélise acome-co. O progndéstico de pacientes com pénfigo melhorou
te células da camada mais superficial da epiderme. Umdrasticamente com a introducéo do uso de corticéides.
infiltracdo dérmica superficial variavel por linfécitos, O tratamento inicial do PV/PVg requer o uso de
histiocitos e eosindfilos acompanha todas as formas deorticoides sistémicos, tal como prednisona. Outras
pénfigo. terapias podem ser utilizadas com agentes

O PVg foi descrito por Neumann em 1876 e imunossupressores como: azatioprina, ciclofosfamida,
se considera como uma variedade rara do PVmetotrexato, ciclosporina. Novos agentes como o
(correspondendo a 5 % dos casbsCré-se que es- micofenolato mofetil e o tacrolimus em monoterapia
teja relacionado com um aumento da agressividade dou terapia combinada com baixas doses de corticoides
PV O, também podem ser uma escoftte®)

O PVg comega com um pénfigo vulgar com O esquema utilizado pelo paciente foi de
bolhas na pele e has mucosas que, depois comecanpaednisona 1mg/kg/dia como dose inicial, e reducéo
vegetar Essas consideracdes tém relevancia no casgradativa da dose ap0s o controle da doenca com a
relatado, pois as lesdes do paciente eram, inicialmenteemissdo das lesdes orais e cutaneas, devendo manté-
bolhas na mucosa oral, posteriormente espalhando-de com terapia imunossupressora com azatioprinaa 2,5
para pele de outras regifes sob forma de placamg/Kg/dia.
vegetantes. Chamamos atencéo para a possibilidade de di-

Este pénfigo tem caracteristicas proprias, ndoagnostico diferencial de lesdes cutédneas ano-perineais
s6 do ponto de vista clinico e histoldgico, sendo tam-que podem confundir o coloproctologista.

ABSTRACT: Pemphigus is a bollous auto-immune disease. dta rare disease, but potentially fatalThere are four clinical and
pathological variants: pemphigus vulgaris, pemphigus vegetans, pemphigus foliaceus and pemphigus erythematosus. Through
the histopathological exam, the common characteristic to all types of pemphigus is the acantholyse. It's reported a case of a
pacient of 43 years old with anal and perineal blesses witch final diagnosis was pemphigus vegetans, associated to HPV (Human
Papilloma Virus), with literatur e review

Key words: Pemphigus, bollous disease, auto-imune disease, vegetant.

213



Rev bras Coloproct Pénfigo \egetinte: Relato de Caso Vol. 30
Abril/Junho, 2010 Juvenal da Rocha drres Neto e Cols. Ne 2

REFERENCIAS 7. JameswD, Arnold HL, Odom RB Chronic blistering or
pustular dermatoses. IA&kndrew’s. Diseases of the skin:

1. Bagan JV Enfermedades ampollares de la cavidad oral (I): ~ Clinical Dermatology 8th ed. PhiladelphiaVB Saunders;

pénfigos. In: Bagan J\CeballosA, BermejoA, Aguirre JM, 1990. p. 539.
Pefiarrocha M, editors. Medicina Oral. Barcelona: Masson; 8. Stanley JR Therapy of pemphigus vulgarisrch Dermatol
1995. p.220-6. 1999; 135: p 76-8

2. Scully et al - Pemphigus vulgaris: the manifestations and long9-  Mimouni D, Anhalt GJ - Pemphigus. Dermatologic therapy
term management of 55 patients with oral lesions. British J 2002; 15: p 362-8.
Dermatol 1999; 140: p 84-92 10. Mimouni D et al - Differences and similarities among expert
3. Robinson JC, Lozada-Nur F - Oral pemphigus vulgéis. opinions on the diagnosis and treatment of pemphigus vulgaris.
review of the literature and a report on the management of 12 JAm Acad Dermatol 2003; 49: p 1059-62.
cases. Oral Med Oral Pathol Oral Radiol Endod 1997; 84: p
349-55 Endereco para correspondéncia:
4. ParodiA, Stanley J, Ciaccio M, Rebofa- Epidermal antigens ~ JUVENAL DA ROCHA TORRES NETO
in pemphigus vegetans. Report of a case. Br J Dermatol 1988RuaAnaniasAzevedo N°. 100, apto. 902
119: p 799-802 Bairro Praia 13 de Julho
5. Martell P Joly P- Pemphigus: autoimmune diseases of Aracaju- SE
keratinocytes adhesion molecules. Clinics in Dermatology E-mail: jtorres@infonet.com.br
2001; 19: p 662-74 Tel.(fax).: (79) 3214 4830
6. Downie J, Dicostanzo D, Cohen S - Pemphigus vegetans-
Neumann variant associated with intranasal heroin abuse. J
Am Acad Dermatol 1998; 39: p 872-875

214



