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Mucous membrane pemphigoid with severe esophageal stricture  
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Resumo: O penfigoide de membranas mucosas é entidade nosológica encarada como um fenótipo, que
engloba várias dermatoses autoimunes com lesões bolhosas subepidérmicas, ocorrendo predominante-
mente nas membranas mucosas, com êxito cicatricial. O acometimento esofágico no penfigoide de
membranas mucosas é raro e observado em pacientes com lesão disseminada. As alterações mais
comuns são múltiplas membranas ou constrições esofagianas. No presente relato, os autores apresen-
tam paciente com PMM sem lesões cutâneas e estenose esofágica grave, que entrou em remissão após
uso de imunoglobulina venosa.
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Abstract: Mucous membrane pemphigoid (MMP) is a rare nosological entity. MMP consists of a clinical
phenotype in which several autoimmune subepidermal bullous diseases are classified.  It occurs pre-
dominantly in the mucous membranes and usually results in scarring. Esophageal involvement in MMP
is rare and is generally seen in patients in whom lesions are widespread. The most common alterations
are multiple esophageal membranes or strictures.  In the present case, the authors report on a patient
with MMP without any skin lesions and with severe esophageal strictures who went into remission fol-
lowing use of intravenous immunoglobulin.
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INTRODUÇÃO
O penfigoide de membranas mucosas (PMM) é

entidade nosológica encarada como um fenótipo, que
engloba várias dermatoses autoimunes com lesões
bolhosas subepidérmicas como penfigoide bolhoso,
epidermólise bolhosa adquirida e dermatite
herpetiforme. Entretanto, o PMM acomete,
predominantemente, as membranas mucosas, com
êxito cicatricial. As lesões localizam-se mais
comumente em mucosas oral, ocular, nasofaringeana,
esofagiana, laríngea e genital. A variedade e a
morbidade da doença dependem do grau de

acometimento e da localização da mucosa afetada.
Alguns autores acreditam haver uma correlação com o
aumento da incidência de câncer sólido,
principalmente naqueles pacientes com doença
desencadeada por anticorpos antiepiligrina. 1-7

RELATO DO CASO
Paciente de 75 anos, sexo feminino, negra,

trabalhadora do lar, natural do Rio de Janeiro, que,
em fevereiro de 2007, procurou auxílio médico

CASO CLÍNICO
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queixando-se de lesões exsulceradas na mucosa oral,
com aparecimento há cerca de dois anos, que
prejudicavam sua mastigação. Afirmava ser
previamente hígida até início dos sintomas. Relatava
também queixa de disfagia para alimentos sólidos,
rouquidão e sensação de corpo estranho nos olhos,
com início nos últimos meses e piora progressiva.
Negava outras lesões em pele ou mucosa genital e
outros sintomas sistêmicos ou uso de medicamentos
nos últimos anos. Ao exame físico, a paciente
encontrava-se em bom estado geral. Exame de
orofaringe revelava lesões erosadas com halo
esbranquiçado em palato, língua e lábio inferior, além
de poucas lesões erosadas em mucosa jugal (Figura
1). Havia também lesões bolhosas de pequeno
diâmetro, friáveis, facilmente rompíveis,
principalmente na língua. Não havia lesões em pilares
amigdalianos, úvula ou gengivas. Ao exame da mucosa
ocular observou-se presença de simbléfaro nasal e
temporal superior e inferior bilateralmente (Figura 2).
Restante do exame dermatológico, aparelho
cardiovascular e respiratório sem outras alterações.
Para melhor elucidação do caso, foram solicitados
exames complementares e biópsia da mucosa
perilesional. A dermatopatologia evidenciou, na
coloração pela Hematoxilina-Eosina (HE), infiltrado
inflamatório inespecífico e, na imunofluorescência
direta, depósito linear de IgG na membrana basal da
epiderme (Figura 3). A esofagografia baritada
demonstrou estenose significativa em terço médio de
esôfago, a qual foi complementada com endoscopia
digestiva alta, confirmando a presença da estenose
que impedia a passagem do aparelho endoscópico e
visualizou inúmeras lesões em mucosa de esôfago,
laringe e região supraglótica, que se estendiam após a

passagem do aparelho (Figura 4). O exame de
laringoscopia indireta confirmou a presença de
edema e lesões ulceradas em região supraglótica,
poupando as pregas vocais. Realizados também
radiografia de tórax, colonoscopia, exame
ginecológico, mamografia, ultrassonografia de
abdome e pelve, todos sem alterações dignas de nota.
A partir dos dados obtidos no exame clínico e nos
exames complementares, o serviço acreditou no
diagnóstico de penfigoide de mucosas e optou por
iniciar terapia imunossupressora cautelosa com
glicocorticoides, dada a idade avançada da paciente.
Foi realizado tratamento com pulsoterapia de
metilprednisolona na dose de 1g/dia por três dias
consecutivos, com intervalo de uma semana entre
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Figura 1: Erosões
na mucosa labial e
língua

FIGURA 2:
Simbléfaro 
temporal inferior
no olho direito

FIGURA 3: Imunofluorescência direta: depósitos lineares de IgG na
membrana basal da epiderme
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cada um dos três ciclos realizados. Houve melhora
significativa dos sintomas e das lesões da paciente,
sendo mantida ambulatorialmente com prednisona
1mg/kg/dia. Realizadas também sessões de dilatação
esofágica pelo serviço de gastroenterologia com
melhora importante da disfagia referida pela paciente.
Iniciado tratamento com lágrimas artificiais e,
posteriormente, acompanhamento pelo serviço de
Oftalmologia desta unidade. Após dois meses de
acompanhamento da paciente, ela retornou ao nosso
serviço queixando-se de piora das lesões mucosas.
Neste momento, a paciente foi novamente internada e
iniciado o primeiro ciclo de imunoglobulina
intravenosa 1,5mg/kg, divididos em três dias. Após o
tratamento, houve melhora dos sintomas da disfagia
logo nos primeiros dias após o pulso, com regressão
de algumas lesões de mucosa e não surgimento de
novas. A paciente permaneceu em acompanhamento
clínico ambulatorial por um ano, em uso de
predinisona 10mg/dia, associado aos procedimentos
de dilatação esofagiana na gastroenterologia. Após 18
meses do diagnóstico, a paciente evoluiu para óbito
por causa indeterminada, não relacionada aos
sintomas do penfigoide ou da corticoterapia. 

DISCUSSÃO
O PMM é uma doença vesico-bolhosa rara com

predomínio em mulheres de meia-idade. Segundo a
literatura europeia, tem uma incidência de
1:1.000.000 de pessoas. Sua clínica consiste em
lesões, em ordem decrescente, na mucosa oral,
conjuntiva, couro cabeludo, genitália, faringe, laringe
e esôfago. Atualmente é descrito como um grupo
heterogêneo de doenças bolhosas subepidérmicas,
crônicas, que acometem predominantemente

membranas mucosas.1 Seus sinônimos mais utilizados
são penfigoide cicatricial, penfigoide de membranas
mucosas benigno, penfigoide oral ou penfigoide
ocular cicatricial.1-2

O acometimento esofágico no penfigoide de
membranas mucosas é raro e observado em pacientes
com doença disseminada. As alterações mais comuns
são múltiplas membranas ou constrições esofagianas.
Apenas 2-13% dos casos de penfigoide de mucosas
têm acometimento esofagiano, podendo este surgir
após anos do início da doença e sendo seu
acometimento isolado muito raro.3

A fisiopatologia do PMM é relacionada à
produção de anticorpos contra antígenos
subepiteliais. O exame histopatológico é
indistinguível do penfigoide bolhoso e epidermólise
bolhosa adquirida; portanto, o diagnóstico deve ser
sempre baseado em critérios clínicos.4 Diversos
estudos indicam que há associação com alelos do
sistema HLA, como HLADQB1*0301. Parece haver
também a participação de células T no processo de
reconhecimento dos antígenos da membrana basal e
posterior produção de anticorpos por células B5. Estes
autoanticorpos são variados e possuem especificidade
para diversos antígenos, como antígeno do
penfigoide bolhoso 2, epilegrina e colágeno tipo VII,
entre outros.1, 6, 7

De acordo com a reatividade de cada paciente
aos autoanticorpos envolvidos, podemos classificar o
penfigoide cicatricial em quatro subgrupos distintos:
o primeiro com pacientes apresentando auto-Ac
contra lâmina 5, que não podem ser distinguidos dos
outros grupos clinicamente; o segundo grupo possui
predomínio de acometimento de mucosa ocular; o
terceiro gera lesão tanto em pele quanto em mucosa;
e o quarto grupo engloba pacientes com
acometimento mucoso diverso, sem envolvimento
cutâneo.8

O estudo de imunofluorescência direta em
espécimes histológicos mostra a presença de
depósitos imunes (IgG, IgA e/ou C3) de disposição
linear na zona da membrana basal.2 No presente caso,
a positividade foi para IgG, em disposição linear, o
que não o distingue da epidermólise bolhosa
adquirida ou penfigoide bolhoso.

Para decidir o manejo terapêutico nesses
pacientes, devemos subdividi-los em grupo de baixo
risco, formado por pacientes com lesões confinadas à
mucosa oral, e grupo de alto risco, aqueles com lesões
oculares, genitais, faríngeas, esofágicas ou laríngeas.
No primeiro grupo, o tratamento é, em geral,
conservador; já no segundo, deve ser agressivo, a fim
de evitar sequelas. Na terapêutica imunossupressora
no segundo grupo podem ser utilizados pulsos de
metilprednisolona, ciclofosfamida, rituximabe e até

FIGURA 4:
Esofagografia 
baritada eviden-
ciando estenose no
terço superior do
esôfago
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imunoglobulina venosa nos casos refratários.2,9-14 A
paciente em questão, classificada como alto risco
pelas lesões oculares e esofágicas, foi submetida à
pulsoterapia com metilprednisolona e
imunoglobulina venosa, com remissão completa após
o segundo ciclo da pulsoterapia.

A relevância do caso consiste na raridade da
apresentação da doença por longo tempo, sem
acometer em nenhum momento a pele, pela
gravidade da apresentação esofágica, prejudicando a
qualidade de vida da paciente, e pela sequela
estenótica esofagiana grave, embora tenha entrado em
remissão completa após ciclo de imunoglobulina
venosa. �


