PRINCIPAIS CARACTERISTICAS DO PENFIGO VULGAR: UMA REVISAO DE
LITERATURA
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Resumo

O pénfigo vulgar é uma enfermidade mucocutanea de origem autoimune que €
caracterizada pelo aparecimento de bolhas frageis que, ao se romperem, expdem
ulceracdes. E o mais comum dos tipos de pénfigos, correspondendo a

aproximadamente 70% dos casos. Afetando principalmente individuos entre 40 e 60
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anos de idade, sem predilecdo por sexo, mas € relativamente comum em
determinados grupos étnicos, como nos judeus, individuos do norte da india ou povos
do mediterraneo. Clinicamente, em cerca de 60% dos casos, 0S pacientes com

pénfigo vulgar apresentam os primeiros sinais da doenca na mucosa bucal.

O diagnéstico é através do exame clinico com a verificacéo do sinal de Nikolsky,
exame histopatologico e de imunofluorescéncia direta. O tratamento consiste em

basicamente pela administracéo topica ou sistémica de corticosteroides.

Palavras chave: Patologia. Dermatoses. Doencas mucocutanea.

MAIN CHARACTERISTICS OF THE PEMPHIGUS VULGARIS: A
LITERATURE REVIEW

Abstract

Pemphigus vulgaris is a mucocutaneous disease of autoimmune origin that is
characterized by the appearance of fragile blisters that, when they rupture, expose
ulcerations. It is the most common type of pemphigus, accounting for approximately
70% of cases. Affecting mainly individuals between 40 and 60 years of age, without
predilection for sex, but is relatively common in certain ethnic groups, as in the Jews,
individuals of the north of India or people of the Mediterranean. Clinically, in about 60%
of cases, patients with pemphigus vulgaris present the first signs of disease in the
buccal mucosa. The diagnosis is through the clinical examination with Nikolsky signal
verification, histopathological examination and direct immunofluorescence. Treatment

consists basically of topical or systemic administration of corticosteroids.
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1. INTRODUCAO

O pénfigo foi reconhecido como uma doenca ha mais de dois séculos e seu
nome foi designado originalmente por Wichmann em 1971. O termo “pénfigo”
provém do grego pemphix, que significa bolha ou vesicula. Pénfigo € a designacéo
de um conjunto de entidades patoldgicas de etiologia autoimune, de incidéncia
rara, caracterizada pela formacao de bolhas intraepiteliais na pele e em mucosas,
caracterizada pela presenca de auto-anticorpos que atuam nas proteinas
desmossdmicas encontradas nas juncdes epiteliais dos tecidos de revestimento
(MIGNOGNA et al., 2009).

Ha quatro tipos principais de pénfigo: folidceo, eritematoso, vulgar e
vegetante, também existe uma variante de pénfigo a parte, denominada de pénfigo
paraneopléasico. O pénfigo vulgar € o mais comum dos tipos de pénfigos,
correspondendo a aproximadamente 70% dos casos. Entretanto, sua ocorréncia é
rara, com incidéncia estimada na populagéao geral de um a cinco casos por milhao

de pessoas diagnosticadas a cada ano (NEVILLE et al., 2009).

O pénfigo denominado paraneoplasico é uma sindrome que ocorre em
pacientes que possuem linfoma, leucemia linfocitica ou outra neoplasia, bem como
uma desordem vesicobolhosa mucocutanea semelhante ao pénfigo, na qual séo
vistas separag0es intra-epiteliais. Acredita-se que se desenvolva uma reatividade
cruzada entre anticorpos produzidos em resposta a neoplasia e antigenos
associados com o complexo desmossomal e com a zona da membrana basal do
epitélio. Em alguns casos, o pénfigo paraneoplasico se desenvolve antes da
identificacdo da neoplasia maligna. O tipo foliaceo constitui-se como uma doenca
endémica na América do Sul, sem predilecdo por sexo ou faixas etarias. A maior
parte dos individuos acometidos € hiponutrido e habitante da zona rural. Os
primeiros sinais sdo manchas eritematosas na pele, desenvolvendo-se a seguir
nessas regides bolhas flacidas que se rompem ao menor toque, quando as
infeccbes secundarias se instalam. As porc¢des inicialmente atingidas séo a face e
o torax, progredindo depois em sentido cranio-caudal. O vegetante é uma variante
do pénfigo vulgar, sendo que as bolhas dao lugar a massas verrucoides

vegetantes. Apos a formagdo das bolhas desenvolve-se tecido de granulagéo



hipertréfico nas areas desnudadas. As ulceracdes bucais sdo mais raras que no
pénfigo vulgar, dando lugar a crescimentos friaveis que sangram ao menor contato.
Apesar de ser uma doenga predominantemente cutanea, o pénfigo vegetante, no
inicio, envolve o vermelhdo dos labios e a mucosa bucal. O eritematoso €&
considerado uma forma frustra de pénfigo foliaceo, sendo representada por bolhas
ou eritemas que atingem a face, regiao pré-esternal e média dorsal. Com evolucao
lenta, minima sintomatologia e sem comprometimento do estado geral do paciente.
Outros autores consideram, ainda, o tipo classificado como pénfigo familiar
benigno, também denominado de pénfigo familiar benigno crénico ou doenca de
Hailey-Hailey, (RISSO et al., 2011; REBOUCAS et al., 2014).

Registra que a forma vulgar atinge a cavidade bucal, couro cabeludo, face,
pescoco, axilas e tronco, podendo estender-se atingindo outras camadas da pele.
O pénfigo vulgar é caracterizado pelo aparecimento de bolhas frageis que, ao se
romperem, expdem ulceracdes; as bolhas podem ocorrer nas diferentes camadas
da epiderme. Tem um prognéstico grave, devido a possibilidade de seguir um
curso clinico preocupante quando ndo diagnosticada e tratada inicialmente
(BERNABE et al., 2005)

2. METODOLOGIA

Este estudo se caracteriza como uma revisdo de literatura narrativa,
considerando livros e as seguintes bases de dados: Scielo, pubmed e biblioteca

virtual em saude (BVS). Sendo a palavra mais pesquisada: Pénfigo vulgar.

Os trabalhos foram selecionados de acordo com o titulo e resumo, onde, a
partir de entdo foram aplicados os critérios de inclusdo, estando dentre eles: 0s
trabalhos de relato de caso e revisao de literatura entre os anos de 1997 a 2017

gue fossem pertinentes para o estudo.

3. REVISAO DE LITERATURA
3.1 Etiopatogenia

O pénfigo vulgar é consequéncia da producdo de auto anticorpos 1gG4, os

guais atuam contra as desmogleinas 1 e 3, proteinas constituintes da epiderme. A



sintese de anticorpos IgG4 Dsgl afeta a desmogleina 1 presente na derme e
anticorpos 1gG4 Dsg3 acometem a desmogleina 3 existente na mucosa; por
conseguinte, as bolhas intraepiteliais sdo resultados da acantolise, ou seja, da perda
de adesé&o dos queratinécitos, pois essa adesdo se deve as desmogleinas 1 e 3 que
sdo componentes dos desmossomos, cuja funcédo é fazer a conexdo das células
epiteliais (BRANDAO et al., 2013; MORAES; GUERRA, 2017).

Embora a pessoa por ela acometida possa apresentar areas de pele
aparentemente sadia, toda a epiderme pode estar vulneravel ao surgimento de novas
lesBes, principalmente em decorréncia de pequenas pressoes, friccdo ou traumas.
Essa sensibilidade ocorre devido a acantolise, que por motivo desconhecido torna-se
antigénico, estimulando a producéo de anticorpos, 0 que promove a separacéo das
placas de aderéncia (desmossomos) e dos filamentos de unido entre os ceratindcitos.
As bolhas ocorrem na camada basal, a mais profunda do epitélio, sendo esta
considerada a forma mais grave, que é caracterizada pelo aparecimento de bolhas
frageis que, ao se romperem, expdem ulceracdes; as bolhas podem ocorrer nas
diferentes camadas do epitélio (CARLI et al., 2011; AMORMINO; BARBOSA, 2010).

Frequentemente, o seu reconhecimento é somente ap0s o0 aparecimento das
lesbes cutaneas vesiculo-bolhosas, o que retarda seu diagnéstico e tratamento.
Alguns fatores tém sido discutidos como provaveis desencadeadores da doenca, tais
como medicamentos, procedimentos cirdrgicos, queimadura, térmica, radiacéo
ultravioleta, neoplasias malignas, radioterapia, estresse emocional e consumo de
alguns alimentos (MIYAHARA et al., 2004).

E em uma pesquisa recente, realizada por Saleh, Salem e Azizy (2017) foram
encontrados auto anticorpos, que ndo o IgG4 Dsg 1 e 3, em individuos tunisianos com
pénfigo foliaceo e pénfigo vulgar. Na Tunisia, a incidéncia de pénfigo € de
0,67/100,000/ano. Os anticorpos observados foram: anticorpo antinucleare (ANA),
anticorpo antimasculo liso (ASMA), anticorpo antiparietal (APA) e anticorpo
anticitoplasma de neutrofilo (ANCA). Os resultados dessa pesquisa mostram que
5,7% dos tunisianos com pénfigo foliaceo e 13,7% dos tunisianos com pénfigo vulgar
apresentam anticorpos antinucleares, enquanto que os brasileiros com pénfigo
foliaceo apresentam de 0% a 2,5%. Os anticorpos antimusculos lisos, encontrados em
tunisianos com pénfigo foliaceo, correspondem a 2,8% e 5,8% em pacientes

tunisianos com pénfigo vulgar, ao passo que pacientes brasileiros com PF apresentam



0,8%. Os anticorpos antiparietais foram detectados em 1% dos tunisianos com pénfigo
vulgar, e em 0% de brasileiros com pénfigo foliaceo. Os anticorpos anticitoplasma de
neutrofilos foram encontrados em 2,8% dos tunisianos com pénfigo foliaceo e em
3,8% dos tunisianos com pénfigo vulgar, e nos pacientes brasileiros com pénfigo

foliaceo néo foi detectada a presenca de ANCAs.

Vale ressaltar que os marcadores mencionados anteriormente também séo
marcadores de outras doencgas e, por conseguinte, tais doengas, miastenia gravis,
lipus eritematoso, esclerose sistémica, hepatites autoimunes, purpura
trombocitopénica idiopatica, artrite reumatoide, tireoidite de Hashimoto, Sindrome de
Sjogren, também estdo associadas com o pénfigo vulgar. Ao analisar os dados
apresentados, percebe-se auséncia de informacgdes epidemioldgicas, pois as Unicas
informacBes encontradas de pacientes brasileiros eram daqueles com pénfigo
foliaceo, enquanto que os dados de pacientes com pénfigo vulgar ndo foram
identificados; isso também se deve ao fato de que os pénfigos ndo sdo doencas de
notificacdo compulséria, fato que interfere na obtencdo de informacdes para
pesquisas epidemiolégicas (MORAES; GUERRA, 2017)

3.2 Caracteristicas clinicas

Em cerca de 60% dos casos, 0s pacientes com pénfigo vulgar apresentam os
primeiros sinais da doenca na mucosa bucal, sendo caracterizadas pela persisténcia
e duracéo, significativamente, maior do que as lesdes cutdneas. Embora possa ser
identificada em criancas e idosos, a média de idade de aparecimento das lesdes do
pénfigo vulgar é entre quarenta e sessenta anos e nao apresenta maior incidéncia
entre homens e mulheres, embora alguns estudos mostrem prevaléncia no género
feminino (MIGNOGNA et al., 2009).

Pode ser relativamente comum em determinados grupos étnicos, como nos
judeus, individuos do norte da india ou povos do mediterraneo, por exemplo, ou em
pessoas com alguns antigenos de histocompatibilidade fenotipicos (HLA), o que leva
a pensar em hereditariedade, porém a ocorréncia de multiplos casos em uma mesma
familia ou heranca de pais e filhos € muito raro. No Brasil, estudos relatam altos indices
em regifes geograficas especificas, aparentemente relacionadas com a proximidade

a rios ou coOrregos, areas rurais e perto de matas. Contudo, para que o pénfigo vulgar



possa se desenvolver é necessario a presenca de fatores enddégenos, como defeitos

imunologicos e exdgenos, como virus, drogas e agentes fisicos (NASSIF et al., 2013).

Clinicamente, na mucosa bucal se manifesta como bolhas e/ou vesiculas que
aparecem na pele e/ou mucosas com diametros variaveis, sendo a regido mais
frequente o palato, mucosa labial e ventre lingual. Pode ser de ocorréncia superficial
ou profunda de contetdo seroso claro, purulento ou sanguinolento, no entanto,
raramente os pacientes percebem a formacgéo de vesiculas ou bolhas intraorais, pois
por se encontrarem em ambiente imido e por sofrerem traumatismos constantemente,
sdo logo rompidas, transformando-se em erosdes e ulceracBes superficiais,
persistentes e dolorosas, de fundo hemorrégico e bordas irregulares, que podem se
manifestar até dois anos antes do acometimento sistémico pela doenga (NEVILLE et
al., 2009).

Em alguns casos, apesar do fundo hemorragico, as ulceracbes podem se
apresentar cobertas por uma pseudomembrana acinzentada, distribuindo-se ao acaso
na mucosa bucal, embora o palato, a mucosa labial, a face inferior da lingua e a
gengiva sejam envolvidos com maior frequéncia. No pénfigo vulgar se constata pouco
envolvimento ocular, uma vez que esta doenca pode apresentar apenas, conjuntivite
bilateral. Em relacdo a sintomatologia, o individuo portador da doenca, apresenta
ardor intenso, odor fétido e sialorreia, resultando em dificuldade de degluticdo e
fonacado. A dor que se instala na cavidade bucal é devido ao surgimento e a evolucéo
de erosbes e ulceracdes superficiais distribuidas em toda a mucosa, além de
sensacdo de queimacéo, o que, também, afeta o apetite do paciente (BERNABE et
al., 2005).

Segundo Neville et al. (2009) as lesdes bucais do pénfigo vulgar sdo as mais
dificeis de se resolver com o tratamento, o que tem levado a descricdo destas lesdes

como sendo as primeiras a aparecerem e as Ultimas a desaparecerem.

As lesdes de pele surgem algumas semanas ou meses apos as lesdes bucais
aparecerem, tém aspecto de bolhas flacidas preenchidas por um fluido limpido. Em
pele, as lesBes ocorrem principalmente na cabeca, torax e dobras axilares. Um
achado marcante que caracteriza o PV ativo cutaneo € o sinal de Asboe-Hansen

positivo, que consiste da progressdo de uma bolha que € apertada gentilmente,
porquanto o conteudo liquido “corre” 13 sob a pele (SAMPAIO et al., 2007).



3.3 Diagndéstico

O elemento semiotécnico para um diagnéstico mais simples do pénfigo vulgar
é através do exame clinico com a verificagdo do sinal de Nikolsky. Esse sinal é
considerado positivo quando, ao se friccionar fortemente a pele ou mucosa do
paciente portador de pénfigo com a polpa digital ou com um instrumento rombo, ocorre
o deslocamento do epitélio e surge no local uma superficie Umida tendendo para a cor
rosada ou uma bolha. Embora este sinal seja de grande valia, ndo é patognomdnico
do pénfigo vulgar, podendo ser observado na grande maioria das lesdes vesiculo-
bolhosas. A bi6psia € um elemento importante no diagnostico e deve ser incluido
tecido adjacente as lesfes para realizacdo de exame histopatologico e de
imunofluorescéncia direta do tecido perilesional, fresco ou submetido a solugcéo de
Michel (AMORMINO et al., 2010; BELTRAM et al., 2016).

Histologicamente, caracteriza por uma separacao intra-epitelial (vesicula ou
bolha intra-epitelial) acima da camada basal das células do epitélio, sendo que esta
permanece aderida a lamina propria subjacente. Algumas vezes, toda a camada
superficial do epitélio estd descamada, deixando somente as células da camada
basal, que sdo descritas com uma aparéncia que lembra “carreira de pedras
tumulares”. No espaco vesicular sdo encontrados, com frequéncia, grupos de células
gue apresentam alteracGes degenerativas tais como tumefacdo dos nucleos, perda
dos desmossomos, formato arredondado ou ovoide e hipercromatismo, sendo
denominadas de células de Tzanck. Estas séo resultantes da acantdlise celular em
decorréncia do edema pré-vesicular. No tecido conjuntivo, podem ser encontrados
leucdcitos polimorfonucleares e linfécitos em nimero variados. Ao contrario da maioria
das doencas bolhosas, o pénfigo vulgar é caracterizado por escassez de infiltrado
inflamatério no liquido da vesicula, exceto nos casos em que existe infeccéo
secundaria (SANTOS et al., 2009).

Ja na imunofluorescéncia direta do tecido perilesional revelara a presenca de
anticorpos 1gG ou IgM e de componentes do complemento (normalmente C3) nos
espacos intercelulares das células epiteliais, resultado que pode ser visto em quase
todos pacientes (MIZIARA et al., 2003).

A imunofluorescéncia indireta é realizada com o soro do paciente portador de

pénfigo, depois da reacdo deste com o tecido normal de controle, na tentativa de



demonstrar a presenca de anticorpos circulantes. Essa técnica tem também sido
utilizada no intuito de avaliar a gravidade da doenca, que tem sido relacionada com a
concentracdo de anticorpos circulantes. Assim, pode-se ajustar 0 esquema
terapéutico. Segundo Cawson et al. (1997), a confirmacédo precoce do diagnéstico,
preferentemente por meio da realizacdo da bidpsia e imunofluorescéncia, € essencial
para o inicio do tratamento. Magro e Dyrsen (2008) afirmam que a imunofluorescéncia
direta, apesar de representar um importante método de diagnostico para diversas
lesbes, requer um laboratério equipado e um patologista treinado na interpretacéo dos
resultados. Sendo assim, avancos tém sido realizados no desenvolvimento de
anticorpos que podem ser aplicados em tecido emblocado em parafina (técnica da
imuno-histoquimica), como um potencial substituto da imunofluorescéncia direta.
Dessa forma, os referidos autores realizaram um trabalho aplicando
concomitantemente os marcadores imunohistoquimicos C3d e C4d e a técnica de
imunofluorescéncia direta em lesdes inflamatorias de pele, inclusive o pénfigo, a fim
de definir possiveis métodos de diagndstico inovadores para tais enfermidades. Como
resultado, os autores relatam que 82% dos casos demonstraram marcagao imuno-
histoquimica em concordancia com a imunofluorescéncia direta, o que faz pensar que

aguele seja um método de diagndstico promissor.

O diagnéstico feito precocemente favorece o controle da doenca. E necessario
realizar diagnoéstico diferencial com algumas doencas cujos sintomas lembram o
pénfigo vulgar, além deste com as suas variantes. As principais lesbes
bolhosas/ulcerativas cronicas que fazem o diagnéstico diferencial com PV séo:
eritema multiforme, liquen plano (erosivo, bolhoso), penfigbide cicatricial, penfigbide
bolhoso, liquen plano, pénfigo paraneoplasico e, menos frequentemente, ulceracdes
aftosas recorrente. Além dessas, existe uma condicdo genética rara conhecida como
pénfigo benigno crénico ou doenca de Hailey-Hailey, cuja manifestacéo se faz em
forma de lesbes cutaneas erosivas, no entanto o acometimento bucal ndo € comum
(MIYAHARA et al., 2004).

3.4 Tratamento e progndéstico

O tratamento do pénfigo vulgar é geralmente dividido em duas fases: uma fase
de carga, para controlar a doenca, e uma fase de manutencéo, que é dividido em

consolidacéo e tratamento afinado. O pénfigo vulgar, por se tratar de uma doenca
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sistémica, requer tratamento sistémico da sintomatologia que consiste, primariamente,
em corticosterodides sistémicos. Indica-se inicialmente prednisona em doses elevadas
(1 a 2mg/kg/dia) durante algumas semanas ou meses, até estabelecer uma dose de
manutencao variavel que evite a formagéo de novas lesdes. Aos poucos, essa dose
vai sendo diminuida, podendo até ser suspensa em certos casos, durante o periodo
de remissdo da doenca. Nas manifestacGes orais, 0 cirurgido-dentista pode aplicar
intralesionalmente, triancinolona 10 ou 40 mg diluida a 0,25 em soro fisiol6gico. Ainda
a titulo local, podese indicar triancinolona em orabase ou pomada de xilocaina a 5%
antes das refeicoes (CUNHA; BARRAVIEIRA, 2009).

Sendo frequentemente o uso de corticoides combinado com outros
medicamentos imunossupressores (agentes que “restringem os esteroides”), como a
azatioprina, além de antibidticos e antifUngicos para prevencdo de infeccdes
secundarias. Embora alguns clinicos utilizem corticosteroides topicos no tratamento
das lesdes bucais sob a forma de enxaguatérios bucais e pomadas com ou sem
veiculo adesivo, a melhora observada é sem duvida devida a absorcédo sistémica dos
agentes tdpicos, o que resulta em uma dose sistémica maior (AMORMINO et al.,
2010).

Alguns cuidados devem ser tomados em associacdo com a corticoterapia
sistémica, tais como suplemento com célcio e vitamina, agentes protetores gastricos
e tratamento com bisfosfonatos nos casos com osteopenia detectada. Como
complemento ao tratamento 18 sistémico em casos de lesdes bucais deve-se manter
uma higiene local rigorosa com um antiséptico ndo alcoolico bucal diluido, assim como

a adequacao de restauracdes e proteses (LAGHA et al., 2005).

Os elevados indices de morbidade e mortalidade relacionados antigamente ao
pénfigo vulgar mudaram apos a introducao dos corticosterdides. Contudo, a reducao
da mortalidade trouxe um alto indice de morbidade iatrogénica devido ao uso crénico
destes medicamentos que, segundo a literatura, podem ocasionar problemas no que
diz respeito ao aumento dos niveis glicémicos, supressao adrenal, ganho de peso,
Ulceras pépticas, alteragdes do estado de humor, diminuig&do do nivel de crescimento,

osteoporose, hipertensao e imunossupressao (BEISSERT et al., 2006)

O progndéstico dos pacientes com pénfigo vulgar continua reservado por causa

das drogas utilizadas, seu potencial de efeitos colaterais e o tratamento a ser realizado
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pelo resto da vida. Antes do desenvolvimento da terapia com corticosteroides, de 60%
a 80% dos pacientes morriam, principalmente devido a infec¢cdes e desequilibrio
hidroeletrolitico. Ainda assim, atualmente o indice de mortalidade associado com o
pénfigo vulgar varia de cerca de 5% a 10%, geralmente por causa das complicacdes

com o0 uso em longo prazo dos corticosteroides sistémicos (CARLI et al., 2011)

Os doentes que néo apresentam melhora significativa com o0 uso de
corticosteroides, podem ser tratadas com imunoglobulina e plasmaférese também
podem ser indicadas as sulfonas sendo usadas nos quadros leves ou nas lesbes
mucosas resistentes de PV. A sulfadiazina de prata € usada amplamente na terapia
topica de queimaduras, embora a dor devida a troca frequente de curativos seja
comumente relatada. A hidrofibra Aquacel® é curativo retentor e umidificador eficaz e
seguro para o tratamento de queimaduras profundas. Apds comprovacdo de sua
eficacia, adicionou-se 1,2% de prata, tendo sido criado o Aquacel Ag®,que assim

adquiriu amplo espectro antimicrobiano (ANDRADE et al., 2012).

Os efeitos colaterais potenciais associados ao uso em longo prazo dos
corticosteroides sistémicos sao significativos e incluem: diabete mellitus, supresséo
adrenal, ganho de peso, osteoporose, Ulceras pépticas, severas oscilacdes do estado
de humor, susceptibilidade aumentada para o desenvolvimento de uma grande
guantidade de infec¢des (NEVILLE et al., 2009).

O progndstico para paciente com pénfigo vulgar néo é previsivel. O seguimento
do paciente é imperativo. Existem alguns fatores que determinardo o prognéstico,
como: idade, tempo de inicio dos sintomas e do tratamento, extensao das lesdes e
dose de corticéides necessaria para iniciar o controle da doenca. Usualmente, o
sucesso do tratamento pode ser verificado pela mensuracdo dos titulos de auto-
anticorpos circulantes, através da imunofluorescéncia indireta, porquanto o pénfigo

vulgar esteja relacionado a niveis hormonais de anticorpos (LAGHA et al., 2005).

O pénfigo wvulgar tem um aparecimento tipicamente rapido, mas uma
progressao altamente variavel. A remissdo é comum apos um periodo de tempo
imprevisivel e a cura aparente da enfermidade pode ser notada. Segundo os autores
Darling e Daley (2006), aproximadamente 75% dos pacientes apresentam remissao
apos 10 anos de terapia, sendo que a inducdo da remissao depende da severidade

inicial da doenca e da resposta ao esquema terapéutico.
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3. CONSIDERACOES FINAIS

O pénfigo vulgar € uma doenca auto-imune mucocutanea crbnica rara que
usualmente exibe lesbes bucais. Por vezes, as lesdes bucais sdo os primeiros
sinais clinicos desta doenca sistémica. Seu diagnostico precoce é fundamental
visto que, se ndo for tratada rapidamente, a doenca tem uma alta taxa de
morbidade e pode ser fatal em 5% a 10% dos casos. Baseado nesses fatos, o
cirurgido-dentista, em especial o estomatologista, deve ndo apenas conhecer essa
doenca, mas também realizar seu diagndstico, para que 0 controle se inicie
brevemente. Além disso, diversas lesbes com comportamento clinico distinto
podem fazer diagnéstico diferencial com o pénfigo vulgar e necessitam ser
investigadas na prética clinica. No caso apresentado, o diagnéstico de Pénfigo
vulgar foi estabelecido com base nas caracteristicas clinicas e microscopicas; e o
tratamento, a base de corticéide sistémico e tdpico, promoveu o controle da
doenca. E importante ressaltar que o paciente portador de pénfigo vulgar deve ser
mantido em controle clinico durante toda sua vida, visto que pode apresentar picos

de remisséo e progressao da doenca.
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