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INTRODUCAO

O Pénfigo vulgar € uma doenca auto-imune rara, vesiculo-bolhosa.

Caracteriza-se pela formacao de auto-anticorpos IgG contra as glicoproteinas desmogleina 1 e 3 induzindo, dessa forma, acantolise do epitélio.
Geralmente afecta individuos na faixa etaria dos 50 anos de idade e pode exibir predisposicao genética.

As |lesdes orais e cutaneas estao presentes simultaneamente em 90% dos pacientes, apesar das lesdes orais precederem as de pele em 50% dos casos.
Clinicamente, as bolhas rapidamente rompem dando lugar a ulceras dolorosas com fundo necrotico e halo eritematoso.

Os doentes podem apresentar sinal de Nikolsky positivo, isto €, apos friccao mecanica de pele ou mucosa integra surge uma bolha.

As lesdes orais podem acometer qualquer area da mucosa.

DESCRICAO DO CASO CLINICO

IDENTIFICACAO: M.S., sexo F, 50 anos

HDA: Recorre ao servico de urgéncia do Hospital de S3o Joao por queixas algicas exuberantes devido a multiplas Ulceras orais recorrentes com 1 més
de evolucao, sem melhoria apos antibioterapia, corticoterapia e terapéutica antifungica.

AP: HTA, sindrome depressivo.

IVIH: Escitalopram, telmisartan + amlodipina. Desconhece alergias medicamentosas.
EO:

 Multiplas lesdes orais esbranquicadas, descamativas, com eritema e raros focos hemorragicos e algumas lesdoes com aspecto ulcerativo (Figura 1)
 Bolhas na regiao inguinal (Figura 2), toracica (Figura 3), axilas e couro cabeludo

* Mancha cutanea branca na regiao frontal com alteracao da coloracao do cabelo adjacente

FOTOGRAFIAS INICIAIS

Figura 2 Figura 3

MCDTs: + Hemograma e bioquimica: Normais

* VS e PCR: Aumentadas * BIOPSIA LINGUA: “...As carateristicas descritas coadunam-se com um quadro de pénfigo...”

+ Radiografia toracica: Normal » BIOPSIA CUTANEA: “...As carateristicas descritas coadunam-se com um quadro de pénfigo...”

 TPPA e srologias HIV, HCV e HBV: Negativas
* Ac anti-tiroideus e ANAs: Negativos

* Imunofluorescéncia compativel com diagnostico de pénfigo.

DIAGNOSTICO: Pénfigo vulgar

TRATAMENTO:

* Ao diagnostico, iniciou prednisolona 60mg id e, posteriormente, azatioprina 100mg id

* |nternamento por agudizacao aquando do desmame de corticoterapia

 Por ser um pénfigo refractario foi necessario instituir rituximab 1000mg (2 doses, separadas em 2 semanas)
e Mantém-se estavel clinicamente (Figuras 4, 5 e 6)

FOTOGRAFIAS ACTUAIS
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DISCUSSAO E CONCLUSOES

O diagnostico precoce é essencial.
A suspeita clinica tem de ser confirmada histologicamente.

A idade do doente, a extensao das lesdes e a dose de corticoide inicial necessaria para o seu tratamento, determina o prognodstico do pénfigo vulgar.
O decurso desta doenca é muito variavel e totalmente imprevisivel , sendo que muitos doentes necessitam de tratamento continuo com imunossupressores.
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