Pénfigo Paraneoplasico — o valor de uma década
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INTRODUCAO

O Pénfigo corresponde a um grupo de doencas auto-imunes
acantoliticas, caracterizadas pela perda de coesdo entre os
queratindcitos a nivel desmossomal, originando bolhas intra-epiteliais
evidenciadas através do sinal de Nikolski. Entre as suas varias formas,
apenas o pénfigo vulgar e o pénfigo paraneoplasico apresentam
lesdes orais.

Com menos de 500 casos reportados na literatura, o pénfigo
paraneoplasico encontra-se sempre em contexto de neoplasia, sendo
que em 30% dos casos o estudo deste leva ao diagndstico de um
tumor oculto. Com uma apresentagdo altamente variavel, este pode
manifestar-se através de eritema, erosdes na mucosa oral, bolhas e
crostas labiais. O atingimento cutdneo é outra realidade desta
patologia.
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DESCRICAO DO CASO CLINICO

Mulher, 65 anos, referenciada ao Servico de Urgéncia apods
identificada a presenca de bolhas no palato. Com 6 meses de
evolugdo e desconforto associado, estas caracterizavam-se por um
padrdo ciclico, alternando entre periodos de agravamento e melhoria.
Avaliada a doente, objectivou-se a presenca de 5 bolhas no palato,
fridveis e indolores, com conteddo seroso, a maior das quais com
5mm de maior eixo.

Como antecedentes relevantes a doente apresentava carcinoma da
mama, tendo sido submetida a tumorectomia da mama direita e
bidpsia do ganglio sentinela em 2011, estadiado como pT1bNO0. Desde
ha 3 meses a mesma apresentava, ainda, agravamento do linfedema
do membro superior direito.

Para determinacgdo do diagndstico optou-se pela pesquisa do sinal de
Nikolski (negativo) e colheita de 2 fragmentos da mucosa jugal para
estudo anatomo-patoldgico, conservados em formol e a fresco,
respectivamente, permitindo a visualizagcdo de bolhas intra-epiteliais
gue na imunofluorescéncia directa marcavam fortemente com IgG.

A colocagdo da hipotese de diagndstico de pénfigo paraneoplasico,
bem como o agravamento do linfedema, levaram ainda a realizagdo
de uma PET-CT, que evidenciou a presenca de recidiva local do tumor,
multiplas adenopatias dispersas e lesGes sugestivas de metastizagdo

hepatica, supra-renal esquerda e dssea.
Fig. 1 — Pequenas bolhas no palato mole e palato duro

DISCUSSAO E CONCLUSAO Fig. 2 — PET-CT demonstrando diversas areas de

Este caso mostra-nos como apesar de uma clinica limitada e pouco hipercaptacao
exuberante, o diagndstico de pénfigo Qaraneopla?smo ~pode ndo s6 Fig. 3 — Amostra a fresco com cloracio hematoxilina-
anteceder um tumor oculto como, também, uma situagdo de recidiva . s
- , i - eosina com a presenca de bolhas no epitélio
tumoral e metastizagdo. Concluimos, assim, que uma forte suspeigdo . ]
clinica, aliada a valorizacdo das queixas do doente e seu contexto Fig. 4 — Amostra a fresco submetida a
continua a ser a ferramenta mais valiosa no diagndstico de entidades imunofluorescéncia directa e marcada com IgG
raras.
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