Rev Dor. Sao Paulo, 2011 jul-set;12(3):279-81

RELATO DE CASO

Odinofagia em paciente com peénfigo vulgar de esdfago sem
alteracoes dermatolégicas. Relato de caso*

Odynophagia in patient with esophageal pemphygus vulgaris without dermatological

changes. Case report
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RESUMO

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: Pénfigo refere-se a
um grupo de doencas bolhosas intraecpidérmicas imuno-
mediadas, caracterizadas pela perda de coesdo entre as
células epidérmicas. As lesdes bolhosas podem envol-
ver pele e mucosas. O acometimento esofagico, quando
ocorre, pode ser acompanhado de sintomas como odi-
nofagia e disfagia. O objetivo deste estudo foi relatar o
caso de um paciente com odinofagia e dor retroesternal
em queimacgdo que recebeu o diagndstico de pénfigo
vulgar esofagico e foi tratado com prednisona.
RELATO DO CASO: Paciente do sexo masculino, 53
anos, procurou atendimento com odinofagia grave para
liquidos, associada a dor retroesternal continua, em quei-
macao, de média intensidade, havia sete dias, com piora
acentuada ha 12h. Foi solicitada uma endoscopia digestiva
alta, que mostrava areas hiperemiadas ou hemorragicas ao
longo do eso6fago, com areas de descamacao espontanea. A
impressao diagnostica foi de esofagite dissecante supetfi-
cial, com lesdes descamativas, sugestivas de pénfigo.
CONCLUSAO: Sugere-se que a suspeita de pénfigo
vulgar esofagico seja imperativa diante do quadro clini-
co compativel, a fim de que o diagnostico e o tratamento
possam ser feitos o mais breve possivel.

1. Graduandos do Curso de Medicina da Universidade de
Fortaleza (UNIFOR). Fortaleza, CE, Brasil.

2. Médico Graduado pela Faculdade de Medicina de Juazei-
ro do Norte (FMJ). Canindé, CE, Brasil.

3. Médica Residente em Anestesiologia pelo Hospital Dr.
Instituto José Frota (IJF). Fortaleza, CE, Brasil.

Enderego para correspondéncia:

Felicia Holanda Pucci

Rua Joaquim Nabuco, 1840/301 — Aldeota
6025-120 Fortaleza, CE.

Email: feliciahpucci@hotmail.com

©Sociedade Brasileira para o Estudo da Dor

Descritores: Doengas autoimunes, Esofago, Odinofa-
gia, Pénfigo.

SUMMARY

BACKGROUND AND OBJECTIVES: Pemphygus
refers to a group of bullous intradermal and immune-me-
diated diseases, characterized by loss of cohesion among
epidermal cells. Bullous injuries may involve skin and
mucosa. Esophageal involvement, when it occurs, may be
followed by symptoms such as odynophagia and dyspha-
gia. This study aimed at reporting a case of odynophagia
and burning retrosternal pain, diagnosed as esophageal
pemphygus vulgaris and treated with prednisone.

CASE REPORT: Male patient, 53 years old, who
looked for assistance with severe odynophagia for fluids,
associated to continuous burning retrosternal pain of in-
termediate intensity for seven days, with marked worse-
ning for 12h. High digestive endoscopy was performed
and showed hyperemic or hemorrhagic areas along the
esophagus, with spontaneous peeling areas. Diagnostic
impression was superficial esophagitis dissecans, with
peeling lesions suggesting pemphygus.
CONCLUSION: 1t is suggested that the suspicion of
esophageal pemphygus vulgaris be mandatory when the-
re is a compatible clinical presentation so that diagnosis
and treatment are achieved as soon as possible.
Keywords: Autoimmune diseases, Esophagus, Odyno-
phagia, Pemphygus.

INTRODUCAO

Pénfigo refere-se a um grupo de doengas bolhosas intra-
epidérmicas causadas por autoanticorpos que interferem
com a adesdo entre os queratindcitos. Apesar de ser uma
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doenga pouco comum, pode ser fatal se nao tratada ade-
quadamente. Tipicamente, envolve membranas mucosas
e pele. O acometimento esofagico é raro e pode cursar
com sintomas como odinofagia e disfagia. Os fatores
causais mais frequentes sdo as infec¢des e as complica-
¢oes dos glicocorticoides. A idade avangada, a manifes-
tacdo difusa e a necessidade de doses altas de glicocorti-
coides implicam em mau prognostico'?,

Pénfigo vulgar e pénfigo folidceo estdo relacionados
por serem doengas bolhosas imunomediadas. Entretan-
to, podem ser diferenciados clinicamente pela presenca
ou auséncia de envolvimento das mucosas e histologi-
camente pelo nivel da epiderme onde ocorre a forma-
¢do das bolhas'.

O pénfigo vulgar, que acomete pele € membranas mu-
cosas, muitas vezes evolui com lesdes bucais erosivas,
o que demonstra importancia clinica para cirurgioes-
-dentistas, otorrinolaringologistas e dermatologistas,
apresentando diagnostico e tratamento de origem mul-
tidisciplinar®*. O pénfigo folidceo acomete a pele e ndo
envolve mucosas.

O pénfigo folidceo produz autoanticorpos contra a gli-
coproteina desmossomal desmogleina tipo 1 e o pénfigo
vulgar contra a desmogleina tipo 3. Os autoanticorpos
inativam apenas as desmogleinas correspondentes, o que
pode explicar a perda ndo generalizada das moléculas de
adesdo da superficie da pele'.

O objetivo deste estudo foi relatar o caso de um paciente
com odinofagia e dor retroesternal em queimagdo que
recebeu o diagnostico de pénfigo vulgar esofagico e tra-
tamento com prednisona.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 53 anos, branco, procu-
rou atendimento com odinofagia grave para liquidos,
associada a dor retroesternal continua, em queimagao,
de média intensidade, com duragdo de sete dias e com
piora acentuada cerca de 12h antes do atendimento mé-
dico. Tratava-se de paciente cuja Unica comorbidade
era hipertensdo arterial. Estava em uso de atenolol (25
mg/dia). Negou outras comorbidades ou uso de outros
medicamentos. Negou tabagismo, etilismo e perda de
peso. Ao exame, encontrava-se em regular estado geral,
prostrado, orientado, eutréfico, eupneico, com auséncia
de adenomegalias. A ausculta cardiopulmonar era fisio-
logica. Abddmen com ruidos hidroaéreo presentes e do-
loroso a palpagao profunda em regido epigastrica. Nao
se evidenciavam visceromegalias ou massas palpaveis.
Extremidades sem alteragdoes. Nao foram encontradas
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quaisquer alteragdes dermatologicas. Nao foram soli-
citados exames laboratoriais na abordagem inicial. O
paciente foi submetido a laringoscopia, que evidenciava
granuloma em pregas vocais.

Foi solicitada endoscopia digestiva alta, que mostrava
areas hiperemiadas ou hemorragicas ao longo do esofa-
go, com areas de descamagdo espontinea. A impressao
diagnostica foi de esofagite dissecante superficial, com
lesdes descamativas, sugestivas de pénfigo.
Realizou-se, entdo, biopsia da mucosa esofagica. O exa-
me anatomopatoldgico, realizado com material colhido
em tergos distal, médio e inferior do es6fago e em muco-
sa jugal, detectou IgG na superficie dos queratinocitos, e
o painel de imunofluorescéncia direta foi, entdo, compa-
tivel com pénfigo vulgar em mucosa esofagica.

O paciente recebeu, assim, diagnostico de pénfigo vul-
gar, mesmo sem alteragdes dermatoldgicas. Tal situacao,
apenas com acometimento esofagico, tem-se mostrado
rara e com poucos casos descritos na literatura.

O paciente recebeu terapia com prednisona 90 mg/dia
(1 mg/kg), evoluindo com melhora nas primeiras 48 ho-
ras. A terapia foi mantida por seis semanas, com reducgao
gradual da medicagdo. O paciente utilizou azatioprina
(50 mg/dia), assim que teve inicio a suspensao do corti-
coide. Ele permaneceu com o uso desses medicamentos
por 5 meses, quando foi feita nova biopsia e foi diagnos-
ticada a resolucao do quadro.

DISCUSSAO

O pénfigo vulgar afeta tanto as membranas mucosas
como a pele, porém alguns pacientes tém acometimen-
to apenas das mucosas, sem nenhuma lesdo de pele. A
acantolise ocorre nas camadas mais profundas da epi-
derme, devido aos autoanticorpos contra desmogleinas
3. O exame de pele perilesional por imunofluorescéncia
direta mostra deposi¢ao, em quase todos os pacientes, de
IgG na superficie dos queratindcitos e a imunofluores-
céncia indireta detecta os autoanticorpos no soro’.
Pénfigo vulgar pode ser uma causa de odinofagia e dis-
fagia, e deve ser levado em conta no diagndstico diferen-
cial de disfungdo desses sintomas. O diagndstico tardio
ou errado pode ser evitado através da realizagdo de eso-
fagogastroduodenoscopia em pacientes com historia de
pénfigo vulgar ou que relatam sintomas esofagicos que
ndo respondem a terapia medicamentosa. A suspeita €
primordial para o diagndstico. Além disso, a obtencao
de amostras de tecido em todos os pacientes com lesoes
suspeitas em qualquer o6rgao deve ser realizada para evi-
tar perder o diagnostico de doengas raras e trataveis®.
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Apesar da doenga ser bem controlada com tratamen-
to medicamentoso, o pénfigo pode estar relacionado
com tumores malignos como sarcoma de Kaposi e ne-
oplasias linfoides, incluindo o de Hodgkin e linfomas
ndo-Hodgkin e leucemia linfocitica cronica’. Além da
terapia com farmacos, o pénfigo paraneoplasico exi-
ge essencialmente diagnodstico precoce e resseccao
completa do tumor’. Portanto, a realizagdo de exames
periodicos para rastreio de neoplasias, mesmo apods
a cura da doenca bolhosa, deve ser mandatoria para
todo paciente.

A prednisona configura-se como farmaco de escolha
para o tratamento do pénfigo vulgar; entretanto, alguns
pacientes apresentam efeitos adversos mesmo em baixas
doses. Portanto, o acompanhamento destes pacientes por
periodos prolongados, bem como o esclarecimento da
historia natural da doenca aos individuos acometidos ¢
fundamental para o sucesso do tratamento®.

CONCLUSAO

Apesar do acometimento esofagico pelo pénfigo vul-
gar ser raro, o quadro clinico compativel deve levar a
confirmagao do diagnoéstico, pois o tratamento preco-
ce ¢ fundamental para a melhoria da qualidade de vida
do paciente.
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