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PENFIGO VULGAR COM EVOLUCAO PARA PENFIGO
VEGETANTE

Ana Brinca, Maria Miguel Canelas, Mariana Cravo, Maria Manuel Brites, Américo Figueiredo
Servico de Dermatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, EPE

Um doente do sexo masculino de 76 anos foi observado com multiplas lesées bolhosas e erosivas
dispersas pelo abdémen e dorso, bem como lesées erosivas na mucosa oral. O exame histolégico de biopsia e a
imunofluorescéncia directa de pele sé perilesional levaram ao diagnéstico de pénfigo vulgar. Realizou tratamento
com corticdide oral e azatioprina com melhoria gradual. Apés reducéo progressiva, o corticéide foi suspenso aos 18
meses, mantendo-se apenas a azatioprina. Trés meses depois houve agravamento clinico com aparecimento de novas
lesdes cut@neas, em placas vegetantes nas regides intertriginosas, e em menor grau, lesdes na mucosa oral. O exame
histolégico de biopsia cuténea revelou tratar-se de pénfigo vegetante. Obteve-se remisséo clinica apés a reintrodugéo
do corticéide sistémico em associacdo & azatioprina.

Pénfigo vulgar; Pénfigo vegetante; Dermatoses bolhosas auto-imunes.

PHEMPHIGUS VULGARIS EVOLVING INTO PEMPHIGUS
VEGETANS

A 76-year-old male presented with multiple painful bullae and erosive lesions scattered through the ab-
domen and back, and erosive lesions on oral mucosa. Histology and perilesional direct immunofluorescence following
cutaneous biopsy led to the diagnosis of pemphigus vulgaris. The patient was submitted to treatment with oral corticos-
teroid and azathioprine with gradual improvement. After progressive dose reduction, corticotherapy was suspended,
keeping treatment with azathioprine alone. After three months clinical deterioration was noticed and new vegetative
cutaneous lesions arose in intertriginous areas and, to a smaller extent, in the oral cavity. Histopathologic examination
supported the diagnosis of pemphigus vegetans and clinical remission was achieved following re-introduction of oral
corticosteroid in association with azathioprine.

Pemphigus vulgaris; Pemphigus vegetans; Autoimmune bullous dermatosis.
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INTRODUCAO

O pénfigo vegetante é uma dermatose bolhosa
autoimune rara, descrita como uma variante do pén-
figo vulgar, que se caracteriza por lesdes vegetantes
nas dreas intertriginosas. Duas variantes clinicas sé@o
historicamente descritas: o tipo Hallopeau, em que as
lesdes primdrias sdo pustulas e que tem um curso relati-
vamente benigno, e o tipo Neumann caracterizado por
lesdes vesicobolhosas e refractariedade ao tratamento.

CASO CLINICO

Um doente do sexo masculino de 76 anos de idade,
com insuficiéncia renal crénica ligeira, foi observado
por dermatose com trés semanas de evolucdo. Apresen-
tava multiplas lesées bolhosas, flacidas e de conteddo
seroso, e lesdes erosivas, dispersas pelo tronco (Fig. 1)
e dorso, de tamanhos variados (5-15mm), bordos bem
definidos e algo irregulares, algumas confluentes em

Fig. 1 - Lesdes vesicobolhosas e erosivas no abdémen.
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pequenas placas, e ainda discretas lesées erosivas da
semimucosa labial. NGo havia lesées nas pregas axi-
lares ou inguinais, nem outras alteracdes significativas
ao exame fisico. As biopsias de lesdo da pele e mucosa
oral mostraram os achados histolégicos caracteristicos
de pénfigo vulgar, com acantélise suprabasal (Fig. 2).
A imunofluorescéncia directa (IFD) de biopsia de pele
s@ perilesional revelou depésito intercelular epidérmico
de IgG (Fig. 3). Analiticamente destacava-se uma hi-
pereosinofilia (630/ul), um aumento da IgE (211UI/L)
e da creatinina (2.0mg/dL); a pesquisa de marcadores
tumorais (CEA, AFP CA 19.9, PSA, NSE) foi negativa. O
doente foi medicado com corticoterapia oral (metilpred-
nisolona 48mg id) e azatioprina 50mg 2id, com éptima
resposta clinica. Apds progressiva redugdo da dose,

Fig. 2 - Biopsia de lesdo da mucosa oral: acantélise su-
prabasal (H&E).

Fig. 3 - Biopsia pele sa perilesional: depésito intercelular

epidérmico de IgG (IFD).
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mantendo-se sempre sem doenca activa, o corticdide
foi suspenso aos 18 meses, mantendo-se a monote-
rapia com azatioprina. Trés meses depois verificamos
agravamento do estado geral com anorexia, astenia,
disfagia, odinofagia e prurido generalizado. Novas
lesdes cutlneas surgiram nas dreas intertriginosas, no-
meadamente nas axilas (Fig. 4), regides inguinais (Fig.
5), pregas antecubitais (Fig. 6) e sulco internadegueiro
(Fig. 7). Eram lesdes em placa, vegetantes, exsudativas,
com superficie irregular papilomatosa, bordos bem
definidos, circinados e erosivos. Apresentava também
envolvimento discreto da mucosa oral com pequenas
lesées dolorosas, erosivocrostosas, na semimucosa la-
bial. O exame histolégico favoreceu o diagnéstico de

Fig. 7 - Placas vegetantes esxudativas com bordos erosivos
no sulco internadegueiro.

pénfigo vegetante ao mostrar acantélise suprabasal,
acantose e papilomatose (Fig. 8). A IFD revelou de-
pésito intercelular epidérmico de IgG (Fig. 9) e de C3

Fig. 5 - Placa vegetante na regido inguinal.
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(Fig. 10), bem como, depésito linear de C3 ao longo da
jung@o dermo-epidérmica (Fig. 10). O estudo analitico
ndo mostrou outras alteracdes além das anteriormente
encontradas, nomeadamente os marcadores tumorais,
gue foram novamente negativos. Reintroduziu-se a
metilprednisolona 48mg id em associacdo & azatio-
prina 50mg 2id. A resposta clinica foi uma vez mais
favordavel, embora mais lenta que anteriormente. Apés
reducdo progressiva da dose, ao longo de 12 meses,
o doente encontrava-se sob metilprednisolona 8mg id
e azatioprina 50mg id, sem lesdes mucocuténeas hé 6
meses, quando faleceu por infecgo respiratéria com-
plicada por sépsis.
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O pénfigo vegetante é uma variante rara de pénfigo
vulgar, representando apenas 1 a 2% dos casos'®. Os
estadios iniciais das lesdes cutéineas sdo geralmente
semelhantes as do pénfigo vulgar?®, mas as dreas ero-
sivas tendem a evoluir rapidamente para placas vege-
tantes exsudativas*’?,

Este caso é particular j& que se manifesta primei-
ramente como um pénfigo vulgar, confirmado por
histologia e IFD, com completa remisséo clinica apds
tratamento, e sé dois anos depois o doente viria a
desenvolver as tipicas lesdes intertriginosas vegetan-
tes caracteristicas do pénfigo vegetante. Além disso,
o depésito intercelular epidérmico em conjunto com o
depésito linear ao longo da jungdo dermo-epidérmica
de C3, é geralmente descrito nos pénfigos paraneo-
pldsicos®>¢. Contudo, né&o havia alteragdes histolégicas
sugestivas de pénfigo paraneopldsico, como a necrose
dos queratinécitos, a dermatite de interface vacuolar
ou o infiltrado liquendide, nem os achados clinicos de
estomatite intratdvel, lesdes tipo eritema polimorfo, le-
sdes tipo pénfigo bolhoso, ou lesdes tipo liquen plano.
Também néo havia evidéncias clinicas ou laboratoriais
sugestivas de neoplasia.

A imunossupressdo iatrogénica pelo corticoide e
azatioprina terd contribuido para o desfecho fatal da
intercorréncia infecciosa respiratéria.
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