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RESUMO

Introducéo: As doencas autoimunes com manifestacdes cutaneas, a exemplo
do pénfigo e do penfigdide se caracterizam por erosdes/Ulceras precedidas por
bolhas na pele e mucosas, incluindo a cavidade oral. Objetivo: Revisar a
literatura a respeito das principais diferencas entre o pénfigo e o penfigoide,
com a finalidade de propiciar ao cirurgido-dentista a possibilidade de um
diagndstico mais assertivo. Metodologia: Busca de trabalhos cientificos nos
buscadores Lilacs, Pubmed, Scielo e Google Académico, com descritores:
“Pénfigo”, “Penfigbide”, “Diagndstico” e “Doengas Autoimunes” em portugués e
em inglés. Foram inclusas 65 publicacbes em inglés e portugués nos ultimos
seis anos. Foram excluidos aqueles que nao tratavam diretamente o tema,
conforme critério de exclusdo — ndo tratavam prioritariamente, as doencas
estudadas, restando 15 produtos cientificos, dentre artigos, monografia e
dissertacdo. Revisdo de literatura: Foram encontradas trés categorias
tematicas de analise: doencas autoimunes bolhosas na cavidade oral, com
especificidades do pénfigo e do penfigéide; diagnéstico diferencial; e
tratamentos preconizados. Discussé&o: A literatura encontrada se assemelha
guanto as caracteristicas clinicas, modos de distincdo para o diagndstico e
tratamento dessas doencas, proporcionando conhecimento suficiente para que
o profissional de saude, sobretudo o cirurgido-dentista, proporcione cuidado do
paciente acometido, focando numa melhor qualidade de vida. Consideragdes
finais: Em literatura, € possivel conhecer as especificidades do pénfigo e do
penfigdide, doencas autoimunes que se caracterizam pela formacao de bolhas
elou vesiculas. Os cuidados mais assertivos consistem na diminuicdo da
producdo de autoanticorpos patogénicos, tendo como base do tratamento

corticoides topicos e sistémicos.

PALAVRAS-CHAVE: Doencas autoimunes. Pénfigo. Penfigdide. Diagndstico
diferencial.



ABSTRACT

Introduction: Autoimmune diseases with skin manifestations, such as
pemphigus and pemphigoid, are characterized by erosions/ulcers preceded by
blisters on the skin and mucous membranes, including the oral cavity.
Objective: To review the literature on the main differences between pemphigus
and pemphigoid, in order to provide the dentist with the possibility of a more
assertive diagnosis. Methodology: Search for scientific products in Lilacs,
Pubmed, Scielo and Google Scholar search engines, with descriptors:
“Pemphigus”, “Pemphigoid”, “Diagnosis” and “Autoimmune Diseases” in
Portuguese and English. 65 publications in English and Portuguese were
included in the last six years. Those who did not directly address the topic were
excluded according to the exclusion criterion — they did not primarily deal with
the diseases studied, leaving 15 articles, among articles, monograph and
dissertation. Literature review: Three thematic categories of analysis were
found: bullous autoimmune diseases in the oral cavity, with specificities of
pemphigus and pemphigoid; differential diagnosis; and recommended
treatments. Discussion: The literature found is similar in terms of clinical
characteristics, modes of distinction for the diagnosis and treatment of these
diseases, providing sufficient knowledge for the health professional, especially
the dentist, to provide care to the affected person, focusing on a better quality of
life. Final considerations: In literature, it is possible to know the specificities of
pemphigus and pemphigoid, autoimune diseases that are characterized by the
formation of blisters and/or vesicles. The most assertive care consists of
reducing the production of pathogenic autoantibodies, based on topical and

systemic corticosteroid treatment.

KEYWORDS: Autoimmune diseases. Pemphigus. Pemphigoid. Differential

diagnosis.



1. INTRODUCAO

As doencas bolhosas autoimunes formam um grupo heterogéneo,
caracterizado clinicamente por erosfes e/ou Ulceras, geralmente precedidas
por bolhas na pele e mucosas, resultado de uma resposta imunologica a
componentes de moléculas de adesdo intercelular dos desmossomos ou da

membrana basal*?

. Os tipos dessas doencas variam conforme apresentacéo,
curso clinico, histopatologia, imunopatologia e tratamento?.

O pénfigo e o penfigdide sao exemplos de doencas bolhosas
autoimunes. O pénfigo ocorre quando a produgcdo de autoanticorpos gera
acantélise, formando bolhas intraepidérmicas e perturbando diretamente a
funcdo desmossémica™>. J& os penfigbides sdo resultados do ataque de
autoanticorpos contra componentes moleculares da membrana basal®.

O diagnéstico dessas doencas, por conta da notdvel semelhanca em
suas apresentacdes clinicas, € um desafio na pratica clinica do cirurgido-
dentista. A apresentacdo clinica deste tipo de doenca €, frequentemente,
caracteristica, porém nao patognomonica, podendo ter sobreposicdo de
apresentacées clinicas™®. Em algumas condi¢8es, especialmente no pénfigo
vulgar, as lesbes orais sdo as primeiras a se manifestarem, antes mesmo das
cutaneas.

Ambas as formas de doencas bolhosas autoimunes cursam de forma
cronica, o que impacta diretamente na qualidade de vida das pessoas
acometidas®. Por isso, o tratamento do pénfigo e do penfigdide deve ser
especifico e buscar devolver o bem-estar do paciente®. Vale ressaltar que estes
acometimentos tiveram a morbimortalidade diminuida e o progndéstico
melhorado com o advento da terapia com corticoides, uma grande aliada no
tratamento medicamentoso®. Deste modo, um diagnéstico correto e precoce é
imprescindivel para um tratamento mais adequado®”.

O cirurgido-dentista pode prestar uma assisténcia odontologica
preventiva e acompanhar o paciente a fim de evitar infeccdes, sendo essencial
a realizacdo de exame clinico e complementar®. O foco principal do odontélogo
deve ser a reducdo de lesdes orais e de doencas dentarias, bem como
estimular a manutencéo da higiene oral*. Logo, este profissional deve estar
alinhado com a equipe multiprofissional a fim de proporcionar um cuidado

integral do paciente e evitar complicagdes futuras®.
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Deste modo, o estudo dessa tematica € relevante para toda comunidade
médica e odontologica, por se tratar de saude publica, e possibilitar a
apreensdo de conhecimento sobre o assunto para um bom uso na assisténcia
adequada ao paciente. O objetivo dessa revisdo foi levantar as principais
diferencas entre o pénfigo e o penfigdide, para um diagndstico diferencial e

melhor elaboragao de um plano de tratamento.
2. METODOLOGIA

Foram selecionados, nos buscadores Lilacs, Pubmed, Scielo e Google
Académico os materiais para a analise. Para a busca, foram considerados
seguintes descritores: “Pénfigo”, “Penfigdide”, “Diagndstico” e “Doencgas
Autoimunes”, em portugués, e “Pemphigus”, “Pemphigoid”, “Diagnosis” e
“‘Autoimmune Diseases”, em inglés.

Foram incluidos no estudo artigos, monografias e teses publicados nos
ultimos seis anos, de 2016 a 2022, em portugués e inglés, sendo excluidos,
conforme os critérios acima descritos, aqueles nao traziam discussao relevante
sobre as caracteristicas do pénfigo e do penfigdide.

A Figura 1 apresenta o fluxograma de como foram selecionados os

produtos cientificos desta revisao.

Figura 1 — Fluxograma de critérios de inclusdo e exclusdo dos artigos para o
estudo de pénfigo e penfigodide.

Busca em Lilacs,  Descritores em portugués e em inglés:
Fubmed, Scielo e Pénfigo, Penfigéide; Diagnostico, Doengas
Google Académico Autoimunes.

= Critérios  de  inclusao,  publicados

G5 produtos entre 2016 e 2022 em lingua
cientificos portuguesa e inglesa.
encontrados

= Criterios  de exclusao:

16 produtos publicagbes que néo
cientificos tratavam prioritariamente
selecionados as doengas estudadas.

Fonte: Elaboracgédo propria (2022).

Assim, das 65 publicacdes encontradas, apenas 16 fizeram parte do
estudo, por atender aos critérios de inclusdo — compreenderam estudos que
discutem conceito, caracteristicas, diferencas entre o pénfigo e o penfigéide, e,
a forma pela qual se procede ao diagnostico preciso —; e de exclusdo — artigos
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em outras linguas que nao portugués e inglés, com espago temporal superior a
cinco anos e que nao traziam a discussao relativa as diferencas entre pénfigo e

o penfigdide —, previamente estabelecidos, acima descritos.
3. REVISAO DE LITERATURA
3.1 DOENGCAS AUTOIMUNES BOLHOSAS NA CAVIDADE ORAL

Em todo o mundo, as doencgas autoimunes sao conhecidas por acometer
milhares de pessoas®. Consideradas doencas inflamatérias crénicas, sdo
condi¢cdes nas quais o sistema imunoldgico age contra as préprias células do
corpo, podendo levar a diversas manifestacées, incluindo na mucosa oral*>.
Compreende-se que as doengas autoimunes, muitas vezes, sdo associadas a
manifestacées orais com sinais e sintomas iniciais como placas eritematosas
bolhas, lesbes erosivas, ulceradas, disfagia, disfonia, hipossalivacdo e
xerostomia, que podem acometer toda a regido oral’.

Em tempos prolongados de estresse e de ativagdo inflamatoria e
imunitaria ha um aumento na producdo de formas reativas de oxigénio e
nitrogénio. Estes compostos tem um papel regulador das funcdes celulares,
mas 0 seu aumento pode danificar os componentes celulares e induzir
respostas autoimunes®.

As doencas autoimunes bolhosas formam um grupo heterogéneo
caracterizado clinicamente por erosdes e/ou bolhas na pele e mucosas, com
manifestacdes clinicas bastante variaveis®. Quanto & etiologia multifatorial, sdo
resultados de uma desregulacdo da resposta imunologica do individuo, que
culmina na producdo impropria de autoanticorpos, cujo alvo antigénico se
encontra presente nos queratindcitos da mucosa oral. Cada uma dessas
doencas, caracteriza-se pela producéo de perfis especificos de autoanticorpos
que agem nos queratindcitos, e depois se refletem em carateristicas distintas®.
Na medida em que ocorre o reconhecimento desses antigenos, passa,
posteriormente, a desencadear processos inflamatérios que resultam em danos
teciduais’.

Doencas como o pénfigo e o penfigdide, na maioria das vezes, se
manifestam, na forma de doencas mucocutaneas, com manifesta¢cdes orais
diversas como formacao de bolhas, seguidas de ulceracédo, eritemas, entre

outras, podendo vir acompanhada de sintomatologia dolorosa’. As referidas
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bolhas variam, a depender do caso, sendo capazes de acometer o paciente de
forma superficial e/ou apresentando-se mais profundas. A presenca de
bolhas/ulceras na cavidade bucal e faringe leva a disfonia, a partir da reducéo
da abertura da boca®. Posteriormente, estas podem se romper dando origem a
areas erodidas®. Em alguns casos, hé a presenca de sangue e este surge em

detrimento da separac&o das camadas teciduais™.

3.1.1Pénfigo

A palavra pénfigo vem da palavra grega pénfix, que significa bolha'*. A
etiopatogénese da doenca esta relacionada ao surgimento de autoanticorpos
contra proteinas, presentes nos desmossomos, que formam a adesao entre as
células do epitélio de revestimento oral e cutdneo. Essas proteinas podem ser
as desmogleinas, desmocolinas, desmoplaquinas ou até a placa
desmossbmica. O mecanismo desencadeante dessa condicdo ainda €
desconhecido®, mas sabe-se que a consequéncia deste ataque é o rompimento
dos componentes moleculares responsaveis pela aderéncia entre as células
epiteliais, gerando o processo de acantdlise e resultando na formagédo de
vesiculas suprabasilares®**.

A Figura 2 demonstra uma ulceracdo no soalho de boca e na margem

gengival lingual.

Figura 2 — Soalho da boca e gengiva

Fonte: Carvalho et al.**,

O pénfigo geralmente acomete adultos entre 40 e 70 anos e ndo ha
predilecédo de género™. O fato de ser uma patologia cronica, principalmente ao

ser associada com ma& higienizagcdo bucal, prétese ou restauracdes
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inadequadas, tabagismo e consumo de alcool, pode dificultar o processo
terapéutico®®.

As lesdes iniciam como bolhas ou vesiculas, de teto fino ou friavel, de
diversos tamanhos, que se rompem facilmente, ocasionando a formacao de
Ulceras. Além disso, o rompimento da barreira cutdnea aumenta o risco de
infecgbes secundarias que podem agravar o quadro clinico podendo levar o
paciente a 6bito™**. A regido oral mais acometida pelas lesdes que resultam
das bolhas é a gengiva, seguida de mucosa jugal, palato, lingua e labios™.

Existem cinco tipos principais de pénfigo: pénfigo vulgar, pénfigo
vegetante, pénfigo eritematoso, pénfigo foliAceo e pénfigo paraneoplasico.
Apesar de ser uma patologia rara, o pénfigo vulgar € o tipo mais frequente de

I}, sendo assim possui maior

pénfigo e 0 que mais acomete a mucosa ora
relevancia na préatica odontolégica. O Quadro 1 traca um breve comparativo

dos cinco principais tipos de pénfigo.

Quadro 1 — Comparativo dos cinco principais tipos de pénfigo.

Tipo de Pénfigo Caracteristicas
Se caracteriza por ser uma doenca dermatologica que
Pénfigo vulgar tende a afetar a pele e a mucosa com formacéo de

bolhas intraepidérmicas.

Caracteriza-se como uma forma incomum de pénfigo
vulgar, com ocorréncia entre 1 e 2% dos casos, sendo
ainda compreendida como uma variante benigna,
ocorrendo, geralmente, em doentes mais jovens.
Caracteriza-se como uma forma frustra de pénfigo
foliaceo, cuja representacdo é mediante bolhas ou
eritemas que atingem a face, regido pré-esternal e
média dorsal.

Consiste em uma doenca bolhosa autoimune cronica da
pele, caracterizada, histopatologicamente, pela
formacédo de bolha acantolitica nas camadas superiores

Pénfigo foliaceo da epiderme e, imunologicamente, quando da

existéncia de autoanticorpos circulantes e depositados

nos espacos intercelulares da epiderme, responsaveis
pelas lesdes cutaneas.

Sindrome com ocorréncia em pacientes que possuem
linfoma, leucemia linfocitica ou outra neoplasia,
incluindo aqueles que possuem uma desordem

vesicobolhosa mucocutanea semelhante ao pénfigo, na
gual sdo vistas separacoes intra-epiteliais.

Pénfigo vegetante

Pénfigo eritematoso

Pénfigo
paraneoplasico

Fonte: Elaboracéo prépria a partir dos estudos de Maia et al.™

Nota-se que o acumulo de biofiime, causado pela dificuldade na

higienizacdo bucal em pacientes com pénfigo vulgar, ocasiona maior
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susceptibilidade ao desenvolvimento da doenca periodontal, tendo em vista
gue as ulceracBes intraorais decorrentes da doenca, estdo, geralmente,
associadas a queixa de dor intensa na cavidade bucal, comprometendo os

devidos cuidados®?.
3.1.2Penfigdide

O termo penfigbide foi introduzido por Lever, no ano de 1953, para
descrever uma patologia que se apresenta através de formacdo bolhosa,
causada pelo descolamento subepidérmico, com a finalidade de distingui-lo do
pénfigo'®. Sua predominancia é, no geral, em idosos, acima de 70 anos, mas
pode acometer individuos jovens™.

Histologicamente, no penfigdide, o0s autoanticorpos geram
desestabilizacdo de células da zona subjacente a membrana basal,
ocasionando um afastamento entre o0 epitélio e o tecido conjuntivo
subjacente'®. O aspecto clinico do penfigide consiste em bolhas polimérficas,
pruriginosas'® e generalizadas, podendo apresentar contetido claro ou
hemorragico, que podem ser precedidas de erupcao urticariforme. Além disso,
pode culminar no comprometimento da mucosa gengival, se comportando
como uma gengivite descamativa®°.

Geralmente, inicia-se como lesdo que gera prurido exacerbado,
consecutivamente, ocorre erupcdo generalizada e formacdo de bolhas™. As
lesbes provenientes do penfigéide podem levar a significativa alteracdo na
gualidade de vida do enfermo, pois podem levar a dor, disfagia e disfonia,
devido a dimensdo da ulceracdo. Além de mucosa oral e pele, as lesbes
também podem envolver a conjuntiva, nasofaringe, laringe e esbdfago. A
mucosa oral, seguida da ocular e da pele sdo as mais comumente afetadas™.
As lesdes de penfigdide geralmente deixam cicatrizes, com excecdo daquelas
na cavidade oral, podendo ter como consequéncia visdo prejudicada,

estenoses esofagicas, entre outros>.
3.2 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Por serem consideradas condi¢fes raras, no geral, pénfigo e penfigdide
possuem um diagnostico demorado, visto que sO6 costumam ser investigadas
guando persistem por semanas, mesmo apoOs inumeras terapias com

antibiéticos, antifingicos ou antivirais'’. O sinal de Nikolsky tem certa utilidade
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no diagnéstico de doencas que se manifestam através de vesiculas, ja que
nessa semiotécnica avalia-se a presenca de resisténcia epitelial ou se ocorre o
rompimento da vesicula, sugerindo comprometimento da adesao celular®**.

Entretanto, é importante mencionar que apenas o diagndstico clinico ndo

bY

é suficiente devido & semelhanca do pénfigo vulgar com o penfigbide’. A

7

técnica de bidpsia é considerada um método pratico e seguro para 0
diagnéstico tanto de pénfigo vulgar, quanto de penfigéide**®, tornando
bastante relevante essa abordagem, juntamente a analise histopatolégica’. A
vista disso, reconhecer suas caracteristicas imunolégicas e histopatoldgicas
especificas é de extrema importancia para um diagnéstico diferencial®’.

No caso do pénfigo vulgar, os pacientes apresentam lesfes orais em
forma de mudltiplas Ulceras e vesiculas, as quais se rompem posteriormente,
permanecendo como lesbes crdnicas dolorosas, precedendo o envolvimento
cutaneo. Mais da metade dos pacientes apresentam lesdes orais precedentes
as lesdes cutaneas®, por isso a abordagem odontolégica e o reconhecimento
das lesdes sdo tdo importantes para o diagnostico inicial. No que tange ao
penfigdide, clinicamente identificam-se bolhas tensas e pruriginosas, podendo
também apresentar placas e papulas pruriginosas, com posterior aparecimento
de bolhas sob essas lesdes, trazendo uma suspeita diagndstica®.

Para os achados histologicos é utilizada bidpsia da regiao perilesional ou
da pele integra, podendo ser complementado por imunofluorescéncia direta
e/ou indireta, sendo a Ultima menos frequente!'. Apesar das inovacdes
técnicas, os estudos de imunoprecipitacdo e histopatoldgicos ainda sdo os
mais comumente usados’.

Em relacdo ao diagndstico sorolégico, esse € realizado através da
imunofluorescéncia direta, a partir dos sistemas de ensaio de imunoabsorcao
enzimatica, como no exame por ensaio imunoenzimatico (ELISA). Este tipo tem
funcdo de caracterizar a especificidade dos autoanticorpos, quantificando seus
niveis séricos. A literatura evidencia que testes de imunofluorescéncia indireta
a partir do uso de substratos de 6rgdo também s&o uma alternativa®.

Os achados histopatologicos e imunoldgicos sao fundamentais para
confirmacdo do diagnostico. No que se refere ao penfigoide, a
imunofluorescéncia direta e indireta detecta os autoanticorpos IgG BP 180, dos
antigenos BP 2, e IgG BP 230, de antigenos BP 230, demonstrando, em sua

maioria, uma banda linear de imunorreacdo na membrana basal. A nivel
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histopatolégico, encontram-se bolhas subepidérmicas com infiltrado
inflamatério™.

Apesar da confirmacéo diagndstica ser obtida, na maioria das vezes, por
biépsia de pele normal e pele normal circundante (perilesional), h4 consenso
entre os autores®*”*!® de que nem sempre a biépsia consegue fechar se é

pénfigo ou penfigdide.
3.3 TRATAMENTO

Tratando-se de adoecimentos crénicos com grande repercussao na
gualidade de vida de pessoas acometidas, o tratamento preconizado deve visar
o bem-estar do paciente®. Assim, devolver a qualidade de vida e evitar
evolucao letal sdo as grandes metas do processo terapéutico’.

O atendimento multidisciplinar é muito importante, principalmente para
analisar a necessidade de terapia sistémica, até mesmo para potencializacéo
dos resultados. A avaliacdo e o planejamento médico sdo fundamentais e
recomenda-se a unido de nutricionista, psicélogo, educador fisico, todos que
possam melhorar a qualidade de vida e minimizar os sintomas da doenca e 0s
efeitos colaterais do medicamento®. No que tange o penfigéide, é de suma
importancia o acompanhamento com um oftalmologista.

Especificamente, o cirurgido-dentista deve ter como foco principal o
tratamento das lesdes orais provenientes, a preven¢do de doencas dentarias e
periodontais, bem como a manutencdo da higiene oral®. A avaliacdo
odontologica deve ser completa, incluindo anamnese, exames clinicos e
radiogréaficos, o que ajuda na identificacdo de focos infecciosos, como carie,
doencas periodontais e endodénticas®’.

A intervencao, no caso de doencas bolhosas, visa o controle da doenca
como consequéncia da reducéo da producdo de autoanticorpos e da resposta.
A selecao do tratamento baseia-se quanto a extensdo da area afetada pela
lesdo, a gravidade e a progressdo clinica’®. O tratamento, para lesdes
sintomaticas, € a base de terapéutica medicamentosa a ser instituida, podendo
ser baseado em corticosteroide tépico, quando as lesGes sao exclusivamente
bucais™*.

Em termos de mortalidade, as doencas bolhosas tiveram o numero de

Obitos diminuido significativamente, devido ao avango no tratamento a partir da
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corticoterapia. A morbidade também reduziu, a partir de tratamento com
imunossupressao.®

Para o pénfigo vulgar, apesar de grande evolugdo na sua etiopatogenia,
ndo ha padronizacdo de protocolos terapéuticos, especialmente para pacientes
em estagio mais avancados da doenca®®. Durante seu tratamento, deve ser
considerada a gravidade e cronicidade dessa doenca, devendo ser realizado
com o intuito de devolver a qualidade de vida ao paciente e evitar a sua
evolucao letal’.

Apés a introducdo dos corticosteroides, o prognéstico do pénfigo mudou
bastante, visto que anteriormente, a maioria dos pacientes evoluia a 6bito®.
Atualmente, a conduta terapéutica mais utilizada €& baseada no uso de
glicocorticoides™. Contudo, imunossupressores e terapias biolégicas, como
rituximabe e imunoglobulina intravenosa, também s&o utilizados™. A terapia
medicamentosa, geralmente, € feita com corticosteroide local e/ou sistémico,
sendo a prednisona o medicamento sistémico de escolha para iniciar o
tratamento™**?,

A reducdo gradativa da dose de corticoide, com base nos parametros
clinicos e soroldgicos da doenca e dos efeitos adversos do corticoide, sempre
estard presente na conducdo clinica a medida que o tratamento for
apresentando-se eficaz'. E possivel também intercalar a dose da medicacéo
na tentativa de diminuir o uso de corticoides, para evitar os efeitos colaterais.

A eficécia do tratamento é confirmada a partir do momento em que ha o
desaparecimento das lesGes, em conjunto com a auséncia de novas lesdes e
sinal negativo de Nikolsky. Laboratorialmente, ha diminuicdo do nivel sérico de
anticorpos’.

O tratamento do penfigéide visa deter o desenvolvimento de novas
lesbes e possibilitar a cicatrizacdo, além do controle do prurido. A primeira
escolha dos profissionais de salude quanto ao tratamento dessa patologia
também consiste na corticoterapia™®.

Os corticosteroides topicos de moderada a alta poténcia sdo 0s mais
utilizados em caso de baixo risco, que tém a patologia limitada a mucosa oral
com ou sem envolvimento cutdneo. Sua abordagem é conservadora, e podem
ser utilizados géis, pomadas ou elixires de corticosteroides™®. O uso de
corticoides topicos de alta poténcia fornece bons resultados, podendo ser até

superior as terapias sistémicas. O medicamento tépico de escolha é o
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clobetasol creme 0,05%*°. Para estado grave e de rapido progresso é preferivel
terapia sistémica®®.

Porém, devido ao acometimento maior de idosos por essa patologia, é
preciso de cuidado quanto a escolha da terapéutica, adaptando-se as
comorbidades do paciente’®. Em casos de contraindicaco de corticoides ou
em casos que eles ndo funcionaram bem isoladamente, é possivel a utilizacdo
de outras drogas imunossupressoras como azatioprina, micofenolato de
mofetil, ciclofosfamida e metotrexato™®. Quando os pacientes ndo respondem a
nenhum dos tratamentos citados, se faz necessario o uso de imunoglobulina
intravenosa ou rituximabe™®.

N&o se pode esquecer do tratamento multidisciplinar para o pénfigo e o
penfigéide que envolve a Atencdo Primaria a Saude (APS), tendo em vista a
ocorréncia de um primeiro contato dos pacientes com o sistema de saude, dos
quais os profissionais das equipes multiprofissionais se encontram e possuem
a capacidade adequada para a resolucdo de grande parte dos problemas de
saude da populacdo®”*. O pénfigo vulgar é uma doenca com risco de vida, por
iIsso 0 reconhecimento e tratamento precoce sdo fundamentalmente
necessarios para atingir um prognostico favoravel, por isso a equipe

multidisciplinar da APS deve estar atenta para este momento oportuno.
4.DISCUSSAO

Os estudos de Costa® e de Silva et al.” ddo caracteristicas do
funcionamento, incluindo os sintomas, de doencas autoimunes que podem ser
consideradas bolhosas.

Quanto & etiologia deste tipo de doenca, os estudos de Silva* e de
Freitas et al.” salientam seu carater multifatorial, explicitando que resultam da
producado de anticorpos com alvo antigénico, os queratinécitos da mucosa oral,
refletindo em distintas caracteristicas.

As manifestacdes clinicas das doencas sdo apresentadas pela maioria
dos produtos cientificos, sinalizando a formagéo de bolhas, que podem evoluir
para ulceracdes e resultar em dores e sangramento, conforme Freitas et al.’,

Santos et al.8, Silva et al.® e Roma et al.’’. Tais autores®>'’

concordam que
essas lesdes ocasionadas por acometimento de pénfigo ou de penfigoide
podem trazer acentuada dor, bem como, sangramento, em razdo da formacao

das fendas intraepiteliais ou subepiteliais.
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11
.

As referidas patologias, de acordo com Carvalho et al.”", e Buonavoglia

|-l7

et al.”", podem trazer desconforto para a vida do acometido, pois as ulceracdes

gue resultam das bolhas se tornam portas para infec¢cdes oportunistas. Além

disso, diversos estudos’%*?

concordam que a sintomatologia dolorosa gera
disfagia e disfonia. A gravidade dessas lesfes evidencia a importancia de um
diagnéstico preciso.

Adentrando as especificidades de cada uma das doencas autoimunes
bolhosas, o pénfigo € bem definido pela literatura cientifica a partir de suas
caracteristicas, tipos, sintomas e implicacbes na qualidade de vida dos
individuos. Os estudos de Silva et al.’ e de Carvalho et al.** definem o
acometimento, citando a dificuldade de identificar o mecanismo que a
desencadeia.

12
l.

Conforme Rodrigues et al.™, foi possivel perceber que o grupo

populacional que desenvolve em maior niUmero a doenga € o de adultos de 40

a 70 anos, sem distincéo entre homens e mulheres. Os artigos de Roma et al.*

e de Maia et al.®®

deram destaque a evolucdo dos sintomas, desde a formacéao
de bolhas na cavidade oral a possibilidade de 6bito do paciente.

Foi possivel saber sobre os cinco principais tipos de pénfigo, com
destaque para o vulgar, o mais comum com grande relevancia na pratica

odontolégica, conforme o estudo de Maia et al.™ .22,

. O artigo de Rodrigues et a
ao citar este tipo de pénfigo, sinalizou a dificuldade de higienizacdo bucal,
podendo ocasionar o desenvolvimento de doenga periodontal.

Também ficou clara a cronicidade do problema, que afeta
significativamente a qualidade de vida das pessoas acometidas, como

esclarecem Maia et al.®.

Assim, fica evidente que se trata de uma
manifestacdo clinica grave e crbnica que interfere diretamente na qualidade
de vida do sujeito, sendo importante devolver o bem-estar através do processo
terapéutico.

Com relacdo ao penfigbide, Miyamoto et al.** sinalizam que o termo
emergiu para diferenciar o acometimento do pénfigo. Quanto a histopatologia,

10
l.

Roma et a citam a desestabilizacdo de células da zona subjacente a

membrana basal. Referente aos aspectos clinicos, Silva et al.’, Roma et al.'°,

Martiniano et al.*® e Borelli et al.™® mencionam a gravidade das lesdes que
afetam as gengivas com bolhas polimorficas, pruriginosas e generalizadas,

incluindo apresentacdes com aspecto hemorragico. A doenca também tem
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grave impacto na qualidade de vida de pessoas acometidas, devido a dor e a
possibilidade de disfagia, conforme Roma et al.°.

Quanto ao diagndstico, as caracteristicas clinicas sdo o primeiro passo
para reconhecer de qual doencga autoimune bolhosa se trata, sendo o sinal de

1.1 e Maia et al.®.

Nikolsky de grande relevancia, como salientam Carvalho et a
No caso do pénfigo vulgar, Silva et al.® reconhecem que as lesdes orais se
rompem ao longo do tempo, mas permanecem como lesdes cronicas e
dolorosas. Para o penfigéide, os achados do diagndstico clinico evidenciam
placas eritematosas e prurido, e depois 0 aparecimento de bolhas, conforme
Martiniano et al.*®.

Porém, os produtos cientificos selecionados sao bem claros com relacéo
a importancia de analises mais aprofundadas, correlacionando os achados
clinicos com os histopatolégicos, mediante biopsia de material da cavidade
oral, como esclarecem Freitas et al.’, Rodrigues et al."?, Buonavoglia et al.}” e
Carey et al.’®.

Para sorologia, ha a possibilidade de wusar técnicas de
imunofluorescéncia direta ou indireta, sendo a primeira a mais utilizada,

11
.=,

conforme Carvalho et a Especificamente no penfigbide, ha a deteccéo

sorolégica de IgG BP 180 e IgG BP 230 e histopatologica de bolhas
subepidérmicas com infiltrado inflamatério, mediante achados de Borelli et al.™.

Tratando-se de um adoecimento cronico com grandes impactos na
qualidade de vida de individuos acometidos, como propdem Van et al.® e
Freitas et al.”, o tratamento é algo essencial. A literatura especifica o papel do
cirurgido-dentista, dentre outros da equipe multiprofissional para um cuidado
integrado. Este profissional deve estar empenhado em prevenir outros
adoecimentos na cavidade oral, tratar lesbes existentes, prevenir novas e
incentivar a higiene oral, com expde Silva®. Buonavoglia et al.'’ salientam
também a importancia de uma avaliacdo completa por este profissional-chave
na deteccao e tratamento das doencas autoimunes bolhosas.

No geral, pode-se perceber que a corticoterapia tem grande relevancia
para os tratamentos, devendo-se considerar especificidades do adoecimento
para escolher modos de uso, medicamento, quantidade e outros detalhes, a
depender da extensdo da area afetada pela lesdo, a gravidade e a progresséo
clinica, como definem Roma et al.’. Para os casos em que o corticoide nédo é

15
l.

adequado, Borelli et al.™ citam outras drogas imunossupressoras indicadas
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para o tratamento. Martiniano et al.*°

também fazem indicacfes para quando as
terapéuticas escolhidas néo funcionam: uso de imunoglobulina intravenosa ou
rituximabe.

Assim, fica claro que é de grande importancia para qualquer profissional
gue atua na area da saude, sobretudo para o dentista-cirurgido, saber as
caracteristicas do pénfigo vulgar e do penfigdide, ja que sdo patologias
extremamente semelhantes em sua sintomatologia clinica. O conhecimento
dessas patologias é crucial para um diagndstico preciso e, consequentemente,
para uma intervengao precoce e correta.

Assim, é possivel perceber como a literatura cientifica favorece o
conhecimento sobre esses tipos de doencas, mesmo porque, na grande
maioria das vezes, a cavidade bucal € o primeiro lugar a manifestar as

doencas.

5. CONSIDERACOES FINAIS

O conhecimento das caracteristicas do pénfigo, principalmente o pénfigo
vulgar, e penfigdide se torna extremamente relevante para o profissional
dentista, visto que auxilia na precisdo do diagnostico dessas doencgas, quando
acometem a mucosa oral. Observar as lesfes, clinicamente, quanto a sua
profundidade, localidade e forma é crucial para o fechamento do diagnéstico.
Contudo, na existéncia de sinais e sintomas similares, a biopsia €
indispensavel, podendo ser associada a outras técnicas soroldgicas e

histologicas para um diagnéstico assertivo.
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ANEXO A - DIRETRIZES PARA AUTORES

INSTRUCOES GERAIS

1. O manuscrito devera ser escrito em idioma portugués, de forma clara,
concisa e objetiva.
2. O texto devera ter composicdo eletrdbnica no programa Word for

Windows (extensdo doc.), usando-se fonte Arial, tamanho 12, folha tamanho
A4, espaco 1,5 e margens laterais direita e esquerda de 3 cm e superior e
inferior de 2 cm, perfazendo um maximo de 15 paginas, excluindo referéncias,
tabelas e figuras.

3. O numero de tabelas e figuras ndo deve exceder o total de seis
(exemplo: duas tabelas e quatro figuras).

4, As unidades de medida devem seguir o Sistema Internacional de
Medidas.

5. Todas as abreviaturas devem ser escritas por extenso na primeira
citacao.

6. Na primeira citagdo de marcas comerciais deve-se escrever o nome do

fabricante e o local de fabricacdo entre parénteses (cidade, estado, pais).
ESTRUTURA DO MANUSCRITO

1. Pagina de rosto

1.1  Titulo: escrito no idioma portugués e inglés.

1.2 Autor(es): Nome completo, titulacdo, atividade principal (professor
assistente, adjunto, titular; estudante de graduagdo, poés-graduacao,
especializacdo), afiliacdo (instituicAo de origem ou clinica particular,
departamento, cidade, estado e pais) e e-mail. O limite do nimero de autores é
seis, exceto em casos de estudo multicéntrico ou similar.

1.3  Autor para correspondéncia: nome, endereco postal e eletronico (e-mail)
e telefone.

1.4  Conflito de interesses: Caso exista alguma relagdo entre os autores e
qgualquer entidade publica ou privada que possa gerar conflito de interesses,
esta possibilidade deve ser informada.

Observacdo: A pagina de rosto sera removida do arquivo enviado aos
avaliadores.

2. Resumo estruturado e palavras-chave (nos idiomas portugués e inglés)
2.1  Resumo: minimo de 200 palavras e maximo de 250 palavras, em idioma
portugués e inglés (Abstract).

O resumo deve ser estruturado nas seguintes divisoes:

- Artigo original: Objetivo, Metodologia, Resultados e Conclusdo (No Abstract:
Purpose, Methods, Results, Conclusions).

- Relato de caso: Objetivo, Descricdo do caso, Conclusdo (No Abstract:
Purpose, Case description, Conclusions).

- Reviséo de literatura: a forma estruturada do artigo original pode ser seguida,
mas néo é obrigatoria.

2.2 Palavras-chave (em inglés: Key words): maximo de seis palavras-chave,
preferentemente da lista de Descritores em Ciéncias da Saude (DeCS) ou do
Index Medicus.

3. Texto

3.1 Artigo original de pesquisa: deve apresentar as seguintes divisfes:
Introducéo, Metodologia (ou Casuistica), Resultados, Discusséo e Concluséao.

- Introducao: deve ser objetiva e apresentar o problema, justificar o trabalho e
fornecer dados da literatura pertinentes ao estudo. Ao final deve apresentar
o(s) objetivo(s) e/ou hipbtese(s) do trabalho.



- Metodologia (ou Casuistica): deve descrever em sequéncia logica a
populacdo/amostra ou espécimes, as variaveis e os procedimentos do estudo
com detalhamento suficiente para sua replicagdo. Métodos ja publicados e
consagrados na literatura devem ser brevemente descritos e a referéncia
original deve ser citada. Caso o estudo tenha andlise estatistica, esta deve ser
descrita ao final da secéo.

Todo trabalho de pesquisa que envolva estudo com seres humanos devera
citar no inicio desta secdo que o protocolo de pesquisa foi aprovado pela
comissdo de ética da instituicdo de acordo com 0s requisitos nacionais e
internacionais, como a Declaragédo de Helsinki.

O numero de registro do projeto de pesquisa na Plataforma Brasil/Ministério da
Saude ou o documento de aprovacdo de Comissdo de Etica equivalente
internacionalmente deve ser enviado (CAAE) como arquivo suplementar na
submissao on-line (obrigatério). Trabalhos com animais devem ter sido
conduzidos de acordo com recomendacgdes éticas para experimentacdo em
animais com aprovagdao de uma comissdo de pesquisa apropriada e o
documento pertinente deve ser enviado como arquivo suplementar.

- Resultados: devem ser escritos no texto de forma direta, sem interpretacao
subjetiva. Os resultados apresentados em tabelas e figuras ndo devem ser
repetidos no texto.

- Discusséo: deve apresentar a interpretacao dos resultados e o contraste com
a literatura, o relato de inconsisténcias e limitagbes e sugestbes para futuros
estudos, bem como a aplicacdo pratica e/ou relevancia dos resultados. As
inferéncias, deducdes e conclusdes devem ser limitadas aos achados do
estudo (generalizacdo conservadora).

- Conclusdes: devem ser apoiadas pelos objetivos e resultados.

3.2 Relatos de caso: Devem ser divididos em: Introducdo, Descricdo do(s)
Caso(s) e Discussao.

4, Agradecimentos: Devem ser breves e objetivos, a pessoas ou
instituicdbes que contribuiram significativamente para o estudo, mas que nao
tenham preenchido os critérios de autoria. O apoio financeiro de organizacéo
de apoio de fomento e 0 niumero do processo devem ser mencionados nesta
secdo. Pode ser mencionada a apresentacdo do trabalho em eventos
cientificos.

5. Referéncias: Deverao respeitar as hormas do International Committee of
Medical Journals Editors (Vancouver Group), disponivel no seguinte endereco
eletrénico: http://www.nlm.nih.gov/bsd/uniform_requirements.html.

a. As referéncias devem ser numeradas por ordem de aparecimento no
texto e citadas entre parénteses: (1), (3,5,8), (10-15).
b. Em citacdes diretas no texto, para artigos com dois autores citam-se 0s

dois nomes. Ex: "De acordo com Santos e Silva (1)...". Para artigos com trés ou
mais autores, cita-se 0 primeiro autor seguido de "et al.". Ex: "Silva et al. (2)
observaram...".

C. Citar, no maximo, 25 referéncias para artigos de pesquisa, 15 para relato
de caso e 50 para revisédo de literatura.
d. A lista de referéncias deve ser escrita em espaco 1,5, em sequéncia

numérica. A referéncia devera ser completa, incluindo o nome de todos os
autores (até seis), seguido de “et al.”.

e. As abreviaturas dos titulos dos periodicos internacionais citados deveréo
estar de acordo com o Index Medicus/ MEDLINE e para os titulos nacionais
com LILACS e BBO.



f. O estilo e pontuacédo das referéncias devem seguir o formato indicado
abaixo

Artigos em periodicos:

Wenzel A, Fejerskov O. Validity of diagnosis of questionable caries lesions in
occlusal surfaces of extracted third molars. Caries Res 1992;26:188-93.
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arébicos na ordem de citagdo no texto (exemplo: Tabela 1, Tabela 2, etc) e
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contrastem com o fundo.



C. Partes separadas de uma mesma figura devem ser legendadas com A,
B, C, etc. Figuras simples e grupos de figuras ndo devem exceder,
respectivamente, 8 cm e 16 cm de largura.

d. As fotografias clinicas ndo devem permitir a identificacdo do paciente.
Caso exista a possibilidade de identificacdo, é obrigatério o envio de
documento escrito fornecendo consentimento livre e esclarecido para a
publicagao.

e. Figuras reproduzidas de outras fontes ja publicadas devem indicar esta
condicdo na legenda, e devem ser acompanhadas por uma carta de permisséo
do detentor dos direitos.

f. OS CASOS OMISSOS OU ESPECIAIS SERAO RESOLVIDOS PELO
CORPO EDITORIAL



ANEXO B - ARTIGOS REFERENCIADOS

Os artigos referenciados serdo enviados por e-mail.



