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RESUMO

O penfigbide das membranas mucosas é uma doenca vesicobolhosa
autoimune e de carater crbnico que € causada pelo direcionamento de
autoanticorpos  contra componentes da membrana basal. Acomete
predominantemente idosos e tem predilecdo pelo sexo feminino. As lesdes iniciais
surgem frequentemente na mucosa oral na forma de vesiculas ou bolhas que se
rompem com facilidade, dando origem as ulceracdes. Neste trabalho descrevemos
um relato de caso de um paciente do sexo masculino diagnosticado com penfigoide
das membranas mucosas com envolvimento das mucosas oral, ocular, nasal, e
também da pele. Antes do diagndstico o paciente foi submetido a colocacao de 4
implantes mandibulares, apesar das lesdes presentes em mucosa oral. Passados 4
meses do diagndstico, o paciente apresentou sinais que indicavam o
desenvolvimento da doenca também na mucosa ocular. Além de destacar as
caracteristicas clinicas da doenc¢a, manejo e evolucéo, este trabalho tem o objetivo
de enfatizar a importancia do diagnostico precoce e do acompanhamento
multidisciplinar a fim de controlar ou interromper a progressao da doenca e suas

consequentes complicagdes.

Palavras-chave: Penfigoide benigno da membrana mucosa. Implantes dentarios.

Equipe de assisténcia multidisciplinar.



ABSTRACT

Mucous membrane pemphigoid is a chronic, autoimmune, vesiculobullous
disease caused by antibodies targeting components of the basal membrane. The
disease predominantly affects the elderly and has a predilection for the female sex.
Lesions in the early stages frequently appear in the oral mucosa in the form of
vesicles or blisters that easily rupture, giving rise to ulceration. This work describes a
case report of a male patient diagnosed with mucous membrane pemphigoid
encompassing the oral, ocular, and nasal mucous membranes, and also the skin.
Before diagnosis, the patient underwent an implant placement procedure involving 4
mandibular implants, despite the lesions presents in the oral mucosa. Four months
after the diagnosis, the patient presented signs that also indicated development of
the disease in the ocular mucosa. Besides highlighting the clinical characteristics,
management and evolution of the disease, this paper aims to emphasize the
importance of early diagnosis and the multidisciplinary approach in order to control or
stop the progression of the disease and its consequent effects.

Key words: Benign mucous membrane. Dental implants. Multidisciplinary care team.
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1 INTRODUCAO

O penfigéide das membranas mucosas (PMM) é uma doenca autoimune
vesicobolhosa que acomete geralmente a populacdo idosa e tem predilecdo pelo
sexo feminino (Xu et al., 2013; Rashid et al., 2021). A mucosa oral é afetada na
maior parte dos casos, sendo muitas vezes o sitio onde as lesdes surgem
inicialmente. Porém ndo € a Unica, outras mucosas também podem ser envolvidas
pela doenca, como a mucosa ocular e nasal, e embora ndo muito comum, 0O

envolvimento cutaneo também pode ocorrer (Xu et al., 2013).

Devido a mecanismos desencadeadores ainda desconhecidos,
autoanticorpos sao direcionados contra componentes da membrana basal, e a
consequéncia é o enfraquecimento da adeséo celular e formacdo de uma fenda
subepitelial (Chan et al., 2002). Clinicamente, surgem bolhas e/ou vesiculas que
rapidamente se rompem deixando &areas de ulceracdes persistentes e geralmente
dolorosas. Na mucosa ocular, as lesfes iniciais se assemelham ao quadro de

conjuntivite, podendo piorar gradativamente levando a cegueira (Taurone et al.,
2019).

O tratamento da condicdo depende da gravidade, local e velocidade de
progressdo da doenca, mas de forma geral é feito com medicamentos tépicos e/ou
sistémicos. Como diferentes mucosas podem ser acometidas, 0 manejo requer a
participacdo de uma equipe multidisciplinar a fim de evitar que a progressdo da
doencga sem tratamento acarrete em perda de fungéo dos tecidos acometidos (Patel,
2020; Schmidt et al., 2021).

O cirurgido-dentista €, muitas vezes, o primeiro profissional da saude a ter
contato com pacientes sem diagnostico de PMM e com lesdes ativas em mucosa
oral, por isso, é importante que saiba reconhecer e diagnosticar essa condi¢cdo para
gque O paciente possa ser tratado e assistido por outros profissionais, evitando

importantes complicacées que a doenca pode vir a causar (Buajeeb et al., 2022).
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2 REVISAO DA LITERATURA

2.1. Etiopatogenia e epidemiologia

O penfigdide das membranas mucosas (PMM) é uma doenca
vesicobolhosa, autoimune e de carater crénico que acomete predominantemente as
membranas mucosas, e excepcionalmente a pele (Chan et al.,, 2002; Xu et al.,
2013). Ainda hoje, os mecanismos desencadeadores da doenca nao estdo bem
definidos (Kamaguchi et al., 2019; Rashid et al., 2021). Entretanto, ha alguns
trabalhos que citam o desenvolvimento da doenca em decorréncia da suscetibilidade
genética e ao uso de varios medicamentos, tais como antiglicémicos e diuréticos
(HUbner et al., 2018; Tanaka e Ishii, 2019)

A etiopatogenia do PMM se da pela acdo de autoanticorpos que se
direcionam contra as proteinas do hemidesmossomos, estruturas responsaveis pela
ligacdo das células epiteliais com a lamina basal. Varios autoantigenos ja foram
identificados, dentre eles, alguns sdo bem conhecidos: BP180, BP 230, colageno
tipo VII, laminina 332, laminina-6 e subunidades de integrinas a6 e 4 (Xu et al.,
2013). Autoanticorpos circulantes séo dirigidos contra essas estruturas presentes na
membrana basal, fazendo com que a adesao entre as células da camada basal e a
membrana basal seja fragilizada e, desse modo, ocorre a formacédo de uma fenda
subepitelial (Chan et al., 2002).

PMM é uma doenca que afeta geralmente a populacdo idosa e tem
predilecdo pelo sexo feminino. A idade média dos pacientes acometidos é de 60 a
80 anos, podendo as mulheres ser até 2 vezes mais afetadas do que os homens (Xu
et al., 2013; Santi et al., 2019; Rashid et al., 2021). No entanto, embora haja poucos
casos documentados, a doencga pode ocasionalmente afetar adultos jovens e até

mesmo a populacao infantil (Kharfi et al., 2010).

A mucosa predominantemente afetada € a oral, seguida pela mucosa
ocular (Chan, 2001). De acordo com Santi et al. (2019), o PMM afeta a mucosa oral
em cerca de 85% dos casos, em 65% a mucosa ocular, 20-40% a mucosa nasal,
20% regido anogenital e faringea e 5-15% a laringe e es6fago. Qian e colaboradores
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em 2021 demonstraram que de 133 pacientes com PMM, 89% dos pacientes eram

acometidos por lesbes em mucosa oral, e 43% em mucosa ocular.

Cerca de 60% dos pacientes com diagnéstico de PMM possuem
envolvimento ocular, e aqueles que ndo tém comprometimento dos olhos, tém
aproximadamente 5% de chances de desenvolver lesbes em mucosa ocular nos 5
anos subsequentes ao diagndstico. Além disso, os pacientes podem desenvolver
lesGes em mucosa ocular a medida que se tornam mais velhos. Por isso, a média de
idade dos pacientes com PMM ocular dentro da literatura é geralmente maior,
quando comparado com pacientes sem envolvimento deste sitio (Thorne et al.,
2004).

. Embora a literatura descreva lesdes cutaneas como algo incomum, um
estudo recente indica que 71% dos pacientes podem apresentar envolvimento da
pele (Qian et al., 2021). Além de afetar diferentes mucosas, PMM também pode
envolver varias mucosas concomitantemente (Chan, 2001). No estudo de Thorne et
al. (2004), 82% dos pacientes apresentavam lesfes envolvendo outros sitios

simultaneamente.

Geralmente a mucosa oral é o sitio em que as manifestacdes iniciais do
PMM ocorrem. A gengiva é a regido envolvida na maior parte dos casos, seguido
pela mucosa jugal, palato e mucosa alveolar (Hayakawa et al., 2014; Buajeeb et al.,
2022). Quando as lesbes ocorrem na gengiva, o quadro € denominado de gengivite
descamativa, contudo, ndo é uma manifestacdo exclusiva de pacientes com PMM,
pois € um quadro comumente observado em outras patologias, tais como no pénfigo
vulgar e liqguen plano (Lo Russo et al.,, 2008; Saccucci et al., 2018). Além de
acometer diferentes regibes da cavidade oral isoladamente, as lesdes também
podem estar presentes de forma generalizada, envolvendo varias regides da mucosa

oral simultaneamente (Buajeeb et al., 2022).

2.2. Caracteristicas clinicas

De forma geral, o direcionamento de autoanticorpos contra componentes

da membrana basal acarreta no surgimento de vesiculas ou bolhas nas mucosas
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acometidas. A apresentacdo clinica pode variar conforme o sitio acometido. Na
mucosa oral, as bolhas ou vesiculas raramente s&o vistas, uma vez que por serem
frageis sdo facilmente rompidas, deixando no local areas de ulceracdes, eritema e
sangramento (Bertram et al., 2009; Xu et al., 2013; Rashid et al., 2019). Quando a
mucosa sofre pressao ou leséo direta, pode-se desenvolver descamacéo, ulceracéo
ou bolhas, que séo conhecidos como sinal de Nikolsky. O sinal de Nikolsky pode ou
nao estar presente e quando presente nao indica diagnéstico de PMM, uma vez que
esta caracteristica pode estar presente em outras patologias (Capocasale et al.,
2018; Rashid et al., 2019).

Em mucosa ocular, as caracteristicas clinicas iniciais sdo semelhantes a
de uma conjuntivite, com areas de hiperemia, eritema e lacrimejamento. O paciente
também pode relatar fotofobia, sensacdo de corpo estranho e queimacdo. Em
quadros mais avancados apés inUmeros eventos de ulceracbes e de cicatrizacao,
podem ocorrer aderéncias entre a membrana conjuntiva e a parte interna da
palpebra, conhecida como simbléfaro. Sem intervencdo e com a evolucdo da
doenca, pode surgir o entropio, cenario no qual a palpebra fica voltada para o globo
ocular, fazendo com que os cilios fiquem em contato com a conjuntiva (triquiase). A
perpetuacdo do processo pode levar a obstrucdo da glandula lacrimal, com
diminuicdo do fluido ocular e consequente depdsito de queratina que pode levar o

paciente a cegueira (Xu et al., 2013; Taurone et al., 2019; Rashid et al., 2019).

Na orofaringe, laringe, es6fago e mucosa genital também ocorrem o
aparecimento de bolhas, ulceracdes, areas eritematosas, sangramento e fibrose,
acompanhadas de complicacdes especificas por local (Xu et al., 2013; Rashid et al.,
2019). O envolvimento cutaneo quando ocorre geralmente se manifesta na face,
pescoco, tronco, membros e axilas. As lesdes cutaneas sdo caracterizadas pela
presenca de placas eritematosas precedidas por bolhas, e posteriores cicatrizes.
Quando presente no couro cabeludo pode causar alopecia cicatricial (Xu et al.,
2013). A presenca de cicatrizes nas mucosas afetadas é uma caracteristica
marcante do PMM, contudo, esse processo ndo é comum de ocorrer na mucosa oral
(Chan et al., 2002).



13

2.3 Diagnostico

O diagnostico de PMM pode ser realizado com base em exames
imunologicos e histopatoldgicos, juntamente com achados clinicos (Kamaguchi e
Iwata, 2019). De acordo com uma revisdo europeia recente, sobre o diagnostico e
manejo do PMM, a imunofluorescéncia direta € o principal exame imunoldgico,
assim, é recomendado que todos pacientes com suspeita da doenca sejam

submetidos ao teste para um diagndstico preciso (Schmidt et al., 2021).

A imunofluorescéncia direta, realizada através de uma amostra tecidual
do paciente, evidencia a deposi¢cdo dos imunorreagentes, principalmente 1gG, IgA e
proteinas do complemento C3 de forma linear na membrana basal, local onde os
autoantigenos sédo encontrados (Chan et al., 2002; Santi et al., 2019). Este padréo
de disposicéo distingue o PMM de outras doencas, como por exemplo, o pénfigo e
liguen plano, e € essencial para o diagnostico (Xu et al., 2013; Kamaguchi et al.,
2018; Santi et al.,, 2019). Contudo, podem n&o diferenciar PMM de outras
dermatoses subepiteliais, tal como o penfigdide bolhoso. Para que essa
diferenciacdo ocorra, pode-se lancar mao de outros testes imunopatolégicos mais
especializados, ou a diferenciacdo pode ser feita através da juncao das
caracteristicas clinicas das lesdes, com os exames histopatolégicos disponiveis (Xu
et al., 2013).

A imunofluorescéncia indireta, feita com o soro do paciente, também pode
ser um aliado no diagnéstico de PMM, e é utilizada para detectar imunoreagentes
circulantes. Contudo, no PMM a quantidade de anticorpos circulantes detectaveis é
geralmente baixa, e, além disso, a diversidade dos autoantigenos presentes &
grande, dificultando o diagndstico por meio desta técnica (Kamaguchi e Iwata, 2019;
Schmidt et al., 2021). A técnica de imunosorologia com melhores resultados clinicos
para diagnostico de doencas bolhosas autoimune € a denominada Salt-Split
(Arbache et al., 2014). Essa também consegue discriminar os subtipos de
penfigbides (Rashid et al., 2019).

A microscopia convencional também é um exame utilizado para o
diagnéstico de PMM e muito utilizado convencionalmente. O exame é feito por

coloracdo de hematoxilina-eosina através de bidpsia incisional das areas
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perilesionais da mucosa oral do paciente (Kamaguchi et al., 2018; Schmidt et al.,
2021). Além de evidenciar a separacao das células basais com o tecido conjuntivo
subjacente, a histopatologia também exibe, quando presente, infiltrado inflamatorio

com eosindfilos, linfocitos, neutréfilos e outras células (Schmidt et al., 2021).

Para realizar os exames diagnosticos, com excecdo do soroldgico, €
necessario que bidpsias sejam efetuadas. A localizacdo cirargica escolhida depende
do quadro clinico do paciente acometido. Cada regido tem uma recomendacao
especifica (Chan et al., 2002; Xu et al., 2013; Schmidt et al., 2021). Em alguns
casos, 0s exames feitos a partir da primeira bidpsia coletada ndo confirmam o
diagndstico da doenca, por isso, € recomendado que novas coletas de tecidos sejam
feitas repetidamente, mas de locais diferentes, pois assim a sensibilidade da
imunofluorescéncia é maior (Schmidt et al.,, 2021). Um estudo realizado por
Shimanovich et al. (2018) constatou que 95% dos casos tiveram seu diagnéstico de
PMM confirmado apés biopsias repetidas.

2.4. Tratamento e progndstico

Por se tratar de uma doenca autoimune, o tratamento objetiva aliviar os
sintomas, controlar ou interromper a progressdo da doenca e prevenir as
complicagbes decorrente da inflamacdo e cicatrizacdo (Georgoudis et al., 2019;
Branisteanu et al., 2020; Schmidt et al., 2021). Os achados clinicos de pacientes
com PMM apresenta grande variabilidade, assim, a escolha da terapia
medicamentosa € baseada no local das lesdes, gravidade do quadro clinico e

velocidade de progressdo da doenca (Chan et al., 2002).

Para o manejo de casos leves, considerados aqueles em que as lesdes
envolvam mucosa oral e/ou pele, a aplicagdo de corticosteroides topicos é
considerado um tratamento de primeira linha (Patel et al., 2020). Os agentes topicos
podem ser associados aos antifungicos no intuito de evitar infec¢cdes secundarias
por Candida spp, uma complicacdo da corticoterapia tdpica continua e prolongada
(Buajeeb et al.,, 2022). Além do uso topico, os corticéides também podem ser
empregados de forma sistémica inicialmente (Schmidt et al., 2021). Os agentes
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topicos sdo igualmente empregados como adjuvante no tratamento de casos mais

graves (Santi et al., 2019).

Para o manejo de casos graves, ou seja, aqueles que acometem mucosas
ocular, nasofaringe, laringea, es6fago e mucosa genital, € necessario a associacao
de agentes terapéuticos sistémicos (Santi et al., 2019; Schmidt et al., 2021). Em uma
revisdo da literatura recente, no qual varios consensos publicados foram analisados,
0s autores concluiram que todos os trabalhos atuais concordam com esse tipo de
abordagem combinada (Patel et al., 2020). Os medicamentos empregados podem
ser corticoides, antibiéticos, imunossupressores e/ou imunomoduladores. A
terapéutica medicamentosa € individualizada e a posologia deve ser reavaliada
frequentemente, pois deve ser ajustada de acordo com a evolucdo individual de

cada paciente (Chan et al., 2002).

O manejo dos pacientes requer uma equipe multidisciplinar, envolvendo
especialista de diferentes areas, como oftalmologistas, dermatologistas,
otorrinolaringologistas, dentistas, gastroenterologistas, ginecologistas e urologistas
(Santi et al., 2019; Patel et al., 2020; Schmidt et al., 2021). Contudo, Schmidt et al.
(2021), recomenda que a terapia sistémica seja gerenciada por um Unico médico
especialista e que as demais areas contribuam com o manejo do paciente,

principalmente em relagéo ao controle das complicagdes locais.

As complicacBes tém significativa influéncia na qualidade de vida dos
individuos (Rashid et al., 2019). Além dos efeitos colaterais provocados pelas
medicacOes, as lesbes em si podem provocar complicacdes sérias, algumas com
risco de vida. Conforme descreve Rashid et al. (2021), lesdes no esdfago podem
levar & dificuldade de alimentacdo e possuem risco de vida importante em
decorréncia dos processos de cicatrizagdo avangados. A obstrucdo da laringe torna-
se igualmente um risco para a vida do paciente acometido (Xu et al., 2013). Lesdes
orais podem levar a desnutricdo pelo incbmodo causado durante a mastigacéo, a
higienizacdo da cavidade oral torna-se dolorosa, podendo acarretar no surgimento
da doenca periodontal e consequente perda futura de elementos dentarios (Rashid
et al., 2021). LesbGes oculares podem progredir levando o paciente a cegueira.
Apesar do tratamento meédico, lesdes de alto risco estdo relacionadas a um

prognéstico ruim, por outro lado, lesdes de menor gravidade tem um bom
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prognostico, pois diferente das lesdes de maior gravidade, respondem bem a terapia
medicamentosa (Xu et al., 2013; Santi et al., 2019).

Como dito, a mucosa oral € muitas vezes o primeiro sitio onde as lesGes
do PMM se manifestam (Chan, 2001). Assim, o cirurgido-dentista pode ser o
primeiro profissional a se deparar com o quadro. Deste modo, é importante que 0s
dentistas saibam identificar essa condi¢cdo, para que assim, complicagcbes mais
significativas possam ser evitadas ao encaminhar o paciente para avaliacdo
multidisciplinar precoce, mesmo que nao haja lesdes aparentes em outras mucosas
(Buajeeb et al., 2022).
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3 PROPOSICAO

O objetivo deste trabalho foi relatar um caso clinico de penfigdide das
membranas mucosas com envolvimento oral, nasal, ocular e cutéaneo, apresentando
a histéria da doenca, suas caracteristicas clinicas, histopatoldgicas, conduta

terapéutica, e a importancia do diagnostico e acompanhamento multidisciplinar.
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4 RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 69 anos, leucoderma, foi encaminhado ao
ambulatério de diagnéstico oral (Orocentro) da Faculdade de Odontologia de
Piracicaba (FOP/UNICAMP) para avaliacdo de prurido na faringe e mdultiplas aftas

assintomaticas na mucosa oral presentes ha aproximadamente seis meses.

Na anamnese, 0 paciente afirmou estar sob tratamento medicamentoso
h& cerca de 14 anos para o controle dos niveis de colesterol, acido Urico e também
por apresentar hipertensdo arterial sistémica. Ademais, tem histérico de trés
cirurgias de revascularizacdo do miocéardio, é ex-tabagista ha 14 anos (20

cigarros/dia por 30 anos) e etilista hd 40 anos, consumindo cerveja todos os dias.

Ao exame clinico extraoral, observou-se lesdes cutédneas arroxeadas,
localizadas no antebraco direito e ulceracfes mucosa nasal e em asas do nariz

bilateralmente (Figuras 1).

Figura 1 - Imagem clinica das lesdes ulceradas encontradas em asa do nariz bilateralmente.
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A avaliacdo intraoral revelou a existéncia de mdultiplas lesdes ulceradas e
eritematosas, cobertas por pseudomembrana. As lesdes estavam localizadas na
regido posterior do palato duro, estendendo-se para o palato mole e rebordo alveolar
superior e inferior. As lesbes eram bem delimitadas, e de tamanhos variados, no
entanto, aquela encontrada no palato mole era a mais extensa, medindo cerca de
3x3 cm (Figuras 2, 3 e 4). Em todas as regides acometidas pelas lesdes, o paciente
negava dor e ndo apresentou sinal de Nikolsky. Adicionalmente, o paciente fazia uso

de protese total superior.

Figura 2 - Imagem clinica inicial das multiplas lesdes ulceradas com pseudomembrana
encontradas em rebordo alveolar superior anterior, palato duro e palato mole.
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Figura 3 - Destaque para a area de ulceracdo em palato mole exibindo grande area de
pseudomembrana rodeado por eritema.

Figura 4 - Rebordo alveolar inferior com areas de Ulceras discretas e dentes com
gualidade ruim de higiene dental.

A conduta clinica adotada foi a prescri¢cdo de prednisona 20 mg, 1 vez ao

dia, por 7 dias para melhora clinica e entdo escolha da melhor area de bidpsia
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incisional em préxima consulta. Entretanto, devido a pandemia da COVID-19, o
paciente retornou ap6s 1 ano exibindo lesdes sintométicas envolvendo mucosa jugal
bilateralmente, palato duro e mole, regido vestibular do rebordo alveolar superior e
regido lingual do rebordo alveolar inferior (Figuras 5 e 6). Além disso, o paciente
apresentava 4 implantes em regido anterior de mandibula que foram instalados
recentemente por um cirurgido-dentista externo, a despeito das lesGes orais

presentes e auséncia de um diagnéstico (Figura 7).

Figura 5 - Imagem clinica das les6es ulceradas sintomaticas encontradas
em mucosa jugal apds retorno.

Figura 6 - Imagem clinica das les@es ulceradas sintomaticas encontradas na
regido vestibular do rebordo alveolar superior, em palato duro e mole.
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Figura 7 - Imagem clinica dos implantes instalados em rebordo alveolar inferior,
com presenca de lesdes ulceradas ativas adjacentes aos implantes.

Deste modo, foi realizada bidpsia incisional em mucosa jugal que
confirmou o diagnostico de penfigbide das membranas mucosas (Figura 8). Com
isso, a terapéutica medicamentosa com prednisona 20 mg, 2 vezes ao dia, por 7
dias foi instaurada para remissao das lesdes orais, e 0 paciente foi encaminhado
para avaliacgdo com oftalmologista e dermatologista, que optaram pelo

acompanhamento clinico.

i

" N kG # R IO ol ; éﬁu o
Figura 8 - Fotomicrografia mostrando a separacédo entre as células da camada basal
e o tecido conjuntivo subjacente (Hematoxilina e eosina, objetiva de 10x).
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Apds 4 meses do diagnostico, o paciente relatou desconforto no olho
direito e durante o exame foi observado quadro compativel com simbléfaro (Figura
9). Deste modo, mais uma vez, encaminhamos e reforcamos a necessidade de uma

nova avaliacdo com o oftalmologista, o qual iniciou terapia com Dapsona.

Figura 9 - Imagem clinica do olho direito com aspectos sugestivo de simbléfaro,
condicdo onde h& aderéncias da superficie conjuntiva da palpebra com
o globo ocular, caracterizado na imagem pela membrana branca.

Atualmente, o paciente esta em acompanhamento clinico ha dois anos e
meio, sem lesBes orais, inclusive na area de barra de assentamento da prétese
sobre implantes (Figura 10). Além disso, o paciente mantém o acompanhamento

com dermatologista e oftalmologista.

Figura 10 - Imagem clinica de acompanhamento de 2 anos e meio mostrando
auséncia de lesdes ulceradas em rebordo alveolar inferior.
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5 DISCUSSAO

Considerada uma doenca autoimune rara, o PMM é de prevaléncia
incerta, porém, responsavel por cerca de 1,5 a 2 novos casos por milhdo de pessoas
anualmente na Franca e Alemanha, respectivamente (Bertram et al., 2009). A
condicdo afeta geralmente a populacdo idosa, com média de idade entre 60-80
anos, e tem maior predilecdo pelo sexo feminino (Xu et al.,, 2013; Rashid et al.,
2021). Neste relato de caso, o paciente foi acometido pela doencga aos 69 anos de
idade, concordando com o que a maior parte da literatura descreve em relacédo a
faixa etaria. Entretanto, é importante destacar que embora a doenca tenha
predilecédo pelo sexo feminino, os homens também podem ser afetados, como neste

presente caso.

Quando a condicdo acomete a mucosa oral, clinicamente podem ser
vistas bolhas e vesiculas que rapidamente sdo rompidas, resultando em ulceracfes
e areas eritematosas com ou sem sangramento. Em consequéncia disto, a sensacao
de queimacédo, dor, dificuldade de higienizacdo e de se alimentar podem estar
presentes (Rashid et al., 2021). No presente caso, 0 paciente nao relatou sintoma ou
quaisquer limitagcdes ap6s o surgimento das lesbes, entretanto, posteriormente as
Ulceras tornaram-se sintomaticas. Adicionalmente, é interessante destacar que
embora a literatura indique a possibilidade de um sinal de Nikolsky positivo em casos
de PMM, neste caso, mesmo que a biopsia tenha posteriormente confirmado o
diagnéstico de PMM, o resultado para o sinal de Nikolsky foi negativo (Capocasale et
al., 2018; Rashid et al., 2019). Quando mucosa oral estd envolvida, a terapia
direcionada com corticoides é a primeira linha de escolha (Patel et al., 2020). No
presente caso, devido ao tamanho e quantidade lesbes, optou-se pela prescricao de
prednisona via oral até a remissédo das lesdes que estavam ausentes até a Ultima

consulta de acompanhamento.

O envolvimento da mucosa ocular ocorre em cerca de 60% dos pacientes
com PMM, aqueles que ndo possuem envolvimento ocular nas fases iniciais da
doenca ndo estdo isentos de terem essa mucosa também afetada posteriormente
(Thorne et al., 2004). Concordando com o que descreve a literatura, neste relato de
caso, somente apos 4 meses do diagndstico o paciente comecou apresentar sinais e

sintomas clinicos que indicavam a progressdo da doenga para a mucosa ocular,
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demonstrando que o acompanhamento clinico de pacientes diagnosticados com

PMM devem ser proximo e perpétuo.

O tratamento precoce e 0 acompanhamento com oftalmologistas tém o
objetivo de reduzir ou cessar o processo inflamatorio continuo e progressivo para
que a cicatrizacao seja retardada (Jabbour et al., 2021). Porém, nas fases iniciais da
doenca em mucosa ocular os sinais clinicos podem ser inespecificos, mas sua
progressao e desenvolvimento de simbléfaro é um sinal patognoménico da doenca.
(Stan et al., 2020). Quando as manifestacdes da doenca estdo em estagios iniciais,
isto €, na presenca de inflamacdo conjuntival com ou sem aderéncias ou
encurtamento do férnice ocular, a Dapsona € bem empregada como terapia
medicamentosa de primeira escolha, com doses recomendadas que variam de 50-
100 mg por dia (Taurone et al., 2019; Jabbour et al., 2021). Nesse caso, ao relatar
desconforto ocular e possivel quadro de simbléfaro, o paciente foi novamente
encaminhado para avaliagdo com o oftalmologista que jA acompanhava o caso e
neste novo momento, optou pela terapia com Dapsona. Quando o PMM em mucosa
ocular ndo é tratado de forma adequada, no estagio final da doenca pode ocorrer

opacificacdo da cérnea e a perda definitiva da visédo (Stan et al., 2020).

A literatura descreve que a imunofluorescéncia direta é uma valiosa
ferramenta para o diagnostico do PMM, sendo considerada um exame padrdo ouro e
que, por outro lado, a histopatologia pode nédo evidenciar a divisdo subepitelial
formada entre a camada basal e membrana basal (Chan et al., 2002; Kamaguchi e
Iwata, 2019; Schmidt et al., 2021). Mas, neste relato, a microscopia convencional
feita através de uma unica bidpsia incisional foi suficiente para confirmacédo do
diagnéstico, evidenciando a fenda subepitelial formada em consequéncia da
resposta autoimune. Assim, em conjunto com o relato do paciente e 0s aspectos

clinicos da doenca, o diagndstico pode ser confirmado.

Os pacientes acometidos por PMM na maior parte dos casos tem o
diagnostico atrasado em semanas e até anos (Lee et al., 2019). A automedicacédo ou
a auséncia de sintomatologia nas fases iniciais da doenca devido a menor gravidade
das lesGes neste estagio estdo entre os fatores que podem levar ao atraso no
diagnoéstico (Hassona et al.,, 2018). Neste caso, embora o paciente ndo tenha

relatado automedicagéo, a auséncia de sintoma pode ter influenciado na demora de
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avaliacdo profissional especializada. Entretanto, quando passou por consulta
especializada e teve a programacédo da bidpsia, a pandemia da COVID-19 atrasou o
diagnoéstico do paciente. Além disso, um fator de extrema importancia é que neste
intervalo de tempo o paciente passou por dentista externo, onde foram realizados
implantes dentérios em locais de doenca ativa e ndo diagnosticada. Este é um ponto
que devemos ressaltar que uma vez que 0 paciente possui lesbes em boca,
principalmente aquelas que sdo ulceradas, ndo se convém planejar e executar
tratamentos odontoldgicos, uma vez que o diagnostico da doenca de base pode ser
prejudicado e o tratamento odontolégico perdido, como visto em alguns casos de
implantes em pacientes com carcinoma de células escamosas (Galvis et al., 2021).

Adicionalmente, embora o0 sucesso clinico dos implantes dentarios
instalados em pacientes com PMM seja comparavel a pacientes saudaveis, a
literatura € escassa de diretrizes referentes a colocacdo de implantes em pacientes
com doencas autoimunes (Megarbane et al., 2017; Strietzel et al., 2019; Fuschetto et
al.,, 2022). Ainda que ndo haja indicacbes e contraindicacbes definitivas €
recomendado que pacientes diagnosticados com doencas sistémicas tenham sua
condicao controlada antes do procedimento cirargico (Vissink et al., 2018). Além do
controle da condic&o sistémica, a manutencao da higienizacéo oral € um dos fatores
determinantes para o sucesso da reabilitacdo com implantes dentarios (Esimekara et
al., 2022). Neste relato de caso o paciente foi submetido a instalacdo de implantes
na mandibula apesar das lesGes presentes e sem diagnostico. Além disso, durante
as consultas foi possivel visualizar a presenca de biofilme sobre os cicatrizadores
dos implantes, indicando ma higienizacédo possivelmente pelo quadro sintomatico da
doenca de base. Sem a manutencado da higiene oral o acumulo de placa ao redor do
implante pode levar ao quadro de peri-implantite, condicdo no qual ocorre
reabsorcéo 6ssea patologica ao redor do implante podendo levar a sua perda (Wada
et al., 2021).

Em consequéncia do curto periodo de tempo entre a instalacdo dos
implantes e a execugcdo deste trabalho, é incerta qualquer afirmacdo sobre o
desfecho da reabilitacdo, mas é importante salientar a importancia de os
profissionais da saude conhecerem todos os aspectos relacionados a condicdo

sistémica do paciente. Somente assim é possivel analisar o melhor momento para a
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terapia reabilitadora, as possiveis complicacdes e falhas da reabilitagcdo a curto e

longo prazo.
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6 CONCLUSAO

As primeiras manifestacdes do PMM sdo comumente iniciadas na
cavidade oral, por isso, o cirurgido dentista pode ser o primeiro profissional da area
da salude a se deparar com a doenca. Sendo assim, € imprescindivel que os
profissionais saibam reconhecer as caracteristicas clinicas da doenca, as
possibilidades diagnésticas e a importancia do tratamento multidisciplinar. O
acompanhamento e manejo por diferentes profissionais tem o intuito de evitar que
sua progressao provoque sequelas importantes e acarrete na perda permanente de

funcéo de algumas mucosas acometidas.

Ndo existem atualmente protocolos especificos para a colocagdo de
implantes em pacientes com penfigbide das membranas mucosas, a literatura
carece de estudos na area. Mesmo assim, € de suma importancia que o clinico
conheca a condicdo sistémica do paciente antes de quaisquer procedimentos,
principalmente os cirdrgicos, pois somente dessa forma as intervengfes necessarias

podem ser realizadas com seguranca.
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