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RESUMO

Este artigo tem por objetivo descrever a dermatose bolhosa autoimune em sua variagao
mais grave, o pénfigo vulgar, assim como apresentar dados epidemiol6gicos sobre a
incidéncia da doenca em alguns grupos étnicos, e a importancia de torna-la uma doenca de
notificacdo compulsoria. A metodologia utilizada para escrevé-lo foi a revisdo da literatura e
artigos académicos encontrados no PubMed, CAPES, NCBI, Google Académico, Scielo,
Cochrane e Anais Brasileiros de Dermatologia.
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ABSTRACT

This article has the aim to describe autoimmune bullous dermatosis in its most severe
variation, pemphigus vulgaris, as well as presenting epidemiological data on the incidence of
the disease in some ethnic groups, and the importance of turning out it a notifiable disease.
The methodology used to write it was the review of the literature and academic articles found
in PubMed, CAPES, NCBI, Google Academic, Scielo, Cochrane, and Brazilian Annals of
Dermatology.
Key words: bullous dermatosis; pemphigus vulgaris; autoimmune dermatosis; epidemiology;

ethnic groups.
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1. INTRODUCAO

O pénfigo vulgar é uma dermatose rara, cuja etiopatologia ndo foi completamente
definida o Unico consenso € de gque se trata de uma doenca autoimune. Atinge individuos de
ambos 0s sexos, geralmente entre a faixa etaria de 40 a 60 anos.

Essa dermatose é caracterizada pelo aparecimento de bolhas frageis que, ao se
romperem, expdem ulceracdes; as bolhas podem ocorrer nas diferentes camadas da epiderme,
0 que definird qual camada sera acometida e qual sera o tipo de pénfigo, pois 0 mesmo possuli
cinco variacOes: pénfigo vulgar, pénfigo vegetante, pénfigo foliaceo, pénfigo eritematoso e

pénfigo paraneoplasico.

2. OBJETIVO
O objetivo deste artigo é elucidar a fisiopatologia do Pénfigo Vulgar por meio de
revisdo da literatura disponivel, assim como analisar os dados epidemioldgicos da incidéncia

dessa dermatose em determinados grupos étnicos.

3. METODOLOGIA

Trata-se de um estudo de revisdo de literatura, através da busca por artigos nacionais e
internacionais, disponiveis nas plataformas PubMed, CAPES, NCBI, Google Académico,
Scielo, Cochrane e Anais Brasileiros de Dermatologia, publicados até marco de 2017,
utilizando os seguintes descritores: pénfigo vulgar; dermatoses bolhosas autoimunes; pénfigo

vulgar e grupos étnicos.

4. RESULTADOS E DISCUSSAO

O pénfigo vulgar, assim como os outros tipos de dermatose, € uma doenca autoimune,
consequéncia da producdo de auto anticorpos IgG4, os quais atuam contra as desmogleinas 1
e 3, proteinas constituintes da epiderme.

A sintese de anticorpos 1gG4 Dsgl afeta a desmogleina 1 presente na derme e
anticorpos 1gG4 Dsg3 acometem a desmogleina 3 existente na mucosa; por conseguinte, as
bolhas intraepiteliais sdo resultados da acantOlise, ou seja, da perda de adesdo dos
queratindcitos, pois essa adesdo se deve as desmogleinas 1 e 3 que sdo componentes dos

desmossomos, cuja funcéo é fazer a conexdo das células epiteliais.
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De acordo com estudos feitos pelos pesquisadores Alpsoy, E., Akman-Karakas, A. e
Uzun, S., hd uma alta incidéncia de dermatoses bolhosas autoimunes que atingem
determinados grupos étnicos, como 0s judeus asquenazes e povos originarios da regido
mediterranea. Também foi observada a doenca em determinadas pessoas com expressao
fenotipica de antigenos de histocompatibilidade (HLA-DR, HLA-A10, HLA-B, HLA-
DQB, HLA-DRBL1).

E em uma pesquisa recente, realizada por Saleh, M.A., Salem H. e Azizy H.E.,
foram encontrados auto anticorpos, que ndo o IgG4 Dsg 1 e 3, em individuos tunisianos
com pénfigo folidceo e pénfigo vulgar. Na Tunisia, a incidéncia de pénfigo é de
0,67/100,000/ano. Os anticorpos observados foram: anticorpo antinucleare (ANA),
anticorpo antimasculo liso (ASMA), anticorpo antiparietal (APA) e anticorpo
anticitoplasma de neutréfilo (ANCA).

Os resultados dessa pesquisa mostram que 5,7% dos tunisianos com pénfigo
folidceo (PF) e 13,7% dos tunisianos com pénfigo vulgar (PV) apresentam anticorpos
antinucleares, engquanto que os brasileiros com PF apresentam de 0% a 2,5%. Os
anticorpos antimusculos lisos, encontrados em tunisianos com PF, correspondem a 2,8% e
5,8% em pacientes tunisianos com PV, ao passo que pacientes brasileiros com PF
apresentam 0,8%. Os anticorpos antiparietais foram detectados em 1% dos tunisianos com
PV, e em 0% de brasileiros com PF. Os anticorpos anticitoplasma de neutrofilos foram
encontrados em 2,8% dos tunisianos com PF e em 3,8% dos tunisianos com PV, e nos
pacientes brasileiros com PF ndo foi detectada a presenca de ANCAES.

Vale ressaltar que os marcadores mencionados anteriormente também sdo
marcadores de outras doencas e, por conseguinte, tais doencas, miastenia gravis, IUpus
eritematoso, esclerose sistémica, hepatites autoimunes, puarpura trombocitopénica
idiopatica, artrite reumatoide, tireoidite de Hashimoto, Sindrome de Sjogren, também
estdo associadas com o pénfigo vulgar.

Ao analisar os dados apresentados, percebe-se auséncia de informacdes
epidemioldgicas, pois as unicas informacdes encontradas de pacientes brasileiros eram
daqueles com PF, enquanto que os dados de pacientes com PV ndo foram identificados;
isso também se deve ao fato de que os pénfigos ndo sdo doencas de notificacdo
compulsoria, fato que interfere na obtencdo de informagbes para pesquisas

epidemioldgicas.
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5. DIAGNOSTICO E TRATAMENTO

O diagnostico do pénfigo vulgar respalda-se no aspecto das lesbes que atingem a
mucosa e a derme, que possuem como caracteristica erosfes dolorosas, resultantes do
rompimento das bolhas, que sangram com facilidade e sdo recobertas por crostas hematicas;
também é observado o sinal de Nikolsky, que se tem como positivo quando ocorre formagéo
de uma bolha ao comprimir ou friccionar uma regido proxima a uma leséo ja existente.

Além disso, também sdo utilizados exames laboratoriais, podendo ser feitos exames de
imunofluorescéncia direta ou indireta, método de ELISA (Enzyme-Linked Immunosorbent
Assay) e bidpsia do tecido lesionado.

O tratamento mais comumente utilizado é com corticosteroides e, para casos mais
graves, nos quais o0s corticosteroides possuem pouco ou nenhum efeito, sdo utilizados
imunossupressores; também é ministrado antibiético, devido as frequentes complicacdes por
infeccdo bacteriana que podem causar um quadro de septicemia; outra opgéo terapéutica, para

a diminuicdo dos niveis de auto anticorpos circulantes, é a plasmaférese.

6. CONSIDERACOES FINAIS
O pénfigo vulgar é uma dermatose bolhosa autoimuine, cuja etiopatologia ¢é
multifatorial e ainda ndo foi completamente definida. Um dos procedimentos que colaboraria
para a compreensdo de sua etiologia seria tornar o pénfigo vulgar uma doenca de notificacéo
compulsoria, pois dessa forma haveria dados suficientes para serem feitas andlises
epidemioldgicas e estudar os grupos étnicos mais afetados, possibilitando a descoberta dos

fatores desencadeadores da doenca.
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