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RESUMO 
 

O pênfigo vulgar é uma doença bolhosa intraepidérmica rara, caracterizada 

potencialmente pela formação de bolhas intraepiteliais muco-cutâneas, resultantes 

da acantólise, que se rompem e dão origem a ulcerações. Essas lesões na cavidade 

oral causam dor, dificultam a mastigação e a fala, impactando significativamente a 

qualidade de vida do indivíduo e o seu tratamento é feito com imunossupressores ou 

corticoides. O objetivo deste estudo foi relatar um caso clínico de Pênfigo Vulgar, 

discutindo seus aspectos clínicos e terapia. 

 

Palavras-chave: pênfigo; cavidade oral; doença autoimune 



ABSTRACT 
 

Pemphigus vulgaris is a rare intraepidermal blistering disease potentially 

characterized by the formation of mucocutaneous intraepithelial blisters resulting 

from acantholysis, which rupture and lead to ulcers. These lesions in the oral cavity 

cause pain, hinder chewing and speech, and significantly impact the individual's 

quality of life. Treatment is with immunosuppressants or corticosteroids. The 

objective of this study was to report a clinical case of pemphigus vulgaris, discussing 

its clinical aspects and treatment. 

 

Keywords: pemphigus; mouth; autoimmune disease  
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1 INTRODUÇÃO 
 

O pênfigo vulgar é uma doença bolhosa intraepidérmica, rara e 

potencialmente fatal, em razão da perda da função de barreira cutânea e ao 

consequente risco de infecções sistêmicas (GENG, 2024). Caracteriza-se pela 

formação de bolhas intraepiteliais em mucosas e pele, resultantes da acantólise. 

Essas bolhas se rompem facilmente, originando ulcerações dolorosas que 

comprometem funções básicas como a mastigação, impactando significativamente a 

qualidade de vida do paciente (POLAT et al., 2024).  

A faixa etária de manifestação da doença varia conforme a origem geográfica 

e étnica dos indivíduos, com média de ocorrência entre os 40 e 60 anos (MEYER; 

MISERY, 2010). A incidência global estimada é de 2,83 casos por milhão de 

habitantes, afetando homens e mulheres de forma semelhante (ZHAO et al., 2023). 

Evidências apontam que fatores genéticos desempenham papel crucial na 

patogênese do PV, sobretudo pela variação na expressão dos antígenos do 

complexo HLA entre diferentes grupos étnicos. Essa diversidade influencia a seleção 

de autoanticorpos e os padrões fenotípicos da doença (BAKER et al., 2023). 

O termo "pênfigo" deriva do grego pemphix, que significa "bolha" ou 

"vesícula", e foi introduzida por Hipócrates (460-370 a.C.). Em 1791, Wichmann 

conferiu ao termo o significado moderno de doença bolhosa crônica (LEVER, 1953). 

Essas bolhas acometem inicialmente a mucosa bucal e, posteriormente, podem 

afetar a epiderme e outros sítios como mucosa conjuntiva, genital, nasal, laringe, 

esôfago  e períneo (CHAMS-DAVATCHI et al., 2005). A formação dessas lesões 

decorre da ação de autoanticorpos, produzidos espontaneamente, que atacam as 

desmogleínas, proteínas essenciais para a adesão entre células do epitélio oral e 

cutâneo. Na forma predominante da doença mucosa, os autoanticorpos atuam 

principalmente contra a Dsg3. Já na variante mucocutânea, tanto a Dsg3 quanto a 

Dsg1 são acometidas (KANWAR; DE, 2011). Essas proteínas pertencem à família 

das caderinas, fundamentais para a coesão celular (CHOLERA; CHAINANI-WU, 

2016). A ação dos autoanticorpos interfere nessa interação molecular, 

comprometendo a coesão epitelial e levando à formação de vesículas intraepiteliais 

suprabasilares (DEYHIMI; TAVAKOLI, 2013). 

O diagnóstico precoce e o início imediato do tratamento são determinantes 

para um prognóstico favorável (NEFF; TURNER; MUTASIM, 2008). A confirmação 
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do PV envolve análise de achados clínicos, exames histopatológicos e imunológicos. 

Destaca-se a imunofluorescência direta capaz de detectar autoanticorpos IgG e IgA 

na superfície celular, além da sorologia específica para autoanticorpos circulantes 

(FRANCESCHINI et al., 2024). Um dos sinais clínicos mais relevantes é o sinal de 

Nikolsky, definido como um teste semiotécnico que envolve a fricção da pele ou 

mucosa próxima à lesão. A resposta positiva, indicada pelo descolamento do epitélio 

ou formação de bolha, reflete a fragilidade da adesão celular e pode confirmar a 

existência de descamação gengival, sendo útil no diagnóstico diferencial de doenças 

autoimunes. (ENDO et al., 2018).  

O tratamento do PV envolve diferentes abordagens terapêuticas, sendo os 

corticosteróides sistêmicos a base do manejo clínico. Além deles, utilizam-se 

imunossupressores e terapias biológicas, como a imunoglobulina intravenosa e o 

rituximabe (NEVILLE, 2017). A terapia é composta por uma fase de consolidação, 

com doses altas para controle rápido da doença, e manutenção, iniciada após duas 

semanas sem novas lesões e cicatrização de 80% delas, com redução gradual da 

medicação até a menor dose eficaz ou suspensão completa, mantendo a remissão 

clínica. (GREGORIOU et al., 2015).  

 Corticosteroides tópicos de alta potência, como o clobetasol, são eficazes 

como terapia complementar para lesões cutâneas e mucosas, especialmente em 

casos leves a moderados ou associados à terapia sistêmica, promovendo 

cicatrização em até duas semanas na pele e até um mês nas mucosas. (DUMAS et 

al., 1999). A terapia fotodinâmica também vem se destacando por seu potencial em 

aliviar os sintomas e acelerar a cicatrização (YOUSEF et al., 2017). 
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2 PROPOSIÇÃO 
 
 O objetivo deste estudo foi relatar um caso clínico de pênfigo vulgar, 

discutindo seus aspectos clínicos e terapia. 
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3 REVISÃO DE LITERATURA 
 

 Para a construção desta revisão de literatura, foram consultadas as bases de 

dados Scielo, Scopus, LILACS e Pubmed. 

 

3.1 ASPECTOS CLÍNICOS 

 

3.1.1 Ulcerações e bolhas 
 

O PV pode acometer tanto a pele quanto diversas membranas mucosas. 

Diversos estudos indicam que, frequentemente, as manifestações iniciais da doença 

ocorrem na mucosa bucal, antecedendo o envolvimento de outras regiões 

(ROBINSON; LOZADA-NUR; FRIEDEN, 1997). Do ponto de vista clínico, a 

manifestação predominante do PV na mucosa oral consiste em erosões dolorosas, 

geralmente precedidas por bolhas frágeis que se rompem com traumas mínimos, 

resultando em áreas erodidas ou ulceradas (MACEDO et al., 2018). 

Em estudo realizado por Pavan et al. (2017), observou-se maior frequência de 

acometimento na mucosa bucal, seguida pelos lábios e palato. Essa predileção pode 

ser atribuída à menor quantidade de substância e junções intercelulares no epitélio 

da mucosa bucal, tornando-a mais suscetível à acantólise. Tais lesões 

comprometem a adequada absorção de alimentos, levando, consequentemente, à 

perda de peso progressiva (AMAGAI, 2012; KASPERKIEWICZ et al., 2017). Outras 

membranas mucosas, embora menos frequentemente afetadas, também podem ser 

comprometidas, como as mucosas laríngea, esofágica, conjuntival, nasal, anal e 

genital (CHAMS-DAVATCHI et al., 2005).  

 

3.1.2 Gengivite descamativa 
 

A descamação gengival e de outras mucosas orais constitui uma das 

manifestações clínicas mais frequentes e precoces do PV, sendo, por vezes, o 

primeiro sinal percebido. A gengivite descamativa é caracterizada por áreas 

eritematosas, dolorosas na gengiva inserida e marginal (GUIGLIA et al., 2007). 

Trata-se de um desafio diagnóstico, uma vez que não representa uma patologia em 

si, mas sim um fenótipo clínico comum a diferentes doenças, sendo as mais 
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frequentes as dermatoses bolhosas autoimunes com envolvimento da mucosa oral 

(SCIUCA et al., 2022).  

Em um estudo retrospectivo conduzido por Leao et al. (2008), que analisou 

uma coorte de 187 pacientes com gengivite descamativa, o PV foi identificado como 

a causa subjacente em 13% dos casos, demonstrando sua relevância como etiologia 

dessa apresentação clínica. Os autores destacaram que a gengiva é frequentemente 

acometida de forma significativa no contexto do PV, podendo se manifestar 

isoladamente ou como parte de um quadro mais abrangente de lesões orais. Sciuca 

et al. (2022) acrescentam que o desconforto oral intenso associado às áreas 

descamadas constitui um dos principais motivos para a busca por atendimento 

odontológico, o que ressalta a importância do conhecimento da condição por parte 

dos cirurgiões-dentistas.  

 

3.1.3 Sinal de Nikolsky 
 

O Sinal de Nikolsky é um achado clínico característico do PV, com papel 

essencial no diagnóstico precoce, sobretudo quando as manifestações iniciais 

ocorrem na cavidade bucal. Ele se caracteriza pelo deslocamento da epiderme 

normal ao se aplicar pressão lateral sobre a borda de uma bolha intacta, provocando 

sua ampliação (MAITY et al., 2020). Em geral, apresenta-se positivo nas doenças 

bolhosas intraepidérmicas e ausente nas formas subepidérmicas (RASTOGI et al., 

2014). 

 Sua presença está ainda relacionada à gravidade e extensão da doença. O 

estudo de Barzegari et al. (2008) demonstrou que a positividade do sinal está 

associada a casos mais generalizados e pode aumentar significativamente a 

sensibilidade dos exames histopatológicos, especialmente quando se utiliza a 

técnica do <Nikolsky microscópico= antes da biópsia. Na cavidade bucal, essa 

manifestação facilita o diagnóstico diferencial com outras condições bolhosas, como 

pênfigo foliáceo, pênfigo paraneoplásico, líquen plano oral, penfigóide da membrana 

mucosa, penfigóide bolhoso, epidermólise bolhosa, síndrome de Stevens-Johnson, 

síndrome da pele escaldada estafilocócica, necrólise epidérmica tóxica, doença de 

IgA linear, lúpus eritematoso, dermatomiosite, eritema multiforme crônico e doença 

do enxerto contra o hospedeiro (POLIFKA; KRUSINSKI, 1980). 
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3.2 TERAPIA 

 

Para o diagnóstico dessa patologia é de suma importância a realização de 

uma anamnese detalhada a fim de distinguir as lesões de pênfigo daquelas 

causadas por infecções virais agudas (BANERJEE et al., 2018). A biópsia para PV é 

realizada preferencialmente em vesículas e bolhas intactas com menos de 24 horas 

de idade, preferencialmente a partir da borda de avanço da lesão (ARPITA et al., 

2015). 

O tratamento do PV visa o controle da resposta imunológica exacerbada e a 

promoção da cicatrização das lesões cutâneas e mucosas. Baseia-se principalmente 

no uso de corticosteroides sistêmicos que permanecem como a principal estratégia 

terapêutica, sendo considerados o padrão-ouro no manejo da doença (GREGORIOU 

et al., 2015). Entretanto, devido aos efeitos adversos associados ao uso prolongado 

desses fármacos, as diretrizes da BAD recomendam a associação de 

imunossupressores poupadores de corticosteróides, como a azatioprina e o 

micofenolato de mofetila (HARMAN et al., 2017). 

O manejo é dividido em fases: a fase de consolidação, com uso de doses 

elevadas para controle rápido da doença, seguida da fase de manutenção, iniciada 

quando não há novas lesões por, no mínimo, duas semanas e cerca de 80% das 

lesões existentes já cicatrizaram. Nesta fase, há redução gradual da medicação até 

alcançar a menor dose eficaz ou a suspensão completa, mantendo a remissão 

clínica (GREGORIOU et al., 2015). Adicionalmente, o uso de corticosteroides tópicos 

de alta potência, como o clobetasol propionato, tem se mostrado eficaz no 

tratamento de lesões cutâneas e mucosa, especialmente em casos leves a 

moderados ou como complemento à terapia sistêmica, promovendo cicatrização em 

cerca de duas semanas para lesões cutâneas e até um mês para as mucosas 

(DUMAS et al., 1999). 

Em casos considerados refratários ou de difícil controle, o rituximabe, um 

anticorpo monoclonal anti-CD20, tem se mostrado eficaz, especialmente em 

pacientes que não respondem adequadamente às terapias convencionais 

(SAKHIYA; GANDHI; DARUWALA, 2023). Em situações mais graves, outras 

alternativas terapêuticas, como a administração de imunoglobulina intravenosa e a 

imunoabsorção, também têm sido utilizadas com resultados satisfatórios 

(SHIMANOVICH et al., 2007). 
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Além disso, a terapia fotodinâmica tem se mostrado promissora no alívio 

sintomático e na aceleração do processo de cicatrização (YOUSEF et al., 2017). 

Dessa forma, ressalta-se que o tratamento do pênfigo vulgar deve ser conduzido de 

maneira individualizada, considerando-se a gravidade do quadro, a resposta 

terapêutica e tolerância aos medicamentos imunossupressores.  
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4 RELATO DE CASO 
 

O participante assinou um termo de consentimento informado, previamente 

submetido e em apreciação ética pelo CEP UFJF com o número CAAE: 

90719125.2.0000.5147 (Anexo B). 

Paciente do sexo feminino, 58 anos, que finalizou tratamento oncológico para 

neoplasia de mama, atualmente sem uso de medicações para este fim. Apresentou 

lesões descamativas na gengiva, com queixa de ardência principalmente com 

alimentos quentes e condimentados (Figura 1). Foram observadas ulcerações na 

mucosa alveolar, jugal e borda da língua (Figura 2). Lesões de pele não foram 

observadas. 

 

Figura 1 – Lesões descamativas na gengiva associadas ao PV 

 

 
Figura 2 – Ulcerações múltiplas em mucosa alveolar, jugal e lateral de língua 

 

 

Foi realizada uma biópsia incisional na gengiva interdental entre os dentes 34 

e 35 e 15 e 16. O laudo histopatológico definiu o diagnóstico de Pênfigo Vulgar.  
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A paciente foi encaminhada para o dermatologista para tratamento, 

inicialmente com a prescrição de Metotrexato 20 mg/semana. Após 45 dias de uso 

deste medicamento houve uma piora na sintomatologia do caso e ainda a 

manutenção de lesões gengivais (Figuras 3 e 4), e a medicação foi substituída pela 

Azatioprina 50 mg com uso diário duas vezes ao dia, associada ao uso tópico ao 

elixir de betametasona 0,5mg/5ml duas vezes ao dia. 

 

Figuras 3 e 4 – Persistência de lesões gengivais após 45 dias de uso de metotrexato 

 

 

Após o período de 90 dias houve uma considerável melhora no quadro clínico 

da paciente com redução dos sintomas de ardência e das lesões tanto na gengiva 

quanto na mucosa alveolar e jugal (Figura 5). A programação do tratamento é a 

continuidade do uso da azatioprina com redução gradual da dosagem, mantendo 

este quadro de remissão das lesões. 

 

Figura 5 – Redução significativa das lesões orais após 90 dias de tratamento com 

azatioprina e corticosteróide tópico 
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5 DISCUSSÃO 
 

O PV é uma doença autoimune, vesico-bolhosa caracterizada pela formação 

de bolhas intraepiteliais muco-cutâneas resultante da acantólise, com significativa 

morbidade e mortalidade. A formação das bolhas intraepiteliais resulta da ação de 

anticorpos contra as desmogleínas, proteínas fundamentais no mecanismo de 

adesão das células epiteliais. (GENG et al. 2024, MALIK et al. 2021). 

A ocorrência do PV varia de acordo com o país de origem, mas em média 

está entre 40 e 60 anos de idade (MEYER;MISERY, 2010, MALIK et al. 2021), e a 

paciente cujo caso foi relatado, com 58 anos, se encaixa nesta faixa etária. 
Os aspectos clínicos do caso relatado, descamação gengival associada a 

ardência e desconforto e a presença de ulcerações em áreas de mucosa jugal, e 

gengiva estão de acordo com aqueles descritos por Guiglia et al. (2007) e Sciuca et 

al. (2022). O sinal de Nikolsky positivo, um achado clínico muito comum no PV 

(RASTOGI et al., 2014; BARZEGARI et al., 2008) também foi observado em 

algumas áreas do tecido gengival. 

O diagnóstico a partir das manifestações clínicas é confirmado através da 

biópsia incisional, associado ao exame histopatológico, em conformidade com Arpita 

et al (2015), o que foi realizado no caso descrito. A terapia do PV visa o controle da 

resposta autoimune e a cicatrização das lesões cutâneas e da mucosa, podendo ser 

utilizado corticosteróides, com destaque para a prednisona, além da azatioprina, 

micofenolato de mofetila e o metotrexato (GREGORIOU et al., 2015; HARMAN et al., 

2017). Em casos refratários pode ser indicado o rituximabe (SAKHIYA; GANDHI; 

DARUWALA, 2023). No caso relatado, inicialmente foi utilizado o metotrexato, como 

alternativa a corticoide, terapia que não foi eficaz na redução do quadro clínico, 

mostrando uma piora do mesmo. O protocolo medicamentoso foi alterado para a 

azatioprina, com boa indicação para estes casos, de acordo com Malik et al. (2021), 

mostrando uma melhora considerável da condição clínica que se mostra cada vez 

mais favorável. 

 O diagnóstico precoce do PV através de lesões na cavidade oral pode ser 

extremamente importante para evitar a formação de lesões cutâneas e o tratamento 

visa exatamente o controle clínico das lesões.  
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6 CONCLUSÃO  
 

Torna-se fundamental o conhecimento dos sinais clínicos do PV na cavidade 

oral para encaminhamento do diagnóstico, através da biópsia incisional e exame 

histopatológico. A terapia visa o controle clínico das lesões, o que melhora 

consideravelmente o conforto e a qualidade de vida do paciente. 
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