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CASO CLÍNICO

• ID: Feminino, 45 anos, natural do Rio de Janeiro, casada

• QP: Feridas na boca e no corpo

• HDA: Paciente relatava que em julho/22 iniciou surgimento de erosões

dolorosas na cavidade oral. Realizou tratamentos tópicos, sem melhora. Em

setembro/22 evoluiu com piora do quadro, erosões nos lábios, hiperemia

conjuntival e surgimento de bolhas no tronco e MMII.

• HPP: Nega comorbidades conhecidos prévias
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Mpox Pênfigo vulgar
Pênfigo 

paraneoplásico
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PCR para Mpox: negativo Biópsia com imunofluorescência direta



10 dias



10 dias



“Clivagem supra basal e células acantolíticas,

com infiltração inflamatória mista na derme

superficial. Conclusão: Pênfigo vulgar.”

“IgG: Positividade intraepidérmica de padrão

intercelular granular. Padrão compartilhado

pelo pênfigo vulgar, pênfigo foliáceo e alguns

casos de pênfigo paraneoplásico.”

*Imagens cedidas pelo Dr. Thiago Jeunon
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TRATAMENTO

• Pulsoterapia com metilprednisolona

1g/dia

• Manutenção com metilprednisolona

1mg/kg/dia -> 2mg/kg/dia

• Azatioprina 50mg/dia -> 150mg/dia

• Rituximabe 1g – 15/15 dias

• Rastreio neoplásico



Abril/2023



CASO CLÍNICO

• TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA DE TÓRAX:

“Massa pulmonar paracardíaca à esquerda, no segmento inferior da língula, que

mede 7cm em seu maior eixo, com realce pelo meio de contraste”
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BIÓPSIA POR RADIOINTERVENÇÃO:

“Neoplasia mesenquimal”

• Aguarda imuno-histoquímica

• Em acompanhamento com a oncologia
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PÊNFIGO PARANEOPLÁSICO
• Também conhecido como PAMS (Paraneoplastic autoimmune multiorgan syndrome)

• Descrita por Anhalt em 1990

• Bulose autoimune rara, associada a neoplasia

• Prognóstico reservado – mortalidade em torno de 90%

• Mais comum entre 45-70 anos

• Entre as neoplasias mais comumente associadas, estão:

• Linfoma não-Hodgkin (38,6%)

• Leucemia linfocítica crônica (18,4%)

• Doença de Castleman (18,4%)

• Sarcomas de linhagem mesenquimal (6,2%)

Paolino G, Didona D, Magliulo G, Iannella G, Didona B, Mercuri SR, Moliterni E, Donati M, Ciofalo A, Granata G, Ranuzzi P, Falasca V, Calvieri S. Paraneoplastic
Pemphigus: Insight into the Autoimmune Pathogenesis, Clinical Features and Therapy. Int J Mol Sci. 2017 Nov 26;18(12):2532. doi: 10.3390/ijms18122532.
PMID: 29186863; PMCID: PMC5751135.



PÊNFIGO PARANEOPLÁSICO

• Ainda não é bem esclarecida

• Mecanismo de imunidade humoral e celular envolvidos

• Produção de autoanticorpos contra proteínas epiteliais pelo tumor

• Reação cruzada de antígenos tumorais e epiteliais

• Aumento da produção de IL-6

• Expansão dos epítopos

• Autoanticorpos envolvidos: anti-Dsg1 e Dsg3, desmoplaquinas 1 e 2,
BP320, envoplaquina, epiplaquina, periplaquina, plectina

PATOGÊNSE



PÊNFIGO PARANEOPLÁSICO

• Estomatite erosiva severa e refratária

• Lesões cutâneas polimórficas

• Acometimento ocular – 70% dos casos

• Acometimento pulmonar – Bronquiolite obliterante

• Neoplasia associada – em 30% dos casos, PPN antecede o diagnóstico

CLÍNICA



PÊNFIGO PARANEOPLÁSICO

• Sempre deve ser considerado
em pacientes com erosões
mucosas crônicas e
recalcitrantes.

• Os critérios não são bem
estabelecidos.

DIAGNÓSTICO

* Critérios presentes no caso
Camisa C, Helm TN. Paraneoplastic Pemphigus Is a Distinct Neoplasia-Induced Autoimmune Disease. Arch Dermatol. 1993;129(7):883–886. 
doi:10.1001/archderm.1993.01680280071014

*

*
*

*



PÊNFIGO PARANEOPLÁSICO

• Estabilização, rastreio neoplásico, tratamento da neoplasia e do PPN

• Corticoterapia em altas doses – primeira linha

• Imunossupressores – Azatioprina, micofenolato de mofetila, ciclosporina

e ciclofosfamida

• Imunoglobulina e plasmaférese

• Rituximabe

TRATAMENTO



MOTIVOS DA APRESENTAÇÃO

• Mostrar quadro cutâneo como revelador de malignidade interna

• Alertar sobre os marcadores clínicos de doença rara e

potencialmente fatal, bem como da importância de seu diagnóstico

precoce

• Abordar dificuldade de manejo clínico do quadro em questão
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