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CASO CLINICO e

* 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 erosoes
dolorosas na cavidade oral. Realizou tratamentos topicos, sem melhora. Em
setembro/22 evoluiu com piora do quadro, erosdes nos labios, hiperemia

conjuntival e surgimento de bolhas no tronco e MMII.

* HPP: Nega comorbidades conhecidos prévias
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HIPOTESES DIAGNOSTICAS
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HIPOTESES DIAGNOSTICAS
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“Clivagem supra basal e células acantoliticas,
com infiltracao inflamatoria mista na derme
superficial. Conclusao: Pénfigo vulgar.”

*Imagens cedidas pelo Dr. Thiago Jeunon

“IgG: Positividade intraepidérmica de padréo
Intercelular granular. Padrao compartilhado
pelo pénfigo vulgar, pénfigo foliaceo e alguns
casos de pénfigo paraneoplasico.”
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TRATAMENTO

Pulsoterapia com metilprednisolona

1g/dia

Manutencao com metilprednisolona

1mg/kg/dia -> 2mg/kg/dia
Azatioprina 50mg/dia -> 150mg/dia
Rituximabe 1g — 15/15 dias

Rastreio neoplasico

Y
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Mucosite refrataria

LesOes cutaneas polimorficas

Histopatoldgico e IFD consistentes




Histopatologico e IFD consistentes

Neoplasia

Pénfigo paraneoplasico
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PENFIGO PARANEOPLASICO

® Também conhecido como PAMS (Paraneoplastic autoimmune multiorgan syndrome)
® Descrita por Anhalt em 1990
® Bulose autoimune rara, associada a neoplasia
® Prognostico reservado — mortalidade em torno de 90%
® Mais comum entre 45-70 anos
® Entre as neoplasias mais comumente associadas, estao:
® Linfoma ndo-Hodgkin (38,6%)
® Leucemia linfocitica crénica (18,4%)

® Doenca de Castleman (18,4%)

® Sarcomas de linhagem mesenquimal (6,2%)

Paolino G, Didona D, Magliulo G, lannella 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.



PENFIGO PARANEOPLASICO

PATOGENSE

* Ainda nao é bem esclarecida

* Mecanismo de imunidade humoral e celular envolvidos

* Producao de autoanticorpos contra proteinas epiteliais pelo tumor
* Reacao cruzada de antigenos tumorais e epiteliais

* Aumento da producao de IL-6

* Expansao dos epitopos

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



PENFIGO PARANEOPLASICO
CLINICA

* Estomatite erosiva severa e refrataria

* Lesoes cutaneas polimorficas

* Acometimento ocular — 70% dos casos

* Acometimento pulmonar — Bronquiolite obliterante

* Neoplasia associada —em 30% dos casos, PPN antecede o diagnodstico



PENFIGO PARANEOPLASICO

DIAGNOSTICO

] Table 2.—Proposed Criteria for the Diagnosis of
* Sempre deve ser considerado Neoplasia-Induced Pemphigus
em pacientes com erosoes Major criteria |
A s Polymorphous mucocutaneous eruption *
MUCOSas cronicas S Concurrent internal neoplasia *
reca Icitra ntes. ~Ch:-:iralr:tqe_nLtitl-::. serum immunoprecipitation findings
Minor criteria
ey L o o Positive cytoplasmic staining of rat bladder epithelium by
. OS criterios nao sao bem indirect immunofluorescence
estabelecidos. Intercellular and basement membrane zone immunoreactants
on direct immunofluorescence of perilesional tissue «
Acantholysis in biopsy specimen from at least one anatomic
site of involvement «

* 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



PENFIGO PARANEOPLASICO

TRATAMENTO

* Estabilizacao, rastreio neoplasico, tratamento da neoplasia e do PPN
* Corticoterapia em altas doses — primeira linha

* Imunossupressores — Azatioprina, micofenolato de mofetila, ciclosporina

e ciclofosfamida
* Imunoglobulina e plasmaférese

* Rituximabe



MOTIVOS DA APRESENTACAO o

Mostrar quadro cutaneo como revelador de malignidade interna

e Alertar sobre os marcadores clinicos de doenca rara e

potencialmente fatal, bem como da importancia de seu diagnostico

precoce

 Abordar dificuldade de manejo clinico do quadro em questao
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