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40.10 Chapter 40: Immunobullous Diseases

Pemphigus vegetans

Clinical features

Definition

Aetiology/pathogenesis

Pathology

Neumann type

Hallopeau type
(synonyms pyodermite végétante,
pyoderma vegetans)

Prognosis

W\

Frangois Henri Hallopeau
(1842-1919)

Dermatologista francés

No século XIX, ambas as condigdes piodermite vegetante e
pénfigo vegetante foram descritas pelo mesmo autor.

1889 descricado de pénfigo vegetante em suas formas
Neumann e Hallopeau.

Desde entdo, a semelhanga morfoldgica entre as lesGes
vegetantes orais manteve viva a associacao entre estas entidades.

~—— REFERENCIA CLASSICA ——

Rook’s
Textbook of
Dermatology
8th Edition

Griffiths
Barker
Bleiker
Chalmers
Creamer

Rook’s Textbook of Dermatology, 82 ed.
Griffiths, C. E. M., Barker, J., Bleiker, T. O.,
Chalmers, R., & Creamer, D. (Eds.). (2010).
Rook’s textbook of dermatology (8th ed.).
Wiley-Blackwell.
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Queixa e Antecedentes

Identificacao
e Feminina, 40 anos, Fitzpatrick IIl ° Invesltlgagao de lesdes ulcerocrostosas
nos labios e na fossa nasal

o Comerciante, Ca.lsada e Sem antecedentes patolégicos
e Natural de Queimados - RJ pregressos
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Quadro Inicial

Lesao vesicopustulosa em base exulcerada
na regiao supralabial e na fossa nasal direita

Conduta e Evolucao

Tratada para herpes simples recorrente
Aciclovir oral
Melhora completa da lesao dos labios

Resposta parcial da lesdo nasal
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@ 2021 =1 Janeiro/2025

Evolucgao Clinica

Evolucao para lesao nodular vegetante com
pustulas friaveis na superficie

12 Bidpsia - fossa nasal:

® Densa inflamacao dérmica com neutroéfilos,
eosinofilos, linfocitos e plasmocitos

e Auséncia de alteracoes citopaticas virais
® Coloracao Grocott e Gram negativas
e BAAR e cultura para micobactérias negativos

e Exame direto e cultura para fungos negativos
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Abril a Agosto/2025

Evolugao e Conduta

Sorologias infecciosas relevantes negativas

Optado por tratamento empirico com
antibioticos topicos e sistémicos

Persisténcia de lesdo nodular vegetante nasal

Optado por nova bidpsia
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22 Biopsia - fossa nasal:

e GeneXpert positivo para Mycobacterium tuberculosis (tracos)
® BAAR e EMD negativos

® Culturas em andamento...

e Histopatologia pendente...

Inicio de tratamento para tuberculose periorificial com esquema RHZE



@ Outubro/2025

Evolucgao Clinica

Rapida piora clinica das lesdes até entao
suspeitas de tuberculose cutanea.

Placa vegetante ulcerocrostosa exuberante,
sobreposta por pustulas, acometendo regiao
perioral, nasal e infraorbitaria, associada a
sinais de infeccao bacteriana.
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@ Outubro/2025

Resultados de Exames

® PPD e IGRA nao reatores

® Cultura para micobactérias negativa

Contaminacao cruzada?

Discussao - Pneumologia UERJ

Trés casos relatados no HUPE com
GeneXpert falso-positivo para M. tuberculosis
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CAUSAS INFECCIOSAS

Herpes simples

Rinosporidiose
recorrente

Paracoccidio- y . Pioderma tipo uberculose
; . Leishmaniose - e N
idomicose blastomicose periorificial

CAUSAS INFLAMATORIAS

PIOESTOMATITE | PENFIGO
VEGETANTE T VEGETANTE




@ Novembro/2025

Internacao na Enfermaria HUPE

Suspenso esquema RZHE
Antibioticoterapia venosa (MRSA +):
e Vancomicina (reacado anafilactoide) = Linezolida

Corticoterapia sistémica:
e Metilprednisolona (dose equivalente 1 mg/kg/dia)

3? Biopsia - labio superior:

Imunofluorescéncia Direta NEGATIVA
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Piodermatite-Pioestomatite Vegetante

Triade Diagnostica

Imunofluorescéncia direta

Clinica Histopatologia

Placas vegetantes Hiperplasia Negativa
exsudativas com pustulas pseudoepiteliomatosa,

confluentes e erosdes sobre acantolise focal e infiltrado rico

superficies mucosas com em eosinoéfilos e/ou neutrofilos

“snail track sign” com microabscessos

Associacdo com Doenca Inflamatdria Intestinal (Retocolite Ulcerativa)
Pode preceder em anos a manifestacao intestinal!

Clark LG, Tolkachjov SN, Bridges AG, Camilleri MJ. Pyostomatitis vegetans (PSV)-pyodermatitis vegetans (PDV): a clinicopathologic study of 7 cases at a
tertiary referral center. J Am Acad Dermatol. 2016;75(3):578-584.
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Retorno Ambulatorial - Pos-alta

Planejamento terapéutico

Reducao gradual de corticoide oral
Pesquisa G6PD: negativa

® Inicio de Dapsona 50 mg/dia

Discussao - Gastroenterologia UERJ

Solicitada colonoscopia

18/12/2025
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Seguimento do caso

Dose atual Prednisona 20 mg

Ajuste de Dapsona para 100 mg/dia

Colonoscopia: normal

® Acompanhamento conjunto
Gastroenterologia com pesquisa
semestral de calprotectina fecal
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Similar but different: distinguishing between
pemphigus vegetans and pyostomatitis-pyodermatitis

vegetans

Brendan Stagg @, Anna Simpson,’ Shireen Sidhu?

Learning points

» Pemphigus vegetans and pyostomatitis-pyodermatitis

First-line and second-line treatment for pemphigus vegetans
and PPV are similar, including topical and systemic steroids, and
immunosuppressive agents. In addition, dapsone is regarded as
a first line oral medication in pemphigus vulgaris (and by exten-
sion, pemphigus vegetans).” It is interesting to note that in
patients with both PPV and 1BD, cutaneous and gastrointestinal
disease activity tend to parallel one another.”

Stagg B, Simpson A, Sidhu S. Similar but different: distinguishing between
pemphigus vegetans and pyostomatitis-pyodermatitis vegetans. BMJ Case Rep.
2021;14:e242162.

vegetans (PPV) can show identical clinical and histological
features.

A history of inflammatory bowel disease (IBD) favours a
diagnosis of PPV. However, even in patients with no known
history of IBD, it is important to consider a diagnosis of PPV,
because it can be a marker of occult IBD, or presage the
development of IBD.

Direct immunofluorescence showing intercellular
deposition of IgG and C3 and indirect immunofluorescence
demonstrating antiepithelial antibodies (pemphigus
antibodies) favour pemphigus vegetans, with some
exceptions.



PIODERMATITE - PIOESTOMATITE
VEGETANTE (PD-PSV)

PENFIGO VEGETANTE

& CLINICA Placas vegetantes, pustulas, Placas vegetantes, erosoes,
erosdes mucosas pustulas/bolhas
PEROLA CLINICA Padrao em “snail trail Tipos clinicos de Neumann
em mucosa oral e Hallopeau
@ TOPOGRAFIA Mucosa oral/gengiva, couro cabeludo, Areas intertriginosas e flexurais;
PREFERENCIAL tronco, areas flexurais mucosa oral frequente
Hiperplasia epidérmica pseudoepiteliomatosa, Pode ser histologicamente indistinguivel da PD-PSV.
ACHADOS acantdlise focal, microabscessos eosinofilicos/ Acantdlise suprabasal mais evidente,
HISTOPATOLOGICOS neutrofilicos intra e subepidérmicos, microabscessos eosinofilicos
infiltrado rico em eosindfilos e neutrdfilos. intraepidérmicos.
ASSOCIACAO Forte associagcdo com
@ SISTEMICA DOENGA INFLAMATORIA INTESTINAL Sem associagdo tipica com DII
especialmente retocolite ulcerativa
Positiva com depésitos intercelulares de I1gG
IMUNOFLUORESCENCIA Negativa e/ou C3 na epiderme. IgG intercelular positivo
DIRETA (IFD) em 92,3% e C3 em 53,4% dos casos

(revisdo sistematica: 197 casos).

Clark et al. Pyostomatitis vegetans—pyodermatitis vegetans: a clinicopathologic study of 7 cases. J Am Acad Dermatol. 2016;75(3):578-584
Aushal et al. Pemphigus vegetans: insights from a systematic review of the literature. Clin Exp Dermatol. 2026;llag110.



| SAGE Open Medical Case Reports

JCMS Case Report
SAGE Open Medical Case Reports
. . o . e 0 MS Case Reports
Idiopathic pyostomatitis-pyodermatitis " atme 11 13
. . © The Author(s) 2023
vegetans with nasal obstruction: I oo
A case report Re BT RS Wity
®SAGE

Talia M Katz'® and Arnon M Katz2"

Paciente: Homem, 48 anos

HPP: Sem histéria de doenca inflamatdria intestinal

Clinica: Placas erosadas vegetantes nas fossas
nasais e labio superior com snail track sign

Histopatologia: Infiltrado inflamatdrio rico em
eosinofilos

Tratamento: Prednisona 40 mg/dia com melhora
expressiva apds 2 semanas

Manutencgao: Conduzido com Dapsona 100 mg/dia

Figure |. (a) Coalescing eroded plaques with a snail track
appearance obstructing anterior nares.

Katz TM, Katz AM. Idiopathic pyostomatitis-pyodermatitis vegetans with nasal
obstruction: a case report. SAGE Open Med Case Rep. 2023,;



Images in Dermatology

Pyodermatitis Pyostomatitis Vegetans

Soumaya Gara, MD; Asmahane Souissi, MD; Mourad Mokni, MD, PhD

Paciente: Homem, 20 anos
HPP: Doenca de Crohn

Clinica: Multiplas pustulas coalescentes em
placas vegetantes erosadas

Histopatologia: Abscessos intraepiteliais de
neutrofilos e eosindfilos

Imunofluorescéncia Direta: Negativa

Tratamento: Prednisona 1 mg/kg com resposta
dramatica em 1 semana

Gara S, Souissi A, Mokni M. Pyodermatitis pyostomatitis vegetans. JAMA
Dermatol. 2019; Published online Dec 18.

Clinical Review & Education I Figure. Clinical Image of Vegetating and Erosive Plaques With Coalescent

Pustules Involving the Labial and Nasal Mucosa
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Motivos da Apresentacao

30“0'33:74 L,

® Reforcar a importancia da integracao entre clinica, histopatologia e o papel
fundamental da imunofluorescéncia na diferenciacao entre as duas entidades

® Destacar o papel do dermatologista no ambiente hospitalar e a
multidisciplinaridade do cuidado em um hospital universitario

® Apesar da complexidade diagnodstica e das controvérsias da literatura, ha um
inequivoco neste caso: a paciente encontra-se bem, em remissao clinica e sem
novas lesdes. Ao longo dessa trajetodria, o cuidado continuo e a relacao de
confianca construida com a equipe tornaram-se tao importantes quanto o
proprio diagnostico.
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e A paciente do caso descrito

® Aos meus colegas residentes, professores, staffs e funcionarios da Dermatologia UERJ
® Ao Prof. colaborador Dr. Juan Maceira

e A equipe da Enfermaria 12 de Clinica Médica UERJ

e A Gastroenterologia UERJ

e A Pneumologia UERJ
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PODIO®

“A duvida, por vezes, é melhor que certeza.
A ciéncia se faz a partir disso.”

Mulito obrigada!
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