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CASE REPORT

BJORL

Paraneoplastic pemphigus: initial manifestation of lung cancer

Pénfigo paraneopldsico: manifestacdo inicial de cdancer pulmonar

Guilherme Webster’', Patricia Maria Sens Marques?, Rui Carlos Ortega Filho?, Antonini de Oliveira e Sousa3,
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INTRODUCAO

Pénfigo paraneopldsico (PPN) ¢ uma
doenca autoimune associada a uma neoplasia.
Caracteriza-se por uma erupcao mucocutanea
polimortica, tendo como diagnésticos diferenciais
o pénfigo vulgar, eritema multiforme, sindrome de
Stevens Johnson e liquen plano'.

Foi descrito pela primeira vez em 1990%
Pacientes com PPN apresentam anticorpos re-
ativos a desmoplaquinas e proteinas de placa
desmossomal presentes em todo o epitélio, nao
sendo, portanto, surpresa um acometimento mais
extenso deste’.

O objetivo deste relato é apresentar um
caso de pénfigo paraneopldsico, cuja primeira
manifestacao foram lesdes bolhosas nas mucosas
oral, laringea e do septo nasal.

RELATO DE CASO

Mulher de 68 anos apresentou queixa
de epistaxe e feridas dolorosas na boca havia 30
dias, associadas a disfagia e perda de peso nao
mensurada. Negava lesoes em pele. Era tabagista
e apresentava hipertensao, diabetes e dislipidemia.
Ao exame, apresentava lesoes ulceradas e bolhosas
em palato, mucosa jugal (Figura 1) e ldbio inferior,
além de ulceracdo no septo nasal anterior.

Apresentava, ainda, lesoes ulceradas
com fibrina em laringe, além de cordite bilateral,
visualizadas 2 telelaringoscopia. Pela hipdtese de
pénfigo vulgar, foi iniciada prednisona 40mg/
dia e realizada biopsia em mucosa jugal, que foi
inconclusiva em microscopia e imunoistoquimica.
Com melhora clinica apenas parcial, foi aumentada
a dose para 60 mg/dia.

Apareceram, ainda, pequenas lesoes bo-
lhosas em regiao genital e periungueal, quando
foi realizada nova biépsia e solicitados exames
para pesquisa de neoplasia, pela possibilidade de
pénfigo paraneoplasico: prova de funcao pulmonar
com anormalidades restritivas. Tomografia de térax
com espessamentos septais subpleurais, suspeito
para linfangite, em lingula, lobo inferior esquerdo,
bem como lobo médio e aumentos nodais supra-
clavicular esquerdo e mediastinais. Endoscopia
digestiva mostrava acantose no esofago e gastrite
enantematosa.

Mantido o tratamento, apresentou me-
lhora importante da dor e auséncia de novas

Figura 1. Oroscopia: Les6es ulceradas e bolhosas em mucosa
jugal e palato.

lesoes. Apos dois meses e meio, mantinha apenas
pequena lesio em mucosa jugal a esquerda. O
resultado da microscopia e imunoistoquimica
foram sugestivos de pénfigo vulgar e a imunoflu-
orescéncia direta mostrou presenca de fluorescén-
cia granulosa discreta intercelular, intraepitelial,
predominante nas camadas inferiores do epitélio.
Foi diminuida dose de prednisona para 40 mg/
dia. Apresentou piora no terceiro més de doenca,
com aumento de volume cervical e dispneia, com
novas lesoes bolhosas em mucosa jugal, além de
roncos e sibilos pulmonares.

Foi entao internada, realizou biopsia de
pleura, que mostrou carcinoma pouco diferenciado
(nao pequenas células) e, em posterior biopsia
de linfonodo cervical nivel III a direita, definiu-se
adenocarcinoma moderadamente diferenciado
(metdstase pulmonar).

Evoluiu com insuficiéncia respiratoria,
sendo admitida em UTI e teve 6bito no quarto
més de doenca.

DISCUSSAO

Os achados clinicos tipicos de PPN in-
cluem estomatite intratavel (mais tipico) e lesoes
de pele polimérficas. Envolvimento de mucosa esta

quase sempre presente, seja ocular, oral, faringea,
laringea e/ou vulvar'.

Os achados histopatologicos do PPN
incluem necrose de queratindcitos, acantolise
intraepidérmica e dermatite vacuolar de interface.
Imunofluorescéncia mostra depdsito de IgG e com-
plemento em superficie celular e, frequentemente,
depositos granulares ou lineares de complemento
na juncao derme-epiderme. Imunofluorescéncia
indireta mostra anticorpos circulantes aderidos a
epitélio simples, colunar ou de transi¢ao, além do
padrao tipico de pénfigo. Esses autoanticorpos
imunoprecipitam em um complexo de proteinas.
Este € o padrao ouro de diagnéstico de PPN°.

Apesar do caso relatado nao ter a con-
firmacao laboratorial definitiva, a imunofluores-
céncia mostrou deposi¢ao granulosa, intercelular,
intraepitelial, predominante nas camadas inferiores
do epitélio, o que ¢é relatado na literatura como
caracteristica do PPN.

COMENTARIOS FINAIS

O quadro clinico das lesoes bolhosas
pode ser semelhante. Este caso mostrou-se como
tipico de pénfigo paraneoplisico sem confirmacio
laboratorial definitiva.

Enfatiza-se, entdo, a importancia do cor-
reto diagnostico para adequado tratamento desta
rara entidade.
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