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RESUMEN

Introduccidén: el penfigoide gestacional es una enfermedad ampollar infrecuente que se
caracteriza por una erupcion urticariana, intensamente pruriginosa en tronco y extremidades,
que aparece al final del embarazo y después del parto. Evoluciona con rapidez hacia una
dermatosis vesiculoampollar de tipo penfigoide ampollar, dado que tienen muchas similitudes
clinicas, histoldgicas e inmunopatoldgicas.

Objetivos: presentar las caracteristicas clinicas de una paciente gestante con penfigoide
gestacional.

Presentacion de caso: gestante con antecedentes prenatales de embarazo anterior normal
sin lesiones de piel y un embarazo actual de 32 semanas. Fue atendida en la consulta de
Dermatologia del Policlinico Universitario Raul Sanchez donde se evidencié un cuadro cutdneo
polimorfo caracterizado por lesiones de piel en forma de pequefias placas multiples,
redondeadas de aspecto urticariano y lesiones eritemato-papulosas infiltradas, que se
encontraron localizadas en abdomen, miembros inferiores y muy pruriginosas. Los elementos
clinicos y el estudio histopatologico confirmaron el diagndstico de penfigoide gestacional.
Recibié tratamiento médico con mejoria clinica evidente.

Conclusiones: se presentd un caso clinico conocido, pero de aparicion escasa, por lo que
existen problemas para su diagndstico y debe tenerse presente por la similitud con otras
dermatosis de piel en gestantes. Presenta riesgo de morbilidad para el recién nacido, aunque
se preseva la salud materna a pesar de su etiologia autoinmune. El adecuado diagnodstico de
esta enfermedad permitird un seguimiento y tratamiento médico adecuado por el equipo
multidisciplinario responsable para lograr una adecuada calidad de vida y mejor indicador
materno infantil.

Palabras clave: PENFIGOIDE GESTACIONAL/diagndstico; Penfigoide Ampolloso; Mujeres
Embarazadas.
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ABSTRACT

Introduction: pemphigoid gestationis is a rare blistering disease characterized by an
intensely itchy urticarial rash on the trunk and extremities that appears at the end of
pregnancy and after delivery. It rapidly evolves into vesiculo ampullary dermatosis of the
pemphigoid blistering type, since they have many clinical, histological and immune-
pathological similarities.

Objectives: to present the clinical characteristics of a pregnant patient with pemphigoid
gestationis.

Case Report: a pregnant woman with a prenatal history of a normal previous pregnancy;
without skin lesions and a current 32-week pregnancy is presented. She was attended in the
Dermatology Clinic at Raul Sanchez University Polyclinic where a polymorphic skin condition
was evidenced by skin lesions in the form of small multiple, rounded plates of urticarial aspect
and erythematous-papular filtered lesions, which were located in the abdomen, lower limbs
and very pruritic rash. Clinical elements and histopathological study confirmed the diagnosis
of pemphigoid gestationis. She received medical treatment achieving evident clinical progress.
Conclusions: a known clinical case was presented but of scarce incidence, therefore there
are problems for its diagnosis and it must be taken into account due to the similarity with
other skin dermatoses in pregnant women. It presents a morbidity risk for the newborn,
maternal health is preserved in spite of its autoimmune etiology. The adequate diagnosis of
this entity will allow a follow up along with an adequate medical treatment by a responsible
multidisciplinary team, achieving an adequate quality of life and a better maternal-infant
indicator.

Keywords: PEMPHIGOID GESTATIONIS/diagnosis; PEMPHIGOID, BULLOUS; PREGNANT
WOMEN.

INTRODUCCION

Durante el embarazo ocurren numerosos cambios inmunoldgicos, metabdlicos, endocrinos y
vasculares, que pueden propiciar la susceptibilidad de la mujer embarazada ademas de
presentar cambios en la piel y sus anexos. El penfigoide gestacional (PG) es una dermatosis
probablemente autoinmunitaria poco frecuente, con predisposicion genética, en la que actuan
factores hormonales. Ocurre durante el segundo o tercer trimestre del embarazo, con
predominio de lesiones en el tronco y las extremidades. Se caracteriza por una erupcion
polimorfa y pruriginosa con papulas, ronchas, vesiculas y ampollas. Desaparece semanas o
meses después del parto y reaparece con un nuevo embarazo, con la menstruacién o con el
uso de anticonceptivos.()

El PG tiene una incidencia estimada en EE.UU de aproximadamente 1 de cada 50 000
embarazos o en 1 caso de cada 40 000-50 000 gestaciones. En los estudios actuales no se
han encontrado diferencias raciales y suponen incidencias similares entre caucasicos y
afroamericanos. Afecta con mayor frecuencia a mujeres entre 16 y 39 afios de edad.(®

En la literatura internacional existen casos reportados, sin embargo, en la provincia de Pinar
del Rio no se reportan casos.
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Las similitudes clinicas e inmunopatoldgicas con el penfigoide ampollar han instado a los
investigadores actuales a denominar penfigoide gestacional al herpes gestacional. La adopcién
de esta nueva terminologia impedira que los pacientes y algunas personas encargadas de su
cuidado confundan esta enfermedad con una erupcion causada por un virus herpes. La
transmisiéon materno-fetal es posible, lo que puede provocar una enfermedad transitoria del
recién nacido, que esta expuesto a un mayor riesgo de prematuridad e hipotrofia del neonato.
(3)

En su etiopatogenia se invoca principalmente la teoria autoinmune y se detectan anticuerpos
BPAg?2 (colageno XVII). Son inmunoglobinas (IgG) dirigidos contra la zona de membrana basal
del queratinocito, se depositan en la lamina licida y fijan el complemento en la unidn
dermoepidérmica con depédsito granular de C3. Se ha relacionado con el complejo mayor de
histocompatibilidad clase II (HLA-Dr3 y HLA-DR4) y clase III (C4q0).®

El objetivo de este trabajo es presentar el perfil epidemioldgico, clinico, histoldgico,
terapéutico y evolutivo del penfigoide gestacional, a través de una presentacion de caso que
pertenece al Policlinico Universitario Raul Sanchez de la ciudad de Pinar del Rio.

PRESENTACION DE CASO

Paciente DRE, de 32 afios de edad, raza banca que presenta antecedentes obstétricos G2 P1
A0. Antecedentes patoldgicos personales de salud. Tiempo de gestacion: 32 semanas. Acude
a la consulta de Dermatologia del area de salud, por llevar aproximadamente tres dias con
lesiones eritemato-infiltradas, localizadas en abdomen y extremidades, de distribucion
simétricas, coronadas con algunas vesiculas en el centro de la placa y acompafiadas de prurito
intenso. Cuadro clinico sistémico caracterizado por ligero malestar general y cefalea.

Datos positivos al examen fisico

Piel: cuadro cutaneo con lesiones pequefias multiples, en placas urticarianas y papulosas
infiltradas, de aproximadamente 1,3 cm de didmetro, de distribucion simétricas, redondeadas,
de bordes delimitados, y en el centro de algunas lesiones presencia de vesiculas tensas,
acompafiado de prurito intenso, y localizadas en abdomen y extremidades inferiores. Las
lesiones respetan cara y mucosas. Afebril. No toma del estado general. (Figura 1y 2)
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Fig. 1 Lesiones eritemato papulosas infiltradas en abdomen

Fig. 2 Lesiones eritemato urticariales con algunas vesiculas visibles en extremidad inferior.

Complementarios

Hemoglobina: 11.8 g/I

Conteo de plaquetas: 210 x 10t
Grupo y factor: A positivo

Eritro: 5 mm/Hg

Glicemia: 3.4 mmol/I

HIV: negativo

VDRL: no reactivo

Antigeno de superficie B y C: negativo
Orina: negativa

Un embarazo clasificado como bajo riesgo obstétrico.

Tratamientos

Tratamiento General: se realizé ingreso de la paciente y se prescribié tratamiento seguin
protocolo.

-Dieta hiperproteica, reposo en decubito lateral izquierdo, abundantes liquidos. Bafio con gel,
no rascado de lesiones, no exposicion sol, no traumatismos de piel.

Tratamiento Local

-Fomentos inertes a temperatura ambiente cada ocho horas por 15 minutos sobre lesiones
vesiculo-ampollares.

-Esteroides tépicos que fueron suficientes en las lesiones de herpes gestationis aplicados dos
veces al dia hasta mejoria del cuadro clinico.

Tratamiento Sistémico

Prednisona: 40 mg/dia por 15 dias. Se disminuyd gradualmente la dosis, hasta encontrar la
mas baja efectiva. Al cuarto dia, dejaron de aparecer lesiones nuevas y al duodécimo, las
lesiones estaban en forma de costras, descamadas y secas, lo que permitié comenzar a reducir
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la dosis oral del esteroide, con un mantenimiento de 5 mg al dia hasta el término del embarazo.
Se confirma, al mes de ingreso hospitalario, el diagndstico de penfigoide gestacional por el
servicio de Anatomia Patoldgica (Figura 3).

Fig. 3 Imagen deI estudlo h|stopatolog|co que muestra una ve5|cula incipiente no
acantolitica en la uniéon dermoepidérmica con un infiltrado moderado inflamatorio
perivascular denso. Anexos conservados.

A las 40,4 semanas se le practicod parto eutdcico con un recién nacido en perfecto estado de
salud perinatal, del sexo femenino, Apgar 9-10. Peso al nacer 3100 gramos, al tercer dia de
vida extrauterina presentd lesiones vesiculares transitorias muy pequefias las cuales se
eliminaron con bafios emolientes. A los 10 dias del posparto persistian solamente lesiones
pigmentarias residuales, sin nuevas lesiones en la madre.

DISCUSION

Esta enfermedad fue descrita por primera vez en el afio 1811 por Bunel. Su nombre inicial,
Herpes Gestationis, era una definicion elegante debido a la semejanza con las lesiones
herpéticas en la etapa prebulosa de la enfermedad. Con el advenimiento de la virologia y
clasificaciéon inmunolégica se pudo descartar la etiologia viral, pues se asemejaba a la
patogenia del Penfigoide Buloso. Por este motivo, en Europa se sugiere utilizar una
nomenclatura que no dé lugar a confusiones, y es la que se utilizd en este articulo: Penfigoide
Gestacional. Este término fue introducido en 1982 por Holmes y Black, quienes propusieron
una nueva clasificacion de las dermatosis del embarazo.®

Se discute el caso de gran interés, remitida por su equipo basico de trabajo; la cual es
considerada una dermatosis ampollar autoinmune y especifica del embarazo, pero la menos
comun. Constituye una enfermedad de apariciéon muy escasa, por lo que existen problemas
para su diagndstico por parte del resto de los profesionales de salud. Para el diagndstico de la
enfermedad se tienen en cuenta el parametro clinico, el estudio histopatoldgico y las técnicas
de Inmunofluorescencia.

En este caso hubo un diagnoéstico precoz al ser remitido a la consulta especializada y recibié
tratamiento oportuno.
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En el curso de la enfermedad se desarrollan placas urticariformes y papulas alrededor del
ombligo en un 50 % de los casos, aproximadamente y luego en las extremidades, incluidas
las palmas de las manos y plantas de los pies, con diseminacién subsiguiente al resto del
abdomen, la espalda y el térax. Frecuentemente son respetados la cara, el cuero cabelludo y
la mucosa oral. Dentro de las placas eritematosas infiltradas o en la piel de aspecto normal,
surgen ampollas y vesiculas tensas, a menudo con una configuracién anular o policiclicas. El
prurito es intenso y puede cursar con paroxismo.)

Boudaya et al, al destacar que la afectacion de mucosas y genitales es rara, asi como la
afectacion de la cara, subrayan que, no obstante, esta Gltima localizacidon era frecuente en su
serie. Las lesiones vesiculo ampollosas dejan paso a erosiones y costras seguidas de cicatrices
discromicas. Con frecuencia, la enfermedad brota unos dias después del parto y luego remite
espontaneamente, en general en el transcurso de tres meses. No fue el caso de la paciente
presentada.(®

Garcia Pérez subraya que esta afeccién tiene caracter propio, y no puede ser considerada
como una variante del penfigoide ampollar o de la dermatitis herpetiforme. Aparece
generalmente en multiparas en el curso del segundo o tercer trimestre de la gestacién, o
eventualmente durante el puerperio.(®

Para Al-Saif, en el 20 % de los casos se ha observado su aparicion en el periodo posparto
inmediato. ("

Puede haber recidivas al tomar contraceptivos orales, asi como en las menstruaciones
siguientes y, casi siempre, en los embarazos sucesivos. La salud materna no se afecta y no
se han confirmado efectos adversos sobre la supervivencia del feto. Ademas del prurito, hay
sintomas generales, como malestar, fiebre, nduseas y cefalea. El brote dura de uno a cuatro
meses. Desaparece semanas o meses después del parto (75 %). No obstante, investigaciones
aclaran que puede acompafarse de prematuridad, rotura prematura de membranas y muerte
fetal. El recién nacido puede presentar lesiones similares y urticariformes leves en un 10 %
de los casos y remiten espontaneamente. G4

Es una enfermedad rara, por lo que se dificulta su diagndstico, sobre todo al tratarse de una
gestante donde aparecen de manera subita las ampollas, esto produce una alarma al personal
gue la atiende. La mortalidad prenatal es de un 25 %, se asocia con 6bitos fetales y partos
prematuros.®

Se ha asociado a neoplasias del trofoblasto, mola hidatiforme y coriocarcinoma. (Se cree que
interviene la progesterona). También se atribuye a efectos tdxicos o sensibilizacion a tejidos
fetales o placentarios. Algunos lo han considerado una variedad de penfigoide ampollar o de
dermatitis herpetiforme.(®

En la fisiopatologia de la enfermedad, los anticuerpos circulantes se dirigen contra la
membrana basal, especificamente un antigeno compartido por la piel y la placenta. Este
antigeno es principalmente el coldgeno XVII (antes llamado BP180 o BPAG2), el cual actla
como autoantigeno en otras enfermedades del grupo de los penfigoides (penfigoide buloso,
penfigoide cicatricial y dermatosis por IgA lineal).®® El colageno XVII es una proteina de
transmembrana y un componente del hemidesmosoma del complejo de anclaje
dermoepidérmico que media la adhesidon de las células epiteliales a la membrana basal. Se
encuentra en la membrana basal de la piel, el epitelio amnidtico de la placenta y el cordén

3% eciMED www.revcmpinar.sld.cu CC BY-NC 4.0

7 conomn. ciewas weorcas

Pagina 6


http://www.revcmpinar.sld.cu/

ISSN: 1561-3194 Rev Ciencias Médicas. 2020; 24(5): e4445

umbilical. Los anticuerpos se dirigen a una zona especifica del colageno XVII, la regién no-
colagenosa 16A (NC16A), aunque puede incluir también otras zonas.(®

Un estudio demostré que no habia solo anticuerpos circulantes contra ese epitope, sino
también linfocitos T especificos que reconocian la regién NC16A (11). Lo que traduciria
activacion humoral y celular en la patogenia de la enfermedad. Ademas de haber anticuerpos
que reconocen al colageno XVII, se demostré que en 10 % de estos pacientes, habia
anticuerpos circulantes contra otro antigeno, la regién no-colagenosa de 230 kDa de la
proteina de la familia de las plaquinas (BP230). Su rol no se conoce aun ya que es intracelular,
pero se sabe que se expone esta proteina en la membrana, después de un dafio a los
queratinocitos.(®

Otro hallazgo comun en estas pacientes es la presencia de anticuerpos anti HLA paternos en
casi el 100 %, en comparacion con 10 % de las mujeres sanas, multiparas. Estos anticuerpos
son en general contra MHC tipo I y completamente diferentes a los anti coldgeno XVII
circulantes; por esta razéon no se sabe su rol patogénico y puede ser considerado un
epifendmeno o en el contexto de un ambiente autoinmune en estas pacientes.(®

Como ultimo componente, falta considerar los factores hormonales. Se ha atribuido un rol
regulador a los estrégenos y la progesterona. Esta ultima disminuye la producciéon de
anticuerpos y tiene un efecto inmunosupresor similar a la de los corticoides. Los niveles de
progesterona estan altos las Ultimas semanas y caen abruptamente posparto. Esto es
consistente con el curso natural de la enfermedad (remision en el final del Ultimo trimestre
con reaparicion posparto). Podria explicar también las apariciones premenstruales que siguen
la caida plasmatica de los niveles de progesterona en un nimero reducido de mujeres. Los
estrégenos deprimen la respuesta mediada por linfocitos T, pero tendrian un rol activador de
la produccidn de anticuerpos al aumentar la respuesta de los linfocitos B, formando parte de
la patogenia como inmunoactivadores.(®)

El PG se ha asociado también a otras enfermedades autoinmunes como la enfermedad de
Basedow-Graves y aumentos de los anticuerpos antitiroideos y anticélula parietal gastrica.
Esto se explicaria por la asociacion que existe con HLA DR3 y DR4. Hasta 10% de los pacientes
con PG tienen enfermedad de Graves en comparacion con 0,4% en la poblacidon general.

También se ha documentado asociacion con historia familiar de enfermedades autoinmunes.
(10)

Histopatologia

Epidermis: vesicula subepidérmicano acantolitica en forma de lagrima.

Dermis: infiltracion de granulocitos, presencia de eosindfilos y neutréfilos en la dermis
superior.

Inmunofluorescencia

En el estudio de IFD (Inmunofluorescencia directa) todas las pacientes tienen depdsitos
lineales de C3 en la unidén dermoepidérmica de la piel perilesional. Aproximadamente en el
25-40 % se observa también IgG.

Por la IFI (inmunofluorescencia indirecta) convencional, alrededor del 25 % de los casos tiene
un anticuerpo IgG circulante antizona de la membrana basal, pero en casi el 75 % se puede
demostrar el factor HG, un anticuerpo IgG fijador del complemento, por IFD reforzada por el
mismo.1)

Es importante hacer diagnostico diferencial con las siguientes enfermedades:
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Prurigo del embarazo: es raro que comience o se exacerbe después del parto, eritema
multiforme, reacciones medicamentosas, penfigoide ampollar, pénfigo verdadero, enfermedad
Duhring Brocq, herpes simple, varicela, herpes zoster diseminado y escabiosis.(1?)

En el tratamiento de la enfermedad es necesario brindar cuidados generales. Tiene como
objetivo aliviar el prurito y suprimir la aparicion de nuevas ampollas. Se administra cualquier
antipruriginoso por via sistémica; los mas usuales son los de primera generacién como
clorfeniramina, 8 mg dos a cuatro veces al dia, o difenhidramina, 25 a 50 mg dos a cuatro
veces al dia, durante 10 a 15 dias, que posteriormente se reduce de manera progresiva hasta
la interrupcion. De segunda generacion se prefieren cetirizina, levocetirizina y loratadina.

Se requiere prednisona, 40 mg/dia, con reduccién progresiva; algunas pacientes mejoran con
dapsona o diaminodifenilsulfona (DDS), 100 mg/dia, por el tiempo necesario. En casos
persistentes se ha usado inmunoglobulina IV, ciclosporina, azatioprina, tetraciclina o terapia
bioldgica como el rituximab. En los casos mas graves debe considerarse la posibilidad de
efectuar plasmaféresis. Dado que son frecuentes las exacerbaciones en el posparto, es
aconsejable aumentar temporalmente la dosis de los esteroides. (13)

CONCLUSIONES

El penfigoide gestacional es una dermatosis autoinmune, exclusiva del embarazo pero
constituye la menos comun. Se presentd un caso clinico conocido pero de aparicion escasa,
por lo que existen problemas para su diagnostico y debe tenerse presente por la similitud con
otras dermatosis de piel en mujeres embarazadas y puede ser el resultado de fendmenos
genéticos y hormonales. Presenta riesgo de morbilidad para el recién nacido, aunque la salud
materna se preserva a pesar de su etiologia autoinmune. Importante condicién médica para
el conocimiento de los profesionales de salud y médicos de la familia en la atencion primaria
de salud.
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