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RESUMEN

El penfigoide gestacional es una enfermedad ampollar infrecuente que se
caracteriza por una erupcion de tipo 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 tiene muchas similitudes clinicas, histologicas e
inmunopatologicas. Se presenta paciente femenina, gestante, de 32 afos de edad,
con antecedentes patologicos personales de salud. Tiempo de gestacion 32
semanas, que acude a consulta de Dermatologia del area de salud, por presentar
desde hace 3 dias lesiones eritemato infiltradas, localizadas en abdomen y
extremidades, coronadas con algunas vesiculas en el centro de la placa y
acompanadas de prurito intenso. Los elementos clinicos y el estudio
histopatologico confirmaron el diagnostico de penfigoide gestacional. Recibio
tratamiento segun protocolo y se logré una mejoria clinica evidente. Es importante
el conocimiento por parte de los profesionales de la salud y los médicos en la
Atencion Primaria de Salud, para pensar siempre en esta enfermedad ante una
gestante con este cuadro clinico debido a la similitud con otras dermatosis de piel
en mujeres embarazadas donde el diagnodstico correcto permitié un seguimiento y
tratamiento médico adecuado.
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ABSTRACT

Gestational pemphigoid is an infrequent blistering disease characterized by an
intensely pruritic urticarial rash in the trunk and limbs. It appears at the end of
pregnancy and after childbirth. The disease evolves rapidly to a vesiculobullous
dermatosis of the pemphigoid blistering type, given their many clinical,
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histological and immunopathological similarities. A case is presented of a 32-year-
old pregnant woman with personal pathological antecedents. At 32 weeks of
gestation the patient presented at Dermatology consultation of her health area
with infiltrated erythematous lesions of three days' evolution located on her
abdomen and limbs, crowned by some vesicles in the center of the plaque and
accompanied by intense itch. Clinical examination and the histopathological study
confirmed the diagnosis of gestational pemphigoid. The patient received
treatment according to the established protocol and evident clinical improvement
was achieved. It is important that health professionals and primary health care
doctors always consider this disease during examination of a pregnant patient with
this clinical state, due to the similarity to other pregnancy dermatoses. In this
case, correct diagnosis led to appropriate medical treatment and follow-up.
Keywords: pemphigoid gestationis; blistering disease; pregnancy.
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Introduccién

Durante el embarazo ocurren numerosos cambios inmunoldgicos, metabolicos,
endocrinos y vasculares que pueden propiciar la susceptibilidad de la mujer
embarazada a 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 menstruacion, o con el uso de
anticonceptivos.

El PG tiene una incidencia estimada en EE.UU. de aproximadamente 1 de cada
50 000 embarazos. En los estudios actuales no se han encontrado diferencias
raciales y suponen incidencias similares entre caucasicos y afroamericanos. Afecta
con mayor frecuencia a mujeres de 16 a 39 afnos 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 inmunopatologicas con el penfigoide ampollar han instado
a los investigadores actuales a denominar penfigoide gestacional al herpes
gestacional. La adopcidn 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 transmision maternofetal 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.

En su etiopatogenia se invoca principalmente la teoria autoinmune y se detectan
anticuerpos BPAg2 (colageno XVII). Son inmunoglobinas (IgG) dirigidas contra la
zona de membrana basal del queratinocito, se depositan en la lamina licida y fijan
el complemento en la union dermoepidérmica con deposito granular de C3. Se ha
relacionado con el complejo mayor de histocompatibilidad clase Il (HLA-Dr3 y HLA-
DR4) y clase Il (C4q0).™

Caso clinico

Paciente de 32 anos de edad, color de piel blanca, que presenta antecedentes
obstétricos de dos gestaciones, un parto y ningln aborto y antecedentes
patoldgicos personales de salud. Tiempo de gestacion 32 semanas. Acude a la
consulta de Dermatologia del Policlinico Universitario Raul Sanchez de la ciudad
de Pinar del Rio, por llevar aproximadamente 3 dias con lesiones
eritematoinfiltradas, localizadas en abdomen y extremidades, de distribucion
simétricas, coronadas con algunas vesiculas en el centro de la placa y acompafnadas
de prurito intenso. Refiere, ademas, ligero malestar general y cefalea. Embarazo
clasificado como de bajo riesgo obstétrico.

Examen fisico

Piel: Cuadro cutaneo caracterizado por lesiones pequenas, multiples, en forma de
placas urticarianas y papulas infiltradas, de aproximadamente 1,3 cm de diametro,
de distribucion simétrica, redondeadas, de bordes delimitados, y en el centro de
algunas lesiones se observa la presencia de vesiculas tensas con patrén de
crecimiento centrifugo, localizadas en abdomen y extremidades inferiores,
acompanadas de prurito intenso. Las lesiones respetan cara y mucosas (Figs. 1y
2).

(CI) ev-ne | Esta obra esta bajo una licencia: https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




€CIMED Folia Dermatolégica Cubana. 2020;14(2):e139

, EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS

Fig. 1- Lesiones eritematopapulosas infiltradas en abdomen.

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

Complementarios realizados:
— Hemoglobina: 11,8 g/L
- Conteo de plaquetas: 210 x 109/t
— Grupo y factor: A positivo
— Eritrosedimentacion: 5 mm/Hg
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— Glicemia: 3,4 mmol/L

— HIV: Negativo

— VDRL: No reactivo

— Antigeno de superficie B y C: Negativos
— Cituria: Negativa

Se indica biopsia de piel que informa: Vesicula incipiente no acantolitica en la
unién dermoepidérmica con un infiltrado moderado inflamatorio perivascular
denso. Anejos conservados. Penfigoide gestacional (Fig. 3).

Fig. 3 - Estudio histopatologico que muestra vesicula incipiente no acantolitica en la
union dermoepidérmica con infiltrado moderado inflamatorio perivascular denso, con
predominio de eosinofilos.

Se realizo ingreso de la paciente y se le indica tratamiento.

Tratamiento general:
— Dieta hiperproteica, reposo en decUbito lateral izquierdo, abundantes
liquidos.
— Bano con gel, no rascado de lesiones, no exposicion sol, no traumatismos de
piel.

Tratamiento local:
— Fomentos inertes a temperatura ambiente cada 8 horas por 15 minutos
sobre lesiones vesiculo-ampollares.
— Esteroides topicos en las lesiones de herpes gestationis aplicados dos veces
al dia hasta mejoria del cuadro clinico.
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Tratamiento sistémico:
— Prednisona 40 mg/dia por 15 dias y se disminuye gradualmente la dosis.

Evolutivamente, al cuarto dia dejaron de aparecer lesiones nuevas, y al duodécimo
dia ya las lesiones estaban en forma de costras, descamadas y secas, lo que
permitié comenzar a reducir la dosis oral del esteroide, con un mantenimiento de
5 mg al dia hasta el término del embarazo.

A las 40,4 semanas se le practico parto eutdcico con un recién nacido en perfecto
estado de salud perinatal, del sexo femenino, Apgar 9-10 y peso al nacer 3100
gramos. Al tercer dia de vida extrauterina presenta lesiones vesiculares
transitorias muy pequenas, las cuales se resolvieron con banos emolientes.

A los 10 dias del postparto persistian solamente lesiones pigmentarias residuales,
sin nuevas lesiones en la madre.

Comentarios

Esta enfermedad fue descrita por primera vez en el ano 1811 por Bunel. Su nombre
inicial, Herpes Gestationis, era una definicion elegante debido a la semejanza con
las lesiones herpéticas en la etapa prodromica de la enfermedad. Con el
advenimiento de la virologia y clasificacién inmunoldgica se pudo descartar la
etiologia viral, asemejandose a la patogenia del penfigoide ampollar. Por este
motivo en Europa se sugiere utilizar una nomenclatura que no dé lugar a
confusiones, y es la que se utilizoé en este articulo: penfigoide gestacional.

Kroumpouzos senala en su articulo, que este término fue introducido en 1982 por
Holmes y Black, quienes propusieron una nueva clasificacion de las dermatosis del
embarazo."

Es considerada una dermatosis ampollar autoinmune y especifica del embarazo,
pero la menos comun. Constituye una entidad de aparicion muy escasa, por lo que
existen problemas para su diagndstico por parte del resto de los profesionales de
la salud. Para el diagnoéstico de la enfermedad se tienen en cuenta el parametro
clinico, el estudio histopatoldgico y las técnicas de inmunofluorescencia. En este
caso se realizo un diagnostico precoz al ser remitido a la consulta especializada, y
la paciente recibio tratamiento oportuno.

En el curso de la enfermedad se desarrollan placas urticariformes y papulas
alrededor del ombligo en alrededor del 50 % de los casos y posteriormente en las
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extremidades, incluidas las palmas de las manos y plantas de los pies, con
diseminacion 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 configuracion anular o policiclicas.
El prurito es intenso y puede cursar con paroxismo. ()

Boudaya y otros® al destacar que la afectacion de mucosas y genitales es rara, asi
como la afectacion de la cara, subrayan que, no obstante, esta Ultima localizacion
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, generalmente en el
transcurso de 3 meses. No fue el caso de la paciente presentada.

Sadik C y otros, subrayan que esta afeccion 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 gestacion, o eventualmente durante el puerperio.

Al-Saif, sefala que 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, nauseas y cefalea. El brote dura de uno a cuatro meses.
Desaparece semanas o meses después del parto (75 %). Puede acompanarse de
prematuridad, rotura prematura de membranas y muerte fetal. El recién nacido
puede presentar lesiones similares y urticariformes leves en un 10 por ciento de
los casos y remiten espontaneamente. (34

Es una enfermedad rara y crea dificultades para su diagnostico al tratarse de una
gestante donde aparecen de manera sUbita las ampollas y produce una alarma al
personal que la atiende. La mortalidad prenatal es de un 25 %, se asocia con 6bitos
fetales y partos prematuros.®

En el caso estudiado aparecio la enfermedad en el tercer trimestre del embarazo,
lo que coincide con la literatura revisada. Reaparece mas grave, con cada
gestacion, menstruacion, o con el uso de anticonceptivos hormonales. Se ha
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asociado a neoplasias del trofoblasto, mola hidatiforme y coriocarcinoma. Se cree
que interviene la progesterona. También se atribuye a efectos toxicos 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 colageno 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).®

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.©®

Como ultimo componente, falta considerar los factores hormonales. Se ha
atribuido un rol regulador a los estrogenos y a la progesterona. Esta Gltima
disminuye la produccion de anticuerpos y tiene un efecto inmunosupresor similar
al de los corticoides. Los niveles de progesterona estan altos en las Ultimas
semanas y caen abruptamente durante el posparto. Esto es consistente con el curso
natural de la enfermedad (remision en el final del Ultimo trimestre con reaparicion
posparto). Los estrogenos deprimen la respuesta mediada por linfocitos T, pero
tendrian un rol activador de la produccion de anticuerpos al aumentar la respuesta
de los linfocitos B, y forman parte de la patogenia como inmunoactivadores.©®

En la histopatologia se observa en la epidermis vesicula subepidérmica no
acantolitica en forma de lagrima, y en la dermis: infiltracion de granulocitos,
presencia de eosindfilos y neutroéfilos en la dermis superior. En el estudio de IFD
(inmunofluorescencia directa) todas las pacientes tienen depositos lineales de C3
en la unién dermoepidérmica de la piel perilesional. Aproximadamente en el 25 -
40 % se observa también IgG.(1")

En el tratamiento de la enfermedad es necesario brindar cuidados generales, con
el objetivo de aliviar el prurito y suprimir la aparicién de nuevas ampollas. Se
administra cualquier antipruriginoso por via sistémica; los mas usuales son los de
primera generacion, durante 10 a 15 dias, que posteriormente se reduce de
manera progresiva hasta la interrupcion. Se requiere prednisona, 40 mg/dia, con
reduccion  progresiva; algunas pacientes mejoran con dapsona o
diaminodifenilsulfona (DDS), 100 mg/dia, por el tiempo necesario. En casos
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persistentes se ha usado inmunoglobulina IV, ciclosporina, azatioprina, tetraciclina
o terapia biologica 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.(1%:13)

Conclusiones

El penfigoide gestacional es una dermatosis autoinmune, exclusiva del embarazo,
pero constituye la menos comuln. Debe tenerse presente por su 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, y se
preserva la salud materna a pesar de su etiologia autoinmune. Es importante el
conocimiento por parte de los profesionales de la salud y de los médicos en la
Atencion Primaria de Salud, para pensar siempre en esta enfermedad ante una
gestante con este cuadro clinico donde el diagnéstico correcto permitié un
seguimiento y tratamiento médico adecuado.
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