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CASOS CLINICOS

Penfigoide gestacional

Pemphigoid gestationis

Marfa Albdn', Sabrina Meik?, Marfa Inés Herndndez?, Yanina Berberian® y Vicenta Neglia*

RESUMEN

El penfigoide gestacional es una enfermedad ampollar autoinmune
poco frecuente. Se presenta en el sequndo y tercer trimestre del em-
barazo, y durante el puerperio. Puede estar asociada a riesgo fetal por
fallo placentario. Clinicamente cursa con una erupcion polimorfa, pru-
riginosa, que inicia en la regién periumbilical con posterior formacion
de ampollas tensas y de extension variable. El diagnéstico se basa en

ABSTRACT

Pemphigoid gestationis is a rare autoimmune blistering disease. It occurs
in the second or third trimester and during the puerperium. It may be
associated with fetal risk due to placental failure. Clinically it presents
with a polymorphous and pruritic rash that starts in the periumbilical
region with subsequent formation of tense blisters and variable
extension. Diagnosis is based on clinical findings, histopathology and
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la clinica, la histopatologia y la inmunofluorescencia directa de la piel
sana perilesional. Se presenta el caso de una paciente de 37 afios que
desarroll6 penfigoide gestacional en el tercer trimestre de embarazo.
Palabras clave: penfigoide gestacional, herpes gestacional, erupcion
y embarazo.
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direct immunofiuorescence of healthy perilesional skin. We present
the case of a 37-year-old female patient who developed pemphigoid
gestationis in the third trimester of pregnancy.

Key words: pemphigoid gestationis, herpes gestationis, rash and
pregnancy.
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CASO CLINICO

Paciente de 37 afios, multipara cursando su sexta ges-
ta, con antecedentes de sobrepeso, diabetes gestacional y
eritema polimorfo (EP) en el quinto embarazo (estudio
histopatolégico con inmunofluorescencia directa [IFD]
negativa y correlacién clinico patoldgica con EP). En
la semana 28 de gestacién consultd en otra institucion
por lesiones pruriginosas en el abdomen, los miembros
superiores e inferiores de un mes de evolucién, donde
le indicaron tratamiento con difenhidramina 25 mg y
betametasona 0,6 mg sin mejoria.

Al examen fisico presentaba placas eritematoede-
matosas de limites definidos con fina escama en la
supetficie, en las cuales conflufan vesiculas, pustulas
y papulas eritematosas con costras. Las lesiones se lo-

calizaban en la regién periumbilical, el abdomen, los
brazos, la cara anterior y posterior de los muslos, con
ampolla tensa en la cara anterior del muslo izquierdo
(Fotos 1y 2). La cara y las mucosas estaban respetadas.

Se realiz6 biopsia de piel que evidencié epidermis
con acantosis psoriasiforme, sectores de espongiosis
con formacién de una gran vesicula espongiética con
abundantes eosinéfilos y neutréfilos en su interior. Area
de despegamiento subepidérmico, con conservacion de
papilas dérmicas. En la dermis superficial, infiltrado lin-
focitario con eosinéfilos a nivel perivascular superficial,
profundo e intersticial (Foto 3). El estudio de IFD evi-
dencié depésito de C3 lineal en la unién dermoepidér-
mica. Fibrindgeno, IgA, IgM e IgG, negativos (Foto 4).
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Con diagnéstico de penfigoide gestacional se ini-
ci6 tratamiento con meprednisona 40 mg/dia asociado
a clobetasol crema y cetirizina 10 mg/dia. Por escasa
respuesta, se decidi6 su internacién en sala de clini-

ca médica para realizar pulsos de metilprednisolona
(250 mg/dfa por 3 dias) y seguimiento conjunto con el
Servicio de Obstetricia.

La paciente evolucioné con mejorfa clinica de las

lesiones y resolucién posterior, sin embargo, desarro-
116 diabetes gestacional. Fue evaluada por Endocrino-
logia y se le indicé tratamiento con insulina NPH y
correcciones con insulina rdpida. A la semana 32 fue
internada en otra institucién por mal control glucémi-
co vy, debido a bradicardia fetal, se le realizé cesdrea de
urgencia y nacié un bebé prematuro con un peso de
2600 gy buen estado general.

FOTO 1: Placas eritematoedematosas de limites definidos, algunas confluentes
en la region periumbilical, el abdomen, los brazos y la raiz de los muslos.

FOTO 2: Ampolla tensa de contenido seroso sobre placa eritematosa con fina
escama en la cara anterior del muslo izquierdo.

FOTO 3: Despegamiento subepidérmico, infiltrado linfocitario perivascular
superficial (HyE, 10X).

COMENTARIOS

El penfigoide gestacional (PG) es una patologia
ampollar con componente autoinmune poco fre-
cuente, con una incidencia estimada de 1 en 50000
a 60000 embarazos. Afecta principalmente a multipa-
ras en el segundo/tercer trimestre de embarazo o en el
puerperio'.

La respuesta inmune estd determinada por au-
toanticuerpos dirigidos contra distintos componentes
proteicos hemidesmosémicos del BP180 en la unién
dermoepidérmica. Se estima que la primera reaccién
inmune ocurre a nivel placentario con expresién anor-
mal de antigenos de clase II del complejo mayor de
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FOTO 4: Inmunofluorescencia directa: depdsito lineal de (3 en la unién
dermoepidérmica.

histocompatibilidad (HLA), especificamente los ha-
plotipos HLA-DR3 y HLA-DR4. Ademds, se ha plan-
teado el rol de las hormonas sexuales y su fluctuacién
en el desarrollo de brotes en los siguientes embarazos,
durante el ciclo menstrual o cuando se emplean anti-
conceptivos orales con progestdgenos'.

Clinicamente se caracteriza por purito intenso que
evoluciona con lesiones polimédrficas como pépulas,
placas urticarianas, vesiculas y ampollas tensas sobre
una base eritematosa. La localizacidn caracteristica es
la regién periumbilical con extensién posterior al resto
del abdomen, el tronco y las extremidades. Las muco-
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sas y el rostro suelen estar respetados®®. Sin embargo,
se han descrito casos esporddicos de PG con lesiones
en diana tipo eritema exudativo multiforme con afec-
tacién de palmas, plantas y lesiones erosivas con com-
promiso de la mucosa oral®.

En un estudio de Hallaji ez 4. se observé que de 23
pacientes con PG, 12 (52,1%) desarrollaron sintomas
en el tercer trimestre de gestacién. Ademds, 15 pacien-
tes (65,2%) con PG iniciaron con afectacién en la zona
periumbilical y diseminacién posterior al abdomen, los
muslos, los brazos, las palmas y las plantas de los pies,
sin compromiso de las mucosas ni del cuero cabelludo,
similar con la presentacién clinica de nuestro caso®.

La histopatologia puede variar desde el edema dér-
mico con infiltrado linfocitario, eosinéfilo y la presen-
cia de histiocitos y ampollas subepidérmicas los cua-
les resultan no ser especificos. El método ideal para el
diagndstico es la IFD que muestra depdsito lineal de
C3 (100% de los casos) e IgG (50-70% de los casos) en
la zona de la membrana basal®. Otros métodos utiliza-
dos son la inmunofluorescencia indirecta (IFI), ELISA
(que revela IgG contra el dominio NC16A del BP180)
y la inmunohistoquimica C4d especifica para PG (la
cual se considera experimental) .

Dentro de los diagnésticos diferenciales se deben
descartar otras dermatosis del embarazo, principalmente
la erupcién polimorfa del embarazo (EPE), con la cual
comparte caracteristicas clinicas similares, sin embargo,
esta tltima suele respetar la zona umbilical'*. Cabe re-
saltar la importancia de la IFD (negativa en EPE) y el
uso de la inmunohistoquimica C4d como estudio diag-
néstico mds nuevo y especifico para el PG.
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El tratamiento varfa de acuerdo con la severidad de
la enfermedad. En los casos leves se puede iniciar con
corticoides topicos de alta potencia en combinacién con
antihistaminicos; en los casos de moderados a severos
y/o inadecuada respuesta se recomiendan corticoides
sistémicos (prednisona 0,5 mg/kg/dia), con o sin cor-
ticoides topicos y/o antihistaminicos, como se planted
en nuestro caso. Ante la falta de mejoria, se puede incre-
mentar la dosis hasta 1 mg/kg/dia’. Se deben considerar
los ahorradores de corticoides ante la falla terapéutica y
acorde al perfil de seguridad durante el embarazo y la
lactancia. Se ha propuesto como segunda linea, la tera-
pia con inmunoglobulina intravenosa ante refractarie-
dad y/o contraindicacién para el uso de corticoterapia.
Otras alternativas son la dapsona y la azatioprina. Como
terapias bioldgicas de tercera linea se describe el uso de
omalizumab, dupilumab y rituximab®”’.

Existe una fuerte asociacién con las complicaciones
obstétricas y neonatales como preeclampsia, trabajo de
parto pretérmino, restriccién del crecimiento intrau-
terino y bajo peso al nacer. El penfigoide neonatal se
ha descrito hasta en un 10% de los casos, causado por
la transferencia pasiva de anticuerpos maternos tipo
IgG al feto. Suele autolimitarse con el descenso de los
mismos®. En el caso descrito se determind la necesidad
de una cesdrea de urgencia debido al sufrimiento fetal,
sin embargo, el prondstico neonatal fue favorable.

El interés de esta publicacién consiste en destacar
la presentacién infrecuente de esta entidad, y resaltar la
importancia de la deteccién precoz, asi como el manejo
multidisciplinario para instaurar un tratamiento tem-
prano y prevenir complicaciones maternas y fetales.
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