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CASOS CLINICOS

Penfigoide gestacional y erupcion ampollar en el

recién nacido

Bullous pemphygoid and blisters in the newborn

Maria Laura Marchese!, Maria Walker!, Alejandro Olivera?, Javier Anaya® y Corina Busso*

RESUMEN

El penfigoide gestacional es una dermatosis rara, que se presenta durante
el embarazo. Se caracteriza por una respuesta autoinmune contra
las proteinas de los hemidesmosomas, que genera un clivaje entre la
epidermis y la dermis tanto de la piel como de las mucosas. Clinicamente,
presenta prurito intenso, placas y papulas eritematosas, que evolucionan

ABSTRACT

Gestational pemphygoid is a rare, autoimmune dermatosis that occurs
during pregnancy. It is characterized by an autoimmune response
against hemidesmosome proteins, generating a cleavage between the
epidermis and the dermis in the skin and mucous membranes. Clinically
it presents with intense pruritus, plaques and erythematous papules
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CASO CLINICO

Una mujer de 41 afos, embarazada de 28 sema-
nas (G2C1), consulté por presentar lesiones prurigi-
nosas en el abdomen y la rafz de los miembros, de 7
dias de evolucién. En el examen fisico se observaban
placas eritematoedematosas, algunas con bordes vesi-
culosos, que formaban rosetas y ampollas tensas. Las
lesiones se localizaban en el abdomen vy la raiz de los
miembros (Fotos 1 y 2). No presentaba compromi-
so de las mucosas. Con el diagnéstico presuntivo de
penfigoide gestacional (PG) o de erupcién polimorfa
del embarazo, se decidié tomar dos biopsias: una para
histopatologia y otra para inmunofluorescencia direc-

a ampollas con distribucién en el abdomen y los miembros. Como
complicaciones, en el feto puede generar parto prematuroy bajo peso para
la edad gestacional, con alto riesgo de mortalidad.

Palabras clave: dermatosis del embarazo, penfigoide gestacional,
enfermedades ampollares.
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that evolve to blisters that are distributed mainly in the abdomen
and limbs. The complications are preterm birth and low weight for
gestational age, with high risk of mortality.

Keywords: pregnancy dermatosis, bullous pemphygoid, blister
diseases.
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ta (IFD). Se indicé tratamiento con difenhidramina
50 mg/8 horas, clobetasol y meprednisona 20 mg/dia.
La histopatologia informé: ampollas subepidérmicas y
marcada eosinofilia perivascular dérmica (Foto 3). La
IFD mostrd, en el limite entre la epidermis y la dermis,
una imagen lineal continua con IgG, C3 y Clq. Con
los datos de la clinica, la histopatologia y la IFD, se
confirmé el diagndstico de PG y se aument6 la dosis
de meprednisona a 60 mg/dia, con controles estrictos
de glucemia, tensién arterial y examen obstétrico se-
manal. A la semana 32 de embarazo se encontraba sin
lesiones inflamatorias en la piel. Presenté diabetes ges-
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FOTO 1: Placas eritematoedematosas en el abdomen y la raiz de los miem-
bros; algunas vesiculas se agrupaban y formaban rosetas.

FOTO 3: Se observa la zona de dlivaje subepidérmico, infiltrado linfocitario y
eosindfilos en la dermis (HyE, 100X).

tacional con requerimiento de insulina. En la semana
38, por considerarlo un embarazo de riesgo debido a
la dermatosis y a la diabetes gestacional, se le realizd
una cesirea. A las 24 horas de vida, el recién nacido
evolucioné con una erupcién ampollar generalizada,
que se resolvié de manera espontdnea a las 48 horas
(Foto 4). Dados el antecedente materno y las lesiones
ampollares, que se autolimitaron, se interpreté el cua-
dro como un penfigoide neonatal. A la segunda sema-
na de puerperio se indicé el descenso paulatino de los
corticosteroides, con buena evolucién. Al cuarto mes
posparto la dermatosis se habia resuelto.
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FOTO 2: Placas eritematoedematosas con ampollas tensas en los muslos.

FOTO4: Erupcion ampollar generalizada en el recién nacido.

COMENTARIOS

Los cambios dermatoldgicos durante el embarazo
pueden dividirse en cambios fisiolégicos, alteraciones
de dermatosis preexistentes y dermatosis especificas del
embarazo'.
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Las dermatosis especificas del embarazo representan un
grupo de dermatosis que ocurren solo durante ese periodo
o el puerperio inmediato. Estas dermatosis son: el PG, la
erupcién polimorfa del embarazo, la colestasis intrahepdti-
ca del embarazo y la erupcién atépica del embarazo®.

La incidencia del PG es de 1/60.000 embarazos. Suele
verse en multiparas en el segundo y el tercer trimestre y
las recurrencias se producen en un 33-55% de los casos**.

La patogenia es autoinmune; se detectaron anticuer-
pos contra las proteinas BP 180 (BP Agl) y BP 230 (BP
Ag?) de los hemidesmosomas, con el subsiguiente clivaje
entre la epidermis y la dermis. El trofoblasto y las células
estromales del amnios muestran una expresién anormal
del HLA 1I, que genera una presentacién del BP Agl al
sistema inmunitario materno. Este antigeno se encuentra
en la placenta, en las membranas fetales y en la membrana
basal de la piel. A partir de la produccién de anticuerpos
IgG contra ese antigeno, se origina una respuesta autoin-
mune con activacion del complemento, depésito de in-
munocomplejos y quimiotaxis de eosindfilos, que produ-
ce un dafo tisular con formacién de ampollas™®.

En cuanto a las manifestaciones clinicas, el PG pre-
senta prurito intenso y lesiones eritematoedematosas poli-
morfas. Inicialmente, se observan pdpulas y placas urtica-
rianas seguidas de vesiculas y ampollas tensas. Las lesiones
aparecen en la region umbilical y luego se extienden al
resto del abdomen, muslos, palmas y plantas. Las mucosas
casi nunca estdn afectadas”®.

La mayorfa de las pacientes presentan remisién duran-
te la etapa final del embarazo y evolucionan con un rebro-
te en el puerperio inmediato’.

El estudio histopatoldgico y la IFD son necesarios
para arribar al diagnéstico. En la etapa inicial, se evidencia
edema en la dermis papilar con infiltrados linfocitarios,
histiocitarios y eosinofilicos y, en las etapas posteriores, se
puede ver la formacion de ampollas subepidérmicas. En la
IED se observa depésito de C3 e IgG en la unién dermoe-
pidérmica. El C3 estd presente en el 100% de los casos,
mientras que la IgG, solo en un 25-50%. En la inmu-
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nofluorescencia indirecta (IFI) se detecta IgG anti-MB en
el 30-100% de los casos’.

En cuanto a los diagnésticos diferenciales, es impor-
tante distinguir esta entidad de las otras dermatosis espe-
cificas del embarazo. La erupcién atdpica del embarazo se
presenta principalmente en la primera etapa de la gesta-
cién en pacientes con antecedentes de atopia, en tanto que
el PG se evidencia sobre todo en el segundo o el tercer
trimestre. La erupcion polimorfa del embarazo puede ser
dificil de diferenciar del PG, ya que ambos presentan ini-
cialmente prurito y placas eritematoedematosas, aunque
la primera suele respetar el drea umbilical. Para diferenciar
estas dos entidades, puede ser necesario realizar una biop-
sia para histopatologfa e IFD. En la histopatologfa de la
erupcién polimorfa del embarazo se encuentra un infil-
trado inflamatorio inespecifico, sin ampollas y la IFD es
negativa. La colestasis intrahepdtica del embarazo presen-
ta prurito, generalmente en el tercer trimestre y se asocia
con complicaciones fetales como bajo peso para la edad
gestacional, prematuridad, liquido amnidtico meconial,
hemorragias y muerte fetal. En el laboratorio se detecta un
aumento de los dcidos biliares'.

El tratamiento se basa en corticosteroides sistémicos.
La dosis sugerida es de 0,5 mg/kg/dia de meprednisona,
con un descenso paulatino posterior. La mayoria de las pa-
cientes estdn sin manifestaciones clinicas a los 6 meses del
posparto”'® .El uso de corticosteroides sistémicos no afecta
el pronéstico fetal.

Como complicaciones en el feto, en un 15% de los
casos puede presentarse parto prematuro y bajo peso para
la edad gestacional®.

En los recién nacidos se ha visto la aparicién de lesio-
nes vesiculosas distribuidas en todo el tegumento, entidad
conocida como penfigoide neonatal. Esta erupcién, des-
cripta en un 10% de las pacientes, suele autolimitarse®.

Consideramos que es importante reconocer esta en-
fermedad para realizar el diagndstico precoz, iniciar el tra-
tamiento temprano y diferenciarla de las otras dermatosis
del embarazo que no traen aparejados riesgos fetales.
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