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UMMARY

Pemphigoid  gestationis or
gestational  pemphigoid is
an infrequent autoimmune
dermatosis of pregnancy and
postpartum, manifested as an
acute rash of urticarial plaques
and pruritic abdominal vesicles,
the diagnosis is made according
to clinical manifestations,
histology and direct
immunofluorescence, the main
treatment is oral corticosteroids
or in mild cases can be used
topical corticosteroids

NTRODUCCION

El Penfigoide gestacional, ante-
riormente denominado herpes
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gestacional, es una rara
enfermedad autoinmune  del
embarazo y del periodo posparto,
la cual no se relaciona con el
virus Herpes®. Fue identificado
por primera vez en 1872 por
John Laws Milton?. El penfigoide
gestacional (PG) ocurre en
aproximadamente 1 de cada 50
000 embarazos®. Presenta una
erupcion vesiculobulosa  que
generalmente se desarrolla en el
segundo o tercer trimestre del
embarazo, aungue puede aparecer
clinicamente durante cualquier
trimestre e incluso puede aparecer
después del parto 4

Puede ocurrir en asociacion con
otras enfermedades autoinmunes,
tumores  trofoblasticos, mola
hidatiforme y coriocarcinoma?.

INOLOGIA Y
PATOGENESIS

La etiologia no se entiende
completamente, se cree que se
forman autoanticuerpos contra la
placenta®. Son anticuerpos anti-
membrana basal, que induce el
deposito de C3alo largo de launion

dermoepidérmica. La mayoria
de los pacientes desarrollan
autoanticuerpos contra  dos
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proteinas  hemidesmosomales,
BP180 o BPAG2 (colageno tipo
XVII), los cuales se dirigen a
una zona especifica del colageno
XVII, la region no-colagenosa
16A (NC16A), pudiendo incluir
también otras zonas’. El antigeno
principal de PG es el colageno
XVII, presente tanto en la piel
como en la placenta, que esta
expuesta al sistema inmunitario
materno a traves de una
expresion anormal de moléculas
de histocompatibilidad de clase
Il en la placenta. La mayoria
de los pacientes presentan
deposicion de C3 con o sin IgG
a lo largo de la membrana basal
en la inmunofluorescencia®’. Se
ha descrito una predisposicion
genética en individuos que
portan el HLA-DR3 y DR48. La
interaccion de los autoanticuerpos
IgG1 y el BPA2 180 kD es
fundamental para comprender el
mecanismo inmunoldgico de las
enfermedad’.

LINICA

La incidencia de HG se estima
entre 1 en 10,000 a 1 en 50,000
embarazos. Sueleaparecerdurante
el segundo o tercer trimestre, pero
incluso en el primer trimestre.
Inicia con aparicion repentina de
papulas urticarianas pruriginosas
graves, placas y lesiones anulares
alrededor del ombligo y luego
se disemina rapidamente a las
extremidades, al  abdomen,
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espalda y térax, seguido de una
erupcion ampollosa generalizada,
respetando la zona de la cara,
las membranas mucosas, las
palmas y las plantas®. Penfigoide
gestacional tiene un curso clinico
variable, en el momento del parto
se produce un brote en el 75%
de los casos, se presenta una
regresion espontanea durante
semanas 0 meses después del
parto, raramente se manifiestaalas
pocas horas del parto®. También se
ha observado que la PG se agrava
con la menstruacién durante
meses 0 afos después del parto.
Las exacerbaciones asociadas con
el uso de anticonceptivos orales
también se han reportado en el
20-50% de los pacientes. Una
vez que PG ocurre en asociacion
con un embarazo, generalmente
se espera que vuelva a ocurrir en
embarazos posteriores, y cuando
lo hace, la enfermedad por lo
general comienza antes y dura
mas tiempo®. Aproximadamente
el 10% de todos los neonatos de
madres con penfigoide gestacional
tienen lesiones cutaneas similares
a las del penfigoide gestacional.

Laenfermedad en los nifios parece
provenir de la transferencia pasiva
de anticuerpos, pero también
podria ser causada por hormonas
maternas, Las lesiones de la piel
se resuelven espontdneamente
en los primeros meses. La
inmunofluorescencia de la piel del
recién nacido puede ser positiva,
incluso cuando no hay sintomas

clinicos de la enfermedad.
Cuando se administran altas dosis
de corticosteroides durante el
embarazo, el recién nacido debe
ser examinado inmediatamente
después del parto. Lainsuficiencia
suprarrenal debe ser excluida,
especialmente si la madre ha
usado corticosteroides por un
periodo prolongado®. Aln no esta
claro si el penfigoide gestacional
provoca complicaciones en el
nifio. Shornick y Black mostraron
que el 16% de los embarazos
asociados con el penfigoide
gestacional terminaron antes de
las 36 semanas y el 32% antes de
las 38 semanas, en comparacion
con el 2% y el 11% en los
embarazos sin complicaciones,
no encontraron un aumento en
el aborto espontaneo o la muerte
fetal intrauterina en pacientes
con penfigoide gestacional, ni
el uso de esteroides sistémicos
parece influir en el riesgo de
parto prematuro o bajo peso al
nacer®®. No hay evidencia en la
literatura de que el embarazo deba
interrumpirse debido a los riesgos
neonatales, probablemente debido
al hecho de que la mayoria de los
estudios no encuentran un riesgo
elevado de muerte fetal. No se
cree gque sea necesario inducir el
trabajo de parto, pero se aconseja
una monitorizaciéon  estrecha
mediante  ecografia  regular
en caso de bajo peso al nacer.
Ademas, es importante conocer
el riesgo de parto prematuro®.



IAGNOSTICO

El diagndstico de penfigoide
gestacional a menudo implica

cuadro clinico, estudios de
biopsia e inmunofluorescencia
directa, que pueden ayudar

a distinguir el penfigoide
gestacional de otras dermatosis
del embarazo. La deposicion
lineal de C3 a lo largo de la zona
de la membrana basal en la piel
perilesional es diagnostical®. Los
niveles de anticuerpos también
pueden ser monitoreados usando
técnicas modernas de ELISA e
inmunotransferencia y muestran
una buena correlacion con la
actividad de la enfermedad?.

RATAMIENTO

El tratamiento es desafiante en
PG y se basa en la experiencia
clinica. Los corticosteroides
orales son el pilar terapéutico
en el embarazo y el posparto.
Al planificar el tratamiento,
debe tenerse en cuenta que esta
dermatosis siempre desaparece
después del parto; sin embargo, se
necesita tratamiento para aliviar
el prurito y prevenir la erupcién
de vesiculas y ampollas®. En las
formas leves de la enfermedad,
se aplican antihistaminicos orales
y corticosteroides topicos. Todos
los deméas casos requieren cor-
ticosteroides sistémicos (predniso-
lona, por lo general iniciada a
una dosis de 0,5 ~ 1 mg / kg /
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dia) que se consideran seguros
durante el embarazo. Cuando
la enfermedad mejora, la dosis
se puede reducir, pero se debe
aumentar a tiempo para prevenir
el brote comdn en el momento
del parto®. El tratamiento con
inmunosupresores sistémicos
ha reducido la morbilidad y la
mortalidad en pacientes con PG.
Los casos que no responden al
tratamientosistémicoconcorticos-
teroides pueden beneficiarse de
la inmunoaferesis. Después del
parto, si es necesario, se puede
administrar el rango completo de
tratamiento inmunosupresor.

ESUMEN

El Penfigoide gestacional es
una  dermatosis  infrecuente
autoinmune del embarazo vy
posparto, se manifiesta como
una erupcion aguda de placas
urticariales 'y  vesiculobulas
abdominales  pruriginosas, el
diagndstico se realiza segun
las manifestaciones clinicas,
histologia e inmunoflourescencia
directa, el principal tratamiento
son los corticoesteroides orales o
en casos leves se pueden utilizar
corticoesteroides topicos.
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