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Penfigoide gestacional. Respuesta
terapéutica a inmunoglobulinas pre y
postparto

Pemphigoid Gestationis: Therapeutic
Response to Pre- and Postpartum
Immunoglobulin Therapy

Sr. Director:

El penfigoide gestacional o herpes gestationis es una
enfermedad ampollosa subepidérmica que se presenta en
gestantes durante el segundo y tercer trimestre del emba-
razo, o incluso durante el puerperio. Es una dermatosis
infrecuente, cuya incidencia se ha estimado en alrededor de
un caso cada 40.000-60.000 embarazos. Es mas frecuente en
pacientes con haplotipos DR3 y DR4 del sistema HLA'. Aun-
que la mayoria de casos responden bien a corticoides orales,
algunos casos pueden ser resistentes a este y otros trata-
mientos. Aportamos un caso en el que empleamos con éxito
una pauta de inmunoglobulinas por via endovenosa.

Una mujer de 25 anos, hipertensa en tratamiento con
enalapril, primipara, que en el segundo trimestre del actual
embarazo, a las 22 semanas, presento6 una erupcion iniciada
en la region periumbilical consistente en placas intensa-
mente pruriginosas con aparicion de lesiones similares en
la cara interna de ambas munecas y en la cara de exten-
sion de los miembros inferiores. Los estudios analiticos y
serologicos (VHB, VHC, VEB y CMV) realizados no mostraron
alteraciones, salvo una discreta eosinofilia. En algunas lesio-
nes se desarrollaron ampollas a tension (fig. 1A). El estudio
histologico puso de manifiesto edema e infiltracion por lin-
focitos y abundantes eosinofilos (fig. 2A), mientras que la
inmunofluorescencia directa (IFD) mostré un depdsito de C3
lineal en la unidén dermoepidérmica (fig. 2B). Con el diagnos-
tico de penfigoide del embarazo se instauré tratamiento con
30mg/ dia de prednisona, dosis que se increment6 hasta 60
y 75mg diarios ante la falta de respuesta en las revisiones
semanales practicadas a la paciente.

El dUltimo mes de embarazo optamos por la adminis-
tracion de inmunoglobulinas intravenosas (IglV) a dosis
de 500 mg/kg/d durante 5 dias. Con ello conseguimos
reducir la dosis de prednisona a 30 mg/kg/d (reduciendo

Figura 1
medio del parto.

A. Erupcion papulosa con ampollas a tension en zona abdominal de nuestra paciente. B. Estado de la paciente al mes y
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A. H-E x10: ampolla subepidérmica con eosindfilos. B. IFD: deposito lineal de C3.

5mg/semanales hasta alcanzar dicha dosis) sin empeora-
miento del cuadro.

A los 15 dias del parto se descendio la dosis de prednisona
a 15mg/ dia. En consenso con el Servicio de Ginecologia
de nuestro hospital, se realizd un nuevo ciclo de IglV a
las dosis previamente expuestas, en prevencion de un pro-
bable rebrote del cuadro y dada la torpida evolucion del
mismo. Al mes y medio del parto se suspendio la prednisona
(fig. 1B) sin recidiva de las lesiones en los 6 meses poste-
riores. Los controles de seguimiento analiticos y las cifras
de tension arterial no mostraron variacion alguna durante
el tratamiento o después de él.

El tratamiento de eleccion en el penfigoide gestacional
son los corticoides orales, a dosis habituales alrededor de
0,5mg/ kg/ dia de prednisona oral, que mejoran el cua-
dro rapidamente en la mayoria de los casos. No obstante,
al igual que ha ocurrido con nuestro caso, la corticoterapia
por via sistémica es, en ocasiones, insuficiente para con-
trolar el cuadro clinico. Se han ensayado otras terapéuticas
como la plasmaféresis, inmunoglobulinas intravenosas, piri-
doxina, ritodrina e inmunosupresores como ciclosporina?,
azatioprina, dapsona o tacrolimus.

El uso de inmunoglobulinas intravenosas en enferme-
dades ampollosas autoinmunes resistentes a tratamiento
convencional se esta incrementando, ya que ofrece una
alternativa terapéutica comoda y con escasos efectos
secundarios, la mayoria de ellos leves y autolimitados. Prin-
cipalmente se han descrito episodios de flushing, mialgia,
cefalea, nauseas y vomitos, taquicardia y leves incrementos
en las cifras de tension arterial, desarrollados en la mayoria
de los casos entre 30 y 60 minutos tras comenzar la infusion?.
Los casos de anafilaxia son practicamente excepcionales y
han sucedido principalmente en casos de pacientes con défi-
cit de Ig A. De cualquier manera, casi siempre son evitables
con una adecuada premedicacion bien protocolizada en las

unidades de hospital de dia médico donde se lleva a cabo la
infusion®.

Existen pocos casos en la literatura que reflejen el
uso de inmunoglobulinas intravenosas en el penfigoide
gestacional®=8, si bien se han utilizado con bastante éxito
en el manejo de otras enfermedades ampollosas tales como
el pénfigo vulgar, el penfigoide ampolloso y la epider-
mélisis ampollosa adquirida®. El mecanismo de accién de
las inmunoglobulinas intravenosas no esta perfectamente
determinado, pero parece actuar en diferentes puntos de la
cascada inmunologica, incluyendo el bloqueo funcional de
los receptores Fc en los macrofagos del bazo, la inhibicion
de la accion mediada por el complemento y la modulacion
de la produccién de citoquinas, entre otros®.

Al no haberse comunicado series largas de pacientes,
dado que se trata de una patologia de baja incidencia, las
dosis y momento de administracion de inmunoglobulinas son
variables segin el autor consultado. No se han detectado
diferencias significativas entre realizar regimenes de 3 0 5
dias, por lo que la mayoria de autores se acogieron a los pro-
tocolos existentes en sus centros hospitalarios. En cualquier
caso, consideramos su uso pre y postparto para el control
de la dermatosis en el tramo final del embarazo, y evitar un
posible rebrote en la época puerperal.

Jolles et al® observaron que el éxito de las inmunoglobuli-
nas intravenosas en enfermedades ampollosas autoinmunes
es siempre mayor si se usan como terapia adyuvante
(91%) que cuando se emplean como monoterapia (51%).
Los casos referentes al penfigoide gestacional publicados
con posterioridad muestran éxitos terapéuticos en ambas
situaciones®8.

Nosotros utilizamos en nuestra paciente inmunoglobuli-
nas intravenosas asociadas a corticoides sistémicos, ante la
dificultad para mantener controlado el cuadro dermatolé-
gico y teniendo en cuenta que los corticoides en el embarazo
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también suponen riesgos para el feto (retraso en el
crecimiento, prematuridad) y para la madre (osteone-
crosis, hipertension, infecciones, etc.). Creemos que la
pauta realizada en nuestro caso puede ser de interés
en casos de evolucion torpida y refractaria a la terapia
convencional.
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Sarcoma mieloide en un area de plastia

Myeloid Sarcoma in the Area of a Skin Flap
Sr. Director:

La leucemia cutis (LC), infiltracion cutanea por células leu-
cémicas, es poco frecuente y ocurre en un 3,1% de todas las
leucemias. La leucemia mieloide aguda (LMA) monocitica
(M5) y la mielomonocitica (M4) son las que con mayor fre-
cuencia afectan la piel (33% y 13-18% respectivamente). El
sarcoma granulocitico, mas recientemente llamado sarcoma
mieloide (SM)', es una lesion tumoral extramedular consti-
tuida por células mieloides inmaduras. Aunque una de las
localizaciones mas frecuentes de SM es la piel, representa
una forma rara de LC. Presentamos el caso de un paciente
con SM cutaneo en un area de plastia.

Se trata de un vardén de 86 anos diagnosticado de sin-
drome mielodisplasico (SMD) hacia dos afos. Consultaba por
dos carcinomas basocelulares en la sien izquierda y el ala
nasal derecha. Se realizo extirpacion de ambos y cierre
mediante sutura directa y plastia del surco nasogeniano,
respectivamente. A las pocas horas de la cirugia el paciente
acudio a Urgencias por presentar un sangrado activo difuso
en ambas heridas con aparicion de un gran hematoma en
el area de la plastia. En la analitica destacaban: leucoci-
tos 12.200/pl (> 10.000, neutrofilos 31,2%, linfocitos 21,3%,
monocitos 43,6%), hemoglobina 11,7g/dl (< 13), plaque-
tas 65.000/ pl (< 150.000) y creatinina 1,5mg/ dl (> 1,3)
siendo la coagulacidn, el perfil hepatico y LDH normales. Al
mes de la cirugia aparecio en la plastia, previamente per-
fectamente cicatrizada, un nodulo asintomatico, de rapido
crecimiento junto a la infiltracion progresiva de la zona
inferior de la cicatriz y ulceracion (fig. 1). Las biopsias
tanto del nédulo como de la cicatriz infiltrada evidencia-

ban una proliferacion neoplasica difusa en la dermis y en
el tejido adiposo, constituida por células mononucleares
de mediano tamano, de morfologia redondeada-oval, cito-
plasma eosinofilo y nucleo basofilo (fig. 2). El estudio de
inmunohistoquimica (IHQ) fue positivo para mieloperoxidasa
(MPQ), CD68, CD43 y focalmente para CD34, diagnostican-
dose de SM (fig. 3). Simultaneamente el paciente presentd
una progresion clinica de su enfermedad hematologica a
LMA M4 (clasificacion FAB). Se inicio tratamiento paliativo
con tioguanina, pero finalmente el paciente fallecio en tres
semanas.

El SM se presenta como una o mas masas tumorales,
compuestas por células mieloides inmaduras, en cualquier
localizacion anatomica distinta de la médula 6sea, sobre
todo en el hueso, el periostio, la piel, las encias y los

Figura 1 Nddulo de 1cm, de consistencia media, con nume-
rosas telangiectasias en la parte superior de la plastia, junto a
infiltracion de la zona inferior de la cicatriz.
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