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RESUMEN

El pénfigo vulgar es una enfermedad autoinmune cuya
asociacion con embarazo es raramente observada. Se
presentan 2 pacientes con esta asociacion,
pertenecientes al Servicio de Dermatologia del Hospital
Universitario de Caracas. En ambos casos, el producto
del embarazo fueron neonatos sanos, libres de lesiones
cutaneas. Basados en la revision bibliografica, se
discuten los efectos de esta enfermedad tanto sobre el
embarazo como en el feto, y la terapéutica a
emplearse.
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ABSTRACT

Pemphigus vulgaris is an autoimmune disease which is
rarely encountered in pregnancy. Two women with this
ossociation from the Dermatooogy Service oi the
University Hospital oi Caracas are described. In both
coses, heolthy neonates free oi lesions were born. The
effects cf this disease on pregnancy ond fetus, and its
management, ore discussed.
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INTRODUCCION

todos de esta asociacidon segun

PACIENTES

Ruach, y 29 segin Ross.?

El pénfigo wvulgar es una
enfermedad ampollar En el
autoinmune infrecuente, que
afecta preferentemente en los que

nuestro medio, apacientes entre

la

vida," por lo tanto, no es de
extraflar la escasez de datos
registrados en asociacién con
embarazo. En la
inglesa,

embarazo
cuarta y quinto década de la

literatura

hasta 1995, hay

descritos 23 casos’ repor-
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presente
reportamos 2 nuevos €OS0S en
presento  un

portadores de pénfigo vulgar de
moderado vy
Ambas pacientes son el Servicio
de Dermatologia del Hospital
Universitario de Caracas.

Caso N°1
articulo
Paciente femenina, 37 afios de
edad, moreno, con historia de
pénfigo vulgar desde 1986, a la
edad de 25 afos. Es controlado en
el servicio de Dermatologia desde
septiembre de 1988, recibiendo
tratamiento con prednisona y DDS
(150 mg/100 mg). Previo al inicio
de su enfermedad, habia tenido 4
embarazos y 4 partos a término, sin
complicaciones. Es evaluada en
forma ambulatoria manteniéndose
estable, pudiéndose descender los
esteroides

pacientes

actividad.
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hasta 10 mg/dia. No acude
mas al control hasta febrero de
1991 cuando se presenta
refiriendo un embarazo de 7
semanas de evolucion. El examen

fisico de su ingreso reveld
erosiones aisladas en regiones
mamarias 'y muslos, pero

extensas en mucosa oral, genitales
externos y ano. Habia
suspendido la prednisona 15 dias
antes de su reingreso. Evaluada en
conjunto con la consulta de alto
riesgo obstétrico, se le indica 100
mg/dia de prednisona con buena
respuesta, permitiendo un descenso
paulatino de los esteroides hasta
llegar a 50 mg/dia en septiembre
de 1991. A las 36 semanas de
gestacion presento ruptura
prematura de membranas prac-
ticAndosele cesarea segmentario
de emergencia, debido a
sufrimiento fetal agudo; se obtuvo
un recién nacido femenino 2.680
gr de peso y 47 cm de talla, sin
evidencia de malformaciones
externas, ni lesiones cutaneas.
Los esteroides fueron omitidos en
febrero de 1992, manteniéndose
con lesiones aisladas, en mucosa
oral y/o en genitales externos,
pudiéndolas controlar con el uso
de esteroides tdpicos.

Actualmente, la nifla tiene 7 afios
de edad, habiendo tenido un
desarrollo pondoestatural y psico-
motor normal

Caso N° 2

Paciente femenina, blanca, de 42
afos de edad, nacionalidad
francesa, cuya enfermedad se
inicia a los 34 afios con erosiones
en mucosa oral. Cinco meses

mas tarde not6 ampollas
flaccidas en  térax, cuero
cabelludo y posterior
generalizacién a abdomen,

miembros superiores e inferiores.
Hospitalizada en Hospital
Universitario de Caracas en
noviembre de 1991, recibe trata
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miento con  prednisona vy
azathioprina (100 mg/dia. A partir
del segundo mes de tratamiento
se encontraba totalmente libre
de lesiones. La dosis de
prednisona fue gradualmente
descendida, siendo omitida al
afno, al igual que la
azathioprina. Se mantuvo
asintomatica hasta 1996, cuando
presentd erosiones aisladas en
encias que ceden rapidamente con
uso de esteroides topicos. Antes
del inicio del pénfigo, habia
tenido un embarazo con parto
normal a los 25 afios de edad.
En 1995, a los 40 afios, y sin estar
recibiendo corticosteroides, tuvo
un aborto espontaneo,
domiciliario. A los 41 afios,
nuevamente presentd otro aborto
a los 13 semanas de gestacion, y
2 meses posterior, consultd por
embarazo de 6 semanas, siendo
referida a la consulta de alto
riesgo obstétrico para su control
a las 26 semanas de gestacion
comenzé a presentar con-
tracciones uterinas siendo
indicado fenoterol, el cual recibio
hasta la semana 36, cuando se
resuelve el embarazo por via
vaginal (Agosto  1997), sin
complicaciones. Se obtuvo un re-
cién nacido femenino, de 51 cm
y 3.500 gr y de peso, sin
evidencia de lesiones en piel y/o
mucosas asi como
malformaciones congénitas.

DISCUSION

El pénfigo es una enfermedad
ampollar autoinmune de piel vy
mucosas, subdividido en cuatro
tipos, en los que el pénfigo vulgar
es el mas severo. El aspecto
histolégico mas resaltante es la
acontolisis que determina la
formacion de la  ampolla
intraepidérmica. La
inmunofluorescencia directa de
piel perilesional revela el
caracteristico pa-
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tron en "panal de abejas",
debido al deposito de
autoanticuerpos del tipo IgG en
el espacio intercelular, los cuales
también se encuentran en el suero a
titulos que se correlacionan con la
severidad de la enfermedad.’
Estos anticuerpos actuan
directamente en contra de un
componente de la sustancia
intercelular identificada actualmen-
te como la desmogleina 3 de
peso molecular de
aproximadamente 130 kD.® Segtin
Kaufman, el embarazo puede
desencadenar o provocar la
recidiva en un pénfigo vulgar en
periodo de remision, siendo esto
similar a lo que se observa en el
curso de otras enfermedades
autoinmunes mejor conocidas en
su asociacion con embarazo,
como es el caso de lo miastenia
gravis y el lupus eritematoso
sistémico.® Sin embargo, en nuestro
trabajo no se cumpli6 esta ob-
servacion en ninguno de los dos
casos. En el coso N° 1, la paciente
durante su embarazo presento
s6lo una recaida leve, las
primeras 3-4 semanas, la cual fue
controlado y se mantuvo en esa con-
dicién durante las 36 semanas de
la gestacién, pero tenemos que
considerar que esta recaido
coincidié ademas con la supresién
brusca de la medicacion. El caso
N° 2, a pesar de estar sin terapia
inmunosupresora, la paciente
mantuvo un minimo de lesiones,
como venia ocurriendo antes del
embarazo.

La transmisién transplacentaria de
derivados de la sustancio
intercelular materno reactivarian
los anticuerpos fetales tipo IgG

ocasionando en el neonato,
manifestaciones clinicas de
pénfigo vulgar. Estas lesiones

mejoran aproximadamente entre
la segunda y sexta semana, no

requiriendo una terapia
inmunosupresora.” Otros autores
sugieren que la causa de
lesiones de



pénfigo vulgar en el neonato,
serian debidas al paso
transplacentario de anticuerpos
maternos, los cuales circularian en
el plasma fetal y se depositarian
en la piel del feto. *”° En todo caso
en lo que si pareceria haber un
acuerdo, es en reconocer la
estrecha relacibn entre la
severidad del cuadro materno, la
concentracién plasmatica  de
anticuerpos de pénfigo y la
aparicibon de lesiones en el
neonato. Posiblemente a lo
anterior habria que agregar
ademas, una sensibilidad cutédnea
fetal diferente a cada caso en
particular, lo que explicarian la
disparidad de relacién entre los
niveles maternos de anticuerpos y
las  manifestaciones en los
neonatos presentados en el trabajo
de Ruach.*®™ En nuestro caso
inferimos que dado que en ambas
madres la enfermedad era de
moderada y leve gravedad
respectivamente, la concentracion
de anticuerpos circulantes tuvo
que ser baja, permitiendo el
nacimiento de neonatos libres de
lesiones.

El manejo del pénfigo vulgar en
una embarazada es basicamente
igual al de una paciente no
embarazada. Debe controlarse con
dosis adecuadas de esteroides,
pudiéndose agregar otra droga
inmunosupresora, como la
azathioprina.>** Algunos autores
sugieren incluso el uso de dosis
elevados de corticoesteroides en la
madre, para disminuir el riesgo
fetal.™ Cabe preguntarse aqui, si
estas dosis elevadas de esteroides
ocasionarian sin embargo, un
aumento de abortos y/o complica-

ciones obstétricas, siendo esto en
opinién de Ross,® junto con la
malfuncién placentario y reaccién a
autoanticuerpos, las causas a
considerar en la muerte fetal.

En nuestros casos observamos, en
el primero, ruptura prematura de
membranas, estando medicada
con esteroides a dosis moderado
(50 mg) y en el segundo, 2 abortos
previos y amenaza de parto
prematuro, sin estar recibiendo
ninguna medicacion.

En nuestra opinion, la escasez
mundial de casos a estudiar, hace
dificil una estandarizacion, tanto
del manejo como de la
clasificacion de los efectos en la
madre y en el feto de esta

asociacion.
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