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Administración de gammaglobulina en 
enfermedades ampollosas graves. Reporte de la 
experiencia en un hospital universitario, Medellín, 
Colombia

Resumen 

OBJETIVO: Describir la experiencia con la administración de gammaglobulina en 
pacientes con enfermedades ampollosas autoinmunitarias graves, evaluados en el 
Servicio de Dermatología de la Universidad de Antioquia, Hospital Universitario San 
Vicente Fundación, Medellín, Colombia.

MATERIAL Y MÉTODO: Estudio retrospectivo que incluyó a pacientes con enfermedades 
ampollosas diagnosticados de enero de 1999 a diciembre de 2018.

RESULTADOS: Se incluyeron seis pacientes (cinco mujeres y un hombre) con enferme-
dades ampollosas: cinco con pénfigo vulgar y un caso de penfigoide ampolloso. Los 
pacientes fueron hospitalizados por padecer ampollas y en ellos estuvo contraindicada 
la administración de esteroides e inmunosupresores como primera línea de tratamiento 
debido a sepsis (cinco casos) y a necrosis avascular de cadera (un caso). Los promedios 
de edad y de superficie corporal afectada fueron 56 años y 33%, respectivamente. 
Se administró gammaglobulina, uno a seis ciclos, cada uno de 2-3 g/kg. Los ciclos 
se aplicaron cada 21 días. El caso 5, una vez curada la sepsis, recibió rituximab. Los 
pacientes 2, 3, 5 y 6 fueron dados de alta con alivio considerable de su condición 
clínica de base y aclaramiento de las lesiones. Los casos 1 y 4 fallecieron por choque 
séptico; el primero había tenido buena respuesta de las lesiones en la piel.

CONCLUSIONES: La gammaglobulina intravenosa parece ser benéfica cuando están 
contraindicados los esteroides para el tratamiento agudo de las enfermedades ampollo-
sas autoinmunitarias; sin embargo, hacen falta ensayos clínicos de asignación aleatoria 
que permitan obtener conclusiones basadas en la evidencia.

PALABRAS CLAVE: Pénfigo vulgar; penfigoide ampolloso; gammaglobulinas; septi-
cemia. 

Abstract

OBJECTIVE: To describe the experience with the administration of gammaglobulin 
in patients with severe autoimmune bullous diseases, evaluated in the Dermatology 
Service of the University of Antioquia, San Vicente Foundation University Hospital, 
Medellin, Colombia.

MATERIAL AND METHOD: A retrospective study that included patients with blistering 
diseases diagnosed from January 1999 to December 2018.

RESULTS: Six patients (five women and one man) with bullous diseases were included: 
five with pemphigus vulgaris and a case of bullous pemphigoid. Patients were hospital-
ized for blisters and in them the administration of steroids and immunosuppressants 
was contraindicated as the first line of treatment due to sepsis (five cases) and avascular 
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ANTECEDENTES

El enfoque terapéutico de las enfermedades 
ampollosas autoinmunitarias representa un reto 
por su gravedad, las complicaciones que pueden 
padecer los pacientes y por la falta de ensayos 
clínicos de asignación aleatoria que permitan 
obtener conclusiones basadas en la evidencia de 
la efectividad de las opciones de tratamiento. Los 
esteroides e inmunomoduladores ahorradores de 
esteroides han sido el pilar del tratamiento, dis-
minuyendo la mortalidad; sin embargo, no están 
exentos de efectos adversos importantes.1 Antes 
de la administración de los esteroides el 100% 
de los pacientes morían en un periodo de cinco 
años; en la actualidad, aunque este porcentaje 
ha disminuido notablemente, a 10% o menos, 
es deseable la administración de tratamientos 
igual de efectivos y más seguros.2 Algunos pa-
cientes pueden tener contraindicaciones para la 
administración de esteroides, entre éstas: sepsis, 
necrosis avascular de la cadera y sicosis, que 
requieren regímenes libres de los mismos.3,4 
Debido a que el pénfigo vulgar y el penfigoide 
ampolloso son afecciones poco frecuentes y 
potencialmente fatales, en pacientes con infec-
ciones severas en los que se contraindican los 
inmunosupresores, la inmunoglobulina repre-
senta una alternativa segura y eficaz.3 

El objetivo de este trabajo es describir la 
experiencia con la administración de gam-
maglobulina en pacientes con enfermedades 
ampollosas autoinmunitarias graves, evaluados 
en el Servicio de Dermatología de la Universidad 
de Antioquia, Hospital Universitario San Vicente 
Fundación, Medellín, Colombia.

MATERIAL Y MÉTODO

Estudio descriptivo, retrospectivo de pacientes 
con pénfigos y penfigoides atendidos en la 
Sección de Dermatología de la Universidad 
de Antioquia, sede Hospital Universitario San 
Vicente Fundación. Se incluyeron los pacientes 
diagnosticados con enfermedades ampollosas 
graves de enero de 1999 a diciembre de 2018.

Se incluyeron pacientes adultos, hospitalizados 
con diagnóstico de pénfigo o penfigoide por 
histopatología e inmunofluorescencia para 
IgG, IgM, IgA, C3. La cuantificación de los 
autoanticuerpos circulantes no está disponible 
en la ciudad. Se excluyeron los pacientes con 
datos incompletos. Para determinar el estadio 
de severidad global, se utilizó el porcentaje 
de superficie corporal afectada. Se recolectó 
la información de las historias clínicas y bases 
de datos del Servicio de Dermatología, de las 

hip necrosis (one case). The average age and body surface area affected were 56 years 
and 33%, respectively. Gammaglobulin was administered, one to six cycles, each 
2-3 g/kg. The cycles were applied every 21 days. Case 5, once the sepsis was cured, 
received rituximab. Patients 2, 3, 5 and 6 were discharged with considerable relief of 
their underlying clinical condition and clearance of the lesions. Cases 1 and 4 died from 
septic shock; the former had had a good response to skin lesions.

CONCLUSIONS: Intravenous gammaglobulin seems to be beneficial when steroids 
are contraindicated for the acute treatment of autoimmune bullous diseases; however, 
randomized clinical trials that allow evidence-based conclusions are needed.

KEYWORDS: Pemphigus vulgaris; Bullous pemphigoid; Gammaglobulins; Septicemia.

Dermatología
R e v i s t a  m e x i c a n a



18

2020 enero-febrero;64(1)

que se obtuvieron variables epidemiológicas y 
clínicas, y el registro fotográfico. La información 
fue manejada de forma ética, preservando la 
confidencialidad y el anonimato de los pacien-
tes, quienes al momento de la hospitalización 
manifestaron su consentimiento informado por 
escrito para la toma de fotografías y el uso de la 
información con fines académicos. 

RESULTADOS

En nuestra serie de pacientes, la IGIV contribuyó 
al control de la enfermedad vesiculoampollosa 
grave en cinco de los seis casos reportados, que 
tenían contraindicación para el tratamiento con 
esteroides y en condiciones de alto riesgo de 
muerte, 4 de los 6 pacientes fueron dados de 
alta en remisión. 

Los pacientes se seleccionaron para recibir 
el tratamiento de acuerdo con la gravedad de 
su enfermedad de base y la contraindicación 
para recibir esteroides como terapia de primera 
línea. 

Los casos 2, 3, 5 y 6, a pesar de las múltiples 
comorbilidades, la resistencia a la terapia inicial 
y las complicaciones (sepsis), fueron dados de 
alta con una respuesta clínica satisfactoria, en 
remisión de la enfermedad (Figuras 1 a 4). Los 
casos 1 y 4 fallecieron por sepsis, pese al esfuer-
zo terapéutico, ambas pacientes con pénfigo 
vulgar grave. La paciente 4 solo alcanzó a recibir 
un ciclo de gammaglobulina. En el Cuadro 1 se 
resumen los casos.

La paciente del caso 1, además de la afectación 
cutánea, tuvo sepsis por Klebsiella pneumoniae 
BLEA + (beta lactamasa de espectro extendido), 
recibió tratamiento antibiótico con moxifloxa-
cina y dapsona, además de dos ciclos de IGIV 
luego de los cuales había tenido buena respuesta 
clínica de las lesiones en la piel, pero padeció 
choque séptico y falleció.

Figura 1. Caso 3. A. Pénfigo vulgar y sepsis. B. Des-
pués de tres ciclos de gammaglobulina, uno cada 
tres semanas.

A

B

La paciente del caso 4 tuvo un cuadro infeccio-
so por Streptococcus gordonii, que fue tratado 
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Figura 3. Caso 5, 10X. Se observa en la epidermis 
pérdida de las capas córneas, granular y escamosa, 
quedando solamente la capa de células basales en 
forma de lápida.

Figura 4. Caso 5, 40X. Imagen de hilera de queratino-
citos basales en forma de lápidas sepulcrales. Además, 
infiltrado inflamatorio mononuclear de distribución 
perivascular.

Figura 2. Caso 2. Pénfigo vulgar resistente a esteroides y sepsis. A. Tres ciclos de gammaglobulina durante la 
sepsis. B. Después de otros tres ciclos por mala respuesta a esteroides.

A           B
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con antibiótico de amplio espectro, ampicilina 
sulbactam, dirigido por cultivo, con buena res-
puesta y cese de la aparición de las lesiones en la 
piel. Una vez terminado el esquema de antibióti-
cos, se reinició el tratamiento inmunomodulador 
con prednisolona y azatriopina, recayó del cua-
dro infeccioso, progresó rápidamente a choque 
séptico y falleció.

DISCUSIÓN

Las enfermedades ampollosas autoinmunitarias 
son un grupo de afecciones en las que se pierde 
la cohesión de la piel; se dividen en intraepidér-
micas o pénfigos y subepidérmicas, que incluyen 
el penfigoide ampolloso y la epidermólisis am-
pollosa, entre otras. 

En el grupo de los pénfigos hay seis variantes, el 
más común es el pénfigo vulgar con incidencia 
de 0.1 a 0.5 por 100,000 habitantes. Afecta a 
hombres y mujeres, con ligero predominio en 
las mujeres (1.5:1) y tiene pico de manifestación 
entre la cuarta y quinta décadas de la vida.5,6 La 
gravedad de la enfermedad se basa en un curso 
progresivo que se acompaña de aumento del 
catabolismo corporal con pérdida de fluidos 
corporales y proteínas e infecciones bacterianas 
y virales secundarias, que pueden conducir a 
sepsis, insuficiencia cardiaca y muerte. Desde 
el punto de vista histológico, la formación de 
ampollas intraepidérmicas es secundaria a acan-
tólisis y desde la perspectiva inmunopatológica 
por la existencia de IgG unida y circulante dirigi-
da contra las proteínas de adhesión (desmogleína 
3, 1 o ambas) y otros antígenos (por receptor de 
acetilcolina y penfaxina) en la superficie celular 
de los queratinocitos.6,7 En la mayoría de los 
pacientes, la actividad de la enfermedad está 
estrechamente relacionada con las concentra-
ciones séricas de autoanticuerpos. Las lesiones 
comienzan en 70 a 90% de los casos por lesiones 
en las mucosas, principalmente en la cavidad 
oral, que afectan la mucosa bucal, gingival o am-

bas, son dolorosas y persistentes e interfieren con 
la alimentación. Menos comunes son las lesiones 
oculares no cicatriciales y nasales, también son 
posibles erosiones laríngeas, esofágicas y recta-
les. La afectación cutánea puede aparecer varias 
semanas o meses después de las lesiones en las 
mucosas y se manifiesta con ampollas flácidas 
de contenido claro, poco visibles, debido a que 
la piel se erosiona rápidamente y con el tiempo 
evoluciona a costras. 

Las lesiones pueden ser localizadas o generaliza-
das y predominan en las áreas seborreicas (tórax, 
cara, cuero cabelludo, región interescapular), las 
regiones con estrés mecánico y las extremidades. 
El diagnóstico de pénfigo se basa en cuatro cri-
terios: manifestación clínica con signo Nikolsky 
positivo, histopatología, la inmunofluorescencia 
directa de la piel perilesional y la detección 
serológica de autoanticuerpos séricos contra la 
superficie de células epiteliales.8 

Los hallazgos histopatológicos más significativos 
son: ampolla suprabasal cuyo techo es la capa de 
células escamosas y el piso o base de la ampolla 
compuesto de células basales, que se adhieren 
a las papilas dérmicas en forma de lápidas, el 
contenido de la ampolla puede incluir células 
inflamatorias, principalmente eosinófilos, el co-
rion muestra infiltrado inflamatorio mononuclear 
con eosinófilos intersticiales. 

Los hallazgos a la inmunofluorescencia directa 
son la positividad intraepitelial para IgG y C3, 
que en ocasiones es más fuerte en el tercio in-
ferior del epitelio. 

Desde que se inició el tratamiento en el decenio 
de 1950 los corticoesteroides sistémicos han sido 
y son el tratamiento de primera línea a pesar de 
la alta morbilidad que implica su administración 
(nivel de evidencia A 2-3). El consenso ameri-
cano de manejo de pénfigo vulgar y las guías 
europeas avalan esta indicación en combinación 
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con medicamentos inmunosupresores, principal-
mente azatioprina a dosis de 2-3 mg/kg/día (nivel 
de evidencia C1), micofenolato mofetilo a dosis 
de 2-3 g/día (nivel de evidencia C1). En pacientes 
con pénfigo vulgar grave, los esteroides más el 
rituximab son la primera línea de tratamiento.8-12 
No se ha establecido la dosis óptima de los mis-
mos, pero se sugiere comenzar con una dosis de 
prednisolona entre   1.0-1.5 mg/kg/día, debido a 
que la evidencia respecto a dosis más altas no 
ha sido concluyente y, por el contrario, sugiere 
mayores eventos adversos versus el tratamiento 
convencional.13 

Como segunda línea debe considerarse cambiar 
a un agente alternativo ahorrador de esteroides y 
como terapia de tercera línea deben considerarse 
opciones de tratamiento adicionales basadas en 
la evaluación de las necesidades individuales del 
paciente y el consenso del equipo multidisci-
plinario. Las opciones incluyen: ciclofosfamida 
(nivel de evidencia C) inmunoabsorción, inmu-
noglobulina intravenosa (nivel de evidencia B1), 
metotrexato (nivel de evidencia C2), plasmafé-
resis (nivel de evidencia C1) o intercambio de 
plasma.10

El penfigoide ampolloso es la enfermedad 
autoinmunitaria subepidérmica más común 
de la piel. Afecta típicamente a ancianos con 
incidencia pico a la edad de 80 años, no tiene 
predilección étnica, racial o de género conocida, 
su incidencia es de 7 por millón de habitantes 
por año y se distingue clínicamente por una 
erupción ampollosa y pruriginosa generalizada, 
con signo de Nikolsky negativo. En la fase pro-
drómica de la enfermedad los signos y síntomas 
con frecuencia son inespecíficos, se asocian con 
prurito leve a moderado solo o con excoriaciones 
y eccema, lesiones papulares y urticariales que 
pueden persistir por varias semanas o meses 
como los únicos hallazgos. Se relaciona con 
una respuesta humoral y celular dirigida contra 
dos autoantígenos bien caracterizados: antígeno 

BP 180 y antígeno BP 230, ambos componentes 
de los hemidesmosomas del queratinocito que 
son complejos promotores de adhesión célula 
basal-membrana basal. 

El examen histológico de la piel en la fase 
prodrómica puede mostrar hallazgos típicos de 
urticaria con edema dérmico y abundantes eo-
sinófilos intersticiales, en la fase activa muestra 
ampolla subepidérmica sin necrosis epidérmi-
ca cuyo techo es la capa de células basales y 
el piso la dermis papilar, el contenido de la 
ampolla incluye eosinófilos, el corion muestra 
infiltrado dérmico superficial compuesto por 
linfocitos, histiocitos y eosinófilos en abundante 
cantidad.6,7 

La inmunofluorescencia con técnica de hendi-
dura salina revela positividad lineal en el techo 
de la ampolla para IgG y C3, lo que la diferencia 
de la epidermólisis ampollosa adquirida, cuya 
positividad es lineal para los mismos marcadores, 
pero en el piso de la ampolla. 

Al seleccionar un tratamiento debe considerarse 
que se trata de una enfermedad con elevada 
morbilidad (aunque inferior a la de otras enfer-
medades ampollosas, como el pénfigo vulgar) y 
que afecta principalmente a personas de edad 
avanzada, por lo que es preferible prescribir 
fármacos lo menos tóxicos posible.14 El tra-
tamiento de primera línea son los esteroides, 
según la extensión y afectación de la piel. Si la 
enfermedad es localizada y con actividad leve 
se sugiere iniciar con corticoesteroides tópi-
cos de alta potencia, excepto en la cara (nivel 
de evidencia 1), de segunda elección son los 
corticoesteroides orales (nivel de evidencia 1), 
tetraciclina más nicotinamida (nivel de evidencia 
2), dapsona, sulfonamidas (nivel de evidencia 3), 
inmunomoduladores tópicos como el tacrolimus 
(nivel de evidencia 4) y cuando la enfermedad 
es generalizada, continúan los esteroides tópicos 
o sistémicos como tratamiento de primera línea 
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y como segunda opción la combinación de los 
mismos con azatioprina (nivel de evidencia 1), 
micofenolato (nivel de evidencia 1), tetraciclina 
más nicotinamida (nivel de evidencia 2) y me-
totrexato (nivel de evidencia 3), entre otros.15 

En los casos con enfermedad generalizada 
que no responden a pesar de varias semanas 
de terapia intensiva con combinación tópica y 
esteroides sistémicos, las siguientes opciones 
terapéuticas podrían considerarse: anticuerpo 
monoclonal anti-CD20 o anti-IgE (nivel de 
evidencia 4), inmunoglobulinas intravenosas 
(nivel de evidencia 3), inmunoabsorción (nivel 
de evidencia 4), intercambio de plasma (nivel 
de evidencia 1) y ciclofosfamida (nivel de evi-
dencia 3).15,16

El nivel de evidencia que apoya la prescripción 
de estos tratamientos es bajo, porque existen 
pocos ensayos clínicos de asignación aleatoria 
y la mayor parte corresponde a reportes de casos 
con muestras pequeñas. Esto, en parte, porque la 
incidencia de las enfermedades es baja, la hete-
rogeneidad entre un paciente y otro muy amplia, 
el costo de algunos medicamentos es elevado y 
la gravedad de las enfermedades impide el uso 
del placebo en ensayos controlados aleatorios, 
lo que hace aún más difícil encontrar grandes 
series de casos.3 

En algunos pacientes, la remisión completa (ci-
catrización de todas las lesiones con la mínima 
inmunosupresión) no se logra con los tratamien-
tos convencionales o están contraindicados, por 
esta razón, se han reportado en la bibliografía 
científica otras terapias, como la IGIV.3,4

La IGIV no se fabrica, pero se purifica a partir 
de plasma humano proveniente de donantes 
sanos, alrededor de 3000-10,000 por lote. Es 
un concentrado formado en su mayor parte por 
IgG y pequeñas cantidades de IgA e IgM, por lo 
que su administración actual se relaciona con 

baja incidencia de efectos secundarios.17 Estos 
parámetros de alta calidad y seguridad han 
contribuido al aumento de la administración 
clínica de IGIV a pesar de un número aún limi-
tado de indicaciones avaladas por la Dirección 
de Alimentos y Fármacos de Estados Unidos. En 
general, la terapia con IGIV está actualmente au-
torizada en Estados Unidos para el tratamiento de 
las siguientes enfermedades: inmunodeficiencias 
primarias, púrpura trombocitopénica idiopática, 
infección por VIH en pediatría, síndrome de 
Guillain-Barré, enfermedad de Kawasaki, leuce-
mia linfocítica crónica de células B y trasplante 
de médula ósea en mayores de 20 años. A pesar 
de esto, 50-60% de las ventas mundiales de IGIV 
son para el tratamiento de numerosas enfermeda-
des inmunomediadas, como: esclerosis múltiple, 
miastenia gravis, dermatomiositis, dermatitis 
atópica, pioderma gangrenoso, urticaria crónica 
y enfermedades autoinmunitarias ampollosas en 
dermatología.4 

Los mecanismos de acción de la gammag-
lobulina aún son tema de estudio y no están 
bien dilucidados; se han descrito: inducción 
del bloqueo funcional de los receptores Fc, 
neutralización e inhibición de autoanticuerpos, 
inhibición del complemento, modulación de la 
producción de citocinas (incluidas IL-1, 2, 3, 4, 
5, 10, TNF-a y GM-CSF) y las propiedades de las 
células dendríticas, inhibición o activación de la 
muerte celular por unión al receptor Fas, aumen-
to de la sensibilidad a los esteroides, inducción 
de linfocitos reguladores productores de IL-10, 
denominados B10. Se ha reportado previamente 
el alivio rápido de la enfermedad y un efecto de 
ahorro de los glucocorticoides para el tratamien-
to de los pacientes con pénfigo vulgar.17 

Respecto a la administración de IGIV y las formas 
graves de enfermedades ampollosas autoinmu-
nitarias, las experiencias son particularmente 
buenas en pénfigo vulgar, pénfigo foliáceo y 
epidermólisis ampollosa adquirida. Sin embargo, 
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la administración de IGIV también puede estar 
indicada en formas severas de penfigoide am-
polloso, dermatosis ampollosa por depósitos de 
IgA, entre otras.4 Las guías y consensos de exper-
tos en pénfigo vulgar y en penfigoide ampolloso 
recomiendan la administración de IGIV como 
tratamiento de tercera línea.10,15 La evidencia 
más fuerte a favor es para los casos resistentes 
a la terapia con esteroides sistémicos e inmu-
nomoduladores en el caso de los pacientes con 
pénfigo vulgar y de esteroides tópicos o sistémi-
cos en combinación en el penfigoide ampolloso 
o con contraindicación de la administración de 
los mismos, como ya se mencionó. En conse-
cuencia, la inmunoglobulina debe prescribirse 
principalmente como terapia coadyuvante, que 
se administra mientras se restablece nuevamente 
el sistema inmunológico y se continúa con el 
manejo inmunosupresor convencional. También 
se recomienda en los pacientes resistentes al 
tratamiento con rituximab y en embarazadas.9 

Las dosis recomendadas son de 2 a 3 g/kg de 
peso corporal, administrada en dos a cinco días, 
inicialmente cada cuatro semanas y aumentar 
gradualmente a intervalos de seis semanas. 
No se aconsejan intervalos más largos entre 
infusiones debido a la vida media de la IGIV 
(aproximadamente tres semanas).3 El estudio 
multicéntrico con mayor número de pacientes, 
con distribución al azar, doble ciego, fue reali-
zado en Japón por Amagai y colaboradores en 
61 pacientes, que confirmó la efectividad de 
un solo ciclo de terapia con dosis altas de IGIV 
(400 mg/kg/día), durante cinco días en pacientes 
con pénfigo resistente a los esteroides.1,8 Aunque 
las reacciones adversas con IGIV son mínimas, 
durante la infusión pueden manifestarse temblor, 
taquicardia, hipertensión, febrícula, mialgias, 
lumbalgia, náuseas, vómitos, disnea, etc. Debe 
tenerse precaución en los pacientes con déficit 
de inmunoglobulina A por el riesgo de anafilaxia 
y en los pacientes con episodios frecuentes de 
migraña porque pueden padecer meningitis 

aséptica que es de alivio espontáneo.4 En nuestra 
serie de casos, no hubo reacciones adversas a la 
gammaglobulina y fue bien tolerada por todos 
los pacientes.

La mejor evidencia disponible para el pénfigo 
vulgar y penfigoide ampolloso en la bibliografía 
indica que la IGIV es eficaz y tiene buen perfil 
de seguridad. Así lo ratifica una revisión siste-
mática realizada entre 1999 y 2010 que tomó 
23 estudios y series de casos diferentes con 260 
pacientes reportados en donde la IGIV demostró 
un efecto de ahorro de corticoesteroides, des-
censo de los anticuerpos patógenos circulantes 
y remisión clínica sostenida a largo plazo (se 
observó durante al menos dos años después de 
la interrupción de IGIV). Específicamente en el 
penfigoide ampolloso el beneficio adicional fue 
que la IGIV evitó la progresión de la enferme-
dad e impidió la afectación de nuevas regiones 
corporales, aunque no se vieron diferencias en 
la concentración de autoanticuerpos que per-
manecieron estables.3 

Al momento actual, la aplicación del rituximab 
es la terapia de primera línea en pénfigo vulgar 
moderado y grave, debido a sus propiedades 
para eliminar los linfocitos B CD20+ y así dis-
minuir la carga de anticuerpos. Se propone que 
la administración conjunta de IGIV ayudaría a 
restablecer la tolerancia inmunológica y permitir 
remisiones prolongadas,18 evidencias a las que 
se debe estar atento en el futuro. 

CONCLUSIÓN

Presentamos una serie de casos en los que la 
gammaglobulina intravenosa fue una alternativa 
de tratamiento eficaz y seguro en pacientes con 
pénfigo y penfigoide grave con contraindicación 
temporal a esteroides sistémicos a dosis altas. 
En condiciones de enfermedad ampollosa grave 
y sepsis, en las que se esperaría que todos los 
pacientes fallecieran, cuatro de seis pudieron 
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ser dados de alta en buenas condiciones y en 
remisión de la enfermedad ampollosa. 

A futuro se requieren más estudios de las 
opciones de tratamiento de las diferentes en-
fermedades ampollosas, de la administración 
de gammaglobulina y su posible papel en la 
restauración de la tolerancia inmunológica. 
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