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Pioderma gangrenoso

Pyoderma gangrenosum
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RESUMEN

El pioderma gangrenoso (PG) es una enfermedad de etiologia desconocida, que se inclu- ~ Palabras clave:
ye en el grupo de las dermatosis neutrofilicas. Se reconocen cuatro variantes clinicas: ulce-
rativa, ampollar, pustulosa y vegetante. Puede presentarse en asociacion con una enfer-
medad sistémica en aproximadamente el 50% de los casos. Para el diagndstico es impor-
tante la exclusion de otras patologias, ya que no hay hallazgos especificos de laboratorio
ni histopatoldgicos. Su manejo requiere tratamiento local y con frecuencia sistémico. Se
presentan dos casos de PG ulcerosa. (Dermatol Argent. 2014, 20 (3): 164-168).

pioderma gangrenoso,
variante ulcerosa.

ABSTRACT

Pyoderma gangrenosum (PG) is a disease of unknown etiology, which is included in the ~ Keywords:

group of neutrophilic dermatoses. Four clinical variants are recognized: ulcerative, bullous,
pustular and vegetative. It can occur in association with a systemic disease in approximately
50% of the cases. Other pathologies should be excluded, since there are no specific labora-
tory or histopathology findings. Its management requires local treatment and frequently,
systemic treatment. We report two cases of PG, ulcerative variant. (Dermatol Argent. 2014, 20
(3): 164-168).

pyoderma gangrenosum,
ulcerative variant.
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Introduccién

El pioderma gangrenoso (PG) fue descrito por primera
vez por Brunsting ez dl. en 1930 como una dermatosis
ulcerosa rara."?

El PG se clasifica en cuatro variedades: ulcerosa, pustulo-
sa, ampollar y vegetante; el tipo ulcerativo es el mds fre-
cuente y los otros tres relativamente raros.'

Por tratarse de una dermatosis poco habitual, presentamos
dos casos atendidos en nuestra institucién y realizamos
una revisién de la literatura.

Casos clinicos
Caso 1

Paciente de sexo femenino, de 20 anos de edad, consulté
por tlcera dolorosa en pierna izquierda de 3 meses de evo-
lucién. La lesién se inicié como una pdpula (luego de la
depilacién) que se agrandé progresivamente con posterior
ulceracién; fue tratada con diferentes esquemas antibiéti-
cos (cefalexina, amoxicilina + 4cido clavuldnico, ciproflo-
xacina) sin mejorfa. Se realizé debridamiento quirdrgico,
con empeoramiento de la lesién, y a los 2 meses concurri6
a nuestro Servicio. Examen fisico: buen estado general, sin
fiebre ni adenopatias y una tlcera en pierna izquierda de
7 x 3,5 cm de didmetro, con halo eritematoso (foto 1).

Se tomé material para cultivo (gérmenes comunes, mico-
bacterias y hongos) y los resultados fueron negativos. La
histopatologfa mostré un exudado fibrinoleucocitario,
epidermis hiperpldsica ulcerada con tejido de granulacién
por debajo, arribdndose al diagnéstico de PG ulcerado.

Se solicitaron estudios de laboratorio (hemograma, VSG,
funcién hepdtica, renal y tiroidea, coagulograma, anticoa-
gulante ldpico, Ac anticardiolipina IgG e IgM, crioglobu-
linas, FR, ANA, ANCA, ionograma, proteinograma por
electroforesis) y estudios por imdgenes (radiografia de
térax y ecografia abdominal), dentro de pardmetros nor-
males.

Se realizé interconsulta con Servicio de Gastroenterologia,
sin presentar clinica sugestiva de enfermedad inflamatoria
intestinal. Resultados de endoscopia y colonoscopia, nor-
males.

Se instaurd tratamiento tdpico inicial con clobetasol
0,05% ungiiento oclusivo, alternando con tacrolimus
0,1% por un mes y medio. Por persistencia de la lesién, se
inicié tratamiento sistémico con prednisona 0,5
mg/kg/dia en esquema decreciente por seis meses, con
gastroproteccién, y dapsona 100 mg/dia inicialmente
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FOTO 1. Ulcera en pierna izquierda de 7 x 3,5 cm de didmetro, con halo
eritematoso.

(posterior al dosaje de GO6PD, el cual fue normal) por tres
semanas, luego 50 mg/dia (por metahemoglobinemia) por
siete meses, con reduccién gradual de la misma hasta su
suspensién en ocho meses, con buena respuesta (foto 2).

A los 16 meses posteriores a la suspensién del tratamiento
present6 recidiva de la lesién. Comenzé con tratamiento
combinado con tacrolimus 0,03% vy clobetasol0,05%
tépicos, en conjunto con prednisona 0,25 mg/kg/dia
hasta la suspensién gradual de esteroides en 3 meses, con
mejoria clinica.

Actualmente se encuentra en control, sin medicacién y sin
evidencia de enfermedad luego de 11 meses de suspendi-
do el tratamiento.

Al 3
Caso 2
Mujer de 51 afios de edad, con antecedente de cdncer de
ovario y metdstasis en pared abdominal (regién hipogds-
trica), intervenida quirdrgicamente en 2000.
Consulté por lesién en sitio de incisién quirdrgica abdo-
minal, de un mes de evolucién, dolorosa y algo prurigino-
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FOTO 2. Evolucidn de la lesion posterior al tratamiento.

sa. Al examen fisico presentaba una tdlcera, necrédtica, con
bordes violdceos y fondo sanioso que comprometia toda la
regién abdominal y raiz de muslo derecho (foto 3), y otra
lesién similar en sitio de acceso de via central en la base
izquierda de cuello.

Se tomé material para microbiologia e histopatologia. Los
estudios microbiolégicos (cultivos para gérmenes comu-
nes, micobacterias y hongos) resultaron negativos y en la
histopatologia se observd extensa necrosis de epidermis
con intenso infiltrado inflamatorio mixto a predominio
PMN (foto 4) que comprometia hasta el TCS, siendo
compatible con PG ulcerado.

Se instaurd tratamiento con pulsos de metilprednisolona
250 mg ¢/12 horas EV por 3 dias y posteriormente pred-
nisona 0,5 mg/kg/dia en esquema decreciente, mds cuida-
dos paliativos (analgesia, curaciones de herida).

La paciente presenté desenlace fatal por su condicién de
base, a los tres meses posteriores.

Comentarios

El PG es una dermatosis incluida en un grupo de enfer-
medades cutdneas inflamatorias denominadas dermatosis
neutrofilicas, porque a nivel histolégico muestran un
infilerado inflamatorio denso de neutréfilos.>* Tipica-
mente afecta pacientes en la tercera a sexta décadas de la
vida, pero hay publicaciones de PG en la infancia, con

una incidencia semejante en hombres y mujeres.”””

La fisiopatologia permanece poco comprendida, aunque
se cree que involucra la pérdida de la regulacién inmune
innata y una quimiotaxis de neutréfilos alterada.’
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La mitad de los casos se ve en asociacién con enfermedad
sistémica y las caracteristicas clinicas especificas de la
lesién cutdnea pueden orientar hacia la enfermedad aso-

ciada®®’ (tabla 1).

Las lesiones ocurren en dreas de trauma previo en el 25-
50% de los casos, un proceso conocido como patergia, el
cual ocurrié en los dos casos presentados.’

Existen cuatro variantes clinicas principales:’

= Ulcerosa: es la mds frecuente.® Generalmente se localiza
en miembros inferiores. Suele evolucionar de lesiones pus-
tulosas o nodulares hacia tlceras con bordes de avance
violdceos socavados y fondo necrético, sanioso. Las lesio-
nes son muy dolorosas y evolucionan rdpidamente con
destruccién de tejido.

Tabla 1. Tipos de PG y enfermedades asociadas’

Tipos de PG Enfermedades asociadas

+ Ulcerosa Ell, artritis, gammapatia monoclonal,
malignidad

« Pustulosa Muy frecuente: Ell (colitis ulcerosa)
Raramente: policitemia rubra vera,
enfermedad hepatobiliar,
pioestomatitis vegetante

« Ampollar Desérdenes mieloproliferativos

- Vegetante Sin enfermedad asociada

Ell: enfermedad inflamatoria intestinal
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FOTO 3. Lesion ulcerativa, necrética, con bordes de avance violdceos y base mucopurulenta en region abdominal

y raiz de muslo derecho.

* Pustulosa: también llamada erupcién pustulosa de la
colitis ulcerosa, se caracteriza por pustulas dolorosas que
se localizan en regiones extensoras de las extremidades y
en el tronco superior, en el contexto de una exacerbaciéon
de la colitis ulcerosa de base.

* Ampollar: ampollas muy dolorosas que progresan en
poco tiempo a erosiones. Se asocia mds comiinmente con
enfermedad mieloproliferativa de base.

* Vegetante o pioderma granulomatosa superficial: lesio-
nes relativamente no dolorosas que se agrandan de forma
lenta y usualmente se localizan en el tronco. La ulceracion
es mds superficial y la base generalmente no purulenta.
No suele asociarse a enfermedad sistémica.

El estudio histopatolégico no es especifico, permite descar-
tar otras patologfas. Se evidencia un infiltrado inflamatorio
denso, difuso, constituido predominantemente por neu-
tréfilos, linfocitos y células plasmdticas, con sectores absce-
dados. La variante vegetante agrega una empalizada de his-
tiocitos epitelioides y células gigantes multinucleadas. En
el PG ampollar se observa un infiltrado dérmico neutrofi-
lico y despegamiento dermoepidérmico, en cuyo interior se

hallan neutréfilos; la variedad pustulosa presenta pustulas
subcdrneas o intraepidérmicas. Es de fundamental impor-
tancia realizar tinciones especiales y cultivos en medios ade-
cuados, para descartar patologfa infecciosa.’

FOTO 4. Técnica de H y E, 40x. Extensa necrosis de epidermis con intenso
infiltrado inflamatorio mixto a predominio PMN.
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El diagnéstico, en general, se hace sobre la base de la clini-
cay de la histopatologfa.® Antes de que el mismo se realice,
deben descartarse patologia venosa o vascular oclusiva, vas-
culitis, cdncer, procesos infecciosos, patomimia, etc."

El tratamiento del PG frecuentemente es empirico, debi-
do a la falta de ensayos controlados randomizados.® El
mismo incluye cuidados locales, desde el punto de vista
de una higiene adecuada, asi como el uso de terapia topi-
ca (glucocorticoides tdpicos e intralesionales, tacrolimus,
pimecrolimus, nicotinamida, cromoglicato de sodio) y
sistémica, la cual se utiliza en casos severos, de curso répi-
do, recalcitrantes y cuando la terapia local es inefectiva.
La prednisona ha sido el agente principal.**"' Otros firma-
cos incluyen azatioprina, ciclosporina A, ciclofosfamida,
dapsona, minociclina, sulfapiridina, tacrolimus, micofe-
nolato mofetil, metotrexate, clorambucilo, talidomida,
colchicina e inhibidores del FNT o como el infliximab, el
cual es de utilidad en pacientes con enfermedad inflama-
toria intestinal.*> Muchos pacientes responden inicialmen-
te a los glucocorticoides sistémicos, pero su uso a largo
plazo se asocia con importante morbilidad, por lo que el
empleo de agentes ahorradores de esteroides deberfa con-
siderarse tempranamente en el curso de esta entidad.’

El arte de tratar esta enfermedad requiere cuatro elemen-
tos: el diagnéstico diferencial de la entidad, la identifica-
cién de enfermedades subyacentes, la seleccién del agen-
te apropiado terapéutico y la combinacién del conoci-
miento de sus efectos adversos en el paciente.
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