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Pioderma gangrenoso vegetante.
Presentacion de 7 casos

Vegetative pyoderma gangrenosum. Report 7 cases
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RESUMEN

El pioderma gangrenoso vegetante (PGV) es una variedad poco frecuente de pioderma gangrenoso. ~ Palabras clave:
Se caracteriza por su curso benigno y su lenta progresion. En general, no se asocia a enfermedades
sistémicas; tiene un prondstico favorable y responde a tratamientos menos agresivos. Un nimero
creciente de publicaciones ha validado esta condicion como una verdadera entidad clinica e
histoldgica. Se describen 7 casos de PGV. La edad media de los pacientes fue de 40 afios; la relacion
hombre/muijer, de 4:3; la localizacion anatémica mas frecuente fue el tronco, y un solo paciente
present6 una enfermedad asociada. En todos los casos, el estudio anatomopatolégico demostrg ~ "eutrofilica.
la presencia de granulomas. Los 7 pacientes recibieron tratamiento sistémico con esteroides

(Dermatol. Argent., 2012, 18(5): 383-388).
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ABSTRACT

Pyoderma gangrenosum vegetans (PGV) is a rare variety of pyoderma gangrenosum. It is Keywords:
characterized by benign course and slow progression. In general, not associated with systemic
diseases; has a favorable prognosis and respond to less agressive treatments. A growing number
of publications have validated this condition as a true clinical and histological entity. We describe
7 cases of PGV. The mean age of patient was 40 years; the male /female ratio 4:3, the most
common anatomical location was the trunk, and only 1 patient had an associated disease. In ~ U/c¢% neuz.‘rophilic
all cases, histopathological examination showed the presence of granulomas. The 7 patient ~ dermatosis.
received systemic treatment with steroids (Dermatol. Argent., 2012, 18(5): 383-388).
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Introducecion

El pioderma gangrenoso vegetante (PGV) es una variedad poco habitual de pioderma gangrenoso
(PG), también denominado “pioderma gangrenoso granulomatoso”. Fue descripto por primera vez
por Wilson Jones y Winkelmann, en 1988." Desde ese momento se han publicado multiples casos,
que otorgan a este cuadro validez como entidad clinica e histopatolégica. Se presenta como una tlcera
superficial o una placa ulcerada de aspecto vegetante, de lenta progresién y cicatrizacién con patrén
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Foto 1. Caso 1. Placas ulceradas dolorosas y cicatrices atrdficas hipo e
hiperpigmentadas.

Foto 2. (aso 2. Placa ulcerada vegetante.

cribiforme.? Afecta adultos y suele localizarse en tronco. Por
lo general, no se asocia a enfermedades sistémicas y no re-
quiere tratamiento sistémico con inmunosupresores.® S6lo
se han descrito cerca de 60 casos de PGV. En este trabajo
se incorporan 7 nuevos casos a la literatura y se realiza una
revision bibliografica del tema.

Casos clinicos
Caso 1

Varén de 16 afios, oriundo de Jujuy. Consulté por placas
ulceradas dolorosas en muslo y brazo derecho de 7 meses

de evolucién, que alternaban con cicatrices atréficas hipo e
hiperpigmentadas (foto 1). El examen histopatolégico con-
firm¢ la sospecha de PGV y se inicié tratamiento con me-
prednisona 80 mg/d. Durante su internacién presenté dolor
abdominal agudo, que permitié confirmar posteriormente
el diagnéstico de enfermedad de Crohn. La dermatosis re-
solvié por completo luego de 8 meses sin recidivas posterio-
res al controlar su enfermedad de base.

Caso 2

Mujer de 30 anos, oriunda de Bolivia. Consulté por una
placa ulcerada vegetante en regién zigomdtica y malar de-
recha de cinco afios de evolucién (foto 2). Como antece-
dentes de la enfermedad actual referia tlceras en pabellones
auriculares y frente con cicatrizacién espontdnea. Recibié
tratamiento empirico para leishmaniasis con dos ciclos de
glucantime y uno de pentamidina sin respuesta. Los exdme-
nes directo y cultivo para gérmenes comunes, micobacterias,
hongos y leishmania fueron negativos. El examen histopa-
tolégico confirmé la sospecha de PGV. Realizé tratamien-
to con meprednisona 50 mg/d asociada a doxiciclina 200
mg/d, como ahorrador de corticoides, y tacrolimus tépico
con una evolucién favorable pero con recaidas al descender
el esteroide, tras 4 afos de seguimiento.

Caso 3

Mujer de 38 afios, oriunda de Buenos Aires. Consulté por
placas de aspecto vegetante en muslo izquierdo y regién
inguinal homolateral. Como antecedente de importancia
presentaba una cicatriz atréfica en mama derecha secunda-
ria a una lesién ulcerada posquirtrgica que involucioné de
forma espontdnea. Con diagnéstico clinico de PGV e histo-
patologia compatible inicié tratamiento con meprednisona
60 mg/d asociada a minociclina 200 mg/d con resolucién
completa a los 6 meses y s6lo una recidiva 9 afios mds tarde.

Caso 4

Mujer de 52 anos, oriunda de Buenos Aires. Consulté por
una dermatosis generalizada, dolorosa, que comprometia el
tronco y las extremidades de cuatro meses de evolucidn. Al
examen presentaba ulceras superficiales, que oscilaban en-
tre 5 a 6 cm de didmetro, de bordes definidos e irregulares,
cuyo fondo era en sectores vegetante y en otros se encon-
traba cubierto por costras hemdticas. Recibié multiples
esquemas antibidticos sin respuesta. Se realizaron cultivos
de las lesiones para gérmenes comunes, micobacterias y
hongos que resultaron negativos. El diagnéstico de PGV
se realizé sobre la base de las caracteristicas clinicas y el
estudio histopatolégico. Se inicié tratamiento con me-
prednisona 40 mg/d asociada a clofazimine 200 mg/d con



respuesta favorable a los 2 meses de iniciado el tratamien-
to, aunque sin seguimiento posterior.

Caso 5

Varén de 37 afios, oriundo de Jujuy. Consulté por mal-
tiples tlceras superficiales de bordes sobreelevados y de
fondo en sectores vegetante, que alternaban con lesiones
nodulares que drenaban material purulento y cicatrices
cribiformes de 2 afios de evolucién (foto 3) localizadas en
dorso y miembros superiores. Como antecedente de la en-
fermedad actual habia recibido tratamiento empirico para
leishmaniasis con glucantime, anfotericina B y pentamidi-
na sin mejorfa. Se realizaron nuevos cultivos de la lesién
para gérmenes comunes, micobacterias, hongos y leish-
mania que resultaron negativos. Ante la negatividad de
los cultivos, el cuadro clinico caracteristico y la histologia
compatible con PGV, se inicié tratamiento con mepredni-
sona 40 mg/d asociado a minociclina 200 mg/d, con reso-
lucién completa de las lesiones a los 3 meses.

Caso 6

Varén de 51 afios, oriundo de Buenos Aires. Consulté por
muldples tlceras dolorosas, de bordes eritematovioldceos,
fondo rojizo y aspecto vegetante en tronco, de 18 meses de
evolucién. El paciente era adicto a la cocaina y referia que
las lesiones cutdneas empeoraban tras la inhalacién de este
alcaloide. Se realizé cultivo de las lesiones para gérmenes co-
munes, micobacterias, hongos y leishmania que resultaron
negativos. El examen histopatolégico fue compatible con
PGV. Se instaurd tratamiento con meprednisona 60 mg/d
a dosis decrecientes y minociclina 200 mg/d. Al cabo de un
afo la respuesta fue parcial, con episodios de reactivacién
del cuadro relacionados con el consumos de drogas.

Caso 7

Mujer de 56 afios, oriunda de Buenos Aires. Consultd
por dos tlceras dolorosas, la mayor de 14 por 8 cm, de
bordes irregulares, eritematovioldceos, fondo en sectores
vegetante, que alternaban con focos de necrosis, cubierto
por costras hemdticas y melicéricas localizadas en la mama
izquierda, de 3 afios de evolucién (foto 4). Como antece-
dente referfa la extirpacién de un nédulo en dicha mama,
cuya cicatriz quirdrgica presenté una evolucién tdérpida,
por lo que, un ano después, se realizé la reseccién de la
misma, la areola y el pezén, con mala evolucién. El estudio
histopatolégico fue compatible con PGV (fotos 5 y 6). Se
realizé terapia antibiética durante 10 dias, por la sobrein-
feccién que presentaba, luego se instauré metilprednisona
40 mg/dia y minociclina 200 mg/d con resolucién com-
pleta de la lesién a los 5 meses.

Pi()(lcnna gangrenoso V(?g(‘,[ﬂllt(}. Presentacion de 7 casos

Foto 3. Caso 5. Multiples dlceras superficiales de bordes sobreelevados, con
fondo en sectores vegetante. Cicatrices cribiformes.

Foto 4. Caso 7. Ulcera de bordes irregulares, fondo en sectores vegetante
que alternan con dreas de necrosis cubiertas por costras hematicas y
melicéricas.

Discusion
El PGV es una entidad poco frecuente. Ha sido descripto
principalmente en adultos de mediana edad y sélo se han

comunicado tres casos en menores de 18 anos."*’
Su patogenia es poco conocida, aunque se cree que tendria
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Foto 5. (H-E 40x). Epidermis: hiperqueratosis, acantosis e hiperplasia
epitelial. Dermis: denso infiltrado inflamatorio superficial y medio
constituido por linfocitos, células plasméticas y células gigantes de tipo
Cuerpo extrario.

un sustrato inmunoldgico.® Este concepto se basa en su res-
puesta favorable a agentes inmunosupresores y a su asocia-
cién con el fenémeno de patergia (es decir, el desarrollo de
nuevas lesiones o el agravamiento de las existentes después
de un trauma) que sugiere una respuesta inflamatoria exage-
rada contra estimulos no especificos.

Este se presenta en el 25% de los pacientes, si bien la mayo-
ria de las lesiones de PGV se desarrolla de novo.” Ademis,
se ha sugerido la existencia de una disfuncién neutrofilica
con trifico anormal de neutréfilos, trastornos metabdlicos
de los mismos y sobreexpresién de IL 8 (poderoso agente
quimiotictico de neutréfilos), pero atin se desconoce cudles
son los factores que inician y mantienen estos procesos.® La
enfermedad es idiopdtica en el 25 al 50% de los casos. En
ocasiones puede ser desencadenada por fdrmacos como la
sulpirida’ y factores de crecimiento hematopoyético.'” Su
aparici6n en relacién con drogas de abuso como la cocaina,
ha sido recientemente descrita. Roche ez 4/.'° publicaron en
2007 los primeros 2 casos de PG asociados al consumo de
cocaina inhalatoria. Demostraron que las recidivas coinci-
dian con recaidas en la adiccién, al igual que ocurrié en el
caso nimero 0.

Desde el aspecto clinico suele iniciarse con un nédulo que
riapidamente progresa a una tlcera superficial o placas ulce-
radas vegetantes. No se observan los bordes socavados carac-
teristicos del PG cldsico ni la abundante secrecién purulenta,
y cicatriza con un patrén cribiforme. Es una forma localiza-
da de PG, de progresion lenta'. La forma vegetante, en raras
ocasiones puede presentarse simultineamente con las otras
formas de PG (cldsica o ulcerada, ampollar o pustulosa), o

Foto 6. (H-E 100x). Infiltrados inflamatorios perivasculares y difusos
en los que se identifican células gigantes multinucleadas que forman
granulomas.

incluso evolucionar a partir de otra variante.® La localiza-
cién mds frecuente es el tronco. También se ha descripto en
cara,'"" escroto" y extremidades.'®

El diagndstico, en general, se hace sobre la base de la clinica
y de la histopatologfa. Debe solicitarse, ademds, cultivo de
las lesiones para gérmenes comunes, micobacterias, hongos
y leishmania con el fin de descartar infecciones que pueden
presentarse con un cuadro clinico similar (tabla 1). Histolé-
gicamente se caracteriza por abscesos superficiales asociados
a granulomas, que conforman el llamado “granuloma de
tres capas’ descripto por Wilson-Jones y Winkelmann, que
consiste en una zona interna de neutréfilos, una zona inter-
media de histiocitos y células gigantes, y una zona externa
compuesta por plasmocitos, eosindfilos y vasos.”” Puede ha-
ber tejido de granulacién e hiperplasia pseudoepiteliomarto-
sa. En ocasiones solo muestra la presencia de granulomas.
En nuestra serie, las biopsias tomadas del borde de la tlcera
mostraron en la epidermis una hiperplasia epitelial con hi-
perqueratosis; en dermis superficial y media un infiltrado
inflamatorio denso constituido por abundantes neutréfilos,
linfocitos y células gigantes de tipo cuerpo extrafo; e infil-
trados inflamatorios perivasculares y difusos de células gi-
gantes multinucleadas que conforman granulomas.

Daniel Su ez 4l.'® proponen criterios de diagnéstico (tabla
2). Ninguno de ellos es especifico, pero usados en conjunto
orientan el diagndstico. Para considerar un caso como PGV
deberdn cumplirse dos criterios mayores y, al menos, 2 me-
nores, tal como ocurri6 en los 7 casos descriptos.

En contraste con el PG clésico, el PGV no estd asociado ha-
bitualmente a patologias sistémicas.” En nuestra casuistica,



s6lo un paciente presenté como enfermedad asociada, enfer-
medad de Crohn (caso 1).

Hasta la fecha no se ha establecido una gufa para trata-
miento en el PG. En general, la forma vegetante respon-
de a tratamientos conservadores. El tratamiento tépico es
de utilidad en formas localizadas o bien como adyuvante.
Abarca la aplicacién local de cremas, ungiientos o firmacos
intralesionales. Algunos firmacos tépicos, tales como los
corticosteroides de alta potencia, el cromoglicato sédico,?
el tacrolimus? y la ciclosporina tienen eficacia probada en
casos individuales o pequefas series de casos. En aquellos
pacientes con formas severas de PG o enfermedad subyacen-
te se requiere tratamiento sistémico con esteroides o inmu-
nomoduladores. El uso de corticoides (meprednisona 1 mg/
kg/d) debe ser considerado como tratamiento de primera
linea. Los regimenes de mantenimiento varian considera-
blemente. El uso de drogas ahorradoras de esteroides tales
como las tetraciclinas, minociclina? y clofazimine® son uti-
les ya que mejoran la sobreinfeccién bacteriana y modulan
el curso del PG, por su accién antiinflamatoria. Otra opcién
es el uso de talidomida® y dapsona.” Sin embargo, no exis-
ten estudios comparativos sobre la eficacia de los mismos.
En cuatro informes recientes, han sido descriptos pacientes
con PGV que han respondido a la administracién de in-
munoglobulina,” ciclosporina'*" o infliximab.” El uso de
biolégicos para el tratamiento del PG parece prometedor. Es
la indicacién en pacientes con PG refractario al tratamiento
esteroide y coexistencia de enfermedad inflamatoria intesti-
nal o artritis reumatoidea. En general, los datos disponibles
se basan en opiniones de diferentes autores y no existen in-
formes sobre resultados a largo plazo.

El pronéstico del PGV es muy bueno y la curacién comple-
ta es la regla general.

Conclusion

Cerca de 60 casos de PGV?? se han publicado hasta la fe-
cha. En el Hospital E. J. Muiiiz, entre 1990 y 2011, fueron
evaluados 66 pacientes con diagndstico de PG. Los 7 casos
de PGV descriptos en este articulo pertenecen a esta serie
ya publicada.”” Representan el 12% del total y la segunda
forma clinica luego de la ulcerosa. Dos rasgos diferencian a
esta variedad de las otras formas de PG: su menor asociacién
con enfermedades sistémicas y su respuesta a tratamientos
menos agresivos.
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