Pioderma gangrenoso: revision de cinco casos
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Describimos cinco pacientes con pioderma gangrenoso
derivados desde la consulta de Atencion Primaria al servicio
de Dermatologia de referencia. Tres de ellos presentaban
patologia sistémica ya conocida, y en otro paciente se diag-
nostico durante el estudio una gammapatia monoclonal. El
pioderma gangrenoso es una dermatosis neutrofilica no in-
fecciosa que se manifiesta como una ulcera dolorosa de rapi-
da evolucion, que puede asociarse a enfermedad inflamato-
ria intestinal, discrasias sanguineas malignas, artritis
reumatoide y otras enfermedades sistémicas. Ante la presen-
cia de una lesion ulcerosa cutanea que no mejora con el tra-
tamiento local, con cultivos negativos y sin respuesta al tra-
tamiento antibiotico, se debe sospechar la existencia de
pioderma gangrenoso, lo que obliga a descartar patologia
sistémica asociada y remitir a estos pacientes a consultas de
Dermatologia de referencia.

Palabras clave: pioderma gangrenoso, tlcera, enfermedad in-
flamatoria intestinal.

We describe five patients with pyoderma gangrenosum
who were refered from General Practicer to one Dermatolo-
gy Department. Three of them presented previously known
systemic pathology, and in another patient monoclonal gam-
mapathy was disclosed. Pyoderma gangrenosum is a non
infectious neutrophilic dermatosis that manifests as a pain-
ful festering wound with rapid evolution that may be asso-
ciated to inflammatory bowel disease, hematologic malig-
nancy, rheumatoid arthritis and other internal disorders.

Pyoderma gangrenosum should be suspected whenever
there is festering skin ulcer that does not improve with the
local treatment, with negative cultures and without response
to the antibiotic treatment. A diagnosis of pyoderma gangre-
nosum should be followed by a search of systemic associated
disorder and the patient should be sent in consultation to
the corresponding Dermatology department.

Key words: pyoderma gangrenosum, ulcer, inflammatory
bowel disease.

INTRODUCCION

Describimos los casos de cinco pacientes con pioderma
gangrenoso derivados desde la consulta de Atencién Prima-
ria al servicio de Dermatologia de referencia, que son repre-
sentativos de cinco aspectos diferentes de la enfermedad.

El pioderma gangrenoso es una dermatosis neutrofilica
estéril caracterizada por ulceraciones cutdneas recurren-
tesh2. La incidencia anual estimada en Estados Unidos es
de 1 de cada 100.000 personas, con un pico maximo entre
los 20 y los 50 afios con predominio en el sexo femeni-
no'.

Entre el 50 y el 70 % de los pacientes con pioderma gangre-
noso presentan alguna patologia sistémica asociada.

Este proceso se asocia en un 30% de los casos a enfer-
medad inflamatoria intestinal, mientras que sélo un 2% de
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los pacientes con enfermedad inflamatoria intestinal pre-
sentan pioderma gangrenoso®. En ocasiones esta dermato-
sis precede al desarrollo de la enfermedad inflamatoria
intestinal.

El 25% de los pacientes con pioderma gangrenoso pre-
senta asociada artropatia (tanto la espondiloartritis como
la artritis reumatoide seropositiva y negativa).

Los trastornos linfoproliferativos son la tercera causa de
procesos asociados a pioderma gangrenoso, incluyendo las
gammapatias monoclonales, leucemias, linfomas y sindro-
mes mielodisplasicos!#®. El pioderma gangrenoso no se
correlaciona en su evolucion con la actividad de la enfer-
medad de base!.

Otras causas de pioderma gangrenoso menos frecuentes son
algunos farmacos como sulpirida y factores de crecimiento he-
matopoyéticos; recientemente se han descrito dos casos de pio-

derma gangrenoso asociados al consumo de cocaina’.

CASO 1

Mujer de 49 anos diagnosticada de enfermedad inflamato-
ria intestinal inespecifica, que durante un brote fue remi-
tida al servicio de Dermatologia por empeoramiento pro-
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Figura 1. Pioderma gangrenoso en ambas regiones malares: Ulceras de
contornos geograficos, con bordes violaceos y localizadas sobre un nédulo
eritematoso.

gresivo de unas lesiones cutaneas, maleolares, dolorosas.
Inicialmente se trataba de nodulos fluctuantes, eritemato-
sos que en 48 horas adquirieron coloracion violacea y se
ulceraron de forma espontanea o tras el traumatismo de la
biopsia (fig. 1).

El estudio histolégico mostré una paniculitis con inten-
sa afectacion inflamatoria lobulillar, con predominio de
polinucleares neutrofilos y focos de abscesificacion. Algu-
no de estos focos se extendia a las dermis profunda y
media suprayacentes.

Se instaur6 tratamiento con prednisona a dosis de
1,5 mg/kg/dia hasta la curacion de las lesiones. Sin em-
bargo, la evolucion fue torpida, ya que al descender hasta
0,5 mg/kg/dia se presentaron dos nuevos brotes de lesio-
nes, uno de ellos en forma de dermatosis neutrofilica su-
perficial pustulosa, lo que obligo a utilizar ciclosporina y
azatioprina de forma consecutiva. Finalmente se consiguio
un buen control de las lesiones cutaneas.

CASO 2

Mujer de 73 afios que acudio a la consulta por una lesion
cutanea de dos meses de evolucion y rapida progresion,

localizada en la pierna izquierda. Esta lesion consistia en
una Ulcera dolorosa de unos 10 cm de didametro con
bordes irregulares y fondo necrético con abundante teji-
do de granulacion. Estas caracteristicas morfologicas
eran parecidas a las de otras lesiones que habia presenta-
do con anterioridad. Con la sospecha clinica de pioder-
ma gangrenoso se tomo una biopsia que mostré un infil-
trado linfoide perivascular e intersticial con polinucleares
neutrofilos y fragmentacion nuclear, compatibles con
una dermatosis neutrofilica. Se realizaron estudios com-
plementarios en los que se descubrié una gammapatia
monoclonal inespecifica. Con un tratamiento con pred-
nisona oral a dosis de 1,5 mg/kg/dia se resolvio la lesion.
Se instaur6 una pauta descendente de corticoides hasta
5 mg a dias alternos. La paciente permanecio libre de
lesiones cutaneas durante 4 meses. Al suprimirse esta
dosis tuvo un nuevo brote que volvié a controlarse con
corticoterapia sistémica.

CASO 3

Mujer de 35 afios que fue remitida a nuestra consulta por
una lesion en la palma de la mano izquierda que inicial-
mente consistia en una vesicula de contenido seroso (fig.
2A) y en pocos dias evoluciono a una ulcera dolorosa con
halo periférico violaceo sobreelevado (figs. 2B y C). La
paciente referia que en el ultimo afio habia tenido varias
lesiones similares que habian curado espontaneamente. Se
tomo una biopsia y el estudio histolégico mostré una der-
matosis neutrofilica compatible con pioderma gangrenoso.
Recibi6 tratamiento con prednisona oral, a una dosis ini-
cial de 60 mg/dia que present6 una rapida respuesta, hasta
llegar a la curacion de la ulcera. Se solicité una analitica
basica cuyo tnico hallazgo destacable fue una eosinofilia
de 748 U/ml y una radiografia de térax que fue normal. La
paciente no volvi6 a la consulta, por lo que no se pudo
completar el estudio.

CASO 4

Mujer de 71 afos diagnosticada de policitemia vera y en
tratamiento con ciclos de busulfan durante los tltimos seis
anos. Poco después de su ultimo ciclo comenzo con lesio-
nes en la mucosa oral y nodulos eritematoviolaceos dolo-
rosos en los miembros inferiores, que inicialmente se in-

Figura 2. Pioderma gangrenoso en la palma de la mano: A) lesion inicial: vesicula de contenido claro; B) lesion a los 5 dias de evolucion: dlcera de bordes
violaceos sobreelevados; C) lesion a los 10 dias de evolucidn: Ulcera con caracteristicas similares, aumentada de diametro.
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terpretaron respectivamente como aftosis y paniculitis en
relacion con busulfan. Se tomé una biopsia de una de las
lesiones del miembro inferior; a las dos semanas, cuando
la paciente volvid a revision presentaba ulceras de gran
tamano, muy dolorosas, de bordes violaceos sugestivas de
pioderma gangrenoso. La histologia de la lesion mostraba
hallazgos compatibles con este diagnostico. Se inici6 trata-
miento con prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia, con buena
respuesta y curacion de las lesiones al cabo de cinco sema-
nas.

CASO 5

Varén de 42 anos diagnosticado de espondiloartropatia
inflamatoria tipo artritis reactiva HLA B27 positivo de 25
anos de evolucion, que fue visto en la consulta de Der-
matologia por la aparicién de varios nédulos dolorosos
eritematosos en los miembros inferiores de un mes de
evolucion, algunos de los cuales se habian ulcerado y pre-
sentaban bordes irregulares de coloracion violacea. Ante la
sospecha de pioderma gangrenoso se realizo biopsia y se
inici¢ tratamiento con prednisona 60 mg/dia. Los hallaz-
gos histologicos consistian en la presencia de un infiltrado
linfocitario perivascular superficial y profundo, acompa-
niados de un tejido estromal reactivo. Estos hallazgos no
son propios del pioderma gangrenoso, pero teniendo en
cuenta que la morfologia era muy sugestiva y que la res-
puesta al tratamiento pautado fue rapida, concluimos que
este era el diagnostico mas probable y que la biopsia se
habria tomado de una lesion en fase residual.

DISCUSION

El pioderma gangrenoso se presenta clinicamente en for-
ma de tlceras cuya localizacion mas frecuente es el area
pretibial, si bien es cierto que pueden aparecer en el to-
rax, las manos, la cabeza, el cuello y la piel periostomal.

Se han descrito formas extracutaneas con afectacion de la
mucosa de la via aérea superior, ojos, mucosa genital,
pulmon, bazo y musculo®, aunque estas lesiones extracu-
tdneas son muy raras.

Clinicamente el pioderma gangrenoso se incia como
una pequena pustula o vesicula de localizacion perifolicu-
lar que rapidamente evoluciona a una ulcera de bordes
irregulares, sobreelevados, eritematoviolaceos y de centro
necrotico.

Ademas del intenso dolor que acompana a la tlcera, con
frecuencia se presentan sintomas generales inespecificos
como fiebre, mialgias, artralgias y mal estado general. Una
caracteristica de esta lesion es que presenta fenémeno de
patergia, por lo que con frecuencia el paciente refiere un
desencadenante traumatico®.

Tradicionalmente el pioderma gangrenoso se ha clasifi-
cado en 4 tipos, de acuerdo con su desarrollo y evolucion
(tabla 1).

Puesto que no existen criterios clinicos distintivos ni
pruebas complementarias que permitan establecer un
diagnostico definitivo, el diagnostico de pioderma gan-
grenoso se basa en la correlacion de los hallazgos clini-
cos e histopatologicos y en la exclusion de otras entida-
des>?.

En el diagnostico diferencial se deben incluir infeccio-
nes, vasculitis cutaneas, tlceras vasculares y patologia cu-
tanea maligna. La biopsia es ttil para orientar el diagnos-
tico (tabla 2).

El tratamiento en la mayoria de los casos se basa en far-
macos inmunosupresores sistémicos, con los corticoides
como primera eleccion. Como alternativa terapéutica se
emplea ciclosporina. Otros inmunosupresores como azatio-
prina, tacrolimus e infliximab han demostrado eficacia en
la mejorfa y reduccion de la lesiones. También han sido
eficaces las gammaglobulinas intravenosas a altas dosis™!°.

Tabla 1. Formas clinicas de pioderma gangrenoso

Morfologia clinica | Caracteristicas Localizacion Enfermedades asociadas

Ulcerativa Ulceracion con rapida evolucion en profundidad y extension Indiferente Ninguna conocida

Pustulosa Papula o grupo de papulas que confluyen, Tronco y superficies extensoras Enfermedad inflamatoria
se transforman en pustulas y se ulceran de los miembros intestinal

Ampollosa Ampolla superficial que se ulcera Miembros superiores y cara Enfermedades hematoldgicas

Superficial Tejido vegetante, erosionado, de evolucion crénica Tronco Ninguna conocida

granulomatoso

Tabla 2. Diagnéstico diferencial de pioderma gangrenoso

Infecciones Ulcera vascular Patologia maligna cutanea Trastornos sistémicos Otros

Bacterias Ulcera venosa Linfoma cutaneo Lupus eritematoso sistémico Sindrome de Sweet

Micobacterias Ulcera arterial Carcinoma basocelular Artritis reumatoide

Hongos Sindrome de Behget

Virus Granulomatosis de Wegener

Parasitos
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En las formas superficiales y localizadas, el tratamiento
topico puede ser suficiente: se han descrito buenos resul-
tados con corticoides de alta potencia, tacrolimus y pime-
crolimus™!!.

CONCLUSIONES

1) Ante la presencia de una lesion ulcerosa cutanea de
evolucion rapida en un paciente que no mejora claramen-
te con el tratamiento local, con cultivos negativos y sin
respuesta al tratamiento antibiotico, se debe sospechar la
posibilidad de un pioderma gangrenoso.

2) En pacientes con enfermedad inflamatoria intestinal,
discrasias sanguineas malignas y artritis reumatoide debe-
remos tener presente un pioderma gangrenoso ante la
presencia de una tlcera de evolucién rapida.

3) Siempre que se sospeche pioderma gangrenoso se
debe remitir al paciente a un servicio de Dermatologia de
forma urgente.

4) Ante un cuadro clinico sugestivo de pioderma gan-
grenoso, el tratamiento inicial recomendado son corticoi-
des sistémicos a altas dosis.

5) Debido al posible fenémeno de patergia se reco-
mienda no realizar desbridamientos de la tlcera. Local-
mente se debera tratar con lavados con solucion salina
fisiologica y curas oclusivas.

6) Ante el diagnostico confirmado de pioderma gangre-
noso sin patologia de base asociada, estamos obligados a

investigar las enfermedades sistémicas relacionadas con el
mismo.

BIBLIOGRAFIA

1. Van den Driesch P Pyoderma gangrenosum: a report of 44 cases
with follow-up. Br J Dermatol. 1997;137:1000-5.

2. Crowson AN, Mihm MC Jr, Magro C. Pyoderma gangrenosum: a
review. J Cutan Pathol. 2003;30:97-107.

3. Callen JP. Pyoderma gangrenosum. Lancet. 1998;351:581-5.

4. Powell FC, Schroeter AL, Su WP, et al. Pyoderma gangrenosum: a
review of 86 patients. Q ] Med. 1985;55:173-86.

5. Wollina U. Clinical management of pyoderma gangrenosum. Am ]
Clin Dermatol. 2002;3:149-58.

6. Torok L, Kirschner A, Gurzo M, et al. Bullous pyoderma gangreno-
sum as a manifestation of leukemia cutis. Eur ] Dermatol.
2000;10:463-5.

7. Roche E, Martinez-Menchon T, Sanchez-Carazo JL, et al. Pioder-
mas gangrenosos eruptivos asociados al consumo de cocaina in-
halada. Presentacion de dos casos. Actas Dermosifiliogr. 2008;99:
727-30.

8. Bennett ML, Jackson JM, Jorizzo JL, et al. Pyoderma gangrenosum.
A comparison of typical and atypical forms with an emphasis on
time to remission. Case review of 86 patients from 2 institutions.
Medicine. 2000;79:37-46.

9. Brooklyn T, Dunnill G, Probert C. Diagnosis and treatment of pyo-
derma gangrenosum. BMJ. 2006; 333;181-4.

10. Brooklyn TN, Dunnill MG, Shetty A, et al. Infliximab for the treat-
ment of pyoderma gangrenosum: a randomised, double blind,
placebo controlled trial. Gut. 2006;55:505-9.

11. Lyon CC, Stapleton M, Smith A]J, et al. Topical tacrolimus in the
management of peristomal pyoderma gangrenosum. ] Dermatol
Treat. 2001;12:13-7.

SEMERGEN. 2009;35(8):406-9 409



