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RESUMEN

El pioderma gangrenoso es una enfermedad de etiologia desconocida, con variedad
de manifestaciones clinicas especialmente cutaneas, de dificil diagndstico, de
evolucion crénica, con exacerbaciones y remisiones frecuentes, en la cual no existe
un tratamiento de elecciéon efectivo, por lo que su respuesta a la terapia es muy
variable. Se presentd el caso de una mujer, mestiza, de 64 afios de edad, con
antecedentes patoldgicos personales de gastritis, hipertension arterial y cardiopatia
isquémica, con un afio de evolucién de una lesion ulcerada en primer artejo de pie
derecho, con fracasos terapéuticos anteriores al diagnostico. Se le realizaron
estudios hematoldgicos e histopatolégico, confirmandose un pioderma gangrenoso,
que respondi6 favorablemente a la terapia con prednisona, dapsona y oxigenacion
hiperbérica.

Palabras clave: pioderma gangrenoso, prednisona, dapsona y oxigenacion
hiperbérica.

ABSTRACT

The gangrenous pyoderma is a disease of unknown etiology, with various clinical
manifestations, especially cutaneous ones, of difficult diagnosis, chronic evolution
and frequent exacerbations and remissions. There is not an effective elective
treatment, so the answer to therapy is very variable. We presented the case of a
female patient, mestiza, aged 64 years, with personal pathological antecedents of
gastritis, arterial hypertension and ischemic cardiopathy, showing a year of
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evolution ulcerous lesion on the first joint of the right foot with therapeutic failures
before the diagnosis. We ordered hematologic and histopathologic studies
confirming a gangrenous pyoderma that favorably answered to the therapy with
prednisone, dapsone and hyperbaric oxygenation.

Key words: gangrenous pyoderma, prednisone, dapsone, hyperbaric oxygenation.

INTRODUCCION

El pioderma gangrenoso (PG) es una enfermedad cutanea infrecuente en consultas
de dermatologia, clasificada dentro de las denominadas dermatosis reactivas.®
Puede presentarse en cualquier sitio de la piel: cabeza, cara, torax, region
periocular y areas mucocutaneas, aunque las extremidades inferiores son las
involucradas con mayor frecuencia. También puede aparecer espontaneamente o
en zonas de traumatismos, como heridas quirdrgicas, debido al fendbmeno de
patergia.®

La primera descripciéon del PG la realiz6 Brunsting,®quien expuso la hipétesis de
una la infeccidon bacteriana diseminada en el contexto de una inmunodeficiencia
como etiopatogenia de la entidad. La terminologia de “pioderma” es considerada en
la actualidad como equivoca, pues la infeccién bacteriana como causa etiolégica ha
sido descartada, aunque por razones histéricas se sigue manteniendo.“®La
etiologia continda siendo desconocida. La mayoria de los estudios apuntan a un
proceso autoinmune. Se han descrito otros factores implicados en la etiopatogenia,
como alteraciones en la funcién de los neutrodfilos, del factor de necrosis tumoral y
en la expresion de las interleucinas.“® Se han detectado piodermas gangrenosos
eruptivos asociados al consumo de cocaina inhalada.®

Powell, et al,®®describieron cuatro variantes de PG, la forma clasica o ulcerosa es la
mas frecuente. La presentacion mas caracteristica del PG es una Ulcera profunda de
bordes bien definidos, sobreelevados y eritemato-violaceos, rodeado por un area
eritematosa e indurada. Pueden ser Unicas o multiples y aparecen en la evolucién
de una pustula o un noédulo. La resoluciéon de las lesiones deja una cicatriz atrofica,
con piel con aspecto de papel de cigarrillo.®?

Se acomparia de dolor y manifestaciones sistémicas como malestar general, fiebre,
artralgias y mialgias. En ocasiones pueden aparecer manifestaciones extracutaneas
en forma de infiltrados neutrofilicos estériles en la mucosa de las vias respiratorias
superiores, pulmones, mucosa genital, higado, bazo, musculos y huesos.®

El 50 % de los pacientes diagnosticados de PG tienen una enfermedad sistémica
asociada, que puede ser conocida o no en el momento del diagnéstico. Entre ellas
se encuentran las enfermedades inflamatorias del intestino (EIll), la artritis
reumatoide, las discrasias sanguineas y las neoplasias. La colitis ulcerosa fue la
primera afeccion que se describié asociada al PG, seguida de la enfermedad de
Crohn.” Sin embargo, solo el 2 % de los pacientes con Ell tendran un PG en su
vida.®” Recientemente ha sido descrito el sindrome PAPA, transmitido de forma
autosémica dominante de curso torpido, caracterizado por la triada: pioderma
gangrenoso, artritis purulenta y acné quistico.®

624



Las claves para el diagndstico son una historia clinica detallada y reconocer la lesién
caracteristica. La histopatologia no es patognomoénica, pero apoya el diagnostico y
ayuda a descartar otras afecciones. Deben realizarse examenes microbioldgicos y
micolégicos con el objetivo de descartar una infeccién.®

No existen parametros de laboratorio especificos para el diagnostico de PG, pero de
forma bastante constante se encuentra la leucocitosis a expensas de células
polimorfonucleares y elevacion de los reactantes de fase aguda. La serologia
luética, los anticuerpos anticardiolipinicos y otros autoanticuerpos, contribuyen a
excluir otras enfermedades dermatolégicas.*? La radiografia de térax y la ecografia
abdominal contribuyen a descartar la presencia de infiltrados neutrofilicos en otras
localizaciones.*?

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta el caso clinico de una paciente femenina, ADC, de 64 afios de edad,
con antecedentes patoldgicos personales de gastritis, hipertension arterial y
cardiopatia isquémica. Hace un afio viene presentando lesidon ulcerada en reborde
ungtieal del primer artejo del pie derecho, por lo cual fue valorada por
dermatologia, angiologia y ortopedia, con poca mejoria. Presentaba lesiéon ulcerada,
de fondo sucio, con secrecion purulenta adherente, bordes elevados, irregulares,
indurados, eritematosos, de 4 cm de diametro, con presencia de ufia deslustrada,
carcomida, anfractuosa, oscura, con pérdida del lustre y aumento de las estrias
longitudinales.(Fig.1) Se le indican exdmenes de laboratorio, resultando positivos
triglicéridos en 2,37 mmol/L; el resto sin alteraciones. Se interpreta como una
paroniquia pidgena y una onicomicosis. Se le indica tratamiento tépico y sistémico
(fluconazol y sulfaprim) durante 6 meses (figura 2) y tras la no mejoria, se decide
realizar biopsia de piel. Se recibe resultado de estudio histopatolégico compatible
con un pioderma gangrenoso. Se inicia tratamiento con prednisona 30 mg diarios,
tratamiento inmunomodulador: vitamina C y sulfato de zinc y oxigenacion
hiperbarica, con una mejoria del cuadro dermatolégico ostensible. La paciente
permanecié por tres meses asintoméatica, hasta que apareci6 una nueva
exacerbacion del cuadro, propio de la evolucién natural de la enfermedad. En este
momento se le indicé tratamiento con dapsona (200 mg de inicio y 100 mg de
mantenimiento), asi como camara magnética, con controles hematolégicos
periodicos. Luego, la paciente presentdé una mejoria y ahora se encuentra
asintomatica. (Fig. 3) Durante todo este periodo se mantuvo con tratamiento tépico
segun el estado de la piel, con fomentos de permanganato de potasio y pinceladas
salicilicas. Se le realizan estudios complementarios (rayos X de térax y ultrasonido
abdominal, serologia VDRL) en busca de enfermedad sistémica acompafando a las
lesiones en piel, quedando descartadas hasta el momento y con la tecnologia al
alcance.
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Fig.1. Lesidn ulcerada con secrecidn purulenta adherente,

Fig.2. Lesidn en ewvolucidn,

Fig.3. Lesidn mejorada.

DISCUSION

Se presenta una paciente portadora de una enfermedad dermatolégica poco
frecuente, que segun investigaciones previas coincide con el sexo y la edad de
mayor incidencia, pues pertenece al sexo femenino, y se encuentra entre los 20 y
los 60 afios de edad.®® Pese al diagnéstico tardio y a las mudltiples terapias
empleadas presentd una evolucion satisfactoria.

El diagndstico temprano del PG resulta importante, al permitir el inicio del
tratamiento con rapidez, evitando la progresion de las lesiones y sus secuelas. Se
mejora la calidad de vida del paciente y se evitan maniobras intervencionistas
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capaces de acelerar el curso de la enfermedad. Sin embargo, el tratamiento del PG
continla siendo un reto y, a pesar de los avances en terapéutica, el prondstico se
mantiene incierto.™?

El tratamiento del pioderma gangrenoso es uno de los grandes retos a los que se
enfrenta la comunidad cientifica. En ausencia de ensayos clinicos aleatorizados que
permitan establecer de manera definitiva cual es el tratamiento de eleccion, este
debe ser una combinacién de terapia local de la tlcera y tratamiento sistémico.™?

La inmunosupresion es la base en el manejo del PG y, por el momento, los
farmacos sistémicos mejor estudiados son los corticoides sistémicos y la
ciclosporina A. En todos los casos son utiles los tratamientos tépicos para minimizar
el riesgo de infecciones secundarias y, cuando esta se produce, son necesarios los
antibiéticos sistémicos.®*#1%

El tratamiento sistémico inicial del PG consiste en prednisona oral a dosis de 1-2
mg/kg/dia. La respuesta, cuando se produce, se observa en 2-4 semanas. A partir
de ese momento, se recomienda una pauta lentamente descendente durante
semanas o meses hasta la suspension. Investigadores apoyan el uso de pulsos de
metilprednisolona (1 g/dia durante 1-5 dias), sobre todo para casos resistentes a
otros tratamientos.™®

La ciclosporina A inhibe la activacion de los linfocitos T y constituye uno de los
tratamientos de eleccion para el PG. Permite ahorrar corticoides y es eficaz en
casos corticorresistentes. La nefrotoxicidad, la hipertension arterial y la
inmunosupresion, efectos secundarios inherentes a la ciclosporina, deben ser
monitorizados. El tacrolimus (FK 506) también ha sido utilizado con éxito en
ensayos clinicos controlados, asi como lo inhibidores del factor de necrosis tumoral
alfa (infliximab, etanercept y adalimumab), con una relacion riesgo-beneficio
aceptable, pero con costes elevados.®*"

Existen otros inmunosupresores como la dapsona (100-200 mg/dia), por su
capacidad para inhibir la migracion de los neutrdfilos, tiene utilidad en casos leves
de PG. Se suele asociar a corticoides sistémicos y precisa de controles
hematoldgicos para monitorizar sus efectos secundarios (metahemoglobinemia y
hemodlisis). La clofazamina también tiene efecto inmunomodulador, pero en
ocasiones puede exacerbar la Ell, y, ademas, tiene otros efectos secundarios como
la hiperpigmentacion. La talidomida ha sido utilizada ocasionalmente en el
tratamiento del PG por su efecto supresor de la funcion de los linfocitos T
colaboradores y su actividad anti-TNF. La azatioprina, se utiliza como ahorrador de
corticoides, pero tiene una acciéon lenta que puede demorarse de 2 a 4 semanas,
produce hemotoxicidad y hepatotoxicidad. El micofenolato mofetilo ha sido utilizado
en algun caso de PG periostomal o recalcitrante. En PG muy graves se puede
recurrir a los agentes citotéxicos (ciclofosfamida, metotrexato y clorambucilo), sin
olvidar sus riesgos (mielosupresion y carcinogénesis).®*®

Uno de los antibiéticos con accion antiinflamatoria usado en esta enfermedad es la
clofazimina: farmaco bactericida que tiene accidon en enfermedades granulomatosas
cronicas, y que se le ha encontrado un papel inmunolégico y actividad
inmunosupresora.®

El tratamiento tépico del PG tiene una doble finalidad: por un lado, reducir la
exudacion, eliminar detritos, prevenir y controlar la sobreinfeccién, reducir el dolor
y favorecer la cicatrizacion; por otro, controlar el proceso inflamatorio con
inmunosupresores tépicos (tacrolimus).(91%29 gon (tiles las curas humedas con
soluciones astringentes y antisépticas. En formas leves se han empleado corticoides
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topicos o intralesionales, la ciclosporina intralesional, el acido 5-amino salicilico
topico y el peréxido de benzoilo.®*®

La cirugia debe indicarse con precaucion, ya que puede desencadenar el PG, a
través del fendmeno de patergia, y debe utilizarse Unicamente como adyuvante a la
terapia inmunosupresora en casos con enfermedad estable o remisién parcial.®

El tratamiento con oxigeno hiperbarico ha demostrado su utilidad para el
tratamiento de Ulceras hipdxicas e isquémicas de diferentes origenes, favoreciendo
la proliferacion y diferenciacion fibroblastica y la formaciéon de colageno,
aumentando la neovascularizacion y estimulando la accion de los linfocitos. Su uso
en las Ulceras del pioderma gangrenoso ha sido descrito previamente, pero la
experiencia es muy reducida y limitada a casos clinicos aislados, aunque con
buenos resultados.®?

En el caso presentado, la mejoria tras las primeras sesiones de terapia hiperbarica
fue llamativa y satisfactoria. Por otra parte, esta terapia, como previamente han
comunicado otros autores, permitié la disminucién progresiva de las altas dosis de
inmunosupresores. No obstante, a pesar de estos buenos resultados, pensamos que
esta opcion debe ser considerada como una terapia adyuvante, afiadida a los
tratamientos sistémicos mencionados previamente y nunca como un sustituto de
estos.

Por todo ello, se puede concluir que, segun nuestra experiencia, el manejo del
pioderma gangrenoso resulta controversial. Se necesita de tratamientos sistémicos
y topicos asociados, con el uso de la terapia fisica, y un control estricto de los
efectos indeseables de las drogas inmunosupresoras. Es necesario para lograr una
respuesta adecuada el diagnoéstico precoz y el estudio de las posibles enfermedades
acompafantes.
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