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Definicidon

Es una enfermedad inflamatoria necrotizante de origen desconocido, perteneciente al
espectro de las dermatosis neutrofilicas, junto con el sindrome de Sweet, el granuloma
anular y el eritema elevatum diutinum. En un 50% de los casos puede asociarse con
afecciones sistémicas (enfermedad inflamatoria intestinal, artritis reumatoide@; trastornos
hematoldgicos, entre otros).

Etiopatogenia

La etiologia se desconoce, pero se propone la existencia de una alteracioén-en el sistema
inmunitario. Entre otros factores involucrados se postula la‘alteracion en lafancion de los
neutréfilos y la expresion de determinadas interleuquinas.

Incidencia

El pioderma gangrenoso afecta con mayor frecueticia a adultos.de 25 a 55 afios, con una
proporcion similar de casos de uno u otro sexe. La incidepciayse estima en 2 a 3 casos
cada millon de habitantes. ElI pioderma“/gangrenesg/ es infrecuente entre las
manifestaciones extraintestinales mucocutaneas de la ‘enfermedad inflamatoria intestinal,
con afeccion del 1% a 5% de los pacientes, observdndose con mayor prevalencia en la
colitis ulcerosa que en la enfermedaddeCrohn.

Clinica
Se describen distintas variantes-clinicas;

Clasico o Ulceroso; es la forma‘cmas caracteristica de presentacion. Se inicia como
papulas Unicas o/multiples, comhaleo eritematoso, que evolucionan a una Ulcera profunda
necrotica de bordes’eritemato-vielaceos definidos y sobreelevados, cuya resolucion deja
una cicatriz atrofica. Generalmente es dolorosa y se acompafia de manifestaciones
sistémicas>(malestar general, fiebre, artralgias, mialgias). Se localiza con mayor
frecuencia€h region/pretibial, pero se ha descrito también en mamas, dorso de manos,
cabeza;-cuello, tronco\y’zonas periostomales.

Rustuloso: se mahifiesta como una Ulcera persistente y dolorosa, que se genera a partir
de/una o yarias pustulas que se aglomeran y confluyen, con posterior ulceraciéon
localizadas:en tronco y superficie extensora de extremidades. Presenta mayor asociacion
con la enfermedad inflamatoria intestinal.
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Ampolloso: se presenta como una Ulcera méas superficial, que surge a partir de lesiones
ampollares que se rompen con facilidad. Suelen localizarse en cara y miembros
superiores. Mayor asociacién con enfermedades mieloproliferativas.

Vegetante: es una variante limitada y cronica, que se presenta como una placa Unica,
superficial e inflamatoria con Ulceras cribiformes, sin enfermedad concomitante y con
resolucion tras el tratamiento tépico.

Periestomal: la Ulcera es similar a la que se presenta en la forma clasica, pero pueden

aparecer puentes de epitelio sano que atraviesan el suelo de la Ulcera. Suelen localizarse
cerca de las ostomias abdominales.

Enfermedades Asociadas con Pioderma Gangrenoso

Se describen con mayor frecuencia:

Colitis ulcerosa Enfermedad de Crohn

Diverticulitis Leucemia mieloide

Gammapatias monoclonales Enfermedad de Hodgkin

Mieloma Policitemia vera
Anemia aplésica Artritis (reumatoidea y seronegativas)
Espondilitis Enfermedad de Takayasu

Se han descrito también asociaciones con lupus eritematoso sistémico, diabetes,
granulomatosis de Wegener, dermatitis herpetiforme, cirrosis biliar primaria, enfermedad
de Behget y sindrome PAPA (pioderma gangrenoso, artritis purulenta y acné quistico).

Existen casos poco frecuentes de enfermedad extracutanea, que se caracteriza por
infiltrado de neutrofilos que provoca formacion de abscesos estériles y que pueden afectar
huesos, pulmones, bazo, higado y sistema nervioso central.

Diagndstico

» Clinico

e Histologico: es inespecifico, pero ayuda a descartar otras patologias. No es
patognomonico. En general, se observa infiltrado inflamatorio de leucocitos
polimorfonucleares, que forman un gran absceso que ocupa la dermis y se extiende a
tejido celular subcutaneo. Es frecuente la leucocitoclasia. Los vasos pueden estar
dilatados y encontrarse trombos intraluminales y extravasacion de hematies. La
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epidermis suele estar ulcerada en fases iniciales y puede haber un marcado edema en
la dermis papilar.

Cultivo del lecho de la Ulcera para bacterias, micobacterias y hongos.
Descartar_enfermedades asociadas y enfermedad neutrofilica sistémica mediante
imagenes del térax y ecografia abdominal.

Diagnosticos Diferenciales

Sindrome de Sweet

Sindrome antifosfolipido

Infecciones

Artritis reumatoidea

Linfoma cutaneo

Granulomatosis de Wegener

Carcinoma basocelular

Lupus eritematoso sistémico

Carcinoma espinocelular

Enfermedad de Behcet

Ulcera vascular venosa o arterial

Enfermedad de Takayasu

Tratamiento

La eleccion dependerd de la profundidad, extension y evolucion de la Ulcera, las
enfermedades previas del paciente y la asociacion del cuadro clinico con afecciones
sistémicas:

Tratamiento local con apdsitos hidrocoloides o hidrogeles. De esta manera, mejora el
proceso de angiogénesis y aumenta la produccion de colageno, se controla el dolor y
disminuye la tasa de infeccion. Son utiles los antibidticos topicos. En las formas leves
0o como coadyuvante de los tratamientos sistémicos se ha empleado corticoides
tépicos, intralesionales y tacrolimus.

Prednisona (1-2 mg/kg): se observa resolucién de las lesiones alrededor de los 30
dias, sugiriéndose continuar el tratamiento en dosis descendientes hasta la
suspension.

Ciclosporina: inhibe la activacién de los linfocitos T. Se lo utiliza como ahorrador de
esteroides y en casos con resistencia a los corticoides, en dosis de 3 a 5 mg/kg/dia,
con buena respuesta clinica en 1-3 semanas. Debe mantenerse durante meses hasta
obtener la curacion.

El tacrolimus, en dosis de 0.1 mg/kg/dia, también ha sido utilizado con éxito.

El infliximab es un anticuerpo monoclonal contra el factor de necrosis tumoral alfa,
cuya inhibicion disminuiria la respuesta inflamatoria y que tiene eficacia demostrada
en los pacientes con enfermedad de Crohn. Se ha descrito buena respuesta en el
tratamiento de las manifestaciones extraintestinales. Se lo utiliza en dosis de 5 mg/kg
en infusion intravenosa en las semanas 0, 2 y 6. Se recomiendan dosis de
mantenimiento cada 8 semanas hasta la curacion. Su uso en general se reserva para
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los casos resistentes a esteroides o ciclosporina o cuando el cuadro cutdneo esté
asociado con enfermedad inflamatoria intestinal activa (fundamentalmente
enfermedad de Crohn).

Adalimumab: su uso también ha sido documentado, en general con dosis de inicio de
80 mg y luego 40 mg cada 2 semanas.

Dapsona: 100 mg por dia en casos de pioderma gangrenoso leve, por su capacidad
de inhibir la migracién de neutrofilos.
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