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Pioderma gangrenoso - apresentacao clinica de dificil
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Pyoderma gangrenosum — a clinical manifestation of difficult diagnosis
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Resumo: Pioderma gangrenoso é uma dermatose cutinea ulcerativa incomum, associada a uma varie-
dade de doencgas sistémicas, incluindo doenca inflamatéria intestinal, artrites, neoplasias hematol6gi-
cas, hepatites e aids. A sua patogénese é desconhecida. O diagndstico geralmente é baseado em evidén-
cias clinicas e confirmado com a exclusao das outras etiologias de lesoes ulceradas cutineas. Relatamos
um caso de PG com ulceragdes extensas com boa resposta ao tratamento.
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Abstract: Pyoderma gangrenosum is an uncommon ulcerative cutaneous dermatosis associated with a
variety of systemic diseases including inflammatory bowel disease, arthritis, hematological malignan-
cies, hepatitis and acquired immunodeficiency syndrome (AIDS). The pathogenesis of pyoderma gan-
grenosum remains unknown. Its diagnosis is usually based on clinical evidence and confirmed through
a process of elimination of the other possible causes of cutaneous ulcers. This report describes a case
of pyoderma gangrenosum with extensive ulceration that responded well to treatment.
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INTRODUCAO

O pioderma gangrenoso (PG) é uma dermatose necrose tumoral (TNF-a)’. Clinicamente, apresenta

neutrofilica inflamatéria, de etiologia desconhecida,
que acomete principalmente adultos, entre 20 e 50
anos '. Foi descrito em 1930 por Brusting et al/ em
paciente com retocolite ulcerativa. O PG ¢ idiopatico
em 25-50% dos casos. Em aproximadamente 50% dos
casos tem sido descrita a associagio com doencas sisté-
micas, tais como doenca de Crohn, gamopatias mono-
clonais, artrites soropositivas, colagenoses, doenca de
Behcet, granulomatose de Wegener, doengas mielopro-
liferativas e infecciosas, principalmente hepatites e aids
34 Alguns pacientes com PG apresentam alteracio da
imunidade celular e humoral, com aumento da expres-
sao de interleucinas (IL), em especial IL-8 e fator de
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quatro variantes: ulcerada, bolhosa, vegentante e pus-
tulosa. A forma mais freqiente € a ulcerativa, que se ini-
cia com papula ou nédulo e evolui rapidamente para
lesoes ulceradas e dolorosas. Em até 25% dos casos de
PG, o surgimento de novas lesdes pode ser desencadea-
do por traumas, tais como picadas de insetos, injecoes
intravenosas e biopsia - fendmeno conhecido por
patergia

Nesse trabalho, é apresentado um caso de PG
extenso, de dificil diagndstico e 6tima resposta ao
tratamento com corticoterapia, inicialmente associa-
da a clofazimina e dapsona e, posteriormente, a aza-
tioprina.
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RELATO DE CASO

Identificacdo: paciente do sexo feminino, 34
anos, solteira, ha um ano com lesao ulcerada na face,
que progrediu para a regiao cervical, toracica anterior
e posterior. Ao exame dermatolégico foram encontra-
das lesoes ulceradas com bordas elevadas e fundo
recoberto por material sero-purulento, localizadas na
face, regiao cervical e parte superior da regiao toraci-
ca anterior e posterior (Figura 1). No momento do
exame fisico, as hipoteses de PG, micobacteriose atipi-
ca e vasculite foram aventadas.

Foram solicitados os seguintes exames comple-
mentares: hemograma, dosagem de glicose, uréia,
creatinina, colesterol, triglicérides, transaminases, fos-
fatase alcalina, gama GT, acido drico, DHL e eletrdli-
tos, estando todos dentro dos valores de referéncia. O
EAS era normal. O exame de escarro foi negativo para
BAAR, a radiografia de térax era normal e duas cultu-
ras para micobactérias foram negativas. O VDRL e a
sorologia para HIV foram negativos. FAN, anti-DNA de
dupla hélice e proteina C reativa também foram nega-
tivos. O exame histolégico mostrou edema na derme
papilar, com infiltrado inflamatério linfo-histiocitario
peri-vascular e polimorfonucleares neutroéfilos, atin-
gindo a hipoderme (Figura 2). As coloracoes de Wade
e Grocott nao evidenciaram estruturas parasitarias.

N

Face a correlacao clinico-patolégica e a exclu-

sao das outras hipoteses diagnosticas, foi instituida
terapia imunossupressora para PG. Inicialmente, foi
realizada pulsoterapia com metilprednisolona endo-
venosa na dose de 500mg/dia por trés dias, seguida de
prednisona 100mg por via oral, observando-se regres-
sao progressiva das lesoes. Na fase inicial associou-se
dapsona 100 mg/dia e clofazimina 100 mg/dia; poste-
riormente, essas drogas foram substituidas pela aza-
tioprina, por via oral, na dose total de 50mg/dia.
Durante o tratamento, a paciente apresentou lesio
ulcerada no terco inferior da perna esquerda (Figura
3A e 3B), a qual, posteriormente, cicatrizou completa-
mente durante o tratamento (Figura 3C).

A paciente esta em acompanhamento ambula-
torial para PG ha um ano e meio, com remissao de
todas as lesoes. Atualmente, faz uso de prednisona, na
dose de 20mg/dia e azatioprina, 50mg/dia, por via
oral. Apresenta acentuadas lesoes cicatriciais com bri-
das fibroticas,atrofia (Figura 4A e 4B) e ectropio na
regido palpebral inferior esquerda (Figura 5).

DISCUSSAO

Os achados clinico-patolégicos e a evolugao das
lesbes de PG sao importantes para o diagndstico da
doenga, mas a base do diagnostico é a exclusao de
outras doengas, principalmente doengas infecciosas,
auto-imunes, neoplasias e mesmo patominia. No

FiGURA 1(A, B, C, D): Lesoes ulceradas com bordas elevadas e fundo
recoberto por material sero-purulento, localizadas na face, regiao
cervical e parte superior da regiao toracica anterior e posterior
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FIGURA 2 (A, B): Edema na derme papilar, com infiltrado inflama-
tério linfo-histiocitirio peri-vascular e polimorfonucleares neutré-
filos, atingindo a hipoderme (HE200x)
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exame histopatolégico do PG, as les6es mais precoces
exibem padrio de reacao vascular neutrofilica, as
vezes com acometimento foliculocéntrico, enquanto
que as lesoes mais desenvolvidas apresentam sinais
de necrose e infiltrado mononuclear °. Apesar de ines-
pecificos, os achados histopatolégicos contribuem
para a exclusio de outros diagnésticos diferenciais.
O tratamento de escolha para o PG sao os cor-
ticoides orais ou endovenosos, podendo-se realizar a
pulsoterapia para os casos mais graves. A ciclosporina,
azatioprina, dapsona, clofazimina, talidomida e o
micofenolato mofetil tém sido também utilizados °.

FIGURA 4 (A, B): Lesoes cicatriciais com bridas fibréticas e atrofia
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FIGURA 3 (A, B, C): Lesao
ulcerada no terco inferior da
perna esquerda ap6s picada
de inseto; cresceu rapida-
mente, cicatrizando comple-
tamente com tratamento.

Recentemente, o infliximabe foi empregado como tra-
tamento alternativo para o PG *.

Su et al, "' em 2004, propuseram critérios diag-
nosticos de PG, incluindo critérios principais e secun-
darios. Dentre os critérios principais encontram-se:
presenca de ulcera cutinea dolorosa, com bordas
regulares, apresentando rapida progressao e exclusao
de outras causas de ulceracao cutanea. Como critérios
secundarios sao descritos: historia sugestiva de pater-
gia ou presenca de cicatriz cribiforme; associacio com
doencas sistémicas (doenca inflamatoéria intestinal,
artrite, gamopatia IgA ou neoplasia); encontro de neu-
trofilia estéril da derme e/ou infiltrado inflamatoério
misto e/ou vasculite linfocitica no exame histopatolo-
gico e ripida resposta a corticoterapia sistémica. A
presenca dos dois critérios principais e de um secun-
dario estabeleceria o diagnostico de PG.

Figura 5: Ectropio
cicatricial
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Apesar de a etiologia do PG ainda nao ser total-
mente conhecida, muitos autores referem associacao
com doencas sistémicas. Na paciente em questao
todos os exames solicitados foram normais, indicando
PG de provavel etiologia idiopatica. Este caso apresen-
ta algumas particularidades: aspecto clinico muito
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