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El término hiperqueratosis epidermolitica fue
empleado por vez primera por Frost y Van Scott en
1966 para referirse a los cambios histolégicos obser-
vados en la eritrodermia ictiosiforme congénita ampo-
llosa (EICA) yen algunosnevos epidérmicos lineales;
tales cambios sugerian una lisis de las células epidér-
micas en combinacién con un engrosamiento del
estrato corneo (1). Posteriormente se ha demostrado
que estas mismas alteraciones microscépicas podemos
encontrarlasincidentalmente en una gran variedad de
procesos mucocutdneos (2). Presentamos un caso de
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hiperqueratosis epidermolitica incidental hallada
casualmente al estudiar una biopsia de una amiloidosis
maculosa.

DESCRIPCION DEL CASO

Mujer de 52 afios, con antecedentes de accidente
cerebrovascular sufrido hacia 10 afios, que consulté por
presentar desde hacia mds de 2 afios dreas hiperpig-
mentadas y pruriginosas en el tercio superior de la
espalda. Con la sospecha clinica de amiloidosis macu-

Piodermia gangrenosa asociada a policondritis recidivante

M. MORENO PRESMANES, S. APARICIO FERNANDEZ, |. R_ODRiGUEZ NEVADO,
Y. HILARA SANCHEZ, E. MUNOZ ZATO, A. HARTO CASTANO, R. MORENO IZQUIERDO

Servicio de Dermatologia Hospital Ramon y Caja. Madrid.

Resumen.—La piodermia gangrenosa y la policondritis recidivante son enfermedades infrecuentes

de etiologia desconocida a menudo asociadas con procesos autoinmunes. Presentamos el caso de una
mujer de 28 afios con piodermia gangrenosa y policondritis recidivante que fue tratada con ciclosporina A,
mejorando gradualmente los sintomas de ambas entidades. Hasta donde tenemos conocimiento éste es el
tercer caso publicado de esta asociacidn. (Actas Dermosifiliogr 2001;92:596-598).
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INTRODUCCION

La piodermia gangrenosa son dos procesos de pro-
bable naturaleza autoinmune que se asocian sistémi-
cas, muchas de ellas comunes (1-7).

Presentamos un caso de PG asociado a PR y desta-
camos la rareza de dicha asociacion, hecho que viene
confirmado porque hasta donde tenemos conoci-
miento s6lo existen dos casos en la literatura que reco-
jan en el mismo paciente ambos procesos (8, 9).

DESCRIPCION DEL CASO

Presentamos el caso de una mujer de 28 afiosingre-
sada en nuestros Servicio por ulceras en las piernas de
4 afios de evolucién que habian sido diagnosticadas
de PG. Hasta entonces hab{ia recibido tratamiento sis-
témico con corticoides, dapsona, metotrexato y ciclo-
fosfamida, con respuesta parcial.

Como antecedentes personales presentaba desde
los 11 anos livedo reticularis en miembros inferiores,
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fendmeno de Raynaud yepisodiosrecortados de artri-
tis de articulaciones metacarpofaldngicas, epiescleri-
tis y aftas orales.

En la exploracién fisica se observaban, ademas de
una livedo reticularis, placas cicatriciales atréficas regiones
pretibiales y una tlcera de aproximadamente 5-6 cm
de didmetro mayor, bordes serpinginosos y sobreele-
vados y centro de aspecto hemorrdgico en cara interna
de un tercio inferior de pierna izquierda (Fig. 1).

En la analitica practicada detectamos anemia
microcitica, un aumento de la VSG y de la proteina
C reactiva, disminucion de la fraccion hemolitica del
complemento, aumento de o-l-globulinas y B-globu-
linas, anticuerpos anticélulas parietales de 1/ 640 y
ANA+ a titulo de 1/ 160. El resto de los estudios com-
plementarios fueron normales o negativos: bioqui-
mica, hemostasia, inmunoglobulinas, FR, anticuerpos:
anti-Ro, anti-DNA, anti-Sm, anti-Scl 70, anticardioli-
pina, antimicrosomales y antitiroglobulina, crioglo-
bulinas, anticoagulante lipico, coombs directo e indi-
recto, estudio de poblaciones linfocitarias, radiogra-
fia de térax y electrocardiograma. La exploracién
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FIG. 1.—Ulcera de bordes serpinginosos y centro hemorragico en
cara interna de un tercio inferior de pierna.

oftalmoldgica detectd inyeccién periquerdtica que se
catalogd de uveitis anterior.

La biopsia de la tlcera demostré una necrosis de la
dermis con un denso infiltrado neutrofilico difuso con
linfocitos, células plasmadticas e histiocitos que se
extendian hasta el paniculo adiposo. Estos hallagos
fueron compatibles con PG.

Tres meses después la paciente comenzd con infla-
macién en dorso nasal y pabellones auriculares (que
respetaba l6bulos) (Fig. 2), artritis de articulaciones
metacarpofaldngicas, rodillas y codos, aftas orales y
genitales y sensacién de vértigo. El cuadro fue com-
patible clinicamente con PR, por lo que no realizamos
biopsia. Se inici6 tratamiento tépico de las tlceras con
cromoglicato disédico al 4% vy sistémico con ciclos-
porina A (3 mg/ kg/ d), con cierre completo de la

FIG. 2—FEritemay edema de pabellon auricular que respeta l6bulo.
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dlcera en 13 semanas y mejoria significativa del resto
de la clinica, que se mantiene tras 1 afio de terapia
inmunosupresora a la misma dosis.

DISCUSION

El PG yla PR son dos procesos de probable origen
autoinmune que se asocian con frecuencia a una gran
variedad de enfermedades sistémicas.

La PG esuna dermatosis ulcerativa poco frecuente,
de curso térpido que se caracteriza por la aparicion de
dlceras muydolorosas, sobre todo a nivel de las extre-
midades inferiores, aunque pueden desarrollarse
también en zonas de trauma o tras procedimientos
quirdrgicos (10). La PG se relaciona con enfermedad
inflamatoria intestinal, artritis (artritis reumatoide,
poliartritis seronegativa, artritis colitica), alteraciones
hematoldgicas (sindromes mieloproliferativos, para-
proteinemias), enfermedades tiroideas (tiroiditis de
Hashimoto, bocio normotiroideo, hipertiroidimo,
hipotiroidismo), acné nédulo-quistico o dermatosis
pustulosa subcérnea (1, 2).

Por su parte, la PR es una enfermedad inflamato-
ria infrecuente que cursa con inflamacién del tejido
cartilaginoso y posterior destruccion del mismo (3).

Clinicamente se manifiesta por episodios recortados
de inflamacion de los cartilagos auricular ynasal, que con
el tiempo producen una deformidad de los mismos,
con orejas en coliflor ynariz en silla de montar. La con-
dritis auricular suele ser bilateral yrespeta 16bulos. La PR
puede acompafiarse de afectacién articular, ocular
(queratitis, uveitis, conjuntivitis, escleritis/ epiescleritis),
respiratoria (tos seca, disfonfia, disnea, obstruccion), auri-
cular (vértigo, acifenos, sordera), cardiovascular (insu-
ficiencia valvular adrtica, pericarditis, isquemia cardiaca,
aneurismas de grandes vasos, flebitis y fendmeno de Ray-
naud), renal y cutaneomucosa (livedo reticularis, eritema
nudoso, urticaria/ angioedema, eritema polimorfo, pur-
pura, aftas orales). La PR se asocia hasta en un 30% de
los casos con otras enfermedades sistémicas como artri-
tisreumatoide, lupus eritematoso sistémico, sindrome de
Sjogren, enfermedad de Behcet (formando parte del sin-
drome Magic: ilceras orales y genitales con inflamacién
del cartilago), esclerosis sistémica, Reiter/ artritis pso-
ridsica, sindrome de Raynaud, enfermedades tiroideas,
colitis ulcerosa, glomerulonefritis, anemia perniciosa,
procesos mieloproliferativos (sindrome mielodispla-
sico), sinusitis/ mastoiditis o diabetes mellitus (3-7).

La asociaciéon de cada uno de estos procesos con otras
enfermedadesinmunoldgicas (muchas de ellas compar-
tidas) parecen apoyar el origen autoinmune de ambos
procesos. Como sabemos, la funcién del sistema inmune
yde la inflamacién es proteger al individuo contra orga-
nismos invasores (bacterias, virus, parasitos, hongos) e
injurias quimicas o mecdnicas. Estas respuestas inflama-
torias dirigidas a destruir determinados organismos inva-



598 598

sores o inapropiadasreacciones inmunoldgicas frente a un
tejido u érgano diana podrian conducir a la destrucciéon
de otrostejidosdel huésped, precipitando el desarrollo del
proceso o losprocesosde enfermedad (9). En nuestro caso,
la alteracion del sistema inmunoldgico y de los procesos
de inflamacion explicarfan la coexistencia de PG y PR en
el mismo paciente.

El tratamiento del PG no difiere mucho del de la PR.
En ambos procesos estan indicados los AINE, la dapsona,
los corticoides sistémicos y los agentes inmunosupresores
como ciclofosfamida, azatioprina o ciclosporina A (1, 11).
En el caso que nos ocupa nos decidimos por la ciclospo-
rina Apara tratar la PG yla PR ante la escasa respuesta obte-
nida con terapias previas. Desde hace 1 afio la paciente se
encuentra con ciclosporina (3 mg/ kg/ d) ytotalmente asin-
tomatica.

Finalmente destacar la necesidad de estudiar exhausti-
vamente a los pacientes con PG y PR para descartar tanto
las enfermedades que cldsicamente se asocian con ambos
procesos como aquellas otras que se asocian de forma espo-
radica, como ocurre en nuestro caso.

Presentamos un caso de PR asociado a PG en el que
el diagndstico de la PR fue posterior al de PG (aunque
la paciente presentaba signos y sintomas de PR desde
los 11 afios) y destacamos la rareza de esta asociacidn,
hecho que viene confirmado porque hasta donde
tenemos conocimiento sélo existen dos casos en la lite-
ratura que recojan en el mismo paciente ambas enti-
dades (8, 9).

Abstract.—Pyoderma gangrenosum and relapsing
polychondritis are uncommon diseases, often

associated with autoimmune disorders. We report the
case of a 28-year-old woman with pyoderma gangrenosum
and relapsing polychondritis. The patient was treated with
cyclosporine A, and her symptoms gradually improved. To
our knowledge, this is the third case reported in the
literature of such an association.
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