CASOS PARA EL DIAGNOSTICO
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HISTORIA CLINICA

Un varén de 63 anos acudié a urgencias por pre-
sentar una ulcera en la zona escapular izquierda.
Como antecedentes patolégicos destacaban un sin-
drome mielodisplasico diagnosticado hacia 4 anos y
que no requeria tratamiento, diabetes mellitus no in-
sulinodependiente, hiperuricemia y osteoporosis.

La lesion habia aparecido unos 5 o 6 dias antes
como un nédulo que se ulcerd, sin otra sintomatolo-
gia acompanante.

Referia episodios previos, en anos anteriores, de le-
siones similares en la misma localizacién y en la esca-
pula contralateral, que asociaban fiebre y curaban de-
jando cicatriz.

EXPLORACION FISICA

En la escapula izquierda se observé una ulcera ova-
lada, con bordes sobreelevados, eritematosos e infil-
trados al tacto, y una escara necrotica central de
3 x 4 cm de diametro (fig. 1).

En ambas escdpulas se observaron lesiones cicatri-
ciales redondeadas, algo deprimidas e hipopigmenta-
das (fig. 2).

El resto de la exploracién fisica no revelé ninguna
alteracion significativa.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

Se realiz6 biopsia en sacabocados del borde de la
zona ulcerada de la lesion (fig. 3). La analitica reali-
zada mostraba elevacion de la velocidad de sedimen-
tacion globular (VSG) y leucopenia de 4.400/mm?
con alteraciéon de la féormula leucocitaria (20,1 % neu-
trofilos, 54,9 % linfocitos, 23,3 % monocitos, 1,2 %
eosindfilos, 0,5 % basofilos). El resto de los parame-
tros, asi como la bioquimica se encontraban dentro de
limites de la normalidad.
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DIAGNOSTICO

Pioderma gangrenoso (PG) asociado a sindrome
mielodisplasico.

HISTOPATOLOGIA

La biopsia de la lesion mostraba un intenso infiltra-
do en dermis compuesto fundamentalmente por neu-
trofilos con formacion de abcesos, junto con promi-
nente edema en la unién dermoepidérmica con
despegamiento de la misma, asi como necrosis epi-
dérmica en el borde de la lesion.

EVOLUCION Y TRATAMIENTO

Con el diagnostico de PG, basandose en los criterios
clinicos e histopatolégicos se inici6 tratamiento con
deflazacort por via oral a dosis de 30 mg/dia en pau-
ta descendente. En ese momento habia aparecido una
nueva lesion en el dorso de la mano izquierda clinica-
mente compatible con PG. Al mes de tratamiento to-
das las lesiones se encontraban en fase residual. Du-
rante los controles posteriores aparecié una nueva
lesion, de las mismas caracteristicas, en el borde late-
ral de la mano izquierda, que nuevamente respondio
al tratamiento con deflazacort (misma pauta).

COMENTARIO

El PG es una dermatosis neutrofilica, idiopatica e
infrecuente, caracterizada por la formacién de una o
multiples ulceraciones cutaneas de bordes violaceos,
socavados y rodeados por un halo inflamatorio!?.

El diagnéstico se realiza basandose en la clinica,
junto con una histopatologia compatible y la exclu-
sién de otras causas de ulceras®.

En un 50-70 % de los casos se encuentra asociado
a procesos sistémicos de muy diversa indole. Entre los
procesos hematolégicos se incluyen la leucemia mie-
loide y linfoide aguda, sindromes mieloproliferativos,
gammapatia monoclonal (sobre todo de clase IgA),
mieloma y macroglobulinemia de Waldenstrom. De
forma mas infrecuente se encuentran los linfomas
de Hodgkin, no hodgkinianos ylos linfomas cutaneos de
células T. Dentro de la enfermedad inflamatoria intes-
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tinal (EII) se encuentra asociacion con colitis ulcerosa,
enfermedad de Crohn, diverticulitis y enteritis regio-
nal. Entre las enfermedades reumatolégicas destaca la
asociacion con la artritis reumatoide (AR), la poliartri-
tis seronegativa de pequenas articulaciones y otras es-
pondiloartropatias seronegativas incluyendo la artritis
psoriasica. E1 PG también se ha visto en el seno de he-
patitis crénica activa, cirrosis biliar primaria y colangi-
tis esclerosante. Una variante vesiculopustular ha sido
observada en pacientes que presentan de forma simul-
tanea colitis ulcerosa y enfermedades hepdticas. Se ha
descrito su asociaciéon con diversas alteraciones de la
funcién inmune como la infeccién por virus de la in-
munodeficiencia humana (VIH), HTLV-III, hipogam-
maglobulinemia congénita y adquirida, sindrome de
hiperlgE, asi como diversas inmunodeficiencias celu-
lares y debidas a farmacos. Algunos tumores sélidos
(colon, vejiga, pulmon, préstata, bronquios, ovarios y
suprarrenal) también se han visto en relacion con el
PG, asi como la toma de farmacos como interferon
alfa, sulpiride y factor estimulador de colonias. Otras
asociaciones menos frecuentes son enfermedades ti-
roideas, enfermedad pulmonar obstructiva crénica, hi-
drosadenitis supurativa, acné conglobata, sarcoidosis,
gastritis atréfica, diabetes mellitus, lupus eritematoso,
arteritis de Takayasu, dermatomiositis, enfermedad de
Wegener, sordera neurosensorial y hemoglobinuria
paroxistica nocturna. Entre todos ellos, la EIl y la artri-
tis son los mas comunes®*. Por otro lado, en los sin-
dromes mielodispldsicos encontramos asociacién con
otras dermatosis neutrofilicas, como el sindrome de
Sweet o el eritema elevatum diutinum, pudiendo apare-
cer de forma simultanea o por separado®.

Se describen 4 variantes clinicas de PG. La forma
clasica es el PG ulcerativo, que se presenta como gran-
des ulceras de bordes violaceos socavados, de forma
preferente en extremidades inferiores y tronco. Se ha
encontrado una mayor asociacién de esta forma con
la enfermedad inflamatoria intestinal.

El PG ampolloso aparece de forma preferente en
areas extensoras de brazos y cara, puede cursar con
fiebre y artralgias, parece que puede haber un cierto
solapamiento con el sindrome de Sweet y se asocia fre-
cuentemente con enfermedades hematolégicas ma-
lignas, curando tipicamente al resolverse el proceso
hematolégico. Cuando se asocia a leucemia a menudo
indica un peor prondstico.

El PG pustuloso aparece como pustulas de pequeno
tamano, dolorosas, en tronco y extremidades inferio-
res, en ocasiones con distribucion simétrica. Se asocia
a EII, asi como a infecciones persistentes de la mucosa
respiratoria (fibrosis quistica).

El PG vegetante se localiza generalmente en el tron-
co, como una ulcera cronica no dolorosa, sin borde
violdceo y de lenta evoluciéon. Generalmente no se en-
cuentra enfermedad sistémica asociada. A menudo
responde a terapias menos agresivas, topicas e intrale-
sionales®S.

Fig 1.—Lesion ulceronecroética en escépula izquierda.

Fig 2.—Lesiodn cicatricial en escépula derecha.
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Los corticoides orales (prednisona 1-2 mg/kg/dia)
o en bolos (metilprednisona 10-20 mg/kg) han sido
durante muchos anos el tratamiento de primera linea,
siendo éstos especialmente utiles cuando el PG se aso-
cia a enfermedades sistémicas como la EII o AR. La
ciclosporina a dosis de 6-10 mg/kg/dia, asociada o
no a corticoides, ha sido propuesta como tratamiento
de primera eleccién por varios autores. En los casos de
PG limitado o localizado se puede considerar la rea-
lizacién de tratamientos topicos con cromoglicato
sodico, triamcinolona intralesional, mesalazina o ta-
crolimus 0,1 %. En los casos de enfermedad extensa,
con varias lesiones, o falta de respuesta a los trata-
mientos previamente citados estd indicada la realiza-
cién de terapias combinadas con agentes inmunosu-
presores (azatriopina, ciclofosfamida, clorambucil o
mofetil micofenolato), agentes inmunomoduladores
(talidomida, infliximab, interferén alfa o inmunoglo-
bulinas por via intravenosa), o agentes antimicrobia-
nos/antiinflamatorios (dapsona, clofacimina, colchi-
cina o minociclina) %°.
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