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Estimado Editor:

Caso clinico infrecuente que acudid con Ulceras similares al pioderma gangrenoso desarrollando

posteriormente Ulceras de tipo cervical seguidas de nddulos subcutaneos dolorosos en las extremidades
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inferiores, reflejando paniculitis neutrofilica en el examen histopatoldgico en un paciente con sindrome

mielodispldsico.

Se trata de un caso de un varén de 51 hospitalizado debido a sindrome mielodisplasico que recibid
quimioterapia con azacitidina sin factor estimulante de colonias de granulocitos. Desarrollé una ulcera
cutanea e induracion subcutanea en el sitio de insercion del catéter venoso central en la region derecha
del cuello (Fig. 1 Fig. 1a). Aunque no se realizd biopsia cutanea en dicho momento, se sospechd PG,

inicidandose tratamiento de prednisolona oral (PSL) (60:img/dia). La Ulcera cutdnea se resolvié en 3

semanas. Tras terapia de induccidén de la remisidn, se administré antraciclina durante tres dias y citarabina

g, no observandose recidivas de las lesiones cervicales.

durante siete, reduciéndose la dosis de PSLa 25:

Sin embargo, surgieron nuevas induraciones subcutdneas dolorosas en las extremidades, con fiebre alta.

El hemograma mostré niveles elevados de proteina C reactiva (2,51i:mg/dl) y reduccién del recuento

plaquetario ( 0%/uL). La exploracién fisica reveld la presencia de multiples induraciones

eritematosas subcutaneas blandas (de cerca de 0,5 a 2iicm de didmetro), en los antebrazos y muslos, asf

como una ulcera en el sacro (Fig. 1b, c). Las muestras locales de las pruebas bacterioldgicas y micoldgicas
resultaron negativas, siendo débil la respuesta del paciente a los antibidticos. La biopsia cutdanea de la
induracién subcutanea del antebrazo izquierdo reflejé hemorragia, infiltracién de neutrdfilos y linfocitos
de la dermis profunda, y paniculitis lobular neutrofilica, sin ningln signo de vasculitis (Fig. 1d, e). Las

lesiones en las extremidades y la zona sacra mejoraron sin incrementar la dosis de PSL.

En el caso actual, las uUlceras profundas en el sitio de insercidn del catéter venoso central en la regidn
derecha del cuello fueron consideradas una reaccién de patergia, un signo caracteristico de PG. No
existieron lesiones ulcerativas de PG en ninguna parte del cuerpo, aparte del cuello. Transcurridos dos
meses, aparecieron nddulos eritomatosos subcutdneos dolorosos en las extremidades, revelando la
biopsia cutdnea la presencia de paniculitis lobular neutrofilica. Dado que no se observaron paniculitis
septal ni granuloma radial de Miescher, se excluyd eritema nodoso. Tanto PG como paniculitis neutrofilica
se categorizan como dermatosis neutrofilicas profundas?, lo cual sugiere que comparten patogenia. La
paniculitis lobular neutrofilica se observa en el sindrome de Sweet subcutaneo. El PG y el sindrome de
Sweet son enfermedades representativas de dermatosis neutrofilica, presentando a menudo ambas
enfermedades caracteristicas similares, dificiles de diferenciar, especialmente en pacientes con trastornos
hematoldgicos?™. Tales casos solapados o atipicos han sido reportados bajo el término de ‘dermatosis

neutrofilicas de trastornos mieloproliferativos’, que sugieren un vinculo de entidades de ambos trastornos
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en un espectro patolégico continuo®. Aunque la ulcera cervical no fue biopsiada en el presente caso, no

puede descartarse paniculitis neutrofilica ulcerativa.

El sindrome VEXAS (vacuolas, enzima E1, ligado a X, autoinflamatorio, somatico) es una enfermedad
inflamatoria debida a variantes somaticas de UBA1 que se presentan con mielodisplasia, y sintomas
autoinflamatorios que incluyen condritis, vasculitis y dermatosis neutrofilica®. El sindrome VEXAS fue
catalogado como enfermedad diferencial, debido a la complicacién comun de dermatosis neutrofilica y
sindrome mielodisplasico. Sin embargo, fue descartado en este caso dado que las células granulociticas
progenitoras no contenian vacuolas citoplasmaticas en la biopsia de la médula espinal. El caso actual de
sindrome mielodisplasico se presentd con diferentes fenotipos clinicos tales como ulcera profunda y
nddulos subcutaneos eritematosos dolorosos en diferentes puntos temporales, debiéndose ambos a la

activacion de los neutrofilos.
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Figura 1 (a) Ulcera profunda bien demarcada en el sitio de insercién del catéter venoso central. (b)
Nddulos eritematosos dolorosos en el antebrazo (flecha). (c) Lesidn ulcerativa en la zona sacra. (d) Examen

histopatolégico que refleja paniculitis lobular (H-E, x20). (e) Mayor amplificacién que muestra infiltracidn

neutrofilica en el tejido graso (H-E, x200). grl
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