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INTRODUCCION:

El pioderma gangrenoso (PG) es una enfermedad inflamatoria poco comin
de la piel, que se asocia hasta en un 50% de las ocasiones con una
enfermedad sistémica , como enfermedad inflamatoria intestinal (EII),
artritis reumatoide (AR), o desordenes linfoproliferativos. (1). Tipicamente
se presenta como una ulceracion dolorosa y destructiva que afecta los
miembros inferiores, sin embargo se puede presentar en cualquier

localizacion corporal (2).

El PG es una entidad que se encuentra dentro del grupo de las dermatosis
neutrofilicas, las cuales se caracterizan al examen histopatologico por un
intenso infiltrado dérmico y/o epidérmico, compuesto predominantemente
por neutréfilos, sin evidencia de infeccién o vasculitis. Dichas entidades
comprenden el sindrome de Sweet (dermatosis neutrofilica febril aguda),
pioderma gangrenoso, psoriasis pustular generalizada, sindrome de Reiter,

pustulosis palmo-plantar y enfermedad de Behget, entre otras. (3)

El pioderma gangrenoso fue descrito por primera vez Brocq (1916) vy
posteriormente por Brunstinng y colaboradores (1930), como una
dermatosis neutrofilica aséptica (1). Libin y colaboradores realizaron varios

estudios en los que se asoci6 a diferentes desordenes sistémicos como EIL.

El PG es un dermatosis neutrofilica, cuya fisiopatologia aun permanece
oscura, asociada a multiples enfermedades sistémicas o bien de manera
aislada y que puede afectar cualquier parte del cuerpo. Las caracteristicas
de la tlcera de PG son: un area de expansion centrifuga, con bordes

eritematoviolaceos, centro necrotico, que contiene restos hematicos,



secrecion purulenta y tejido de granulacion. La necrosis puede ser
superficial o profunda, comprometiendo la piel, tejido subcutaneo, fascia y
raramente el misculo. El borde de la lesion se caracteriza por un margen
purpurico rojizo, con eritema alrededor del area de avance y que puede
contener pustulas. Se puede encontrar un exudado purulento sobre la base
de la lesion o bien sobre el borde. Cerca de 40% de los casos de PG
aparecen posterior a un trauma menor, fenémeno conocido como patergia
(4). La tulcera frecuentemente se expande rapidamente, resultando en
destruccion masiva de tejido, o bien extenderse de forma lenta a través de

seémanas 0 meses.

La lesion del PG se sitia generalmente en la region anterior de las piernas,
pero puede aparecer en cualquier parte del cuerpo, incluidos la cabeza el
cuello, el abdomen y la region genital (1). En pacientes con CUCI en los
que se realiza estoma posterior a una reseccion intestinal, pueden presentar
PG alrededor del estoma (5). Lo anterior puede ser resultado de respuesta
patérgica por el mismo estoma y procedimiento, o bien por la irritacion
fecal. El compromiso de areas como la vulva, pene o region perianal puede

resultar en mutilaciones graves.

Las lesiones pueden ser miltiples o unicas. Las lesiones de PG pueden
frecuentemente confluir, formando una lesion unica. Las lesiones pueden
variar en tamaiio desde unos centimetros hasta abarcar toda la extremidad.
El escozor y dolor intenso son sintomas asociados tipicamente a PG. Una
vez que la lesion se vuelve a epitelizar, en su lugar aparece una cicatriz

cribiforme y atrofica.

La etiologia del pioderma gangrenoso permanece aun desconocida. Las

lesiones ulceradas generalmente son estériles en su forma temprana, no asi



en su forma tardia en donde se pueden encontrar cultivos positivos para
Staphylococcus aureus 'y Streptococcus sp principalmente, esto por
colonizacion y/o super infeccion de la herida. El erradicar la infeccion de la
herida muestra una cierta mejoria, sin embargo no existe ninguna evidencia
que esto disminuya su progresion, descartando que se encuentre
relacionado con la patogénesis(6). Las bacterias pueden promover futura

destruccion de tejido, celulitis y sepsis.

La asociacion de PG con desordenes inmunolégicos como EII,
paraproteinemias, AR y la respuesta clinica a agentes inmunomoduladores
como la ciclosporina y esteroides sugieren un fondo inmunolégico. A pesar
de que han sido descritas diversas anormalidades inmunologicas en
pacientes con PG, esta informacion se debe manejar con cautela debido al
limitado nimero de casos de PG reportados en la literatura asi como a los

pocos estudios existentes hasta la fecha(1).

La respuesta inflamatoria en PG es un fenémeno conocido, sin embargo los
procesos que originan dicha respuesta no son comprendidos por completo,

sin embargo existen miltiples teorias las cuales se exponen a continuacion.

Las anormalidades inmunologicas que han sido descritas en PG incluyen
alteraciones en inmunidad celular, humoral y del complemento, deposito de
complejos inmunes y la posible existencia de factores circulantes que
afectan la funcion linfocitaria. En un estudio se sugirié también el papel de
la hipersensibilidad tipo IV como factor condicionante, hecho que no se ha

demostrado en otros estudios (7).



La asociacion de PG con gammopatia monoclonal benigna, especialmente
del tipo IgA, ha sido descrita en algunos pacientes. También se han
descrito anormalidades en los neutré6filos, y alteraciones tanto en la
quimiotaxis como en la fagocitosis de los monocitos (8). La activacion de
los mastocitos también ha sido implicada en la etiologia del PG en un

reporte (9).

La presencia de secrecion purulenta como marcador clinico de PG y el gran
nimero de infiltrado neutrofilico en las biopsias sugiere que la destruccion
tisular es mediada por leucocitos polimorfonucleares. En patologias
caracterizadas por destruccion tisular mediada por polimorfonucleares, el
ambiente oxidativo es mediado por acido hipoclérico (HOCL), asi como la

expresion de proteasas: elastasa, colagenasa y gelatinasa(10).

Al mismo tiempo, las biopsias obtenidas del borde de avance de la lesion
demuestran infiltrado linfohistiocitico y se ha encontrado que en este borde
existen mastocitos activados, sugiriendo que el infiltrado mononuclear en

el borde de avance inicia la quimiotaxis de los neutrofilos (9).

Trabajos recientes sugieren que cuando la inflamacién ocurre en la piel, el
infiltrado celular inflamatorio sigue una retroalimentacion positiva por
moléculas de adhesion sobre las células endoteliales postcapilares(11). En
ciertos procesos neutrofilicos, hay activacion de las células endoteliales por
interleucina-1 (IL-1), producido por los macrofagos residentes y factor de
necrosis tumoral alfa (FNTa) producido por los macréfagos y linfocitos,
permitiendo la expresion de selectina-E  y moléculas de adhesion
endotelial-1 (ICAM-1) sobre la superficie endotelial. Esto promueve la

adhesion y subsiguiente rodamiento de los neutrofilos sobre la superficie



endotelial. Las citocinas quimiotacticas como IL-8, ENA78, GROa, GROB
y GRO®& son generadas entonces por macrofagos, fibroblastos y células

endoteliales y epiteliales en respuesta a FNTa e IL-1 en las areas de
inflamacion. (12). Estas quimiocinas causan extravasacion directa de
neutréfilos. Los mastocitos como ha sido identificado en PG juegan un
papel en la expresion de selectina-P sobre la superficie endotelial (11). Los
neutr6filos extravasados pueden inducir adicionalmente reclutamiento de
neutréfilos como resultado de su capacidad para producir IL-8, factor
activador plaquetario (FAP) y leucotrieno B4 (LTB4). Este ultimo
escenario no ha sido por completo demostrado en PG, pero un asa de
retroalimentacion positiva por parte de los neutréfilos que ha sido sugerida

en otras dermatosis neutrofilicas (13).

El rapido mejoramiento de las lesiones de PG con ciclosporina sugiere una
participacion importante de los linfocitos T en la patogénesis del PG. El
mecanismo de accion preponderante de la ciclosporina es la inhibicion de
los linfocitos T activados, con una disminucién de la produccion de IL-2.
El blanco de las drogas inmunosupresoras como la ciclosporina y el
tacrolimus es la inhibicion del factor activador nuclear de las células T
activadas (NF-AT). Este factor de trascripcion sensible a ciclosporina, es
expresado en células T, células B, asesinas naturales (NK), mastocitos,
monocitos y macrofagos, pero no se encuentra en los neutréfilos (1). Por
otro lado ya que la ciclosporina puede inhibir probablemente monocitos y
la fagocitosis por parte de los neutréfilos y la produccion de radicales
superoxido por estos ultimos, su efecto no esta limitado Gnicamente a los
linfocitos (1, 14).



De lo anterior se desprende que en cuento a la fisiopatologia propia de PG
existen miultiples teorias en su mayoria ligadas a factores inmunologicos,

pero aun permanece oscuro el verdadero fondo de la misma.

El PG comunmente se presenta junto con otros desordenes sistémicos como
se menciond anteriormente: EIl, AR, psoriasis, hepatitis cronica,
enfermedades mieloproliferativas, infeccion por VIH y también existen
reportes de 2 casos de PG en el embarazo (1, 2, 15, 16). Sin embargo se ha
reportado asociado con una multitud de otros padecimientos. La EII es la
condicion comorbida mas cominmente asociada a esta entidad;
encontrandose hasta en un 30 a 60% de los casos, dependiendo de la serie
estudiada. Greenstein y cols. encontraron que cinco por ciento de los
pacientes con CUCI desarrollarian PG y 1.5% de los pacientes con

enfermedad de Crohn (17).

Se ha informado esporadicamente compromiso visceral por parte de PG,

incluyendo, hueso, higado y bazo (18).

El PG es relativamente una condicion rara. Este puede afectar cualquier
grupo de edad, pero es mas comin en la tercera, cuarta y quinta décadas de
la vida. Los infantes presentan PG en menor proporcion que los adultos.
Algunos casos en nifios han sido reportados en asociaciéon con
hipogammaglobulinemia (18). De acuerdo a algunos autores la prevalencia
es equiparable para hombres y mujeres, pero otros autores sugieren mayor

prevalencia hacia el sexo femenino (1).

De manera general algunos estudios dividen el PG de acuerdo a su
presentacion clinica en su forma tipica y atipica. En la forma tipica se

presenta de manera papular, bulosa o ulcerada siendo el area de mayor



afeccion las piernas y en gran medida asociada a EIl. En su forma atipica se
caracteriza por presentarse con bulas hemorragicas y hallazgos
histopatologicos caracteristicos de PG mas superficiales. En este tipo de
lesiones, €l 77% se encuentran en otras dreas anatémicas, con menor
involucro de las piernas, estando asociado mas frecuentemente con

enfermedades linfoproliferativas .

Powell y cols. (20) distinguen cuatro variantes de acuerdo al espectro
clinico del PG: ulcerativo, pustular, buloso y formas vegetantes. De
acuerdo a este esquema la variante ulcerativa es tipicamente asociada con
AR y ElI, la forma pustular con EIl aguda, y la variante bulosa con

desordenes mieloproliferativos.

En cuanto al diagndstico, no existen marcadores serologicos o histologicos
especificos para el diagnostico, por lo que este se basa en la presentacion
clinica (20). En el caso de una ulcera dolorosa con borde violaceo activo,
con centro necrético y que se localiza al nivel de miembros inferiores en el
contexto de un paciente con Ell, el diagnostico es casi inequivoco. A pesar
de lo anterior la lesién se puede presentar en cualquier parte del cuerpo y
en ocasiones sin una enfermedad sistémica de fondo asociada, lo que hace
dificil el diagnostico. Por lo anterior el diagnéstico de PG es basicamente
clinico, una vez que se han excluido otras causas mediante la ayuda de
herramientas diagnosticas, como lo son examenes microbiologicos e

histopatologicos.

Muchas condiciones pueden ser confundidas con PG, resultando en un
diagnostico retardado, tratamiento inadecuado y procedimientos
quirirgicos innecesarios que pueden empeorar la enfermedad. El

diagnostico diferencial depende del estadio y sitio de la enfermedad o bien



si se presenta en una de sus formas atipicas. Las lesiones tempranas del PG
clasico se pueden presentar como pustulas inflamatorias o nodulos, los
cuales pueden simular foliculitis, gonococcemia, furunculosis, eritema
nodoso, eritema indurado, vasculitis o tromboflebitis. Cuando se presenta
como tulcera inflamatoria el diagnostico diferencial incluye infecciones,
tlceras vasculares, neoplasicas, o reacciones alérgicas a agentes externos o
internos. Las infecciones que pueden ser confundidas con PG incluyen
ulceras cronicas por herpes simple, piodermas bacterianos, blastomicosis,

goma sifilitica, tuberculosis cutidnea y amebiasis cutanea.

Las ulceras vasculares crénicas en la porcion inferior de las piernas, que
son comunes en personas de edad avanzada, son excepcionales en personas
jovenes en el grupo de presentacion de PG, ademas de que estas incluyen
cambios pigmentarios por extravasacion de componentes eritroides. Las
ulceras por insuficiencia arterial producen cambios cutineos adyacentes a
la lesion asi como alteraciones en la temperatura. Condiciones como
poliarteritis nodosa, granulomatosis de Wegener y sindrome de Churg-
Strauss, pueden producir ulceraciones que son dificiles de distinguir

clinicamente.

Ciertas drogas han sido implicadas como causa de PG como son la
isotretinoina y factor estimulador de colonias de granulocitos macroéfagos
(GM-CSF), la warfarina puede inducir lesiones necréticas dolorosas que
semejan PG (necrosis cumadinica) en individuos con predisposicion dentro

de los primero 5 dias de tratamiento (21).

Otras condiciones raras que deben ser tomadas en cuenta en el diagnostico
diferencial son la mordedura por la arafa Loxoceles reclusa, blastomicosis

cutanea y leishmaniasis (1,2).



Una vez que el diagnostico de PG se sospecha se deberan obtener una gama
de estudios con base en los hallazgos clinicos. Estos deben de incluir una
biometria hematica completa, factor reumatoide, anticuerpos antinucleares
y tiempo parcial de tromboplastina activada (TTP). Un TTP prolongado
puede sugerir un sindrome antifosfolipido (22). Bajo ciertas circunstancias
el aspirado de médula Osea, estudios gastrointestinales y prueba de VIH
estan indicadas. El1 PG puede preceder el inicio de una enfermedad
sistémica, por lo que los pacientes con PG deberan ser revalorados

periédicamente (1).

El papel de la biopsia en el seguimiento de pacientes con PG es
controversial, ya que los cambios histopatologicos no son diagndésticos y
existe el riesgo de aumentar la lesion por el fenomeno de patergia. Sin
embargo es recomendable realizarla cuando se sospecha infeccion asociada

o no responde al tratamiento.

Los hallazgos histopatologicos son inespecificos y varian de acuerdo al
estadio y sitio de donde se toma la biopsia. En la region ulcerada por
ejemplo se puede encontrar necrosis, infiltracion supurada neutrofilica y
areas leucocitoclasticas que pueden semejar vasculitis. En caso de biopsias
del borde pueden encontrarse células mononucleares, linfocitos, células

plasmaticas y mastocitos (9).

El tratamiento de PG depende de la extension, gravedad, cronicidad,
tratamiento previo y condicion de la enfermedad sistémica asociada.
Actualmente no existe un tratamiento o régimen definitivo para PG. En
estadios iniciales de la lesion se puede usar Gnicamente terapia topica,

como son emolientes, esteroides topicos, lo anterior con aseo diario y



cambio de compresas evitando el desbridamiento o aseo excesivo de la
lesion por el fenomeno de patergia. En el contexto de casos mas graves o
sin respuesta, el uso de prednisona hasta 120mg/dia es adecuado y
presentan buena respuesta, con un intervalo de reduccion de la dosis de 3

meses y no menor a este ya que puede reactivarse la lesion (1).

Dentro de la terapia local existen un sin numero de agentes que han
mostrado beneficio como son los corticoesteroides intra lesionales, como es
el acetato de triamcinolona aplicado en cada cuadrante de la lesién cada 2
dias por un periodo de 14 dias. Los corticoesteroides topicos como el 17-
valerato de betametasona 0.1% con método oclusivo ha mostrado remision
de las lesiones pequefias y no complicadas. Entre otros agentes topicos
también se encuentran el acido 5-amino salicilico topico, cromoglicato de

sodio, ciclosporina intralesional y mostaza nitrogenada (24).

En el caso de la terapia sistémica los esteroides han mostrado ser la primera
linea de tratamiento en lesiones mas avanzadas. Aunque no existen estudios
controlados, la dosis de prednisona en rangos de 40 a 120mg/dia ha
mostrado una evidente mejoria. Una vez que se ha logrado controlar la
actividad de la lesion, se inicia la disminucion de la dosis, de manera
paulatina para evitar la reactivacion, no siendo esta reduccion mayor a 10
mg por semana (24). Las complicaciones por el uso de esteroides no son
infrecuentes y en un estudio en donde se uso prednisona en rangos de 40 a
80mg dia, se desarrollaron complicaciones asociadas a su uso en 6 de 12
pacientes (25). En casos graves y refractarios el uso de ciclos de
metilprednisolona y ciclosporina han mostrado beneficio (23), pero no

existen suficientes estudios al respecto.
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En el caso de inmunosupresores del tipo de la ciclosporina, esta ha
mostrado ser un valioso agente en el caso de que no exista respuesta a los
esteroides o bien que se desarrollen efectos indeseables a los mismos. A
pesar de que la respuesta a la ciclosporina es adecuada, a diferencia de los
esteroides, tarda tiempo en mostrar su efecto por lo que de manera inicial
debera iniciar junto con esteroides y posteriormente retirarlos
paulatinamente. La dosis de inicio de la ciclosporina es de 3-6mg/Kg en
24hrs. Los pacientes en tratamiento con este agente deberan ser vigilados
en cuanto a la funcién renal. Algunos de sus efectos adversos incluyen

anafilaxia, hiperkalemia e hiperuricemia (26).

EL mofetil micofenolato se ha usado para mejorar la eficacia de la
ciclosporina en casos recalcitrantes. Usualmente se administra 1g dos
veces por dia. Los efectos adversos incluyen: calambres abdominales,
diarrea, nausea, vomito y leucopenia moderada, asi como anormalidades en

las pruebas de funcion hepatica (27).

El tacrolimus sistémico y el tacrolimus tépico también han mostrado

beneficios en el tratamiento de PG (28).

La talidomida ha sido un medicamento que se ha usado con éxito en el
tratamiento de PG, pero debido a su teratogenicidad no debera ser utilizada
en mujeres que pueden quedar embarazadas. Sus efectos adversos incluyen
neuropatia sensitiva periférica y constipacion, principalmente. Otros
tratamientos que han sido referidos de manera anecdotica incluyen:
nicotina trasdérmica, minociclina, clofazimina, clorambucil y GM-CSF
subcutineo y perilesional (1, 26). Recientemente se ha aplicado

inmunoglobulina con resultados de hasta 90% de respuesta a dosis de



1g/Kg pero su gran inconveniente es su alto costo y que no son utiles como

una terapia de sostén.



OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Analizar la presentacion clinica, localizacién, condiciones sistémicas
asociadas y tratamiento en la serie de pacientes con pioderma gangrenoso
en el instituto.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

¢ Describir las caracteristicas morfologicas y clinicas, de la
lesion elemental primaria en pacientes con pioderma
gangrenoso en el INCMNSZ.

< Describir la localizacién anatomica de la lesion primaria de
pioderma gangrenoso en el INCMNSZ.

+» Describir las enfermedades sistémicas, y su estado de
actividad al momento del diagnostico del pioderma
gangrenoso en el INCMNSZ.

% Describir el tipo de tratamiento que recibieron los pacientes
con pioderma gangrenoso en el INCMNSZ.



MATERIAL Y METODOS

El tipo de estudio fue retrolectivo, descriptivo. Se revisaron los expedientes
clinicos de todos los pacientes ingresados al hospital, de 1985 a 2003, que
durante su admision, egreso o su vigilancia se realizara el diagnéstico de
pioderma gangrenoso. Se incluyé en el estudio a todo paciente que contara
con el diagndstico de PG establecido por el departamento de dermatologia
del INCMNSZ vy que por parte de dicho servicio haya sido plenamente

corroborado al momento de la realizacion del estudio.

Del expediente se obtuvo, la edad, genero, y la ocurrencia o no de
enfermedad sistémica concomitante, asi como su duracion, tratamiento y
estado de la enfermedad al momento del diagndstico de pioderma
gangrenoso. Los pacientes con enfermedades sistémicas similares se
agruparon para definir sus caracteristicas clinicas durante el diagnéstico de
pioderma gangrenoso, y se determino el sitio anatomico, los sintomas y ¢l
tiempo de evolucion de la enfermedad. Se analizo el tipo de tratamiento y
la respuesta clinica entre los tres y cuatro meses de evolucion, que se
consideré adecuada cuando de acuerdo a la nota del departamento de
dermatologia el paciente mostré presencia de cicatrizacion en el sitio de la

lesion.
Se revisaron los resultados de examenes microbiologicos asentados en el

expediente clinico, se recopilo el aislamiento 0 no de microorganismos de

la lesion.
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La informacién se recopilé en hojas de vaciado de datos para

posteriormente ser transcrita a Microsoft Excel para Windows XP.



RESULTADOS

Se revisaron un total de 36 expedientes que de acuerdo a la base de datos
de el archivo clinico aparecia el diagnostico de PG. de los cuales 20 fueron
excluidos ya que no contaban realmente con el diagndstico, habia sido
excluido, o bien no se encontr6 integrado por completo. Se incluyeron 16
pacientes que de acuerdo a lo asentado en el expediente por parte del
departamento de dermatologia contaba con el diagnostico de PG. La media
de edad fue de 43.39 aiios (rango de 19 a 62 aiios) grafico 1: diez mujeres
(62.5%). con media de edad de 43.3 afios (rango de 24 a 75), y seis
hombres (37.5%), con media de edad de 33.4 afios ( rango de 24 a 61 aiios).
Del total de pacientes con PG, cinco (31.2%), tenia menos de 20 afios, y 9
(56.25%), mas de 50 aiios. El sintoma principal al nivel de la lesion fue el
dolor (50%), y al nivel sistémico fue la fiebre (50%) Tabla 1. En dos
pacientes (12.5%), ¢l PG fue el principal signo de una enfermedad

sistémica aun no diagnosticada.
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Tabla 1

Sintomas asociados
Sintomas n(%)
Locales
Dolor 8(50%)
Asintomitico 8(50%)
Sistémicos
Fiebre 8(50%)
Artralgias 2(12.5%)
Pérdida de peso 1(6.2%)
Manifestacién sistémica inicial
AR 1(6.2%)
Crohn 1(6.2%)

Once pacientes (68.7%), tenian diversas enfermedades sistémicas de
manera concomitante. Cinco pacientes (31.25%) con PG no se

relacionaron con ningun tipo de enfermedad sistémica. Tabla 2

Tabla 2

Asociacién de PG a enfermedad sistémica.

Padecimiento Nim. de casos
No asociado 5(31.2%)
Colitis ulcerosa crénica 3 (18.7%)
Artritis reumatoide 4 (25%)
Crohn 1(6.2%)
HTAS 1(6.2%)
Sindrome mielodisplasico 1(6.2%)
Diabetes mellitus tipo 2 1(6.2%)

La artritis reumatoide junto con EIl fueron los padecimientos
sistémicos asociados mas frecuentemente relacionados con PG (50%).
Dentro del grupo de EII tres pacientes (18.7%) correspondieron a CUCI y
un paciente (6.25%) correspondieron a Crohn. El tiempo promedio de
evolucion del padecimiento sistémicos previo al PG fue de 5.5 aiios, y en 7
pacientes (43.7%), la enfermedad sistémica tenia menos de 5 afios de

diagnostico.



De los once pacientes con PG asociado a una enfermedad sistémica 9
(81.1%), se encontraba activa o descontrolada al momento del diagnostico

de PG.

Otras enfermedades sistémicas relacionadas con PG fueron:
sindrome mielodiplasico en un paciente (6.25%), diabetes mellitus tipo 2
en un paciente (6.25%) e hipertension arterial sistémica en otro paciente

(6.25%).

En cuanto a la localizacién de las lesiones, en los pacientes con
enfermedad sistémica asociada, los miembros inferiores se encontraron
afectados en 6 pacientes (50%), en los pacientes con PG no asociado a
enfermedad sistémica, en 3 pacientes (60%), las lesiones se presentaron en
miembros inferiores y en dos (40%) en otras localizaciones tabla 3. En un
paciente se determiné PG en pulmdén mediante biopsia, otro paciente
presento lesién pulmonar documentada por tomografia computada la cual
respondié al uso de esteroides, pero no se documenté por estudio
histopatolégico. No se encontrd sitio anatémico respetado por el PG, tablas

3 y 4. La tlcera con halo violaceo fue la lesion elemental mas frecuente.

Tabla 3
Morfologia topografia y cantidad de lesiones en pacientes con enfermedad
sistémica y pioderma gangrenoso.

sistémica.
AR Ulcera Piernas Miiltiples
AR Ulcera Piernas Unica
AR Vesicula Piernas Unica
AR Nédulo Piernas Muiltiples
Ccucl Piistula Abdomen/estoma Maiiltiples
cucl Nédulo Brazos Unica
CucCl Pistula Toérax Miiltiples
Crohn Pastula Brazos Mailtiples
Sx Mielodisplisico Ulcera Cuello Unica
Diabetes Mellitus Ulcera Piernas Miiltiples

Hipertension arterial Nédulo Piernas Miiltiples




Tabla 4.

Morfologia topografia y cantidad de lesiones en pacientes con pioderma
gangrenoso sin enfermedad asociada.

Tipo de lesién Sitio anatémico Numero de lesiones
Vesicula Piernas Unica

Ulceras Piernas Maiiltiples

Nédulo Piernas/brazos/pulmén Muiltiples

Ulceras Piernas Unica
Nédulo/dlceras Cabeza/térax/pulmén Mauiltiples

El tratamiento inicial en 7 pacientes (43.7%), fue con prednisona
Img/Kg/dia y talidomida 100mg, en 2 pacientes (12.5%) prednisona
Img/Kg/dia y azatioprina a dosis de 100mg. en un paciente y 50mg en
otro, y prednisona a 1mg/Kg/dia en 6 pacientes (37.5%). Las respuestas
observadas en el periodo comprendido entre los 3 y 4 meses posteriores al
inicio del tratamiento para cada grupo fueron de 57%. 50% y 42%

respectivamente.
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DISCUSION

En esta serie se estudiaron 16 pacientes con pioderma gangrenoso
identificados en un periodo de 18 afios. Al igual que en otros estudios de
PG, se estableci6 su asociacion con diversos padecimientos sistémicos y su
predominio en las mujeres, como se refleja en los diferentes estudios que
muestran una prevalencia mayor por el sexo femenino, tanto en PG como
en dermatosis neutrofilicas. En esta serie los hombres fueron mas jovenes

que las mujeres (33.4 vs. 43.4 aiios).

El PG puede ocurrir junto con diferentes enfermedades sistémicas
con frecuencia variable. En nuestra serie, cinco pacientes (31.25%),
presentaron la forma idiopatica de PG, ligeramente por debajo de lo
informado por Hickman, en cuyos casos 53% no tenian enfermedad
sistémica asociada. Es importante sefialar que algunas de las enfermedades
sistémicas asociadas pueden ser fortuitas, como la diabetes mellitus e
hipertension arterial sistémica por lo cual el PG puede ser una enfermedad
adicional y no necesariamente corresponder e una complicacion cutanea de
la enfermedad de base. En la serie analizada, los padecimientos mas
frecuentes asociados a PG fueron: artritis reumatoide y enfermedad
inflamatoria intestinal en mismas proporciones. A diferencia de otras
series, estos pacientes se caracterizaron por presentar enfermedad activa de
tubo digestivo, siendo similar en cuanto a area anatomica de presentacion y

lesion elemental.

También llama la atencion que en el caso de los pacientes con PG sin
enfermedad sistémica concomitante se presentara dos casos de afeccion

pulmonar por PG, sin embargo solo en uno pudo ser documentado por

20



completo la presencia de PG mediante biopsia, y en otro se infirié el
diagnostico debido a los hallazgos tomograficos y repuesta a esteroides,
sin embargo en este ultimo no pudo documentarse histopatolégicamente,
que si bien esta descrito en la literatura la afeccién visceral, sobre todo a

higado y vaso, existiendo poca evidencia de afeccion pulmonar.

En la serie estudiada también Ilamo la atencién que en dos pacientes
el PG precedi6 la aparicion de una enfermedad sistémica oculta
aproximadamente seis meses previos al diagnéstico de la enfermedad

sistémica.

El diagnostico y tratamiento de PG sigue siendo un problema, ya que no
existe ningun estudio clinico o paraclinico especifico para el diagnostico y
a pesar de numerosos estudios, hasta la actualidad se desconoce la
patégena y no se han establecidos lineamientos terapéuticos comprobados;
por lo tanto, no es especifico y en ocasiones es empirico. Algunos autores
han mencionado la importancia del tratamiento de la enfermedad de base,
lo que se observo claramente en esta serie ya que la mayoria de los
pacientes con enfermedad concomitantes se encontraban activos de esta
ultima. La informacion actual establece que no hay duda en cuanto a que el
tratamiento de base de PG son los esteroides. En esta serie el uso solamente
de esteroides gener6 una respuesta en 42% de los pacientes, mientras que
el uso de talidomida de manera concomitante originé respuesta en el 57%
de los pacientes, pero definitivamente, dado el numero tan limitado de

pacientes es dificil llegar a una conclusion en cuanto a este ultimo punto.
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