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Características clínico-patológicas de las enfermedades cutáneas mediadas por neutrófilos 

en el Servicio de Dermatología del Hospital General Dr. Manuel Gea González. 

Dra. María Fernanda Pineda Noriega, 1 Dra. Elba Lucía Rangel Gamboa,2 Dra. María El isa Vega 

Memije.3 

1 Médico residente de tercer afio de Dermatología, 2 f nvestigadora adscrita al Departamento de 
Ecología de Agentes Patógenos, Subdirección de Investigación, 3 Jefa del área de 
Dermatopatología'., Servicio de Derniatología, Hospital General "Dr. Manuel Cea Gonzalez" 

RESUMEN 

ANTECEDENTES: Las enfermedades cutáneas mediadas por neutrófilos (ECMN), 
anteriormente denominadas dermatosis neutrofílicas (DN), constituyen un grupo heterogéneo de 
enfermedades con características comunes y mecanismos fisiopatológicos semejantes que incluye . 
el reclutamiento y activación alterados de neutrófilos. Siendo enfermedades poco conocidas e 
infrecuentes, es un reto realizar el diagnóstico oportuno. 
OBJETIVO: Describir las características clínico-patológicas de las enfermedades cutáneas 
mediadas por neutrófilos en el Servicio de Dermatología del Hospital General Dr. Manuel Gea 
González entre enero 2005 a diciembre 2019. 
MATERIAL Y MÉTODOS: Se realizo u~ estudio observacional, descriptivo, transversal y 
retrolectivo utilizando la base electrónica de datos del servicio de Dermatología del Hospital 
General Dr. Manuel Gea González de enero 2005 a diciembre 2019. 
RESULTADOS: Se incluyeron 44 casos con diagnóstico clínico e histológico de DN o ECMN, 
de los cuales 17 fueron pacientes masculinos (38.63%) y 27 femeninos (61.36%). La media de la 
edad fue 44.2 años con un rango entre 19 a 84 años. Se identificaron los siguientes diagnósticos: 
piodermagangrenoso (n=26, 59%), síndrome de Sweet (n=l 1, 25%), enfermedad de Behcet (n=3, 
6.8%), dermatitis granulomatosa neutrofílica (n=l, 2.2%), eritema elevatum diutinum (n=l, 
2.2%), dermatitis neutrofílica reumatoidea (n=l, 2.2%) y dermatitis neutrofílica asociada a 
vasculitis leucocitoclástica (n=l, 2.2%). Los antecedentes más importantes asociados fueron la 
asociación de otras enfermedades crónico-degenerativas en 6 casos (13.6%) y autoinmunes (n=7, 
15.9%). Se encontró asociación a malignidad en 2 casos (4.5%), y enfermedad de CUCI en 2 
casos (4.5%). En cuanto a la presentación clínica, las úlceras (n=24, 54.5%) fue el hallazgo más 
frecuente. En el estudio histopatológico, el 100% de las muestras exhibieron infiltrado 
inflamatorio por neutrófilos, dispuestos en cúmulos o de forma intersticial, seguido por presencia 
de ulceras en epidermis en 25 casos (56.8%). 
CONCLUSIONES: En este estudio se evidencio que las ECMN predominan en mujeres, de edad 
media, siendo la edad promedio al momento del diagnóstico 44.2 años. En general la lesión 
clínica predominante fue la ulcera, ya sean únicas o múltiples; concomitantemente el hallazgo 
histopatológico predominante fueron las úlceras epidérmicas. El pioderma gangrenoso fue la 
ECMN prevalente en esta serie de casos. 

PALABRAS CLAVE: Enfermedades cutáneas mediadas por neutrófilos; dermatosis 
neutrofílicas; neutrófilos; pioderma gangrenoso; síndrome de Sweet. 
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INTRODUCCION 

Las enfermedades cutáneas mediadas por neutrófilos (ECMN), anteriormente denominadas 

dermatosis neutrofílicas (DN), constituyen un grupo heterogéneo de enfermedades con 

características comunes y mecanismos fisiopatológicos semejantes que incluye el reclutamiento 

y activación alterados de neutrófilos. 1 La descripción de este conjunto de padecimientos tiene 

menos de medio siglo, siendo Jorizzo en 1988, el primer autor que realizó una descripción 

unificada y propuso una clasificación para las ECMN.2 3 La presentación primaria incluye las 

manifestaciones cutáneas polimorfas, producidas por la infiltración de neutrófilos; sin embargo, 

se pueden afectar otros tejidos. Se incluyen diversas enfermedades en esta definición como el 

pioderma gangrenoso (PG), el Síndrome de Sweet (SS), la dermatosis pustular subcorneal, la 

hidradenitis ecrina neutrofílica (NEH), el síndrome de artritis-:dermatosis asociado a enfermedad 

intestinal (BADAS), la dermatitis neutrofílica reumatoide, la enfermedad de Beh9et (BD), la 

pustulosis amicrobiana de los pliegues (APF)* y la.psoriasis pustular generalizada.4 

Algunas características presentes en la ECMN se comparten con otro grupo de enfermedades 

poco frecuentes denominadas las enf~rmedades auto inflamatorias, que se manifiestan con 

episodios repetitivos de inflamación tisular. Sin embargo, en las ECMN no se ha identificado un. 

patógeno desencadenante, autoanticuerpos o linfocitos autorreactivos, como ocurre en la 

respuesta inflamatoria contra agentes externos o en las enfermedades autoinmunes.5 

• Las abreviaturas de las ECMN especificas corresponden a los acrónimos en inglés. 
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La primera de las dermatosis neutrofílicas descrita en la literatura fue el pioderma 

gangrenoso, en 1930.5 La lesión característica en el pioderma gangrenoso es la úlcera, por lo que 

inicialmente se pensó que su etiología era infecciosa. En la actualidad, se considera que tres 

factores contribuyen a la patogenia: J. Expresión alterada de moléculas inflamatorias efectoras, 

·n. Función alterada de neutrófilos y III. Predisposición genética.5 Se desconoce la verdadera 

incidencia del pioderma gangrenoso, pero se estima que es aproximadamente de 3-1 O pacientes 

por millón anualmente, con una edad de presentación entre la tercera y sexta década de vida y 

predominancia leve en el sexo femenino. Más de la mitad de los casos se asocian a enfermedades 

sistémicas, incluyendo patologías linfoproliferativas y enfermedad intestinal inflamatoria.5 

El síndrome de Sweet fue descrito por primera vez en 1964, por Robert Douglas Sweet, en 

8 mujeres quienes presentaron "dermatosis febril neutrofílica aguda", 3 esta se caracterizaba por 

presentar fiebre alta, leucocitosis, neutrofilia y pápulas eritematosas. El síndrome de Sweet puede 

presentarse con edema dérmico y en casos severos, vesículas, mientras que la presencia de 

nódulos subcutáneos es rara.5 Este síndrome se reportó en conjunto con otras enfermedades 

inflamatorias o infecciosas, y al igual que el pioderma gangrenoso, se asoció con enfermedad de 

Crohn, cáncer hematológico y con el uso de algunos fármacos,4 como rituximab,5 azatioprina, 

minociclina, trimetoprima-sulfametoxazol, furosemida, celecoxib, factor estimulante de colonias 

de granulocitos e isotretinoína.5 6 7 La información epidemiológica del Síndrome de Sweet es 

escasa, sin embargo, existen casos repo1iados en todo el mundo, aparentemente no existe 

predilección racial, y se presenta con mayor frecuencia entre los 47 y '57 años.3 La forma clásica, 

o idiopática, afecta más a mujeres que a hombres, siendo recurrente hasta en un tercio de los 

pacientes. Se describió la asociación del síndrome de Sweet con procesos infecciosos, vacunas, 
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enfermedades inflamatorias y embarazo.3, s, 9 La patogenia de esta entidad aún no se comprende 

en su totalidad, pero se considera que es una reacción de hipersensibilidad,9 con involucro de 

interleucinas (IL) 1, 3, 6 y 8; interferón gamma, factor de crecimiento de colonias de granulocitos 

(G-CSF) y el factor de crecimiento de colonias de granulocitos y monocitos (GM-CSF).9 

Los hallazgos histopatológicos característicos incluyen un infiltrado difuso o nodular y 

perivascular por neutrófilos, usualmente acompañado por edema dérmico. 1 El síndrome de Sweet 

es un diagnóstico que se realiza por exclusión, ya que los hallazgos clínicos e histopatológicos 

no son específicos de esta patología.3 Su y Liu en 1986, propusieron los criterios diagnósticos 

para el síndrome de Sweet clásico que luego fueron modificados en 1994, por von del Driesch, 

quien los agrupo en criterios mayores y menores.9 Los criterios mayores comprenden la 

presentación clínica con inicio súbito de la dermatosis caracterizada por placas eritematosas y 

nódulos; más la presencia en el estudio histopatológico, de infiltrado neutrofílico denso sin 

vasculitis leucocitoclástica. Los criterios menores incluyen fiebre mayor a 38ºC, infección de vías 

respiratorias superiores, gastrointestinal o inmunización previa; presencia de malignidad sólida o 

hematológica; patología inflamatoria o embarazo; adecuada respuesta a terapia con 

corticoesteroides o a yoduro de potasio; y al menos un parámetro de laboratorio alterado: 

velocidad de sedimentación globular (VSG) mayor a 20 mm/h, cuenta leucocitaria superior a 

8,000 con más del· 70% de neutrófilos, y proteína C reactiva (PCR) arriba de 5 mg/L.3,
13 Para 

realizar el diagnóstico de síndrome de Sweet, se requiere al menos la presencia de dos criterios 

mayores y dos de los cuatro criterios menores. 
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En México se ha documentado poca información epidemiológica sobre las enfermedades 

cutáne~s mediadas por neutrófilos (ECMN) en su conjunto o en forma individual. 9,
10 En un 

estudio retrospectivo realizado en el Hospital General "Dr. Manuel Gea Gonzalez, sobre la 

incidencia y asociaciones de pioderma gangrenoso entre los años 1993 y 2009, se 

encontraron 18 casos en 17 años, el 72% fueron mujeres con una edad promedio de 49 

años. 19 De los 18 casos, 9 no tuvieron asociación a enfermedades sistémicas, cuatro fueron 

asociadas a colitis ulcerativa crónica inespecífica (CUCI), dos a artritis reumatoide, dos con 

leucemia y uno con embarazo. 19 

En una revisión bibliografica realizada en PubMed, Scopus, Google academico, así como 

en los portales de revistas nacionales como "Dermatología Revista Mexicana y Dermatología 

Cosmética, Médica y Qurúrgica" encontramos pocos reportes de casos de pioderma 

gangrenoso, enfermedad de Beh¡;et, síndrome de Sweet, dermatosis pustular subcórnea, 

eritema elevatum diutinum, pustulosis amicrobiana de los pliegues y psoriasis pustular entre 

otros, sin embargo no existen estudios epidemiologicos de las ECMN de forma individual o 

en su conjunto en México o Latinoamerica, incluso en la literatura Iberoamericana no existe 

estudios epidemiologicos de las ECMN. En la literatura mundial encontramos pocas series 

de casos de pioderma gangrenoso y de enferemdad de Behcet. La tabla 1, incluye las 

referencias bibliograficas de los casos reportados en Latinoamérica, puede observarse que 

salvo un artículo que reporta 2 casos, todos los demás describen un único caso, lo que no 

permite análisis epidemiológicos. 
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OBJETIVO 

El objetivo de este trabajo fue documentar los casos atendidos en los últimos 15 años, en el 

Servicio de Dermatología con los diagnósticos incluidos. actualmente en la definición de 

enfermedades cutáneas mediadas por neutrófilos, denominadas previamente dermatosis 

neutrofilicas y que incluyen los diagnosticas previamente menci~:mados de pioderma gangrenas?, 

síndrome de Sweet, etc. 
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Tablal. Casos de Enfermedad Cutánea Mediada or neutrófilos re orfados en México. 

Síndrome.de 
Hospital General Dr. Manuel 

1 Gea González, Ciudad de F 
Sweet 

México 

Pioderma 
Hospital General Dr. Manuel 

F (13) 
18 Gea González, 

gangrenoso 
Ciudad de México 

M (5) 
- ·----··- ,,, _________ , ___ 

Enfermeda1 
2 

Hospital Regional ISSSTE, F 
de Beh1yet Monterrey M 

----·-··-""------- ---··---··-·"-"----· .. ·--- ·-·-

Pioderma 
1 

Hospital Central Militar, 
F 

gangrenoso Cuidad de México 
••••----••••----- ~--•••••-••~••• ----.••~--••••--•-••-••• •---•,•••,m••••• ·······-··-····-····-···· 

Dermatosis 
pustulosa 
subcórnea 

Pioderma 
gangrenoso 

Enfermedad 
de Behl;et 

1 
Centró Médico Nacional de 
Occidente, IMSS, 
Guadalajara 

Hospital Español, Ciudad de 
México 

Centro Dennatológico Dr. 
Ladislao de la Pascua, SSA 
Ciudad de México 

F 

M 

M 

31 2 
19 

43 9 

21 

26 10 

57 11 

38 12 

39 13 

1------~----•------."••-••-•-••-••-••••.<M••--•-.--•-.-•-•-•••~---~----"----------1 

Pustulosis 
amicrobiana 
de los pliegues 

1 Hospital Juárez de México, 
Cuidad de México 

F 

·-;·-··-·····---··--··-·-··---; -------- ·-·····-··········--··· --·· ..... ···-·----·- ·····-···· 

Pioderma Hospital Regiónal de Alta 
l Especialidad dela Península F 

33 14 

28 15 

gangrenoso 
1---------'--_____ d_e_Y_u_c_a_ta_' n, Mérida···-··-·-·------------------__, 

Pustulosis 
subcórnea 

1 
Hospital Central Militar, 
Cuidad de México 

F 43 16 

1-----------------------------------------------------j 
Eritema Hospital Genéral de 
elevátum · 1 Zona/Medicina F_ami'liar núm. M 40 
diutinum . _7, M()~Cl()yª'- G<:>.ªJ:iui 1 a 
Psoriasis Hospital San José del 

1 Tecnológico de Monterrey, 
postular 

-·-···-····---· ____ Jyt;_ont~E~~y 
M 34 

· Psoriasis 
1
. Centro Dermatológico . M· 

~ __ p_us_t_u_lo_s_a __ ~-- --·-·-- Pascua, CiudaddeMéxico. --·--·····-··--·--···-----
34 

Síndrome de 
Sweet 

1 
Hospital General Dr. Manuel 

F 55 

17 

18 

19 

20 Gea González, 
Cuidad de México 

¡-~:::!fo. : ~~~~~Ed?!~~~¡;~ ----~ 8}'----------2-2--'---j 
[gangrenoso Aurelio Val1i_yie~o2 .Q?:~~<!-_ ___ M__,__(2_,_ __________ _, 
Nº: número de pacientes, Ref.: referencias. 
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MATERIAL Y METODOS. 

Se realizo un estudio observacional, descriptivo, transversal y retrolectivo utilizando la 

base electrónica de datos del servicio de Dermatología del Hospital General Dr. Manuel Gea 

González de enero 2005 a diciembre 2019. 

Se reclutaron 66 pacientes con diagnóstico clínico e histopatológico de una de las 

enfermedades definidas dentro del concepto de ·Enfermedad- Cutánea Mediada por Neutrófilos 

(ECMN), que acudieron al Servicio de Dermatología del Hospital General Dr. Manuel Gea 

González, en el periodo de 15 años comprendidos entre enero 2005 a diciembre 2019. La 

población de estudio incluyo los expedientes del departamento de Dermatopatología, se revisaron 

las biopsias realizadas en el periodo de estudio, seleccionándose los pacientes con diagnóstico 

clínico de ECM.N o dermatosis neutrofílica (nomenclatura previa) confirmados por estudio 

histopatológico. 

Para ser incluidos los casos debía cumplir con los siguientes parámetros: pnmero 

pertenecer a la base de datos electrónica del servicio de Dermatología del Hospital General "Dr. 

Manuel Gea González", de cualquier sexo, con edades comprendidas entre los 16 a 100 años, con 

diagnóstico clínico e histopatológico de enfermedad cutánea mediada por neutrófilos o 

dermatosis neutrofílica o cualquiera de los diagnósticos específicos comprendidos dentro de la 

definición de ECMN, que incluyen los siguientes diagnósticos específicos: Enfermedad de 

Beh9et, pioderma gangrenoso, Síndrome de Sweet, dermatosis pustulár subcorneal o enfermedad 

de Sneddon-Wilkinson, eritema elevatum diutinum, pustulosis amicrobiana de los pliegues, 

psoriasis pustular, Síndrome PAPA (Pyogenic sterile arthritis, Pyoderma Gangrenosum, and 

acne), Síndrome PASH (Pyoderma · Gangrenosum, Acne and Suppurative Hidradenitis), 
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Síndrome PAPASH (Pyogenic sterile arthritis, PG, and acne). 

Los criterios de exclusión fueron: expedientes con datos incompletos imprescindibles 

para el estudio y que no se contara con el material anatomopatológico para comprobar el 

diagnóstico. Los cuales se registraron en una base de datos para su análisis posterior. 

RESULTADOS 

Utilizando la base de datos del área de dermatopatología se encontraron 96 reportes de 

biopsias cutáneas que correspondían con alguno de los siguientes diagnósticos: ECMN, 

Dermatosis neutrofílica, Enfermedad de Beh9et, pioderma gangrenoso, Síndrome de Sweet, 

dermatosis pustular subcorneal o enfermedad de Sneddon-Wilkinson, eritema elevatum diutinum, 

pustulosis amicrobiana de los pliegues, psoriasis pustular, Síndrome PAPA (Pyogenic sterile 

arthritis, Pyodermá Gangrenosum, and acne), Síndrome PASH (Pyoderma Gangrenosum, Acne 

and Suppurative Hidradenitis), Síndrome PAP ASH (Pyogenic sterile arthritis, PG, and acrie ). Sin 

embargo, solo 44 casos cumplieron con los criterios de inclusión propuestos. 

Se encontró un predominio del sexo femenino (n=27, 61.36%), comparado con el número 

de casos en pacientes masculínos (n=l 7, 38.63%), representando una relación aproximada 3/1. 

La edad media al momento del diagnóstico fue de 44.2 años, presentándose un rango entre 19 a 

84 años; siendo el grupo de edad predominante en la década de 50 a 60 años (n=l3). 

El pioderma gangrenoso fue el padecimiento con mayor número de casos (n=26, 59%), 

seguido por el síndrome de Sweet (n= 1 1, 25% ), y en tercer lugar la enfermedad de Behcet (n=3, 

---+----------------------·-·---·---------,--------------,-~ 15 



6.8%), otros diagnósticos se representaron por un único caso, lo que refleja su menor prevalencia 

en la población mexicana, entre estos mencionamos la dermatitis granulomatosa neutrofílica 

(n=l, 2.2%), eritema elevatum diutinum (n=l, 2.2%), dermatitis neutrofílica reumatoidea (n=l, 

2.2%) y dermatitis neutrofílica asociada a vasculitis leucocitoclástica (n=l, 2.2%). 

En el caso de los pacientes con diagnóstico de pioderma gangrenoso, muestran una ligera 

prevalencia en el sexo femenino (n= 15) comparado con el masculino (n=l 1), relación 1.36:1. 

Mientras que la edad media de presentación fue ligeramente mayor a la del grupo en su totalidad, 

siendo de 47.5 años. En contraste, en el síndrome de Sweet, la prevalencia en mujeres de edad 

media, siendo la relación de 2.66/1 (8 mujeres vs 3 hombres) y la edad promedio al diagnóstico 

de 44 años. En concordancia con lo reportando previamente en la literatura la enfermedad de 

Behcet, en población mexicana se diagnosticó en edades más tempranas, con una edad de 

presentación media de 23.6 años y afectando en su mayoría a mujeres (relación 2:1).21 . . 

Los antecedentes patológicos más importantes asociados incluyeron las enfermedades 

crónicodegenerativas, representadas con 6 casos (13.6%), así como las enfermedades 

autoinmunes (n=7, 15.9%). De los antecedentes crónico de generativos, el más frecuente fue la 

presencia de diabetes mellitus, en pacientes con píoderma gangrenoso, sin embargo, al comparar 

con la población general la asociación no es estadísticamente significativa (p=0.081 ). Se encontró 

presencia de cáncer en 2 casos (4.5%), y a CUCI en 2 casos (4.5%, p=0.228). 

En cuanto a los hallazgos histopatológicos, el 100% de las muestras tuvieron infiltrado por 

neutrófilos en cúmulos o intersticial, seguido por ulceración de la epidermis en 25 casos (56.8%) 
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y la presentación clínica más frecuente fueron las úlceras (n~24, 54.5%). Se corroboró la 

sospecha diagnóstica de enfermedades cutáneas mediadas por neutrófilos en el 72% de los casos 

(n=32), esto siendo más frecuente en los últimos años. 

DISCUSIÓN 

En nuestro estudio se encontró que el pioderma gangrenoso es la dermatosis neutrofílica 

más frecuente en comparación al resto, en la literatura se considera al Síndrome de Sweet como 

la ECMN prototipo, pero no fue la más frecuente. Al igual que en la literatura, se observó que 

son patologías que se presentan de manera más frecuente en mujeres, con edad de presentación 

entre los 51 y 60 años, a diferencia de la literatura, que se reporta más frecuente en pacientes más 

j~venes. La media de edad en este estudio fue de 44 años. Una de las limitantes de nuestro estudio 

fue que la muestra es muy pequeña, por lo que sugerimos un estudio multicéntrico para crear una 

base de datos más grande y de esta manera tratar de encontrar asociaciones importantes. Otra 

limitante de este estudio fue su naturaleza retrospectiva en la cual no se pudo valorar las lesiones 

de los pacientes y nos basamos solamente en archivos y fotografías clínicas. 

CONCLUSIÓN 

En este estudio se evidencio que las ECMN son más frecuentes en mujeres, esto se 

observó tanto en el número total de patologías, como desglosadas. La edad promedio al 

diagnóstico es de 44.2 años, siendo los pacientes más jóvenes los que tuvieron diagnóstico de 
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enfermedad de Beh9et. La ECMN más frecuente es el pioderma gangrenoso, seguido por 

síndrome de Sweet, la presentación clínica más descrita fue las ulceras, ya sea únicas o múltiples 

y el hallazgo histopatológico más común, el de las úlceras en epidermis. A pesar de que un buen 

número de pacientes tenían enfermedades asociadas, como diabetes, artritis reumatoide y CUCI, 

no encontramos una asociación estadísticamente significativa. 
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TABLA 2. Pacientes incluidos en este trabajo, diagnóstico definitivo, edad, sexo, 

características clínicas e histopatológicas destacadas y enfermedades asociadas 

j1 

2 

3 

4 

5 

6 

7 

8 

9 

10 

11 

PioderrTJa gangrenpso 
41 F Ampolla dermatitis granulom~tosa y supurativa Artritis Réuniatoide 

tipo, granulomatoso, -~---~---~--------~-~- '. , _____ . _____ , __ ·---~~--~--------------~-
Pioderma gangrenoso 

51 M 
granulomatoso 

Placa infiltrada dermatitis granulomatosa y supurativa NP 
, , 

Pioderma gahgrehóso 20 F NódÚlos. dermatitis granuíomatosa y supurativa Leucemia bifenofipica 
-------~-------=---'---··----·-,-------------~~--------------

Piode'rma gangrenoso 65 F 

Pioderma gangrenoso 

Pioderma gangrenoso 36 M 

34 F 

Pioderma gangrenoso 51 M 

Dermatitis neutrofílica difusa y 
Nódulos, úlceras vasculitis leucocitoclástica compatible 

con PG 

Úlceras 

Nódulos 

Úlcera 

-··-·--···········-·--······-
Ulcera cUtáneacon vásculitis en el 
lecho.de.la úlcera 
--<.•e "•••••• 

Ulcera cutánea con tejido fibroso y de 

_____ , ___ granulación _, __ --------- __ , ___ --
.Dermatitis.y pániculitis lobuHllar por 
neutrófilos. 

Úlcera cutánea con inflamación difusa 
superficial y profunda por neutrófilos 

CUCI 

Artritis Reumatóide 

NP 

NP 

Hipertensión arterial sistémica 

Ploderinágangrenoso· 74, ,;t',,1; 
-----'----------·'-u_' i_G~-: ¡-~ª --------- ----~i~~~:~~~::ea con necrosis d_er:.:~----- .Erit_e_m_a_n_u_d_o_s_o_· -----~ 

Úlcera cutánea y dermatosis 
neutrofílica 

------------------------Ú-lcera~~;¡á~eá cdrl fíifütradO 

Pioderma gangrenoso 55 M Ulceraciones CUCI 

. Pioderma gangrenoso 38 .M inflamat:oriomixto de neutrófilos; Diabetes mellitus, 
linfocitos e histÍt>cito{éinfláma~ión hipertensión arterial siSt émica, 

obesidad · · 
perigíandul~~--~-~---------------~~ 

Úlceras 

12 Pioderma gangrenoso 46 M Placa ulcerada 
Úlcera dérmica cutánea con infiltrado 
mixto y fibrosis dérmica profunda 
Dermatitis neutrofíHca difúsa.c:on 
necrosis tisular ,en ausencia de un 

Artritis Reumatoide 

13 

14 Pioderma gangrenoso 35 

51 

16 Pioderma gangrenoso 59 

____ ,,,,,,,,,,,,,,_,,,, _ _,,,,,_, 
' ,' ·, '", 

, l'[pdernia gangrenpso 17 30> 
r--~----'-----~-~-'--

18 Pioderma gangrenoso 41 

19, Pioderma gangrenoso 73 

F 

F 

F 

Úlceras 

Placa eritemato

edematosa 

.. PlacaUléerad~ 

Úlceras 

, pr0cE:sp infecci<)SCJ 

Úlcera con infiltrado neutrofílico 
superficial y profundo 

Ulcera dermoepidérmica con 
infiltrado neutrofílico difusó 

Úlcera de pabellón auricular con 

Diabetes mellitus, 
Hipertensión arterial sistémica,,. 

Lupus eritematoso sistémico, 
síndrome de anticuerpos 
antifosfolípidos 

Artritis Reuinatoid,e 

infiltrado neutrofílico y degeneración NP 
condral 

Dermatitis gran u lomatosa y 
NP 

.. sur:¡Ürátiva ___ --------------------~ 
Úlcera dermoepidérmica con áreas de Diabetes Mellitus 2 
necrosis tisular y fibtosis 

··.· Úléera cutánea con infiltrado . . . . · Hipertensión arteriál . 

.. ihfl~:matorio neutr'ofílico difuso y sistémica, diabetes niellitu~·2,, 
necrosistisUlar . enfermedad renal crónica 

~-~-'-------'---'.~-~ 

20 Pioderma gangrenoso 52 F Úlceras 

'21 

22 Pioderma gangrenoso 55 M Úlceras 

úlcera cutánea con infiltrado 
neutrofílico y necrosis tisular 

'í'.Jlcerá cut~nea con necrosis tisular e 

, .. ir1f~tta_9<:>_neu_tr_~fíli1:_ó:9ifuso_,_, ___ ; __ 

Úlcera cutánea con necrosis tisular e 
infiltrado rieutrofílico difuso 

NP 

Probable en{ermedad de 

tejidCl_~pr1E:~!(Y2. -
Hemoglobinuria paroxística 
nocturna, espondiloartropatía 
seronegativa 
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23 Pibclerrna gangrenoso 
Úlcera dermoepidérmica con 
infiltrado mixto dé predominio 
neutrófílico ·· · · 

NP 

24 

26 

27 

28 

.29 

30 

3i( 

32 

33 

34 

36 

37 

38 
·-·'.-

w 
40 

41 

42 

43. 

44 

Pioderma gangrenoso 59 M 

Pioderma gangrenoso 20 M 

Síndrome de Swéet. 48 

Síndrome de Sweet 26 M 

Úlceras 
Ulcera dermoepidérmica con 
infiltrado neutrofílico difuso 

Hipertensión arterial sistémica 

---.-Ú~lt_e_r_á dermoepidérrnka cón-,.,-----

i~filtradÓ predorninántemente de . NP 
neutró/Ílos supérf'.icial y,profündo . 
Úlcera der~oepid~é-rm__,_ic"'a-c~o~n-~------~------~ 

Cicatrices, ulceras infiltrado .difuso de histiocitos y 
células gigantes multinucleadas 

· panicúlitis septál yfocalmenté 

.lobu!illar por neutrófHós·-··~--

Placa con ampollas Dermatitis y paniculitis neutrofílica 

NP 

NP 

Trombosis venosa profunda 

Placás eritemató- . De_rmati.tis neutrofílica difusa con 

----------~~---v_io_l~ác_e_a_s~, ª~·m~. P.~l~a._s~ Y~.c_ul}!~s.fo~a_l______ ·-----~P. 

Síndrome de Sweet 47 F 

· Síndrómé de Sy¡e¡é!t 

Síndrome de Sweet 48 

Úlceras 

• Nyciosidades 

Mucositis neutrofílica con 

······--exulceración superficial 
.,_ . . 

Demíatitis y paniculjtis. neutrofílica 

Placa eritematosa Paniculitis lobulillar .con neutrófilos 

Enfermedad de Goodpasture 

NP 

NP 

Síndrdrne·de Sweet 
----------------~---······-·····-· ·--·--····-•--·-

Nudqsidsidés. · · Dermatitis y paniculitis por neutrófilos 
profundo 

.19. 

Síndrome de Sweet 
profundo 

34 M 

. subcutáneas ·· con neérosis dé tejidcí adiposo 
Máculas eritemato- Dermatitis y paniculitis lobulillar por 
violáceas y neutrófilos con reacción vascular por 
nudosidades linfocitos 

· Máculas .· 

éritematÓsas, 
. pláéas eriténiato, 
viÓlá~eas. · · 

Dermatitis neutrcifílica superficiakon 
· edema ·· 

NP 

Cáncer de testículo 

Hipertensión árterial sisté_mica 

Síndrome de Sweet 43 
F Pústulas aisladas y Dermatitis y foliculitis neutrofílica 

____________ __,p_l_ac_a_s_infiltradas superficial 
. .. . . Dermatitisperivascular y nodular por 

NP 

Síndrome. de Swéét · Placas eritematb- · 
linfo_ cito_ s y neutrófilos con edema NP 

granulomatoso . violaceá_s · · · . 
~-~~---~-------'----'--· .... -· __ _ d~~m.i~°-·---·-----"------~-----------~~~--

Enfermedad Behcet 26 

~nfermedad de Bencet 

Enfermedad de Behcet 21 M 

Dermatitis neutrofílica 
asociada a vasculitis 
leucocitoclástica o 

37 F 

artritis reumatoide 

Úlceras dermatitis y foliculitis neutrofílica NP 
· Úlcera cutánea s_u_p_e_rf_ic_J¡i_l_y_p_r_o-fu_n_d_a __________ - __ 

'.,·con neutrófilos · . NP 

Úlcera puntiforme 

Nudosidades 

Ulcera de mucosa labial con necrosis 
.epitelial e infiltrado mixto 

Paniculiti~ septal 

Dermatitis neutrofílica perivascular 
superficial y media 

NP 

Eritema Nudoso 

Artritis Reumatoide 

--------------·-·---·-·----~---·~---··-----··--··---·-· --------------------
Dermatitis heutrofílica 
reurnatbidea 

Eritema elevatum 
diutunum 

.• .< · ;.•Néóformaciones Pápúlasreumatoid!"as (de~mátitis 
19 

• M exofíticas neutrofílica reumatoidéa) 

37 M 
Placas eritemato-
violáceas 

Dermatitis vesicular subepidérmica 
con necrosis y neutrófilos. Vasculitis 
leucocitoclástica 

------····"··-··············· ···-···-··. ---

NP 
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FIGURAS 

Figura 1. Cuadro clínico A. Úlcera de aprox. 6*4cm de bordes irregulares violáceos fondo sucio con 

esfacelo (Pioderma Gangrenoso) B. Úlcera de aprox. 20*15cm de bordes enrollados violáceos fondo con 

tejido de granulación y zonas de cicatriz hipertrófica 

(Piciderma Gangrenoso). C. Estomatosis caracterizada por múltiples úlceras de bordes irregulares 

definidos eritematosos con fondo de fibrina de diferentes tamaños (Síndrome de Sweet) D. Estomatosis 

localizada a paladar blando catacterizada por múltiples úlceras circulares milimétricas sobre fondo 

eritematoso ( Enfermedad de Behcet) E. Estomatosis caracterizada por múltiples úlceras puntiformes sobre 

fondo eritematoso (Enfermedad de Behcet) 
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Figura 2. Imágenes histológicas A Úlcera dermoepidérmica con necrosis de queratinocitos, infiltrado 

inflamatorio predominante de neutrófilos, vasos dilatados y tortuosos con extravasación de eritrocitos 

(Pioderma gangrenoso) B. Biopsia de corion con úlcera superficial, edema, infiltrado inflamatorio por 

neutrófilos (Enfermedad de Behcet) 

C. Epidermis con daño de interfaz vacuolar con abundante infiltrado inflamatorio por histiocitos y 

neutrófilos D. Hendidura subepidérmica con neutrófilos en su interior y edema importante en dermis 

superficial (Síndromé de Sweet) 
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GRÁFICOS 
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Grafica 1. Número de pacientes de acuerdo al sexo 
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Grafica 2. Número de pacientes de acuerdo con la edad de presentación. 
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Grafica 3. Número de pacientes de acuerdo con el diagnóstico establecido de ECMN 
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GLOSARIO DE TÉRMINOS 

1. Acné quístico: acné inflamatorio cuya lesi~n elemental son los quistes subcutáneos. 

2. Acné: enfermedad cutánea multifactorial cuya lesióo elemental son los comedones. 

3. Artritis reumatoide: enfermedad inflamatoria crónica que afecta las articulaciones. 

4. Comedón: folículo piloso lleno de queratina y sebo; lesión elemental del acné. 

5. CUCI: (Colitis ulcerosa crónica inespecífica) enfermedad inflamatoria crónica que afecta 

el revestimiento interno del intestino. 

6. Descripción histopatológica: hallazgos histopatológicos que predominan en la biopsia de 

piel. 

7. ECMN: enfermedades cutáneas mediadas por neutrófilos 

8. Espondiloartropatía seronegativa: grupo de artritis inflamatorias con negatividad para 

factor reumatoideo y para los anticuerpos antinucleares. 

9. Espongiosis: presencia de edema intercelular en epidermis. 

10. Formación de ampollas: presencia de hendiduras o separación entre los queratinocitos 

de la epidermis. 

11. Fosfolípidos: lípidos saponificables que componen las membranas celulares. 

12. Hidradenitis supurativa: inflamación de los folículos pilosos de la piel situada bajo los 

brazos, en la ingle y alrededor de los pezones y el ano; produce cicatrización, 

inflamación y acumulaciones de pus bajo la piel que re~ultan dolorosas 

13. Necrosis de queratinocitos: muerte celular de queratinocitos de la epidermis. 

14. Neutrófilos: tipo de glóbulo blanco, tipo de granulocito, tipo de fagocito. 
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15. Nódulos: lesión cutánea palpable, circunscrita, de diámetro mayor a 1 cm que afecta la 

dermis o tejido celular subcutáneo. 

16. Paniculitis: Inflamación del panículo adiposo acompañado de infiltrado inflamatorio. 

17. Pápulas: lesión en la piel, bien circunscrita, elevada, de bordes definidos y de contenido 

, l'd 'd d 11 , d d'' . so I o que m1 e menos e I cent1metro e 1ametro. 

18. Placas: presencia de dos o más lesiones cutáneas elementales. 

19. Presencia de neutrófilos: infiltrado inflamatorio constituido en su mayor parte por 

leucocitos polimorfonucleares en cualquier nivel de la dermis, 

20. Síndrome de anticuerpos antifosfolípidos: enfermedad autoinmunitaria en la que se 

forman auto anticuerpos contra los fosfolípidos en la sangre. 

21. Síndrome PAPA: artritis estéril con infiltrado neutrofílico importante, asociado a 

pioderma gangrenoso y acné quístico o conglobata. 

22. Síndrome PAPASH: es un síndrome caracterizado por artritis piógena, acné, pioderma 

gangrenoso e hidradenitis supurativa. 

23. Síndrome PASH: la asociación de pioderma gangrenoso, acné e hidradenitis supurativa. 

24. Síntomas sistémicos: presencia de síntomas que afectan varios órganos o sistemas. 

25. Úlceras: destrucción de todo el espesor de la epidermis. 

26. Vasculitis leucocitoclástica: daño de la pared vascular asociada a presencia de 

neutrófilos y fibrina. 

27. Vasculitis: daños de la pared vascular con edema y engrosamiento del endotelio 

vascular 
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28. Vesículas: lesión elevada, circunscrita, de diámetro menor a 1 cm, rellena de líquido 

transparente, seroso o hemorrágico. 
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