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Relato de caso

Resumo

Objetivos:Relatar um caso de pioderma gangrenoso é o objetivo deste artigo, que utilizou como
metodologia o levantamento de informacées do prontudrio médico de um Hospital Publico de
Goidnia, com concomitante revisdo bibliogrdfica nos principais sites de pesquisa na drea da satde.
Relato do caso: Paciente NPSC, 37 anos, feminina, branca, refere que hd um ano e seis meses iniciou
dor tipo queimacdo no dorso do pé esquerdo, seguindo-se o aparecimento de lesdo ulcerada neste
local. Duas semanas apds, surgiu tlcera semelhante no antebraco esquerdo, ambas sem trauma
prévio, com prédromos de dor local intensa, nédulos subcutdneos e evolu¢do aguda para ulceragao
central de bordas delimitadas eritémato-violdceas, com fundo necrético e purulento. Exames de
anticorpos para doengas autoimunes e para diagndstico diferencial com tuberculose, sifilis e
hepatites B e C negativos. No histopatoldgico da lesdo: derme com infiltrado inflamatdrio misto
(neutrdfilos, eosindfilos e linfécitos); achados compativeis com a hipdtese clinica de pioderma
gangrenoso. Consideracoes finais: O pioderma gangrenoso é uma dermatose autoimune crénica
rara caracterizada por neutrofilia dérmica de cardter ndo infeccioso e ndo neopldsico e sem vasculite
primdria, com associacdo ou ndo a doencas sistémicas de origem reumatoldgica, inflamatéria,
hematoldgica ou malignas. Teorias sugerem uma disfuncdo neutrofilica (defeitos na quimiotaxia ou
hiper-reatividade). Acomete preferencialmente mulheres jovens, com pico de incidéncia entre vinte
e cinquenta anos e tem curso frequente de exacerbacbes e remissées. Em 50 a 70% dos pacientes,
associa-se a uma doenca sistémica de base, o que foi identificado nesta paciente, que tinha um
diagndstico prévio de Itpus eritematoso sistémico.

Abstract

Objectives: To relate a case of pyoderma gangrenosum is the objective of this article, whose
methodology was a revision on the medical records of a public hospital in Goiania with concomitant
literature review in the major search sites in the health field. Case report: NPSC, 37 years old, female,
white, relates that for a year and six months ago started one burning pain on the dorsum of the left
foot, followed by the appearance of ulcerated lesion in this local. Two weeks after, one similar ulcer
began in the left forearm, both without trauma, with prodrome of intense local pain, subcutaneous
nodules and acute evolution to central ulceration, with erythematous-purplish defined edges and
necrotic and purulent base. Negative tests for autoimmune antibodies and for differential diagnosis
with tuberculosis, syphilis and hepatitis B and C. In the histopathological of injury: dermis with
mixed inflammatory infiltrate (neutrophils, eosinophils and lymphocytes); consistent findings with
the clinical hypothesis of pyoderma gangrenosum. Final conclusions: The pyoderma gangrenosum is
a rare chronic autoimmune skin disease, characterized by dermal neutrophilia, not infectious and
non-neoplastic character, without primary vasculitis, with possible association or not with systemic
diseases like rheumatic, inflammatory or hematologic diseases. Theories suggest a neutrophil
dysfunction (defects in chemotaxis or hyperreactivity). It affects primarily young women, with peak
incidence between twenty and fifty years and has frequent course of exacerbations and remissions.
In 50-70% of patients is associate with a systemic disease of base, which was identified in this patient,
who had a previous diagnosis of systemic lupus erythematosus.
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Mola hidatiforme

INTRODUCAO

Conhecida também como fagedenismo
geométrico, dermatite  gangrenosa  ou
pioderma gangrenoso (PG) é uma dermatose
autoimune cronica e rara, descrita pela primeira
vez por Brunstng e O'larry em 1930.
Caracterizada por neutrofilia dérmica de cardter
ndo infeccioso, ndo neoplasico e sem vasculite
primdria, com possivel associacdo a doencas

sistémicas de  origem reumatoldgica,

inflamatdria, hematoldgica ou malignas.”?

E estimada uma incidéncia de PG de 2 a 3 casos
em 1 milhdo de habitantes por ano.* No Brasil,
segundo uma pesquisa retrospectiva, mostrou
um indice de 0,38 casos por 10.000
atendimentos.” Ocorre mais frequente em
mulheres entre a segunda e quinta década de
vida.*

O PG é idiopatico em 25 a 50% dos casos.® Na
metade dos casos estd associado a doencas
como: colite ulcerativa (mais comum), doenca
de Crohn, artrites, gamopatias principalmente
por IgA entre outras. Pode surgir também como
uma manifesta¢do paraneoplasica. E pode estar
relacionado a outras doencas de carater
neutrofilico como a acne, ou ao uso de certos
medicamentos (propiltiouracil, fator
estimulante de granuldcito e isotretinoina em
casos especiais) e ao uso de substancias ilicitas

como a cocafna.’

Teorias sugerem uma disfun¢do neutrofilica
(defeitos na quimiotaxia ou hiper-reatividade),
secunddrias a um desencadeador que provoque
uma reacao no sistema imunoldgico resultando
na liberagdo da interleucina -1 beta por
linfécitos, com posterior expansdo clonal da
linhagem T. Seguida pelo aumento de
neutrdfilos, que irao se depositar na derme,
acometendo extensas regibes, que originam as
lesbes pustulosas do inicio dos casos de
pioderma gangrenoso.®

As células inflamatdrias, entdo, disfuncionantes,

liberam quantidades anormais de
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metaloproteinases da matriz -9 e -10, além do
fator de necrose tumoral alfa (TNF - a). Tais
mediadores geram a ulceragdo inicial e sdo
responsdveis pela progressiva expansao desta.
Entretanto, nota-se pequenas quantidades de
metaloproteinases da matriz, -1 e -26, nas
bordas das lesdes, o que desfavorece o
processo de cicatrizacdo.®

Além disso, o padrdao da lesdo do PG estd
relacionado ao fenémeno de patergia em até
50%, no qual, pequenos traumas podem
desencadear novas lesdes.® Devido a esse
fendbmeno ocorrem intensos agravamentos de
lesbes pré-existentes, situagdo comum quando
sdo realizados desbridamentos de lesbes, que
sdo interpretadas como de origem bacteriana, o
que pode contribuir para o diagndstico
diferencial de PG.°?

O quadro cutdneo pode- se manifestar de
diversas formas, como uma ulcera, Unica ou
multipla, que frequentemente surge sobre uma
cCicatriz prévia. A lesdo inicia-se com nddulos
dolorosos que evoluem para ulceras com
bordas violaceas bem delimitadas, com centro
necro-hemorrdagico, purulento e crescimento
centrifugo acelerado, terminando com a
formacdo de tecido de granulagdo e cicatriz
cribriforme (depressbes cicatriciais que se
assemelham a uma peneira e posteriormente
deixam uma cicatriz atrdfica). Entretanto, a
patologia ndo respeita a cicatriz e pode
recidivar sobre a mesma.’

A evolugdo das margens da lesdo podem ser
divergentes, enquanto um lado pode se
expandir rapidamente o outro pode ter um
crescimento lentificado, gerando um aspecto
serpiginoso a lesdo. Nos periodos de atividade
da doenca o paciente pode apresentar sintomas
como febre, mal-estar e prostracdo.’

O PG é caracterizado por quatro formas clinicas

principais:  ulcerativa  (mais  frequente,

apresentando ulceras com bordas




eritematosas), pustulosas (mais frequente em
exacerbacbes de doencas inflamatdrias
intestinais), bolhosas (bolhas hemorrdgicas,
relacionadas a doencas mieloproliferativas) e
vegentante (Ulcera superficial solitaria ndo
dolorosa).® As lesées surgem com maior
frequéncia nas extremidades dos membros
inferiores, nddegas, abdome e face.”

A histopatologia € inespecifica, sendo
encontrada frequentemente uma vasculite
linfocitica na borda eritematosa da lesdo, e no
quadro cutaneo inicial abcessos ricos em
polimorfonucleares.® O diagndstico é clinico e
de exclusdo, pelas dificuldades ainda existentes
de comprovacao da etiopatogenia da
doenga.™"”

O tratamento do PG depende da gravidade das
lesbes e da presenca ou ndo de processo
subjacente. Lesdes iniciais e pequenas pode-se
realizar um  tratamento  tdpico, com
compressas, curativos oclusivos hidrofilicos e
corticoides tépicos ou intralesionais.™

Para os casos mais graves e resistentes, utiliza-
se uma terapia imunossupressora, iniciando-se
com corticoides, como a prednisona 40 a
6omg/dia. Se ndo houver boa resposta, pode-se
passar para o tratamento com drogas
imunossupressoras mais potentes como:
sulfassalazina, sulfona, clofazimina, azatioprina
e ciclosporina. Uma alternativa ao tratamento
convencional ndo efetivo é o uso dos inibidores
do TNF - a, como o Etanercepte, que se
mostrou eficiente no tratamento do PG.®

Normalmente a corticoterapia é a primeira
op¢ao terapéutica, enquanto a imunoglobulina
humana e imunossupressores como a
ciclosporina sdao utilizados em  casos

refratarios.”

Relatar um caso de pioderma gangrenoso
conduzido no servico de um Hospital Publico de
Goiania é o objetivo deste artigo, de forma a
gerar maiores informacgdes e discussbes acerca
dessa doenga de fisiopatologia ainda discutivel.
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Este artigo foi elaborado através do
levantamento de informag¢bes do prontudrio
médico e concomitante revisdo de literatura
nos principais sites de pesquisa da drea da
saude, como Pubmed, Medline e Bibliotecas
Cochrane e Bireme.

DESCRICAO DO CASO

Paciente NPSC, 37 anos, feminina, branca,
aposentada (ex frentista), natural de S&o
Miguel do Araguaia - GO, residente e
procedente de Aparecida de Goiania - GO.

Chega a consulta reumatoldgica com queixa
principal de: “dor nas juntas”.

Paciente relata que as dores iniciaram ha um
ano e seis meses e que apds um episddio de
escoriacao traumatica em pé esquerdo, surgiu
uma lesao ulcerada necrosante no local. Outra
Ulcera semelhante apareceu no antebraco
esquerdo, mas sem trauma prévio. Foi realizada
a bidpsia das lesGes cutdneas e o
anatomopatoldgico sugeriu psoriase. Devido a
incompatibilidade de correla¢dao clinica com o
resultado da bidpsia, foram solicitadas novas
bidpsias, que resultaram em desfecho
inconclusivo.

Entretanto, ha 5 meses, iniciou novo quadro de
lesbGes cutaneas ulceradas em brago esquerdo
com evidéncias de infeccdo secundaria.

Como antecedentes pessoais patoldgicos, a
paciente referiu diagndstico de: Idpus
eritematoso sistémico (LES), diagnosticado hd 5
anos atrds e nao tratado, hipertenséo arterial
sistémica (HAS) ha 1 ano e diabetes mellitus
(DM) ha 1 ano, ndo controladas.

Nos antecedentes familiares relatou: Mae com
HAS e DM. Negou neoplasias e afeccbes
reumatoldgicas na familia.

Ex- tabagista por 5 anos, 1 mago/dia, tendo
parado ha 1 ano.
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Ao exame fisico e seguimento das lesdes,
observou-se que apds prédromos de dor local
intensa, palpam-se nddulos subcutaneos, que
evoluem em algumas horas com ulceracao
central de bordas delimitadas eritémato-
violaceas, com fundo necrdético e purulento. A
cicatrizacdo apresenta tecido de granulacao e
aspecto cribriforme.

Fator Reumatdide, FAN, c-ANCA e p-ANCA
negativos. Pesquisa de BAAR na linfa e
sorologias para sifilis, hepatites B e C negativas.
Eletroforese de proteinas e colonoscopia
normais.

Histopatoldgico da lesdo: derme com infiltrado
inflamatdrio misto (neutrdfilos, eosindfilos e
linfécitos); achados compativeis com a hipdtese
clinica de PG, embora nao especificos.

Assumido o caso como PG, foram feitos 5 dias
de Imunoglobulina Humana e dada alta a
paciente com programac¢ao de tratamento de
manuten¢do com corticoterapia.

No entanto, ha 1 més, apresentou novo quadro
de lesGes cutaneas ulceradas em brago
esquerdo, em face lateral de 1/3 proximal de
perna esquerda e em 5° pododactilo esquerdo
com aspecto infectado. (Ver figuras de 1 a 4).

Figuras 1 e 2 - LesOes ativas persistentes e progressivas no antebraco esquerdo, apesar da
corticoterapia ha 3 meses. Observam-se também as cicatrizes de tlceras anteriores.

Figura 3 - Nova lesdo em joelho esquerdo.

Desde entao, a paciente apresenta recidiva das
lesbes no antebraco esquerdo, pé esquerdo e
joelho esquerdo mesmo em vigéncia de
corticoterapia (prednisona 0,75mg/kg/dia e
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Figura 4 - Nova lesdao em 5 pododactilo em

vigéncia da corticoterapia.

metilprednisolona 0,1g/més em pulsoterapia).
Optou-se pela manutencao do tratamento com
imunoglobulina humana (uma infusdo de
g4oomg/kg/dia durante 5 dias), seguida da
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terapia com ciclosporina (3mg/kg/dia), e apds 4
meses de seguimento, a paciente apresentou
boa evolu¢do. (Ver figuras de 5 a 7).

Figura 5 - Lesdes cicatrizadas apds 30 dias de
tratamento (imunoglobulina por 5 dias,
seguido de ciclosporina).

Figura 6 - Les6es em joelho esquerdo em
cicatrizacdo.

Figura 7 - Lesdo cicatrizada apds 60 dias do
tratamento (sem recidivas ou novas lesGes).

DISCUSSAO

O PG acomete preferencialmente mulheres
jovens, com pico de incidéncia entre vinte e
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cinquenta anos e tem curso frequente de
exacerbagbes e remissdes. Em 50 a 70% dos
pacientes, associa-se a uma doenca sistémica de
base, principalmente de origem autoimune, o
que foi verificado nesta paciente, que tinha um
diagndstico pregresso de LES. Ja foi
demonstrada a presenca de autoanticorpos
contra antigenos da pele no PG e mesmo que
nao suficientes para esclarecerem totalmente a
fisiopatologia do PG, as evidéncias de disturbios
em células imunes sdo muito convincentes.™

As lesbes apresentadas neste caso tém
evolu¢gdo e aspecto caracteristicos do PG:
Ulceras dolorosas, com bordas elevadas e
irregulares, centro necrdtico granular, de
variados tamanhos e profundidade, com
evolu¢do rapida e progressiva, localizadas
principalmente nos membros inferiores e com
carater recidivante.”

O diagndstico é clinico e histopatoldgico,
devendo sempre pensar nos diagndsticos
diferenciais de doengas que cursam com Uulceras
cutaneas, como infec¢bes cutaneas bacterianas
(foliculite, furunculose, celulite gangrenosa,
fasciite necrotizante), doencas sexualmente
transmissiveis (sifilis, donovanose, cancroide),
micobacterioses (tuberculose), leishmaniose,
micoses profundas, herpes simples, vasculites
de pequenos vasos, granulomatose de
Wegener, poliaterterite nodosa, psoriase
pustulosa, farmacodermias, sindrome de Sweet,
doenca de Behcet, neoplasias cutaneas entre
outras." Entretanto, no caso da paciente, o
estudo histopatoldgico foi sugestivo, afastando
outras causas cldssicas de ulceras.

O tratamento medicamentoso inicia-se como
primeira escolha a corticoterapia, em altas
doses, em casos de resisténcia ao tratamento,
temos como alternativa a ciclosporina, que
pode gerar a cicatrizacdo das feridas em até 3
meses, em casos de nao resposta, pode -se
fazer o wuso de imunossupressores mais
potentes, como o Infliximabe ou Etanercepte,
um inibidor do TNF - a, com bons resultados,
como mostra o caso.”
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A maioria das lesdes se cicatrizam em um curto
periodo de tempo e recorrem. Comumente,
como no caso, ha resisténcia as medicagdes
empregadas, sendo necessdria a adicdao ou
substituicdo empirica por outros farmacos para
garantir a cura ou regressio do PG. O
progndstico geralmente é favordvel,
principalmente naqueles pacientes com boa
resposta inicial ao tratamento.™

Chamar aten¢do para o diagndstico clinico e
diferencial desta doenga, através de casos que
reforcam o que € encontrado na literatura é de
grande importancia, para a consolidacao do
conhecimento sobre tal doenca e para a
orientacdo de profissionais em situagdes
semelhantes.
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