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RESUMO

O pioderma gangrenoso (PG) faz parte do espectro das dermatoses neutrofilicas, processos que t€ém em comum um
padrio histologico similar, formado por infiltrado de leucdcitos polimorfonucleares, de carater ndo infeccioso e ndo
neoplasico e sem vasculite primaria. Caracteriza-se por tlceras dolorosas, com bordas imprecisas, de variados tamanhos
e profundidade, localizadas principalmente nos membros inferiores, mas outras partes da pele, mucosas e outros orgaos
podem estar envolvidos. A doenca tem grande morbidade e seu curso pode ser cronico ou recidivante. A patogénese
nao ¢ bem conhecida. Em 50 a 70% dos pacientes, esta associado a uma doenga de base, como doenca inflamatéria
intestinal, doengas reumaticas, hematologicas ou malignidades; pode apresentar-se de forma isolada. Sdo analisados
dois pacientes com o diagndstico de pioderma gangrenoso e artrite associada, para ressaltar a importancia do conheci-
mento dessa dermatose pelo reumatologista, ja que o acometimento articular ocorre em cerca de 37% dos pacientes que

apresentam essa sindrome neutrofilica.
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INTRODUCAO

O pioderma gangrenoso (PG) faz parte do espectro das der-
matoses neutrofilicas, processos que tém em comum a infil-
tracdo por leucocitos polimorfonucleares na pele, no tecido
subcutineo e em outros orgdos, de carater ndo infeccioso e
sem vasculite primaria.'

Sdo apresentados dois pacientes com pioderma gangrenoso
e artrite associada, acompanhados nos servigos de Reumatolo-
gia e Dermatologia do Hospital das Clinicas da UFMG.

RELATO DE CASO

Caso 1: LSG, sexo masculino, tem 16 anos de idade. Em
outubro de 2001, iniciou quadro de febre diaria de até 40°C,
com aparecimento de nodulos subcutaneos, eritematosos e

dolorosos em membros inferiores, artrite de cotovelos e tor-
nozelos, sem rigidez matinal.

E acompanhado no Hospital das Clinicas da UFMG desde
julho de 2002. Do més seguinte até margo de 2007, apresentou
quatro recidivas, manifestando-se como nodulos eritematosos,
vesiculas que evoluiam para ulceras ou como lesdes ulceradas
pequenas desde o inicio. Os episoddios foram tratados com
curativos, corticoide oral e antibioticos. Em maio de 2007,
surgiram, no membro inferior direito, novas tlceras dolorosas,
profundas e bem maiores que as anteriores, que rapidamente
coalesceram. Nao houve outras manifestagdes. O diagnostico
de pioderma gangrenoso foi confirmado pela equipe de der-
matologistas. O tratamento com prednisona 1 mg/kg/dia foi
iniciado com 6tima resposta, seguindo-se reducdo gradual até
sua suspensao em marco de 2008, e introducao de metotrexato
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10 mg/semana. Em junho de 2008, houve recorréncia das le-
sOes, com reajuste das medicagdes e boa resposta. Atualmente,
0 paciente esta sem lesdes cutaneas ou artrite.

Os exames relevantes sdo mostrados a seguir: (11/2001)
Anemia normocromica/normocitica; proteina C reativa: 69,5
mg/dL; hemossedimentacao: 90 mm/h; fator antinuclear/fator
reumatoide negativos; (04/2003) PPD: ndo reator; Rx torax:
normal; (08/2004) BAAR no escarro, em lobulos de orelhas e
cotovelos: negativo; eletroforese de proteinas: normal; sorolo-
gia hepatite B e C: negativa; (04/2003) biopsia do nédulo com
infiltrado inflamatdrio composto de polimorfonucleares neutré-
filos e eosindfilos na derme profunda e no subcutaneo, edema
intersticial e congestdo; (03/20006) eletroforese de hemoglobina:
AA; ANCA, anticardiolipina/anticoagulante lupico: negativos;
(03/2007) bidpsia de pele — derme edemaciada com infiltrado
inflamatdrio linfo-histiocitario predominando nas areas perivas-
culares e polimorfonucleares neutrofilos, atingindo a hipoderme.
Sem sinais de neoplasia ou microorganismos especificos.

Caso 2: SSF, sexo feminino, tem 22 anos de idade e foi
internada em 1° de fevereiro de 2007 com febre, artralgias em
joelhos e tornozelos e varias tlceras em membros inferiores,
com um més de evolucio. A admissio, seu estado geral era re-
gular: estava hipocorada, eupneica, emagrecida. Pressao arterial:
110 x 70 mmHg, FC: 110 bpm, ausculta cardiaca e pulmonar
normais e baco palpavel a 2 cm do rebordo costal esquerdo.
Havia tlceras disseminadas em membros inferiores, com fundo
necrotico e algumas com secre¢do purulenta, com bordas ele-
vadas e irregulares ¢ hiperemia. Sem artrites. Trés anos antes
apresentara quadro semelhante, porém mais leve, que foi tratado
com prednisona e dapsona, que evoluiu satisfatoriamente. Nao
havia manifestagdes clinicas especificas de doengas autoimunes

ou de doenga inflamatoria intestinal. A febre persistiu, apesar
do uso de varios esquemas de antibioticos. Exames relevantes
sdo mostrados a seguir: fator reumatoide, anticoagulante lipico
e anticardiolipinas, ANCA e crioglobulinas: negativos; FAN +
1/1280 (pontilhado fino, fracionamento negativo); Rx de maos/
punhos: normal; ecocardiograma transtoracico normal; TC de
abdome: imagens hipodensas e aumento do bago; sorologias
para hepatites B, C e HIV: negativas; cultura do aspirado de
colegdo do bago: negativa; mielograma e biopsia de medula
ossea: normais. Bidpsia de pele: leve infiltrado inflamatdrio
linfo-histiocitario, com alguns neutrdfilos e plasmocitos nas
areas perivasculares na derme e denso infiltrado inflamatério
linfo-histiocitario e grande numero de polimorfonucleares na
hipoderme. A pesquisa de fungos e bactérias foi negativa.

Iniciado tratamento para PG primario, com prednisona
60 mg/dia e ciclosporina 150 mg/dia, com desaparecimento
total das lesdes e melhora dos sintomas sistémicos. A dose de
prednisona foi gradativamente reduzida até a suspensao; e a
ciclosporina, mantida em 200 mg/dia. Os exames de imagem
mostraram redu¢do no volume das imagens do baco. Atual-
mente esta assintomatica.

DISCUSSAO

No primeiro paciente, o carater recidivante e episodico do
quadro cutaneo e articular, além das tlceras pouco tipicas,
exigiu um tempo longo de acompanhamento e extensa pro-
pedéutica, até a confirmagao clinica do diagnoéstico de PG.
Nao houve critérios para diagndstico de uma doenga articular
inflamatodria associada durante os anos de acompanhamento. A
opc¢ao pelo metotrexato deveu-se a impossibilidade de a familia

Figura 1. Lesdo ulcerada em paciente do caso 1.
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Figura 2. Lesdes ulceradas em membros inferiores, paciente do caso 2.
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adquirir a ciclosporina ¢ a necessidade de acompanhamento
mais rigoroso. A paciente apresentada como caso 2, além de
um quadro mais cronico de ulceras e artrite, apresentou lesdes
no bago, que motivaram propedéutica especifica para excluir
infecgdo e neoplasia. A melhora com o tratamento imunossu-
pressor confirmou tratar-se de uma manifestagao extracutanea
do pioderma.

O PG ¢ uma doenga ulcerativa dolorosa, que cursa com
exacerbacdes e remissdes e pode evoluir com comprometi-
mento articular. O pico de incidéncia esta entre 20 e 50 anos,
sendo as mulheres as mais afetadas. Os casos em criangas ¢
adolescentes atingem 4% do total, e a incidéncia geral esta
estimada entre 3 ¢ 10 casos/milhdo de habitantes/ano.?

Em 50 a 70% dos pacientes, associa-se a uma doenga de
base, como doenca inflamatéria intestinal, doenga reumatica,
hematolégicaou malignidade.' E descrita ainda associagdo com
a sindrome PAPA (Pyogenic arthritis, pyoderma gangrenosum
and acne).?

A patogénese ¢ pouco compreendida, podendo existir uma
disfung¢do em neutrdfilos com oscilagdes metabolicas e transito
anormal de neutrdfilos.* Nenhum defeito imunoldgico comum
a todos os casos foi descrito.’

No inicio, surgem nodulos ou pustulas estéreis, dolorosas,
que evoluem com ulceragdo central. A tilcera classica é extensa,
tem bordas infiltradas, eritémato-violaceas, subminadas, com
fundo necrético e com tecido de granulagdo. Sdo profundas
e atingem a derme e o tecido subcutianeo. As tlceras podem
ser solitarias ou multiplas, encontradas em qualquer parte do
corpo, mais frequentemente em membros inferiores. Em cerca
de 30% dos pacientes ha historia de trauma prévio desenca-
deando a lesdo (patergia). Raramente podem ocorrer formas
vegetantes ou bolhosas.>*

Alguns pacientes apresentam febre, mal-estar e mialgias.
Infiltrados neutrofilicos estéreis podem ser encontrados em ou-
tros 0rgdos.!? A artrite, presente em 37% dos casos, tem padrao
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variavel: reumatoide classico, assimétrica de membros inferiores
e monoartrite de grandes articulagdes ja foram descritos.>

Indicam-se culturas de secrec¢des, estudo histologico para
exclusdo de malignidades, vasculites e infec¢des por fungos,
microbactérias ou parasitas O estudo histopatologico nem
sempre ¢ conclusivo para o diagnostico, pois as alteragdes po-
dem ser inespecificas e variam conforme o estagio da lesao. A
infiltragdo por células inflamatorias da parede de vasos menores
pode ocorrer, e a vasculite sistémica devera ser afastada. Se gra-
nulomas estiverem presentes, afastar doengas infecciosas. Os
achados histologicos tipicos incluem inflamagao neutrofilica
supurativa na epiderme e derme com necrose tecidual, reagao
vascular com infiltrado linfocitico perivascular, usualmente
sem necrose vascular fibrindide concomitante.>’

Os critérios para o diagndstico do PG incluem critérios
maiores e menores, sendo a presenga da ulceragdo, com eli-
minac¢do de outras causas possiveis, fatores essenciais.*

Na doenga disseminada ou de curso rapido ¢ sem outra do-
enca de base, as primeiras opgdes terapéuticas sao o corticoide,
a ciclosporina associada ou ndo a prednisona e a pulsoterapia
venosa com metilprednisolona. Outros imunossupressores sao
relatados em caso de insucesso e Ulceras refratarias ndo sao
incomuns. A analgesia potente e permanente ¢ importante.’
A terapia cirurgica tera como objetivo apenas a remogdo de
material necrotico pela possibilidade de patergia, com piora
das lesdes.?

CONCLUSAO

O PG apresenta-se como um dos desafios no diagnostico
diferencial das doencas com queixas musculoesqueléticas. O
conhecimento da apresentacdo clinica, do diagnostico e do
diagnostico diferencial dessa doenga em muito pode auxiliar
o reumatologista na organizagdo de seu raciocinio clinico ¢ na
forma de tratamento adotado.
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