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RESUMO

Pioderma gangrenoso (PG) ¢ uma dermatose neutrofilica rara
que, em algumas situa¢oes, pode ser a manifestacio de uma doenga
sistémica. Algumas enfermidades reumaticas estdo entre as doengas
que acompanham essa forma de lesio cutinea. A mais comum,
neste contexto, ¢ a artrite reumatdide. Todavia, lapus eritematoso
sistémico e sindrome do anticorpo antifosfolipide também tém
sido descritos em associagio com PG. Descreve-se aqui um caso
raro de associagio de PG com lapus eritematoso sistémico e
sindrome do anticorpo antifosfolipide secunddria.

Palavras-chave: lapus eritematoso sistémico, sindrome do anti-
corpo antifosfolipide, pioderma gangrenoso.

INTRODUGAO

O pioderma gangrenoso (PG) ¢ uma dermatose neu-
trofilica incomum que cursa com formagio de tlceras
rapidamente destrutivas e que, na maioria das vezes (50%
a 78% dos casos), associa-se a uma doenga sistémicaV). Seu
processo fisiopatolégico ndo ¢ bem conhecido, embora
se acredite que, nestes casos, haja prejuizo da imunidade
celular e anormalidades na fung¢do neutrofilica®).

A lesdo tipica de PG comega classicamente como uma
pustula estéril com centro necrético cercada por tecido
de coloragio vermelho-azulada, que se transforma rapi-
damente em uma tlcera de crescimento acelerado™. Seu
aparecimento pode ser precipitado por um pequeno trauma,
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como pung¢io venosa ou mesmo por cirurgias, quando nio
é raro que as lesdes se assentem sobre a cicatriz®. E mais
comum em membros inferiores e tronco, embora sejam
descritos casos de aparecimento na cabega, pescogo, mamas,
genitais e regido ocular® .

O diagnéstico de PG ¢ clinico, uma vez que nao exis-
tem exames laboratoriais nem histologia tipica da lesdo.
E fundamental a exclusio de infec¢des, principalmente as
fangicas ¢ tuberculose, uma vez que o seu tratamento ¢
feito com drogas imunossupressorast!).

As doengas sistémicas mais comumente associadas ao PG
sdo retocolite ulcerativa, doengas hematol6gicas malignas
¢ algumas doengas reumidticas'”). Entre as tltimas, estio
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artrite reumatdide, espondiloartropatias soronegativas,
doenga de Behget, granulomatose de Wegener ¢ lapus
eritematoso sistémico (LES)W.

O aparecimento do PG em casos de LES ¢ considerado
um evento raro®. Existe, na literatura, apenas a descrigdo
de casos isolados e peculiares. Sakamoto et /> descreveram
uma paciente com PG e lapus com lesdes bolhosas e pre-
senga de anticorpos contra colageno do tipo 7. Waldeman
e Callen descreveram outro caso em que a lesio de PG
precedeu o aparecimento do LES em 8 anos(®. Mais recen-
temente, essa entidade tem-se associado com a sindrome
do anticorpo antifosfolipide (SAF), seja esta primadria, seja
secundaria®”).

Relatamos um caso raro de ltipus eritematoso sistémico
com SAF cuja manifestagdo inicial foi o aparecimento de
lesao de PG.

DESCRIGAO DE CASO

Paciente feminina, 23 anos, moradora de area rural
do litoral paranaense, ¢ encaminhada do ambulatério de
dermatologia com diagnéstico de pioderma gangrenoso.
Relatava aparecimento de varias tllceras em membros infe-
riores havia 2 anos, de evolugao ciclica e para as quais usava
prednisona em doses variadas. Atualmente apresentava
tlcera inica em regido inguinal direita, de 2 meses de evo-
lug¢do e em uso de prednisona 20 mg/dia. Uma biépsia de
pele feita no servigo de dermatologia mostrava inflamagio
inespecifica aguda ¢ cronica.

A paciente relatava passado de anemia importante, tendo
realizado havia 1 ano acompanhamento em um servi¢o de
hematologia de outro hospital. Trazia em mios um resul-
tado de pungdo de medula 6ssea mostrando hiperplasia de
série eritrocitaria compativel com anemia hemolitica. Nao
lembrava o nome dos medicamentos utilizados naquela
ocasido.

Exames atuais, realizados no servigo de dermatologia,
mostravam anti-HCV, HbsAg ¢ anti-HBS negativos, VDRL
reagente em titulos de 1/8, FTA ABS negativo, hemat6-
crito de 30,2%, leucécitos de 6.500/mm?3, fator reuma-
téide de 8 UI/ml e FAN positivo no titulo de 1,/2.560,
padrio homogéneo. Exame qualitativo de urina mostrava
proteintria de +++, hemoglobina +++. Proteintria de 24
horas era de 2,83 g/I1. Anti-dsDNA era positivo (1,/256),
anti-Sm, anti-Ro e anti-La, negativos. VHS = 92 mm/1¢h,
Coombs direto, positivo.

Ainda na primeira consulta, apresentava queixas de
artralgias, cansago facil e humor deprimido. Nao existia
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historia de fotossensibilidade, aftas, Raynaud, artrite,
queixas pulmonares nem abdominais. Ao exame fisico, a
pressao arterial = 140,/90, bcpm = 76, afebril. O exame
segmentar era normal, salvo tlcera em regido inguinal de
aproximadamente 5 x 8 cm, rasa e com fundo granuloma-
toso (Figura 1).

Figura 1 - Ulcera em regido inguinal compativel com pioderma gangrenoso.

Foi tratada com prednisona em doses altas (1 mg/kg /dia),
cloroquina, amitriptilina e tiabendazol, além de tratamento t6-
pico para tlcera cutinea, ¢ encaminhada para biépsia renal.

Cerca de 9 dias depois, a paciente deu entrada no
pronto-socorro agitada e com queixas de dor abdominal.
Segundo familiares, estava tendo dor em abdome havia 1
semana, tendo procurado posto de satide préximo ao local
de moradia e tendo sido prescrito cefalexina. A dor piorou
nos ultimos 3 dias com distensio abdominal importante,
nduseas ¢ vomitos. Houve interrupg¢io de eliminagdo
de gases e fezes nas altimas 48 horas e a paciente estava
oligtirica nas tltimas 24 horas. Ao exame fisico, mostrava-
se palida, sudoripara, taquipnéica, com pressio arterial
de 4 x 0 ¢ pulso de 140 pm, filiforme. Existiam roncos
pulmonares difusos e raros bolhosos em bases. O abdome
estava distendido; era muito doloroso a palpa¢io e sem
ruidos hidrodereos. A tlcera de regido inguinal direita
estava parcialmente fechada e sem infecgio aparente. RX
de térax foi normal e ultra-som de abdome mostrou um
atero gravidico de aproximadamente 4 semanas (com feto
invidvel), liquido em cavidade abdominal ¢ distensio de
algas. Hemograma mostrava 16.600 leuc./mm? com 30%
de bastoes e granulag¢des toxicas. Creatinina de 1,6 mg/
dl. Admitida na UTI, recebeu fluidos endovenosos, dro-
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gas vasoativas, corticoide e antibiéticos de amplo espectro
(inicialmente gatifloxacina e cefepima, que foi trocada por
imipenem assim que se estabeleceu o abdome como foco
da infec¢do), sendo encaminhada para laparotomia explo-
radora de emergéncia. No transoperatério, encontrou-se
trombose de vasos mesentéricos com extensa necrose de
intestino grosso. Existia material purulento em cavidade
abdominal. Ressecou-se cerca de 65 cm do intestino grosso
e procedeu-se, também, a curetagem uterina. Instituiu-se
medicacio anticoagulante. Apesar do tratamento, a paciente
evoluiu para 6bito. Apds a morte, obtiveram-se os seguintes
resultados: anticadiolipina IgG = 15 GPL/ml e IgM = 80
MPL/ml. Biépsia de rim compativel com glomerulonefrite
lapica classe 3 da OMS.

O estudo anatomopatoldgico do intestino ressecado
mostrou edema, hemorragia e ulcera¢io de mucosa, infiltra-
do inflamatoério agudo e cronico, sem sinais de vasculite.

DISCUSSAO

A SAF caracteriza-se pela presenga de anticorpos anti-
fosfolipides associada a tromboses venosas ¢ /ou arteriais®.
Essa sindrome pode aparecer isoladamente ou de maneira
associada a outras doengas reumadticas, geralmente ao
LES®,

As manifesta¢oes clinicas da SAF s3o variadas, estando
na dependéncia do tipo de vaso afetado e do local em que
este se encontra. Entre essas maltiplas formas de expres-
sdo, encontra-se o envolvimento de pele que, embora nem
sempre valorizado pelo médico que atende esse grupo
de pacientes, é bastante freqiiente. Segundo Dibgenes et
al.®)) em 40% dos casos de SAF (primdrias ¢ secunddrias),
hd queixas cutineas. Sdo caracterizadas como lvedo reti-
cularis, acrocianose, urticarias, dermografismo, anetoder-
ma, fendmeno de Raynaud, nédulos, tlceras cutineas ¢
hemorragias subungueais"'?. Livedo reticularise Glceras de
pernas sio as manifestagdes mais facilmente reconhecidas
neste contexto.

Segundo Wallace™),| em um estudo de 520 pacientes
com LES com e sem anticorpos antifosfolipides, tlceras
cutineas aparecem em torno de 5,6%. Em outro estudo, de
200 pacientes com SAF (primarias e secundarias), verificou-se
prevaléncia de 8% de tllceras cutineas, sem mengdo a nenhum
caso de pioderma gangrenoso!?. Ja Stephansson ez /.12
ao estudarem o mesmo problema, constataram um padrao
diferente nas tlceras cutineas de pacientes com LES com e
sem anticorpos antifosfolipides. Naqueles com esse auto-an-
ticorpo, as tlceras cutineas eram mais comuns, sendo aquelas
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com caracteristicas de pioderma achadas exclusivamente neste
altimo grupo. Além disso, esses mesmos autores notaram que
as lesoes de pioderma gangrenoso dos casos de SAF tinham
algumas caracteristicas diferenciais em rela¢do aos casos de
outras etiologias: os bordos eram mais nitidos e a resposta ao
uso de corticoides e citostaticos era limitada®?.

No caso descrito, a lesio de PG surgiu em paciente com
LES e trombose intestinal que pode ter sido causada por SAF
secunddria. A ocorréncia de vasculite abdominal como causa
da isquemia foi afastada pelo estudo anatomopatolédgico do
intestino ressecado. Pelos critérios de SAF (Quadro 1), além
da presenca dos anticorpos antifosfolipides é necessaria pre-
senga de trombose documentada ou morbidade gestacional.
Os anticorpos do grupo anticardiolipina IgG, e n3o anti-
cardiolipina IgM, como o apresentado pela paciente, s3o os
mais associados 2 trombose(?). E necessario notar que estado
de hipercoagulagio pode ter sido causado ou agravado pela
gravidez e sindrome nefrética concomitantes.

Quabpro 1
CRITERIOS DIAGNOSTICOS PARA A SINDROME
DO ANTICORPO ANTIEOSFOLIPIDE(4)

Clinicos

Trombose (um ou + episddios) arterial, venosa ou de pequenos vasos.
Confirmada por estudos de imagem ou bidpsia

Morbidade na gravidez: um ou + mortes fetais inexplicadas com feto com

pelo menos 10 semanas e sem alteragdes morfoldgicas; ou um ou mais partos
prematuros de RN morfologicamente normal, antes da 342 semana de gestacdo
com pré-ecldmpsia, ecldmpsia ou insuficiéncia placentaria; ou trés ou mais
abortos espontédneos e ndo explicados de outra maneira

Laboratoriais

Anticorpos anticardiolipina IgG ou IgM em titulos médios ou altos em duas
ocasides (com intervalo de 12 semanas)

Presenca de lGpus anticoagulante (LAC) em duas ou mais ocasides (com inter-
valo de 12 semanas)

Anticorpos anti-B2 microglobulina em titulos altos em duas ou mais vezes
(com intervalo de 12 semanas)

Diagnéstico definitivo: um critério clinico + um laboratorial

Todavia, o caso ilustra de maneira clara a possibilidade
de associa¢do de PG com presen¢a de SAF, cujo conhe-
cimento pode levar o médico a diagnosticar, com maior
prontiddo, eventuais eventos trombéticos que venham a
aparecer nesses pacientes. Infelizmente, a evolugdo catas-
tréfica impediu a observagio do papel de anticoagulagao
sobre a lesdo cutéinea.
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