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INFORMAGOES RESUMO

Historico do artigo: O pioderma gangrenoso é uma dermatose inflamatéria croénica, que se associa a doengas

Recebido em 19 de maio de 2012 sistémicas como a artrite reumatoide. £ mais comum em adultos e pode se apresentar

Aceito em 26 de fevereiro de 2013 com quatro formas clinicas, todas levando a ulceracdo da pele acometida. Seu diagndsti-
co é clinico e de exclusdo. O tratamento deve ser realizado com cuidados locais e terapia

Palavras-chave: sistémica.

Pioderma gangrenoso © 2014 Sociedade Brasileira de Reumatologia. Publicado por Elsevier Editora Ltda.

Dermatose neutrofilica Todos os direitos reservados.

Artrite reumatoide

Pyoderma gangrenosum associated with rheumatoid arthritis: a case report

ABSTRACT

Keywords: Pyoderma gangrenosum is a chronic inflammatory dermatosis, which is associated with
Pyoderma gangrenosum non-infectious systemic diseases such as rheumatoid arthritis and inflammatory bowel
Neutrophil dysfunction disease. It is more common in adults and may present with four distinct clinical forms, all
Rheumatoid arthritis leading to ulceration of the skin affected. Its diagnosis is clinical and demands exclusion of

other causes. Treatment should be performed with local care and systemic therapy.
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quente, ndo infecciosa, idiopatica, de carater destrutivo local,

Introdugao geralmente associada a outras afecgdes locais ou sistémicas.* E

mais frequente em adultos, mas criancas também podem ser
O pioderma gangrenoso (PG) foi descrito pela primeira vez afetadas em raros casos.? A faixa etdria mais acometida é a dos
ha mais de 70 anos por Brunsting e O’Larry.’® £ uma derma- 25 aos 55 anos, mais frequente em mulheres. A etiologia do PG
tose inflamatdria cronica e recidivante, relativamente infre- é pouco conhecida, embora o dano cutaneo parega ser imu-
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nomediado. Disfuncdo neutrofilica, especialmente defeitos na
quimiotaxia, tem sido sugerida como possivel causa do PG.>2*

O PG apresenta acometimento predominantemente
dos membros inferiores, mas pode afetar também tronco,
abdome e face.? Clinicamente, observa-se a presenca de
pustulas hemorrdgicas, ndédulos dolorosos ou multiplas
vesicopustulas. Estes evoluem para ulceras destrutivas que
crescem centrifugamente com bordas escavadas, bem deli-
mitadas, levemente elevadas e violadceas apresentando cen-
tro necrético, com sangue, pus e tecido de granulagdo.>*>7

Existem quatro formas clinicas de PG.*® A forma ulcera-
tiva é a mais frequente e corresponde ao quadro clinico clés-
sico, geralmente associado a doenca inflamatéria intestinal
(DII) e artrite reumatoide (AR). A forma pustulosa caracte-
riza-se por pustulas dolorosas com halo eritematoso, geral-
mente ocorrendo em exacerbacdes da DIL.? A forma bolhosa
cursa com bolhas hemorragicas superficiais que frequen-
temente deixam cicatrizes e associa-se a doenga mielo-
proliferativa. A forma vegetante apresenta-se como ulcera
superficial ndo dolorosa, solitdria e ndo se associa a doenga
sistémica.>® A histopatologia néo é especifica, sendo encon-
trado vasculite linfocitica na borda eritematosa da lesao,
além de abscessos ricos em polimorfonucleares.>*® Seu
diagnéstico clinico geralmente é de exclusdo.*>¢

A AR é uma doenca inflamatéria sistémica autoimune
caracterizada por poliartrite cronica, simétrica e erosiva,
especialmente de pequenas articulagoes. Além do quadro
articular, a AR pode apresentar sintomas extra-articulares,
incluindo manifestagdes cutdneas como ulceras de pele,
noédulos reumatoides, lesdes necrdticas de vasculite e PG.
Neste relato, apresentamos um caso de AR de longa evo-
lucdo, com mé aderéncia ao tratamento, que apresentou
extensas lesdes cutdneas necréticas ulceradas, caracteris-
ticas de PG.

Descricao do caso

Paciente 40 anos, feminina, branca, com histérico de AR ha
10 anos, iniciou ha dois meses com ndédulos eritematosos na
coxa e gluteo a esquerda, que ulceraram e evoluiram para
dlceras extensas com mais de 10 cm de didmetro. O quadro
clinico comegou logo apés ter parado abruptamente o uso do
corticoide oral. A paciente usava irregularmente as medicagoes
modificadoras do curso de doencga (DMCD), tendo abandonado
o uso de Metotrexato ha cerca de 2 anos. Ao exame fisico,
apresentava ulceras de fundo necrético, bem delimitadas com
bordas violaceas escavadas e com halo eritematovioldceo (fig.
1). Além disto, visualizavam-se deformidades articulares com-
pativeis com dedos em pescogo de cisne, dedos em botoeira
e desvio ulnar dos quirodactilos. Bidpsia de pele revelou pro-
cesso inflamatério com vasculite neutrofilica e necrose fibri-
noide de parede vascular sugestivas de PG (fig. 2). Culturas para
fungos e bactérias ndo demonstraram crescimento de micro-
-organismos. Exames laboratoriais, incluindo sorologias para
hepatite B, hepatite C, anti-HIV e proteinograma estavam todos
normais, exceto provas inflamatérias aumentadas e o fator
reumatoide em altos titulos. Raios X das maos e pés demons-
travam erosOes sseas em articulacOes interfalangeanas pro-
ximais, metacarpofalangeanas e metatarsofalangeanas. O tra-

Figura 1 - Lesdo ulcerada com bordas eritémato-violaceas
escavadas e centro com areas de necrose na face anterior
da coxa esquerda.

Figura 2 - Biopsia de pele da borda da lesdo com vasculite
neutrofilica e necrose fibrinéide. (HE, 20x).

tamento iniciado foi prednisona 1 mg/kg/dia via oral em doses
divididas de 8 em 8 horas, associada com Metotrexato 10mg/
semana via oral que rapidamente foi escalonado até 25 mg/
semana via subcutanea. A paciente realizou revisdes semanais
e curativos didrios, tendo 6tima evolucdo clinica e resolugdo
das lesdes em aproximadamente 3 meses (fig. 3).

Discussao

Cerca de 50% dos casos de PG ocorrem em concomitancia
com outra doenca, destacando a DII, a AR, as doencas mie-
loproliferativas, as hepatites B e C, a sindrome imunodefici-
éncia adquirida (SIDA), lpus eritematoso sistémico, psori-
ase, artropatias reativas.**° Os outros 50% dos casos de PG
ocorrem de maneira isolada.'*># A associacdo com AR pode
ocorrer em até 37% dos doentes com PG e seu aparecimento
é mais comum ap6s o inicio do quadro de artrite. Pacientes
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Figura 3 - Lesdo totalmente cicatrizada, apés 11 meses de
tratamento, na face anterior da coxa esquerda.

com PG geralmente tem fator reumatoide positivo e erosoes
no Raio X sdo comuns. A AR afeta mulheres duas vezes mais
do que os homens e sua incidéncia aumenta com a idade.
Quando envolve outros érgdos, a morbidade e a gravidade da
doenca sdo maiores, podendo diminuir a expectativa de vida
em cinco a dez anos. O diagndstico depende da associagdo
de uma série de sintomas e sinais clinicos, achados labora-
toriais e radiograficos. A paciente descrita apresentava AR ha
10 anos e realizava tratamento irregular, o qual precipitou o
desenvolvimento das lesdes de PG.

Critérios diagnoésticos para PG tém sido propostos, mas
sem validagdo até o momento. Os critérios de Su et al. (2004)
sdo divididos em maiores (rdpida progressdao de uma ulcera
dolorosa com bordas irregulares e violaceas e exclusdo de
outras causas de ulceras cutdneas) e menores (histéria
sugestiva de patergia, doengas sistémicas associadas ao
PG, histopatologia apresentando neutrofilia dérmica esté-
ril, infiltrado inflamatério e vasculite linfocitica e resposta
rapida ao tratamento com corticoide).>*” O diagndstico seria
estabelecido com os dois critérios maiores e um critério
menor.® A paciente citada neste relato apresentava como
critérios maiores: rapida progressdo de uma ulcera dolorosa
com bordas irregulares e violaceas e exclusdo de outras cau-
sas de Ulceras cutaneas e como critérios menores: doengas
sistémicas associadas ao PG, histopatologia apresentando
neutrofilia dérmica estéril, infiltrado inflamatério e vasculite
linfocitica e resposta rdpida ao tratamento com corticoide.
Cultura para fungos e bactérias, rotina hematoldgica e bio-
quimica devem ser obrigatoriamente realizadas.” Os acha-
dos clinico-patolégicos e a evolucdo das lesdes de PG séo
importantes para o diagnéstico, mas a base do diagnéstico é
a exclusao de outras doengas, principalmente doencas infec-
ciosas, autoimunes e neoplasias.

O exame histopatolégico néo é especifico para PG e apre-
senta aspectos varidveis, dependendo do sitio da bidpsia

e da duracdo da doencga, mas é fundamental para excluir
outros diagnésticos.? Entre os diagnésticos diferenciais
estdo oclusdes vasculares, estase, vasculites, neoplasias
malignas, infecgdes, agressao por agentes fisicos, farmaco-
dermias, doenca de Chron cutdnea e necrobiose lipoidica
ulcerada.?

A evolucdo do PG costuma ser crdnica, apresentando
recorréncias frequentes, as vezes relacionadas com pro-
cessos traumaticos (fendmeno de patergia).>® Patergia é
definida como o desenvolvimento de uma nova lesdo infla-
matdria na area de trauma. Mesmo minimo, um trauma na
condicdo de patergia pode ser seguido por uma progressiva
destruicao da pele saudavel. Esse evento tem sido descrito
em 25% dos pacientes com PG.

O manejo do PG inclui cuidados locais, terapia local e
sistémica. Curativos didrios Umidos com vaselina para evi-
tar trauma ao tecido subjacente durante a remogao e con-
trole da infeccdo sdo fundamentais para o tratamento das
ulceras. Desbridamentos cirdrgicos devem ser evitados.?
Culturas das secregdes podem ser positivas para infecgao
bacteriana, mas geralmente o tecido estd somente colo-
nizado.” A terapia tépica é tutil em alguns casos e o uso
bem-sucedido de tacrolimus, pimecrolimus e corticoides
topicos potentes tem sido relatado em alguns casos.?* O
tratamento sistémico é inicialmente feito com altas doses
de corticoide (1-2 mg/kg) objetivando répida resposta.t A
melhora clinica pode levar meses, havendo a necessidade,
em alguns pacientes, de acrescentar drogas imunomodu-
ladoras ou imunossupressoras.® As medicagoes mais usa-
das sdo clofazimina, dapsona, talidomida, metotrexate,
ciclosporina, azatioprina, ciclofosfamida e micofenolato
de mofetila.»2*% Geralmente estas drogas sdao associados
aos corticoides, para reducdo de sua dose e tentativa de
controle dos casos refratarios.” As medicagdes bioldgicas,
como os ati-TNF alfa e as proteinas de fusdo sdo usadas
para os casos refratdrios de PG.” Existem relatos recentes
demonstrando que nas dermatoses neutrofilicas hd uma
superproducdo de TNF alfa este sendo uma citocina pré-
-inflamatéria juntamente com a IL-6 estdo associados as
formas idiopéaticas de PG. Sabe-se que a instituicdo precoce
de tratamento agressivo é capaz de diminuir a dor e pre-
venir cicatrizes extensas.® Na literatura é sugerido que a
gravidade da doenca associada é um fator que influencia
o progndstico do PG. Na maioria dos casos, a terapéutica
eficaz da doenca associada leva a uma melhora ou remis-
sao completa do PG. Curiosamente, embora o tratamento
global do AR tenha evoluido ao longo das ultimas décadas,
a prevaléncia de manifestacdes extra-articulares tem per-
manecido relativamente constante. Sabe-se que pacientes
que apresentam PG associado a AR sdo mais refratarios ao
tratamento do que pacientes sem artrite.? Neste trabalho
apresentamos um caso de PG associado com AR e desenca-
deado pelo tratamento irregular da mesma, demonstramos
a gravidade das lesdes de PG e a 6tima resposta apés inicio
de corticoides e droga modificadora da AR.
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