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Resumen

Las dermatosis neutrofilicas constituyen un grupo de dermatosis
no infecciosas que presentan en la histologfa un infiltrado infla-
matorio en el que los neutrdfilos predominan; asimismo, poseen
un amplio espectro de manifestaciones clinicas, enfermedades
de base asociadas y una adecuada respuesta al tratamiento con
corticosteroides. En esta revision se hace referencia, en orden
de frecuencia, a las principales enfermedades representativas
de este grupo.

Las dermatosis neutrofilicas constituyen un
espectro de enfermedades heterogéneas
muy relacionadas entre si, con una superposi-
cion histopatolégica significativa, mecanismos
patogénicos y enfoques de tratamiento simila-
res. Esta definicién se aplica a dermatosis no
infecciosas que presentan un infiltrado infla-
matorio predominantemente de neutrdfilos y
que responden rapidamente a la terapia con
corticosteroides.”

Con frecuencia, dichas dermatosis se aso-
cian con otras enfermedades de morbilidad y
mortalidad considerables. Las manifestaciones
cutaneas varian desde vesiculas, pustulas y
placas hasta nédulos y Glceras. Las dermatosis
neutrofilicas pueden ser localizadas o disemi-
nadas y, en algunos casos, suelen ser aisladas;
ademas tienen un patrén similar de infiltrado
neutrofilico estéril en los ojos, en las articula-
ciones, en los huesos, los pulmones, el higado
y en los ganglios linfaticos.?

En esta revision se repasaran, en orden de
frecuencia, las enfermedades mas representa-
tivas de este grupo:

SINDROME DE SWEET

El sindrome de Sweet, también llamado derma-
tosis neutrofilica aguda febril, es una enferme-
dad neutrofilica multisistémica descrita en 1964

ABsTRACT

Neutrophilic dermatoses are a group of non infectious derma-
toses that histopathologically shows an inflammatory infiltrate,
mainly with neutrophils. Neutrophilic dermatoses present a
broad spectrum of clinical manifestations, underlying associated
disorders, and it has an adecuate response to treatment with
corticosteroids. This review refers, in order of frequency, to the
major diseases of this group.

por el Dr. Robert Douglas Sweet. Usualmente,
se presenta en pacientes entre los 30 y 60 afios
con un mayor predominio en mujeres (relacion
de 5:1), y en algunas ocasiones, estd precedida
de una infeccion respiratoria aguda.’

Los hallazgos cutaneos clasicos del sindrome
de Sweet son papulas, nédulos o placas dérmi-
cas, eritematosas o violaceas, los cuales pueden
confluir para formar placas con una superficie
irregular mamelonada que son dolorosas y no
pruriginosas. Debido al intenso edema asocia-
do, las lesiones pueden tener un aspecto de
pseudovesiculacién o pseudopustulas, y en
ocasiones presentar en sus placas verdaderas
vesiculas, ampollas o pustulas. Las lesiones son
cominmente asimétricas y la localizacién tipica
son las extremidades superiores, el cuello y
la cara; como manifestaciones extracutdneas
se presentan leucocitosis, neutrofilia y fiebre
(Figura 1).3®

En algunos casos se puede encontrar com-
promiso extracutdneo como dulceras orales y
compromiso ocular (conjuntivitis, epiescleritis
e iridociclitis); la afectacion articular es comun
(37-51% de los casos) y generalmente se pre-
senta como artralgias (y menos cominmente
como artritis).” La inflamacién neutrofilica
aséptica puede encontrarse también en otras
localizaciones como huesos, intestino, higado,
aorta, pulmones y musculos.”

Med Cutan Iber Lat Am 2015; 43 (3): 173-186

www.medigraphic.com/medicinacutanea



Del Rio DY et al. Dermatosis neutrofilicas

También se ha descrito el fenémeno de patergia, similar
al observado en el pioderma gangrenoso. Este se refiere al
desarrollo de nuevas lesiones tras diferentes traumatismos
u otros «disparadores», tales como dermatosis concomi-
tantes o preexistentes (hasta en el 8% de los casos).”

Adicionalmente, existen casos de neuro-Sweet donde,
sumado al compromiso cutaneo, se encuentra inflamacién
neutrofilica aséptica del sistema nervioso central (SNC).
Esta entidad fue descrita inicialmente por Hisanaga en
1999; tiene una relacién hombre:mujer de 1.3:1, y no
existe un lugar de preferencia en el SNC. En estos casos,
las secuelas neurolégicas son infrecuentes y generalmente
leves. Se presentan principalmente con cefalea, alteracion
del nivel de conciencia y fiebre entre 38 y 40 °C.2

Suy Liu, en 1986, propusieron unos criterios diagnosti-
cos mayores y menores, que luego fueron modificados en
1994 por von den Driesch, quien adicioné a los criterios
menores la velocidad de sedimentacién globular (VSG)
elevada. Para establecer el diagnéstico se requieren dos
criterios mayores y dos menores (Tabla 1).

El sindrome de Sweet ha sido asociado con enferme-
dades autoinmunes, inflamatorias, paraproteinemias,
neoplasias malignas, embarazo y consumo de algunos
medicamentos.*® Esta dermatosis puede presentarse
concomitante, después o inclusive antes del diagnéstico
de la enfermedad relacionada.’"

Dentro de las asociaciones se ha encontrado en un 10%
de los casos con desérdenes mieloproliferativos, siendo
la leucemia mielomonocitica la més frecuente. También
se ha descrito en tumores sélidos como los de testiculo,
prostata, ovario, mama, adenocarcinoma de colon y rectal,
en infecciones del tracto respiratorio o gastrointestinal
y consumo de medicamentos como la minociclina, tri-
metoprim, sulfametoxazol, nitrofurantoina y terapias con
el factor estimulador de colonias de granulocitos (G-CSF)
(Tabla 2) 461214

El 15% de los pacientes con enfermedad inflamatoria
intestinal presentan manifestaciones cutaneas, siendo las
mas comunes el eritema nudoso y el pioderma gangre-
noso. Otras patologias menos frecuentes son el eritema
multiforme, las erupciones vesiculopustulares y el sindro-
me de Sweet.*'?

La asociacion del sindrome de Sweet y la enfermedad
inflamatoria intestinal se report6 inicialmente en 1988
y hasta el afo 2008 habian sido publicados aproxima-
damente 40 casos, 15 de ellos asociados con colitis
ulcerosa.” Las lesiones cutdneas estdn asociadas con la
enfermedad activa en la mayoria de los pacientes, pero
en algunas ocasiones pueden preceder a los sintomas
intestinales iniciales.® El dolor articular esta presente en la
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mitad de los pacientes. También puede acompanarse de
mialgias o compromiso ocular.*'* Otras manifestaciones
dermatolégicas en la enfermedad inflamatoria intestinal
como el eritema nudoso y el pioderma gangrenoso se
describen en el 25% de los pacientes.®

El sindrome de Sweet es raramente diagnosticado en
nifos; en todo caso se ha descrito principalmente en su
forma «parainfecciosa». Los procesos mds relacionados
en nifos son las enfermedades del tracto respiratorio

Tabla 1. Criterios diagnésticos para el sindrome de Sweet. Se

realiza el diagnéstico con dos criterios mayores y dos menores.

Criterios mayores Criterios menores
1. Placas o nédulos eritemato-
sos dolorosos, ocasionalmente
con vesiculas o pustulas de
aparicion abrupta

1. Cuadro precedido por una
infeccion inespecifica del tracto
respiratorio o gastrointestinal o
asociado a enfermedad inflama-
toria intestinal, neoplasia o
embarazo

2. Acompanado por periodos
de malestar general y fiebre >
38°C

2. Infiltracién predominante-
mente de PMNN en la dermis
sin vasculitis leucocitoclastica

3. Alteracion en los exdmenes
paraclinicos (tres de cuatro):
VSG > 20 mm/h, proteina C

reactiva positiva*, leucocitos

> 8,000 células/L, con 70% o

mas de neutréfilos

4. Buena respuesta a los corti-
costeroides sistémicos

Modificada de: Hiari N, Borland C. J Med Case Reports. 2009; 3: 8997.
*Segtin el valor de referencia de cada laboratorio.

Tabla 2. Medicamentos asociados con el sindrome de Sweet.

Medicamentos
Abacavir Factor estimulante de colonias de
granulocitos
Acido retinoico Hidralazina
Anticonceptivos orales Imatinib
Bortezomib Minociclina
Carbamazepina Nitrofurantoina
Celecoxib Norfloxacina
Clozapina Ofloxacina
Diazepam Pegfilgrastim
Diclofenaco Propiltiouracilo
Furosemida Trimetoprim-sulfametoxazol

Modificada de: Lund JJ, Stratman EJ et al. Autoimmune Dis. 2010; 24: 1-4.
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superior, las infecciones gastrointestinales, la leucemia
mieloide aguda, la leucemia linfoblastica aguda, el sin-
drome mielodisplasico, la anemia de Fanconi, la anemia
diseritropoyética congénita, la meningitis aséptica, la
enfermedad de Beghet, la arteritis de Takayasu, el lupus
eritematoso sistémico (LES), la colitis ulcerosa, la inmu-
nodeficiencia humoral o celular, la infeccién por el virus
de inmunodeficiencia humana (VIH), las enfermedades
granulomatosas crénicas y los medicamentos como G-CSF
y &cido retinoico, por citar los principales.''®

La patogénesis del sindrome de Sweet no esta del todo
aclarada; se postula que puede representar un fenémeno
inmunolégico de hipersensibilidad dada su relacién con
infecciones, enfermedad neoplésica, afecciones auto-
inmunes sistémicas, enfermedad inflamatoria intestinal
y el predominio en mujeres. Cada dia aumenta mas la
evidencia de que se trata de una enfermedad mediada
por citocinas derivadas de las células T: existen reportes
en la literatura que han descrito niveles séricos elevados
de citocinas proinflamatorias incluyendo la IL-1, IL-3, IL-6,
IL-8, IFN-ov y del factor estimulante de colonias de granu-
locitos (G-CSF) siendo la leucocitosis, la fiebre y el dolor
candidatas para explicar la patogénesis de la enfermedad
como posibles causantes de los sintomas clinicos.™

El principal hallazgo histolégico en el sindrome de
Sweet es un denso infiltrado inflamatorio superficial y
profundo que puede comprometer el tejido celular sub-
cutaneo, constituido por abundantes polimorfonucleares
neutréfilos (PMNN) con leucocitoclasia y vasos ectésicos
y que se acompana de edema endotelial con ausencia de
vasculitis o necrosis dérmica. Un hallazgo llamativo es el
edema, que en ocasiones es marcado y produce arcadas
entre las papilas dérmicas, con formacién de vesiculas
subepidérmicas. En etapas tardias se observan linfocitos
perivasculares escasos e histiocitos que contienen en su
citoplasma fragmentos de PMNN (polvo nuclear). En ge-
neral, el estrato de Malphigi conserva su arquitectura, pero
en ocasiones se observa espongiosis con algunos PMNN
por exocitosis (Figura 1).2

El tratamiento mas utilizado son los corticosteroides
sistémicos con los cuales se tiene una rapida respuesta cli-
nica en la mayorfa de los casos; siendo el mas empleado la
prednisolona a 0.5-1 mg/kg/dia. La resolucién espontdnea
del cuadro también estd descrita aunque la regla es un
curso recurrente y persistente durante muchos meses.*¢'317

El yoduro de potasio y la colchicina han sido usados
como monoterapia o en combinacién con los corticoste-
roides con buenos resultados; ademas la indometacina,
la clofazimina, la cliclosporina y la dapsona se consideran
como medicamentos de segunda opcién.”' La doxi-
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ciclina y la pentoxifilina se han usado con resultados
variables.”

En los casos asociados con malignidad, la cura o remi-
si6n de la enfermedad de base es seguida por la desapa-
ricion de los sintomas cutdneos y los casos inducidos por
medicamentos mejoran al suspenderlo.”'

También han sido reportados como efectivos el inflixi-
mab y el tacrolimus en casos refractarios. El infliximab es
un anticuerpo monoclonal, quimérico (humano/mirido)
con alta afinidad por el factor de necrosis tumoral (TNF).
Existen algunos reportes que describen los beneficios del
infliximab en las manifestaciones extraintestinales de la
enfermedad inflamatoria intestinal.*¢71317

La azatioprina se ha utilizado como terapia de mante-
nimiento en el sindrome de Sweet o como terapia previa
en pacientes con enfermedad inflamatoria intestinal, pero
se han encontrado casos de sindrome de Sweet desenca-
denado por este medicamento, lo que sugiere que deben
realizarse mas estudios al respecto.”'®?

Figura 1. Sindrome de Sweet. Placas eritematoedematosas con pseu-
dovesiculaciény ampollas debido al intenso edema. Histologia: denso
infiltrado inflamatorio constituido por polimorfonucleares neutréfilos
(PMNN) acompafiado de edema sin vasculitis. X10. H-E Recuadro:
acercamiento del infiltrado de PMNN. X40. H-E. Fotos Seccién de
Dermatologia y Laboratorio de Dermatopatologia Universidad de
Antioquia.
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PIODERMA GANGRENOSO

El pioderma gangrenoso fue descrito por primera vez
por Brocq en 1916 con el nombre de «phagédénisme
géométriquex. Luego, en 1930, Brunsting, Goeckerman
y O’Leary acufiaron el término pioderma gangrenoso y
plantearon la teorfa que podria tener un origen infeccioso
(por estreptococos y estafilococos). En la actualidad, el
nombre se sigue utilizando a pesar de que posteriormente
se descart¢ esta teorfa.?

Es una dermatosis neutrofilica rara, no infecciosa, des-
tructiva, que afecta a la piel y ocasionalmente a la grasa
subcutanea. Esta asociada en el 50% de los casos con
una enfermedad sistémica de base como la enfermedad
inflamatoria intestinal, la artritis reumatoide, las artritis
seronegativas con paraproteinemia (20%), las enferme-
dades hematoldgicas (principalmente leucemia mieloide,
tricoleucemia, mielofibrosis y gamapatia monoclonal
15-25%), la granulomatosis de Wegener y las neoplasias
malignas. Pese a ello, en el otro 40-50% de los pacientes
no se encuentra ninguna enfermedad de base.?%

Es una enfermedad de distribucién mundial. Puede
aparecer a cualquier edad, pero el pico de incidencia
ocurre entre los 20 y 50 afos, estando las mujeres mds
afectadas que los hombres, teniendo un comportamiento
recurrente en aproximadamente el 30% de los casos la
enfermedad.?

La asociacion del pioderma gangrenoso con la colitis
ulcerativa varia del 1 al 50% en varios estudios; sin em-
bargo, ésta es una enfermedad extremadamente rara que
ocurre en menos del 1-2% de los pacientes con enferme-
dad inflamatoria intestinal, con igual porcentaje entre la
colitis ulcerativa y la enfermedad de Crohn.?>**

Las lesiones clinicamente inician con pequefas papulas,
pustulas estériles o nédulos dolorosos, con induracién eri-
tematosa circundante progresando rapidamente a Ulceras
Gnicas o miltiples, crénicas, dolorosas y recurrentes que
pueden tener en la base tejido de granulacién, necrosis
o exudado mucopurulento o hemorragico. Las lesiones
generalmente son menores de 10 cm pero pueden ser
mayores y varian en profundidad con un borde violdceo
bien definido y esporadicamente pueden estar expuestos
los tejidos o musculos subyacentes. El pioderma gangrenoso
aparece mas cominmente en las piernas con preferencias
por el area pretibial, seguido por los muslos, los gltteos, el
pecho, la cabezay el cuello. La reepitelializacién se produce
desde los margenes y las heridas curan dejando cicatrices
atréficas y cribiformes con pigmentacion (Figura 2).292324

Las localizaciones poco frecuentes del pioderma gan-
grenoso son la vulva, el pene y el escroto, asi como en las
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Figura 2. Pioderma gangrenoso. Ulcera tipica borde violaceo, con
areas cribiformes, en proceso de cicatrizacion. Tratamiento sistémico
con prednisolona. Histologia: ulceracion extensa con denso infiltrado
inflamatorio de PMNN. X10. H-E. Recuadro: evidente dafio vascular
representado en cambios vasculiticos. Fotos Seccion de Dermatologia
y Laboratorio de Dermatopatologia Universidad de Antioquia.

zonas periorificiales en los casos de enfermedad inflama-
toria intestinal resecada o los carcinomas gastrointestinales
o vesicales.?

Dentro de las manifestaciones se describen cuatro
formas clinicas principales: la ulcerativa, la pustular, la
ampollosa y las formas granulomatosas superficiales o
las vegetativas (Tabla 3).* La patergia es un fendmeno
frecuentemente asociado (25-50%).%

En los pacientes con trastornos hematoldgicos o en
los casos inducidos por farmacos, generalmente la evo-
lucion clinica se caracteriza por lesiones hemorragicas o
ampollosas, purulentas, de inicio sibito con una necrosis
rapida. Suelen producir fiebre y signos de toxicidad
acompanantes.?
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Tabla 3. Clasificacion de Powell de las presentaciones clinicas

del pioderma gangrenoso.

Variante clinica Curso tipico

Ulcerativa Ulcera de rdpida evolucién con contenido
purulento, infiltrado linfocitico distal y de
PMNN central, asociado a enfermedad infla-
matoria intestinal, gamapatias monoclonales
y artritis

Puistulas discretas (2-8 mm), subcérneas con
denso infiltrado de PMNN dérmicos, en oca-
siones autolimitadas, asociadas cominmente a
enfermedad inflamatoria intestinal

Ampolla superficial con desarrollo de tlcera
con bordes eritematosos, asociada a desérdenes
mieloproliferativos

Erosiones y tlceras superficiales, general-
mente solitarias, no asociadas a otro tipo de
enfermedades

Pustulosa

Ampollosa

Vegetativa

Modificada de: Manifestaciones cutdneas de las enfermedades gastrointestina-
les. Gastr Latinoam. 2005; 16 (1): 39-57.

En los casos asociados con enfermedades inflama-
torias, como la enfermedad inflamatoria intestinal y la
artritis, la presentacion mas caracteristica es una Ulcera
crénica de crecimiento lento con un exceso de tejido
de granulacion en su base y, a veces, signos de regresion
espontanea.’

La forma vesiculo-ampollosa, que también se conoce
como pioderma gangrenoso atipico o ampollar, ocurre
con mas frecuencia en el marco de los trastornos mielo-
proliferativos como la leucemia mieloide aguda y la mie-
lodisplasia. Las lesiones tienden a presentarse en la cara
y las extremidades superiores, sobre todo en las manos.?

El pioderma granulomatoso superficial es una variante
en la que se observa una lesion vegetante o ulcerativa
superficial y localizada que suele presentarse después de
un traumatismo, por ejemplo, una cirugia. En la histologia
se detecta una respuesta granulomatosa superficial con un
infiltrado neutrofilico menos intenso. No existe consenso
si se trata de una variante del pioderma gangrenoso o es
una afeccién bien diferenciada o relacionada con la gra-
nulomatosis de Wegener. Las lesiones tienen preferencia
por el tronco y responden a un tratamiento esteroideo con
dosis menores de las requeridas en las otras variedades de
pioderma gangrenoso.>

En los nifos, el aspecto clinico es similar al de los adul-
tos, pero las lesiones tienden a afectar en mayor medida
la cabeza y las zonas genitales y perianales.?

En algunas ocasiones se ha reportado compromiso
extracutaneo con infiltrados neutrofilicos estériles que ocu-
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rren en los huesos, los pulmones, el higado, el pancreas,
el bazo, los rifiones y el SNC. También puede aparecer
como Ulceras profundas en la cavidad oral y algunas veces
en la garganta y los pilares amigdalinos.?**

Aunque la etiologia no ha sido completamente acla-
rada, la teorfa actual mas aceptada es que el pioderma
gangrenoso es un fendmeno de base inmunoldgica.?’ Esta
relacionado con una disregulacion inmune, incluyendo
defectos en la quimiotaxis de los neutréfilos, alteracién en
la funcién de los monocitos y sobreexpresion de citocinas
como la IL-8. Muchos de estos efectos también pueden
estar mediados por el IFN-a..?

Histol6gicamente, en las lesiones iniciales aparece
una reaccién vascular neutrofilica que puede ser folicu-
locéntrica. Los infiltrados neutrofilicos se observan en
las lesiones activas, con necrosis central, ulceraciéon de
la epidermis y escaso infiltrado mononuclear mas peri-
férico, engrosamiento del endotelio capilar, hemorragia
y coagulaciéon. En la mayoria de las dlceras crénicas se
observa una inflamacion fibrosa en el borde del lecho de
la dlcera (Figura 2).**

En una serie de casos no se encontré que la histopa-
tologia aportara informacion adicional en el diagnéstico
del pioderma gangrenoso periostomal. Ademas, como el
fenémeno de patergia esta relacionado en la enferme-
dad, tedricamente, tomar una biopsia podria empeorar
la dlcera.”’

El diagnostico siempre debe ser considerado en los
casos de lesiones ulcerosas dolorosas grandes en la piel,
en las cuales no crecen microorganismos en los cultivos y
falla la respuesta a la antibioticoterapia, especialmente si
se tienen lesiones similares en otros sitios.?” El diagnéstico
se basa en la historia personal de una enfermedad de base,
la presentacion clinica tipica, la histopatologia (aunque no
es especifica) y la exclusiéon de otras enfermedades que
pueden tener una apariencia clinica similar.2%2'

El tratamiento se fundamenta en controlar la enferme-
dad de base asociada. Muchas terapias han sido utilizadas
en el control de esta entidad, algunas de ellas con resul-
tados limitados incluyendo terapias sistémicas, tpicas y
quirdrgicas, pero no existen estudios controlados, doble
ciegos y aleatorizados que definan el mejor tratamiento
para esta enfermedad.?

El manejo convencional del pioderma gangrenoso
incluye la terapia tépica en combinacién con agentes
sistémicos. El pilar del manejo es la inmunosupresion; los
corticosteroides orales son los mas usados, pero un gran
némero de otros inmunomoduladores han sido utilizados
como son la ciclosporina, la azatioprina, el metotrexate
y la ciclofosfamida. Todos estos medicamentos no son
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siempre efectivos y su uso prolongado puede asociarse
con efectos secundarios significativos.?

También se han reportado injertos de piel y la aplica-
ci6on de piel creada por bioingenierfa en casos selecciona-
dos como complemento a las terapias inmunosupresoras.?

Existe un reporte de caso en el que un paciente con
diagnéstico de pioderma gangrenoso periostomal se trat6
satisfactoriamente con dipropionato de beclometasona
en inhalador, con cuatro aplicaciones al dia ya que el tra-
tamiento con cremas o unglientos disminufa la adhesién
de la bolsa de la ostomia y las infiltraciones resultaban
incomodas, requerian un seguimiento estricto y varias
aplicaciones.?’

La terapia con oxigeno hiperbarico ha sido explorada
y reportada como exitosa en algunos pacientes que son
refractarios a otros métodos de tratamiento. El mecanismo
de accién de este tratamiento es atribuido al efecto fisico
directo e inmediato del oxigeno y de otros gases bajo
presion, sumado a sus efectos bioquimicos vy fisiolégicos.
Esta opcién puede ser usada como una terapia adyuvante
para pacientes con Ulceras isquémicas por la doble accién
terapéutica, ya que altera el ambiente hipéxico y promueve
los pasos de cicatrizacién dependientes de oxigeno. Es
conocido que las heridas que fallan en cicatrizar son tipi-
camente hipoxicas y la angiogénesis ocurre en respuesta
a las altas concentraciones de oxigeno, ademas de que la
proliferacion de fibroblastos y la sintesis de colageno son
oxigeno-dependientes. Adicionalmente, la terapia proba-
blemente estimule los factores de crecimiento necesarios
en la angiogénesis y otros mediadores implicados en el pro-
ceso de curacién de las heridas. También se ha demostrado
que tiene actividad antimicrobiana directa e indirecta, asi
como propiedades antiinflamatorias e inmunosupresoras.

La poca disponibilidad y su costo pueden limitar el uso
del oxigeno hiperbarico, pero podria ser costo-efectivo en
casos seleccionados de pacientes que requieren mltiples
tratamientos y hospitalizaciones, lo que genera efectos se-
cundarios. Aln faltan estudios controlados y un protocolo
estandarizado, pero puede ser una opcién terapéutica a
futuro.?°

La inhibicion farmacolégica del TNF-a. ha mostrado
eficacia para un amplio rango de condiciones inflamato-
rias, incluyendo la enfermedad inflamatoria intestinal, la
artritis reumatoidea y la psoriasis. En cuanto al pioderma
gangrenoso, un niimero importante de reportes de caso
han demostrado una buena respuesta terapéutica al
tratamiento con terapia biolégica anti-TNF-o. como el
infliximab, el etanercept y el adalimumab, por lo que se
utilizan en casos refractarios o asociados con enfermedad
inflamatoria intestinal.??
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También se han realizado algunos estudios evaluando
el uso de tacrolimus tépico al 0.03 y 0.1%, dos veces al
dia, en lesiones localizadas con buena respuesta logrando
la curacion de éstas entre 3 y 8 semanas de tratamiento.
Concentraciones mayores de tacrolimus a 0.3% no han
demostrado utilidad. Se requieren mayores estudios para
determinar el esquema terapéutico 6ptimo.*®

DERMATOSIS NEUTROFILICA DEL DORSO
DE LAS MANOS

La dermatosis neutrofilica del dorso de las manos es
una variante rara, pustular y localizada del sindrome de
Sweet.?” En 1995, Strutton describié seis mujeres con
placas eritematosas, pustulas y ampollas hemorragicas
limitadas al dorso de las manos, y que cumplian todos
los criterios de sindrome de Sweet excepto por el hecho
de encontrar vasculitis en la histopatologfa. El propuso el
término de «vasculitis pustular de las manos». Luego, en
el 2000, Galaria propuso el término de dermatosis neu-
trofilica dorsal de las manos al encontrar tres pacientes
con sintomas similares pero sin compromiso sistémico y
sin vasculitis.?”?®

Es probable que la patogénesis sea multifactorial; al
respecto, se han postulado diferentes teorfas dentro de
las que se incluyen procesos sépticos, reacciones de hi-
persensibilidad, alteracién de los mecanismos mediados
por leucocitos y en las citocinas.??°

Las lesiones son clinicamente similares al sindrome de
Sweet: con presentacion de placas eritematosas, dolo-
rosas, pUstulas y ampollas, aunque estan generalmente
limitadas al dorso de las manos y los dedos; tienen una
predileccién especial por la cara lateral de las manos
(entre el pulgar y el dedo indice). Estas lesiones también
pueden extenderse a otras localizaciones como los brazos,
las piernas, la espalda y la cara. Generalmente, tiene un
pequeio nimero de sintomas sistémicos; la fiebre, la leu-
cocitosis y la VSG elevada estan presentes sélo en el 33%
de los casos y la malignidad hematolégica esta asociada
en el 21% de los casos.”

Las condiciones mas cominmente relacionadas son los
des6rdenes hematolégicos (mielodisplasia, gamapatia IgA
y linfoma de células B) y los inflamatorios (colitis ulcerativa,
enfermedad de Crohn, artritis seropositivas, y sarcoidosis);
otros menos asociados son las enfermedades infecciosas
(hepatitis C, infecciones del tracto urinario), trauma y
carcinomas (mama, colon, rinén, pulmén y laringe).*

La histologia de estas lesiones muestra un edema papilar
marcado y un denso infiltrado de neutréfilos maduros
en la dermis superior. También pueden verse células
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endoteliales prominentes, los vasos sanguineos peque-
fos se encuentran dilatados y los nicleos de neutréfilos
fragmentados.*

El diagnéstico diferencial incluye la dermatitis de con-
tacto, la celulitis y el pioderma gangrenoso ampolloso.* El
tratamiento sigue siendo el mismo que para el sindrome
de Sweet. Las lesiones se resuelven rapidamente luego
del tratamiento con corticosteroides sistémicos o dap-
sona, que pueden utilizarse inclusive a bajas dosis como
mantenimiento en caso de cuadros recidivantes. Otros
tratamientos que también han sido utilizados son el yoduro
de potasio, la colchicina, la clofazimina, la azatioprina, el
danazol y la ciclosporina.?®3

HIDRADENITIS NEUTROFILICA ECRINA

La hidradenitis neutrofilica ecrina (HNE) es un desorden
inflamatorio de la piel poco frecuente. Se caracteriza por
la presencia de infiltrados asépticos de PMNN localiza-
dos alrededor de las glandulas ecrinas. Esta condicion
fue descrita en pacientes en tratamiento con diferentes
agentes quimioterapéuticos, principalmente citarabina y
antraciclinas para leucemias mieloides agudas y otras ma-
lignidades hematoldgicas (90%); sin embargo, también se
han reconocido otras asociaciones como la enfermedad de
Bechet, la infeccion por VIH, la enfermedad de Hodgkin,
los linfomas no Hodgkin, las infecciones por estafilococos
o estreptococos, el tratamiento con hemodialisis y los
tumores sélidos como el carcinoma testicular, el tumor de
Wilms, el carcinoma pulmonar, el cdncer de mamay el os-
teosarcoma.?'** Este cuadro tiene un ligero predominio en
los hombres.*' También ha sido descrito en adultos sanos.*!

La patogénesis es desconocida pero existen dos hipé-
tesis principales; la primera sustenta que puede ser conse-
cuencia de un efecto toxico directo de un medicamento
secretado en las glandulas sudoriparas ecrinas y las células
ductales. Otros investigadores han postulado que la HNE
es una reaccion de hipersensibilidad con una respuesta
inflamatoria alterada a un estimulo no especifico dentro
del espectro de las dermatosis neutrofilicas como el sin-
drome de Sweet. El hecho de que esta entidad aparezca
en pacientes sin tratamientos previos y en pacientes que
reciben factores estimulantes de colonias de granulocitos
apoya esta hipétesis.*'-333>

En nifos sanos, la HNE ha sido reportada como una
forma de «hidradenitis palmoplantar idiopatica». Esta se
caracteriza por nédulos eritematosos, mdltiples y dolorosos
de las plantas y, en algunos casos, en las palmas de jovenes
sanos. Se cree que puede ser originada por el trauma y/o
la temperatura elevada, lo que lleva a una ruptura de las
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glandulas ecrinas palmoplantares. La liberacion de secre-
ciones glandulares puede inducir reacciones inflamatorias
capaces de atraer neutrdfilos."?’

Clinicamente se presentan como maculas, placas, o
papulas eritematosas, edematosas, dolorosas de tamario
variable que comprometen el tronco o las extremidades
y que desaparecen espontdneamente de 1 a 3 semanas;
pueden ser Gnicas o multiples, agrupadas o diseminadas.
Pueden tener una disposicién proximal, comprometiendo
el tronco, las extremidades superiores y la cara, particular-
mente la region periorbitaria, aunque también se pueden
desarrollar en una disposicion distal, afectando sélo las
extremidades. Las lesiones generalmente son eritematosas,
pero también se han reportado lesiones pigmentadas o
purpricas (Figura 3). En algunas ocasiones, también puede
observarse el fendmeno de patergia. Con frecuencia se
presenta la fiebre de manera concomitante a las lesiones
cutaneas, aunque es dificil definir una verdadera asocia-
cion entre esta entidad y la fiebre, ya que la mayoria de
los casos aparecen durante el periodo de neutropenia.?*3*

El diagnéstico siempre requiere de biopsia de piel
para confirmarlo, en ella se puede observar un infiltrado
inflamatorio neutrofilico con leucocitoclasia predomi-
nantemente alrededor de los ovillos secretorios de las
glandulas ecrinas y ocasionalmente se asocia con necrosis
o vacuolizacién de las células del epitelio secretorio. Los
neutréfilos también pueden encontrarse dentro de la
luz ductal, algunas veces con formacion de abscesos.'*
Otros hallazgos observados son un edema dérmico difuso,
algunas veces con hemorragia, un infiltrado difuso o peri-
vascular de linfocitos, neutréfilos, macréfagos y eosindfilos
y acumulacién de neutréfilos en la unién entre la dermis
y el paniculo adiposo (Figura 3).*

El tratamiento recomendado son los corticosteroides
topicos, aunque frecuentemente esta entidad tiene una
resolucién espontdnea en pocos dias a semanas.'*2* Los
antiinflamatorios no esteroideos (AINES) y la dapsona
también pueden ser efectivos en algunos casos. Existe
evidencia de que la profilaxis con dapsona puede prevenir
las recaidas en futuros ciclos de quimioterapia.**3

DERMATOSIS PUSTULAR SUBCORNEA
0 ENFERMEDAD DE SNEDDON-WILKINSON

La dermatosis pustular subcérnea (DPS) fue descrita ini-
cialmente por Sneddon y Wilkinson en 1956. Se trata de
una dermatosis cronica rara, con una erupcién recurrente
y simétrica de pUstulas estériles, la cual afecta las areas
intertriginosas como axilas, pliegues inguinales y pliegues
submamarios, aunque también puede comprometer los
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sitios flexurales del tronco y las extremidades. Esta ocurre
tipicamente en mujeres de mediana edad.?**

Esta entidad se asocia frecuentemente con gamapatias
monoclonales tipo IgA o 1gG, mieloma mudltiple y otros
desérdenes linfoproliferativos. Adicionalmente, ha sido
asociada con infeccién respiratoria por Mycoplasma
pneumoniae, artritis reumatoide, enfermedad tiroidea,
enfermedad inflamatoria intestinal, pioderma gangrenoso,
desérdenes autoinmunes como lupus sistémico y sindrome
de Sjogren, esclerosis miltiple y sindrome SAPHO (sino-
vitis, acné, pustulosis, hiperostosis y osteitis).>*384% Existen
otros reportes anecdéticos relacionandos esta enfermedad
con leucemia linfocitica crénica, timoma mestastésico y
carcinoma epidermoide de pulmén.®

Figura 3. Hidradenitis ecrina neutrofilica. Placa eritematoedematosa
en una paciente en tratamiento con quimioterapia. Histologia: ovillos
sudoriparos ecrinos con infiltrado inflamatorio de predominio de PMNN
que penetran el epitelio y ocupan la luz formando microabscesos. X
10. H-E. Recuadro: ovillo a mayor aumento. X 40. H-E. Fotos Seccion
de Dermatologia y Laboratorio de Dermatopatologia Universidad de
Antioquia.
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La fisiopatologia de la DPS es desconocida. Inicialmente,
algunos autores evaluaron la presencia de autoanticuerpos
antidesmogleinas 1y 3 pero obtuvieron resultados negati-
vos. Existen reportes que han descrito un subgrupo de DPS
con presencia de autoanticuerpos anti-IgA; sin embargo,
otros estudios de inmunotransferencia han documentado
una autorreactividad contra la desmocolina 1y depdsitos
intracelulares de IgA detectados por inmunofluorescencia
directa (IFD). Algunos expertos también han considerado
este subgrupo como una variante rara de pénfigo.>”

Las lesiones primarias son pustulas flacidas que apa-
recen sobre la piel normal o levemente eritematosa. Las
lesiones individuales confluyen para formar patrones
anulares, circinados o serpiginosos y tienden a distribuirse
de manera simétrica. Posteriormente, las pastulas super-
ficiales y flacidas se rompen y forman una ulceracion
superficial, costras y pigmentacion leve.3

En la histologia, la figura caracteristica es la acumulacién
subcérnea de PMNN conformando una pdstula, cuyo te-
cho es la capa cornea y el piso la capa granular. El estrato
de Malphigi presenta una minima distorsién representada
en esporadicas células acantoliticas y exocitosis de PMNN
con pequenos focos espongidticos. En las etapas iniciales,
el corién cutaneo contiene escasos PMNN y mas tardia-
mente el infiltrado es mixto, de predominio perivascular
superficial >

El tratamiento de eleccién es la dapsona de 50 a 200
mg/dia; la resolucion de las lesiones ocurre en aproxima-
damente cuatro semanas, ademas de que se requieren
cursos largos de tratamiento para mantener la remisién
en la mayoria de los pacientes, y en ocasiones la toxicidad
como la metahemoglobinemia y la anemia hemolitica
pueden ser factores limitantes para esta terapia.>*3¢4 La
sulfapiridina y la sufametoxipiridina son opciones alter-
nativas pero generalmente son menos efectivas, y por lo
tanto, son menos empleadas.3**

Los corticosteroides sistémicos han sido usados como
tratamiento de eleccién, aunque como monoterapia son
menos efectivos que la dapsona, y cuando la dermatosis
pustular subcdrnea estd asociada con otras entidades como
el pioderma gangrenoso, el mieloma mdltiple o el LES, se
usan en combinacion con la dapsona.3¢383

Algunos reportes describen la efectividad de los re-
tinoides como el etretinato, el acitretin, la isotretinoina
y el acido retinoico, usados como monoterapia o en
combinacién con dapsona o fototerapia PUVA, lo cual
induce rapidas remisiones pero recaidas frecuentes.%
Se han reportado pocos casos de tratamiento exitoso con
infliximab y etanercept, algunos con mejoria rapida pero
con recaidas posteriores.***%3? Anecdéticamente, se ha
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descrito el uso de tetraciclina, minociclina, ketoconazol,
ciclosporina, metotrexate, vitamina E y colchicina, con
resultados variables.** Los esteroides tépicos de alta po-
tencia se han usado en combinacién con la dapsona en
casos de lesiones localizadas.?®

DERMATITIS NEUTROFILICA REUMATOIDE

La dermatitis neutrofilica reumatoide (DNR) fue descrita
inicialmente por Ackerman, y posteriormente Sangueza
et al. la incluyen bajo el espectro clinico e histolégico de
las dermatitis neutrofilicas granulomatosas con empalizada
periférica. Esta se presenta mas frecuentemente en mujeres
de edad media. Es importante tener en cuenta que los
pacientes con DNR son mas propensos a tener una artritis
reumatoidea mas severa e incapacitante.'

Las manifestaciones clinicas estan representadas por
papulas eritematosas simétricas, placas, nédulos, habo-
nes, Ulceras y raramente vesiculas o ulceraciones en las
zonas extensoras de las articulaciones, con predileccion
por el dorso de las manos y los brazos, los hombros, el
cuello y el tronco de los pacientes, con enfermedades
reumatoldgicas tanto seropositivas como seronegativas,
en especial, la reumatoidea severa y titulos altos de factor
reumatoideo.’ 44

Aunque la patogénesis de la DNR es desconocida, ésta
comparte muchas caracteristicas clinicas e histopatologicas
con las lesiones vasculares neutrofilicas. La activacion de
complejos inmunes, la adhesién y la migracion celular y
la liberacién de citocinas quimiotacticas como las IL-6 y
8 han sido implicadas como posibles mecanismos pato-
génicos en la DNR.#¢

A la histologia, en fase precoz, se observa un denso
infiltrado inflamatorio constituido por PMNN en toda la
dermis de predominio en el tercio superior, mezclados
con plasmocitos, eosindfilos y linfocitos perivasculares.
El infiltrado en ocasiones compromete el tejido celular
subcutaneo. La leucocitoclasia puede ser llamativa pero
no se aprecia vasculitis. En ocasiones, los PMNN se ubi-
can en la porcién papilar, formando grandes aciimulos
simulando una dermatitis herpetiforme o un sindrome
de Sweet. Aunque en general el estrato de Malphigi es
normal, se puede observar hiperqueratosis con pestanas
de paraqueratosis, exocitosis de PMNN asociados con
espongiosis y formacion de vesiculas intraepidérmicas o
ulceracion focal con costra. En las fases tardias, se apre-
cian restos de neutrdfilos (polvo nuclear) mezclados con
linfocitos y macrofagos.’#1-444¢

Lowe et al., en 1992, reportaron el primer caso de
dermatosis neutrofilica reumatoide ampollosa. Desde
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entonces se han reportado tres casos mas. Esta variedad
afecta principalmente las extremidades inferiores. Las am-
pollas son tensas y pueden ser dispersas o agrupadas.**

El diagnéstico diferencial, clinica e histolégicamente
debe hacerse con las otras dermatosis neutrofilicas como
el sindrome de Sweet, el eritema elevatum diutinum, la
vasculitis urticarial, la enfermedad de Beghet, el pioderma
gangrenoso y el sindrome dermatitis artritis asociado al
intestino.*'4¢

La resolucion de las lesiones ocurre tras la mejoria del
la artritis reumatoidea, pero las lesiones tienden a recurrir
con la exacerbacioén de la artritis. Estas lesiones usualmente
curan sin cicatrices, dejando alguna hiperpigmentacion
postinflamatoria temporal.*® El tratamiento efectivo de esta
entidad incluye los esteroides orales o la dapsona.*! 24/
También se han utilizado la hidroxicloroquina, la ciclofos-
famida y los esteroides t6picos.*®

SINDROME DE DERMATOSIS-ARTRITIS ASOCIADO
AL INTESTINO

El sindrome dermatosis-artritis asociado al intestino o
sindrome BADAS es una entidad que se caracteriza por
diarrea, malaabsorcion, artritis y lesiones cutdneas, como
complicacion de cirugia de derivacion intestinal en pa-
cientes que desarrollan asas intestinales ciegas después
del procedimiento quirtrgico o que presentan trastornos
gastrointestinales como enfermedad inflamatoria intestinal,
diverticulitis, enfermedad ulcerosa péptica o derivacion
biliopancreatica, entre otros.>#4

La alta incidencia de obesidad y la evidencia de la
reduccién de la mortalidad y la morbilidad con la cirugia
de bandas géstricas han resultado en un incremento en el
nimero de estos procedimientos y sus complicaciones.?#
Durante las décadas de 1960y 1970 se realizaban cirugias
de derivacion yeyunoileal para el tratamiento de la obe-
sidad moérbida; el 20% de estos pacientes desarrollaron
un trastorno que al principio se denominé sindrome de
derivacion intestinal. Posteriormente, el término sindrome
del bypass intestinal fue inicialmente acufiado por Dicken
y Seehafer en 1979, quienes postularon que la patogéne-
sis de esta entidad estaba basada en el sobrecrecimiento
bacteriano. Durante 1980 se describié un sindrome similar
en los casos de enfermedad inflamatoria intestinal o de
asas intestinales ciegas después de cirugfa, por lo cual
se le cambi6 el nombre a sindrome de dermatitis-artritis
asociado al intestino.?4%4

En este sindrome suele observarse un sobrecrecimien-
to bacteriano en una de las «asas intestinales ciegas».
Los antigenos bacterianos se liberan a la circulacién con
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formacién de complejos inmunitarios que se depositan
en la piel y la sinovia. La activacién de la via alternativa
del complemento también puede tener alguna funcién.
Se han identificado anticuerpos frente a Escherichia coli,
Bacteroides fragilis y ciertas especies de estreptococos. Esta
teorfa esta apoyada por la desapariciéon de enfermedad
con el tratamiento antibiético o cirugia.?#¢-°

Este sindrome se caracteriza por sintomas constitucio-
nales, lesiones cutdneas y una serie de complicaciones
graves. Puede aparecer entre 1y 6 afos después de la
cirugfa intestinal y afecta un poco mas a mujeres que a
hombres. Los sintomas constitucionales pueden preceder a
la erupcién cutdnea, como son fiebre, escalofrios, malestar
general, artralgias y mialgias.>*%4?

Tipicamente, las lesiones cutdneas estan precedidas de
12 a 36 horas por sintomas similares a los de un resfriado
comdn. Las lesiones caracteristicas son méculas eritema-
tosas redondas u ovaladas de 3 a 10 mm, que progresan
a papulas y vesiculopustulas purpdricas en 48 horas y
que duran entre 2 y 4 semanas; también pueden tener
recurrencias en intervalos de 4-6 semanas.*®*" Las lesiones
pueden ser escasas o mdltiples y son mas frecuentes en
las zonas proximales de las extremidades y el tronco. En
ocasiones, se aprecian nédulos subcutaneos eritematosos,
dolorosos y recurrentes, que posiblemente se deben a una
paniculitis nodular no supurativa que cuando desaparecen
dejan una cicatriz deprimida. En la histologia presentan
una paniculitis nodular sin vasculitis, no supurativa con
un infiltrado lobular de PMNN con cierta necrosis y pos-
terior fibrosis.>*® Este sindrome puede ser autolimitado
o recurrente con artralgias persistentes.*” Los cambios
radiolégicos son poco llamativos y el factor reumatoide,
los anticuerpos antinucleares, las inmunoglobulinas séri-
cas y el acido drico se encuentran dentro de los limites
normales.*?

Entre los hallazgos extracutaneos mas frecuentes estan
la tenosinovitis y la poliartritis no destructiva, las mialgias
y la fiebre. Los pacientes generalmente presentan poliar-
tritis simétrica, migratoria, no deformante que afecta las
articulaciones pequenas. Las complicaciones sistémicas
asociadas son: desequilibrios hidroelectroliticos por la
diarrea persistente, disfuncion e insuficiencia hepdticas,
litiasis renal por cristales de oxalato de calcio, litiasis biliar,
déficit de zinc y de vitamina A, beriberi, hiperuricemia y
trastornos emocionales.?#44

A la histologfa, en las fases tempranas existe congestion
de las vénulas dérmicas con PMNN con un infiltrado de
PMNN y linfocitos perivasculares. En su evolucion, semeja
un sindrome de Sweet por el aumento del edema en la
dermis papilar con formacién de vesiculas con abundantes
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PMNN formando francas pustulas. Aunque existe leucoci-
toclasia variable, no se observan signos de vasculitis pero
si de endotelitis, y en algunos casos, fibrina alrededor de
los vasos. En la fase tardia se aprecia un infiltrado mixto
con linfocitos, eosinéfilos y macréfagos con restos nuclea-
res. El infiltrado puede comprometer los septos adiposos
semejando un eritema nodoso.*’

El tratamiento se basa en la intervencién quirdrgica para
revisar la derivacién intestinal o resecar el asa ciega, lo que
resulta curativo. El tratamiento con prednisona oral puede
producir una mejoria sintomatica de las manifestaciones
cutaneas y reumatolégicas pero no es curativo. No se reco-
mienda la administracién de esteroides sistémicos a largo
plazo. Entre los antibiéticos que han demostrado utilidad
estan la tetraciclina (1-2 g/dia), la minociclina (100-400
mg/dia), la eritromicina (0.5-2 g/dia), la clindamicina
(600 mg/dia), el trimetoprim-sulfametoxazol (160/800 mg
cada/12 horas) y el metronidazol (0.5-2 g/dia).>*

DERMATOSIS NEUTROFILICA CRONICA ATIPICA
CON LIPODISTROFIA Y TEMPERATURA ELEVADA

La dermatosis neutrofilica crénica atipica con lipodistrofia
y temperatura elevada o sindrome CANDLE es una entidad
descrita recientemente por Torrelo et al. como una nueva
condicién autoinflamatoria.”" Este desorden se caracteriza
por su aparicién a temprana edad, con fiebre recurrente
y desarrollo tardio de lesiones cutdneas consistentes en
placas purpricas anulares de aparicion periédica, edema
violaceo en los parpados, pérdida de talla y peso, lipodis-
trofia progresiva, hepatomegalia y artralgias sin artritis. Este
cuadro ha sido descrito en cinco pacientes, de los cuales
dos eran hermanos, lo que sugiere una etiologfa genética
con una posible herencia autosémica recesiva.”':*>

También presentan algunas alteraciones sistémicas
como anemia hipocrémica, aumento de los reactantes
de fase aguda y aumento de las enzimas hepaticas.”’*
Adicionalmente se ha reportado hipertricosis en la frente,
aumento del espacio entre los pezones y alopecia areata;
esta Gltima podria ser parte del sindrome, pero es dificil
determinarlo por el escaso niimero de casos reportado
en la literatura.*?

En la histologia se observa un denso infiltrado inters-
ticial y perivascular que compromete la dermis papilar y
reticular y que se extiende en menor medida a la grasa
subcutanea vy los septos. Este infiltrado estd compuesto
principalmente por células mononucleares atipicas del
linaje mieloide que muestran algunas mitosis. En algunos
casos pueden observarse células mieloides entremezcladas
con PMNN y un nimero variable de eosindfilos y linfo-
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citos.”’ Se requieren estudios futuros para tener un mejor
entendimiento de los mecanismos inmunopatogénicos de
esta entidad y poder establecer la terapia méas efectiva en
estos pacientes.’!

CONCLUSION

Las dermatosis neutrofilicas constituyen un gran grupo
de trastornos con compromiso cutaneo. Es importante
reconocerlas por su asociacion con enfermedades sisté-
micas de diverso origen, siendo las mas representativas

EDUCACION MEDICA CONTINUADA

las malignidades hematolégicas y las enfermedades
gastrointestinales. El avance en la comprensién de sus
mecanismos fisiopatolégicos podria en el futuro permitir
una mejor aproximacion terapéutica. A la fecha, la mayoria
de los tratamientos se basan en el uso de corticosteroides
sistémicos, siendo alternativas de especial interés el uso
de terapia biolégica anti-TNF-a en casos seleccionados.
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CUESTIONARIO DE AUTOEVALUACION

Respecto al sindrome de Sweet, sefale la opcion

incorrecta:

a) Las lesiones clinicamente pueden presentar vesi-
culas o pustulas

b) No presenta fenémeno de patergia

c) Puede acompanarse de afectacién articular, oral y
ocular

d) Se asocia con enfermedades autoinmunes, malig-
nidades y embarazo

¢Cudl es la principal condicion de base asociada al
pioderma gangrenoso?

a) Leucemia mieloide aguda

b) Tumores malignos sélidos

c) Medicamentos
d) Enfermedad inflamatoria intestinal

Respecto a las dermatosis neutrofilicas sefale la opcién

correcta:

a) Siempre aparecen luego del diagnéstico de la en-
fermedad subyacente

b) Las dlceras del pioderma gangrenoso deben des-
bridarse para facilitar su cicatrizacion.

c) El tratamiento de eleccién comprende el con-
trol de la enfermad de base y los esteroides
sistémicos

d) Son enfermedades que s6lo presentan compromiso
cutaneo
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10.

¢Cual de las siguientes no es una forma clinica del
pioderma gangrenoso?

a) Ulcerativa

b) Pustular

c) Ampollosa

d) En placas

Sefiale la opcién que no es un criterio diagndstico en
el sindrome de Sweet:

a) Placas o n6dulos eritematosos dolorosos

b) Periodos de malestar general y fiebre > 38 °C

c) Fendmeno de patergia

d) Buena respuesta a los corticosteroides sistémicos

¢Cual de las siguientes afirmaciones es falsa respecto

al diagnéstico del pioderma gangrenoso?

a) Los hallazgos histopatolégicos son tipicos y conclu-
yentes

b) Es importante tener en cuenta la historia personal
de una enfermedad de base

c) Una presentacion clinica tipica (tlceras de dificil
cicatrizacion)

d) Exclusién de otras enfermedades que puedan tener
una apariencia clinica similar

Sefale la principal asociacién de la hidradenitis ecrina
neutrofilica:

a) Infeccién por VIH

b) Tratamiento con agentes quimioterapéuticos.

c) Enfermedad de Bechet

d) Tumores sélidos

¢Cual de las dermatosis neutrofilicas afecta principal-
mente dreas intertriginosas?

a) Hidradenitis ecrina neutrofilica

b) Sindrome de Sweet

¢) Dermatitis neutrofilica reumatoide

d) Enfermedad de Sneddon-Wilkinson

Sefiale la principal asociacién con la enfermedad de
Sneddon-Wilkinson:

a) Desordenes linfoproliferativos

b) Enfermedades infecciosas

¢) Desérdenes autoinmunes

d) Tumores sélidos

¢Cuél es el tratamiento de eleccién para la enfermedad
de Sneddon-Wilkinson?

a) Inflixima

b) Dapsona

11.

12.

13.

14.

15.

16.
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c) Esteroides sistémicos
d) Retinoides orales

Respecto a la dermatitis neutrofilica reumatoide senale

la opcién incorrecta:

a) Se encuentra dentro del espectro de las dermatitis
neutrofilicas granulomatosas con empalizada peri-
férica

b) Se presenta principalmente en las zonas extensoras
de las articulaciones

¢) Es mas frecuente en hombres de edad avanzada.

d) Las lesiones cutaneas mejoran con la mejoria de la
artritis

¢Cual de los siguientes hallazgos no es caracteristico

del sindrome dermatosis-artritis asociado al intestino?

a) Diarrea y malabsorcién

b) Elevacién del factor reumatoideo y los ANAS (an-
ticuerpos antinucleares)

c) Malestar general, mialgias y artralgias

d) Maculas eritematosas que progresan a papulas y
vesiculopustulas purpuricas

¢Cuél de las siguientes enfermedades no se relacio-
na frecuentemente con enfermedades hematolégi-
cas?

a) Sindrome de Sweet

b) Pioderma gangrenoso

c) Dermatosis neutrofilica del dorso de las manos

d) Dermatitis neutrofilica reumatoide

Senale el principal hallazgo histoldgico en el sindrome

de Sweet:

a) Espongiosis marcada

b) Denso infiltrado inflamatorio superficial y profundo
de polimorfo nucleares neutréfilos (PMNN)

c) Edema papilar ocasional

d) Abundantes linfocitos perivasculares

¢Cual de las siguientes es la ubicacién anatémica mas
frecuente en el pioderma gangrenoso?

a) Cuello

b) Areas pretibiales

c) Pecho

d) Muslos

¢En cual enfermedad se presenta en mayor porcentaje
el fenémeno de patergia?

a) Hidradenitis ecrina neutrofilica

b) Sindrome de Sweet
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17.

18.

¢) Enfermedad de Sneddon-Wilkinson
d) Pioderma gangrenoso

Senale la afirmacion correcta respecto al pioderma

gangrenoso:

a) Puede afectar la cavidad oral y la garganta

b) La presentacién clinica en los nifios es diferente a
la de los adultos

c) Es fundamental el cubrimiento de las Glceras con
injertos de piel

d) Los agentes bioldgicos son tratamientos de primera
linea

¢Cudl de las siguientes enfermedades es considerada
como una variante del sindrome de Sweet?
a) Pioderma gangrenoso
b) Enfermedad de Sneddon-Wilkinson

) Dermatosis neutrofilica del dorso de las manos
Dermatitis neutrofilica reumatoide

c
d)

19.

20.
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¢Cual de los siguientes hallazgos no se observa en el

sindrome de Sweet?

a) Papulas, nédulos o placas dérmicas, eritematosas
o violaceas

b) Aspecto de pseudovesiculacién o psedopustu-
las

¢) Ulceras de bordes violaceos bien definidos

d) Leucocitosis, neutrofilia y fiebre

Senale la opcidn incorrecta respecto a la hidradenitis

ecrina neutrofilica:

a) Las lesiones pueden desparecer espontaneamente
en 1 a3 semanas

b) En la cara, las lesiones se manifiestan particular-
mente en la region periorbitaria

c) En algunas ocasiones puede presentar fenémeno
de patergia

d) El diagnéstico puede confirmarse sin biopsia de
piel

Las respuestas de este cuestionario apareceran en esta pagina en el nimero 1 de 2016.
Respuestas del cuestionario del niimero 2 de 2015: 1d, 2b, 3d, 4b, 53, 6c, 7d, 8a, 9d, 10d, 11¢, 12d, 13c, 14a, 15b, 16a,
17a, 18a, 19d, 20d.
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