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I pioderma gangrenoso pertenece a una parte del espectro de las dermatosis neutrofilicas cuyo diagnosti-

co clinico e histopatoldgico constituye un reto. Afecta mas a los adultos que a la poblacion pediatrica, y

clinicamente se manifiesta como una o varias Ulceras con bordes eritemato-violaceos con fondo necrdtico
y sucio, por lo general con cultivos negativos o inespecificos, 1o cual, en nifios, puede acompafarse de sintomas
constitucionales, como pérdida de peso, anemiay fiebre.

En los nifios suele afectar nalgas y extremidades inferiores, y las asociaciones mas frecuentes son enfermedades
inflamatorias intestinales, artritis y malignidades hematoldgicas.

No existe un tratamiento especifico para esta condicion, sino que, al igual que en los adultos, depende de la
enfermedad subyacente. Lo mas utilizado para esta enfermedad en nifios 0 adultos atn son los esteroides tdpicos
y sistémicos.
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Abstract

yoderma gangrenosum belongs to the neutrophilic disease spectrum, which clinical and histologically
constituted a diagnosis challenge. Adults are affected more than pediatric population.

Clinically is characterized by ulceration with a violaceous border and necrotic fund, with negative or unspeci-
fic results in bacterial cultures. Pediatric patients can present weight lost, anemia, and fever.

In children buttocks and lower extremities are more frequently affected —associations with inflammatory
bowel disease, arthritis, and hematologic malignancies have been established.

No specific therapy is uniformly effective. In patients with an associated underlying disease, the effective the-
rapy of the related condition may be associated with a control of the cutaneous process as well. The treatments
most frequently used are systemic and topical steroids.

KeyWOde: PYODERMA GANGRENOSUM IN CHILDREN, INFLAMMATORY BOWEL DISEASE
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Introduccién

El pioderma gangrenoso (PG) es una enfermedad ulcerosa

poco frecuente; en ocasiones se clasifica dentro del espectro
............................................................................... . de las dermatosis neutrofilicas, pues histolégicamente exhi-
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primera vez como “fagedenismo geométrico”, e incluy6 a
14 pacientes con “tumefaccién de tegumentos en el borde,
areola roja periférica y cresta culminante lineal”, dentro de
la cual se encontraba una dlcera cortada con bordes bien
definidos y presentaba una histologia saturada de neutréfi-
los, pero con cultivos bacterianos inespecificos. En 1930,
Brusting y colaboradores acufiaron el término pioderma, y
sospecharon una probable asociacién con infeccién por
estreptococo, la cual mas adelante se descarté. Aunque tam-
bién se conocen las infiltraciones neutrofilicas extracuta-
neas a pulmoén, rinén, corazén e higado, todavia, en los
albores de este siglo XXI, no se tiene clara la etiopatogenia
de la enfermedad. Lo que si es un hecho es que su natura-
leza no es bacteriana, y tampoco se clasifica como vasculitis.

Se le considera una dermatosis neutrofilica que afecta
sobre todo a la poblacién adulta; es decir, su presentacién
en la poblacién pedidtrica es muy rara. Sin embargo, en este
grupo de edad tiene caracteristicas clinicas bien definidas y
un mejor pronéstico que en el adulto.?

Epidemiologia

El PG predomina en adultos entre la tercera y quinta déca-
das de vida, y s6lo 49 de los casos se ha reportado en pobla-
cién pedidtrica, con uno solo que inici6 a las seis semanas
de vida>* Segin Powell y colaboradores, a partir de una

Fotografia 1. Paciente masculino de 7
anos de edad con pioderma gangrenoso
clésico idiopdtico.
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revisién bibliogréfica, sélo se documentaron 12 casos de PG
en nifios menores de un afo de edad.’ Es mds frecuente en
mujeres, con una relacion 2-3:1 respecto de varones, y no se
han encontrado factores raciales relacionados.

Etiopatogenia
Sibien existen varias teorias, la etiopatogenia del PG no estd
bien definida.

La teoria més aceptada es la autoinmune, segtin la cual
se manifiestan anomalias intrinsecas y extrinsecas en los
neutréfilos, con disfuncién de la inmunidad celular y la
humoral.

Cuadro clinico y clasificacién morfolégica

Clasica

Se presenta como una ulcera de fondo sucio con un borde
bien definido, por lo general violdceo o azuloso. La piel cir-
cundante estd eritematosa e indurada. La dlcera suele
comenzar como una papula o pustula, que llega a formar un
drea central de necrosis. La topografia mds frecuente son las
piernas (fotografia 1).

En ocasiones, los pacientes presentan fiebre, malestar
general, artralgias y mialgias. Las lesiones son dolorosas, y
al resolver dejan cicatrices de aspecto fenestrado y atréficas
(fotografia 2). Esta forma es la mds frecuente en la poblacién
pedidtrica, la cual afecta mds las extremidades inferiores,
igual que en los adultos; sin embargo, en nifios existen otros
sitios topogréficos caracteristicos: glateos, regién perineal o
perianal y cara. Las tlceras pueden ser dnicas o multiples. y
exhiben patergia (hipersensibilidad cutdnea caracterizada
por aparicién de lesiones en sitio de trauma minimo); esto

ocurre de 25% a 50% de los casos.®

Fotografia 2. Paciente femenino de 5 afios de edad con
pioderma gangrenoso.
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Periostomal

Es poco frecuente. Por lo general afecta a pacientes a quie-
nes se les realizé ileostomia o colostomia; son lesiones dolo-
rosas y tardias: aparecen hasta ocho meses después de la
cirugia e interfieren con la bolsa estomal que se encuentra
en la piel abdominal. Comprende mds o menos 15% de
casos de PG en adultos.’

Pustulosa

Es una variedad superficial rara de la enfermedad. Puede
decirse que es una forma abortiva de pioderma gangrenoso,
en donde las puastulas no suelen llegar a formar una dlcera.
Afecta el tronco y raices de extremidades.

Ampollosa o atipica

Se desarrollan lesiones ampollosas y sintomas constitu-
cionales, como fiebre, astenia y adinamia. Suele afectar las
extremidades inferiores y se le asocia a trastornos hemato-
légicos malignos, como metaplasia mieloide y leucemia
mieloide aguda.

Vegetante

Por lo comun, afecta la mucosa oral; se le considera una
manifestacién extraintestinal poco frecuente de una afec-
cién inflamatoria intestinal. Pueden ser multiples y dejar la
mucosa friable. Aun asi, el pronéstico es bueno en adultos.

Granulomatosa superficial
Wilson-Jones y Winkelman describieron el pioderma gra-
nulomatoso superficial en 1988 en una serie de 25 casos. Se
le considera una forma benigna de PG, en la cual los bor-
des de las ulceras son mds palidos, crecen de forma mds
lenta que el pioderma gangrenoso cldsico y responde mejor
a tratamientos conservadores. Ocurre sobre todo en adul-
tos, con una predileccién por el tronco, en particular la cara
posterior del térax, aunque también se presenta en las
extremidades. Histolégicamente hay hallazgos superpues-
tos; sin embargo, la presencia de granulomas absecificantes
de localizacién superficial, con disposicién en tres capas,
puede ser un marcador dermatopatolégico para esta varian-
te de PG. Estos hallazgos se observan en algunas enferme-
dades infecciosas (micosis o micobacteriosis atipicas), que
deben descartarse. Por lo general, el pioderma granuloma-
toso superficial no se asocia a enfermedades sistémicas. No
obstante, se han descrito casos con enfermedades concomi-
tantes, como artritis reumatoide, leucemia linfatica crénica,
paraproteinemia IgA, acné quistico y sarcoidosis pulmonar.

Maligna

Las lesiones predominan sobre la cabeza y cuello, no hay
enfermedades sistémicas asociadas ni bordes cortados a pico
o eritema periférico. El pioderma maligno recibe este nom-
bre por el cardcter agresivo de la ulceracién; afecta frecuen-
temente durante la infancia y algunos autores sugieren que
se trata de una variante de granulomatosis de Wegener.29

Otras clasificaciones del pioderma se ajustan a la topografia
y al grupo de edad que afectan, como las siguientes:

Genital

Afecta el pene y la vulva. La ulceracién es tipica de PG ex-
cepto por su localizacién. Cuando hay lesiones genitales se
debe descartar enfermedad de Behcet; clinicamente, en
esta ultima lo que se presentan son lesiones herpetifor-
mes y aftosas, a diferencia de PG, en cuyo caso son francas
ulceraciones.

Oral

También se le denomina pioestomatitis vegetante, y se le
considera enfermedad crénica. Presenta erosiones vegetati-
vas que se desarrollan sobre las membranas mucosas, mds
notablemente en la boca. El diagnéstico diferencial incluye
la enfermedad de Bechet.

Pioderma gangrenoso en nifios
El PG en infantes y nifios es raro: s6lo de 3% a 4% de todos
los casos estd en este grupo.

Esta forma no es una variante en si, pues su apariencia
clinica y localizacién se parecen a las lesiones cldsicas en
adultos. Sin embargo, los pacientes pedidtricos tienden a
manifestar compromiso facial, perianal y genital, y se afec-
tan con frecuencia, igual que en los adultos, las extremida-
des inferiores (fotografias 3y 4). En el caso de la enferme-
dad inflamatoria intestinal que afecta durante la infancia y
la adolescencia, s6lo una cuarta parte de los pacientes la
presenta antes de los 20 afios de edad, y el pioderma, en un
porcentaje muy bajo: apenas de 1% a 29%.

En hospitales pediatricos, clinicamente destacan las
manifestaciones gastrointestinales y artritis que se describen
como graves, pero predominan los sintomas constituciona-
les, como crecimiento con retraso, fiebre de origen indeter-
minado, anemia y pérdida de peso; algunos autores relacio-
nan el pioderma con la actividad de la colitis, pero estas
tlceras pueden persistir sin sintomatologia intestinal.”



En miés de la mitad de los casos, el pioderma gangre-
noso en los nifios se encuentra en pacientes sanos vy, a dife-
rencia de los adultos, su pronéstico es favorable.

Histopatologia

Las caracteristicas histolégicas no se modifican en la enfer-
medad del adulto y del nifo; ademds, como no es patogno-
ménica, se decidié dividirla en hallazgos de lesiones tem-
pranas y tardias:

La histologia en lesiones tempranas muestra un infil-
trado perivascular de linfocitos e inflamacién de las células
endoteliales, con densa infiltracién de neutréfilos en der-
mis, los cuales pueden invadir la epidermis. No hay verda-
dera vasculitis (fotografias 5y 6).

Las fases tardias muestran granulomas de histiocitos
neutréfilos y células gigantes; cuando hay ampollas, suelen
ser intraepidérmicas.™"?

i Fotografia 3. Topograffa frecuente de pioderma gangrenoso
: infantil.
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Fotografia 5. Microfotografia de un infiltrado denso de
i neutrofilos.




Enfermedades asociadas en nifios
En nifios, las asociaciones con enfermedades sistémicas se
presentan sélo de 30% a 50% de los casos. Existen algunos
casos de PG presentado en hermanos, lo que sugiere cierta
predisposicién familiar.>™

Cuando si hay enfermedades asociadas en nifios, se les
relaciona con mds frecuencia con colitis ulcerativa y leuce-
mia, seguidas de enfermedad de Crohn, a diferencia de los
adultos, en quienes la asociacién mds frecuente es con artri-
tis.” Los grupos de edad pedidtricos que afecta el PG varfan
desde las tres semanas de vida hasta los 17 afios, donde no
se ha encontrado asociacién con enfermedades sistémicas.

Los casos publicados sobre poblacién pedidtrica son
pocos y aislados; ademds de formar parte del sindrome
PAPA (pioderma gangrenoso, artritis séptica y acné), tam-
bién se han visto casos asociados a la artritis reumatoide
juvenil, glomerulonefritis, leucemia linfoblastica, anemia
de células falciformes y otras patologias que se agrupan en

el cuadro 1.10%

Diagnéstico
Al igual que en los adultos, se trata de una enfermedad en
la que desde el principio se deben descartar las causas mds
comunes de tlceras, como venosas, vasculiticas, infecciosas,
farmacolégicas, linfomas cutdneos y fisicas.

No existen alteraciones de laboratorio especificas para
el diagnéstico de PG, sélo una elevacién de reactantes de la

Cuadro 1
Pioderma gangrenoso en poblacion infantil y enfermedades
concomitantes (comunicacion de casos aislados)6-25
Edad Género Asociacién
6 semanas Femenino  Idiopética
6 meses Femenino Idiopética
6 meses Masculino  Idiopdtica
6 meses Masculino  Osteomielitis crénica recurrente focal
9 meses Masculino  Afeccioén extracutdnea bronquial
2 afnos Femenino Leucemia linfobldstica
5 afios Femenino Afeccién extracutdnea
traqueobronquial
5 afios Femenino  Deficiencia parcial de glucoproteina
leucocitaria
15 afios Masculino  Enfermedad de Crohn
17 afios Femenino  Artritis reumatoide juvenil

fase aguda, como la velocidad de sedimentacién globular y
la proteina C reactiva (PCR). Los cuadros histolégicos men-
cionados son lo mds comun, pero tampoco son patogno-
monicos.

El resto de anormalidades de laboratorio y gabinete se
relaciona con la actividad de la enfermedad sistémica de
base, por lo que a todo paciente se debe realizar una explo-
racion fisica completa, cultivo de tejidos, biopsia de piel,
biometria hemdtica completa, pruebas de funcién hepética,
factor reumatoide, estudios vasculares, endoscopia y radio-
grafia de térax, entre otros auxiliares de diagndstico, segtin
la sospecha clinica.

Tratamiento
El tratamiento para PG consiste en corticoesteroides y deri-
vados de sulfas.

La prednisona en dosis de 1 mg/kg, la dapsona y la tali-
domida se consideran los firmacos de primera eleccién.>®
Para casos refractarios se han utilizado agentes inmunosu-
presores, como ciclosporina A, en dosis de 3 a 5 mg/kg/dia,
sola o en combinacién con corticosteroides.”” Algunos auto-
res mencionan azatioprina, clorambucilo, tacrolimus, mofe-
til micofenolato, metotrexato, ciclofosfamida, anticuerpos
monoclonales, como infliximab, y proteinas recombinantes,
como etarnecept.>>3?

Localmente, son utiles los esteroides tépicos, pero es
imprescindible que no exista una infeccién agregada. Otros
tratamientos son los fomentos con sulfato de cobre, acetato
de aluminio y antibidticos tépicos, como peréxido de ben-
zoilo y sulfadiazina de plata. Algunos autores han comuni-
cado casos exitosos tratados con cromoglicato de sodio en
crema, tacrolimus tépico y cremas de nicotina.3%3

Comentario

El pioderma gangrenoso constituye una de las enfermeda-
des cutdneas con expresion sistémica que los dermatélogos
debemos conocer. Es una enfermedad que precisa un abor-
daje multidisciplinario. El pioderma gangrenoso en los
nifios tiene mejor prondstico que en los adultos y es nece-
sario conocer las patologias asociadas.
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Pioderma gangrenoso (PG)

El PG afecta primordialmente a la poblacién:
a) Pediatrica.

b) Adulta.

¢) Del sexo masculino.

d) De raza negra.

e) De raza mestiza.

¢Cudl es la frecuencia de presentacién en la poblacién

pedidtrica?

a) 98%.

b) s509%.

¢) 15%.

d) No se presenta en nifios.
e)  4%.

¢Cudl es la etiologia del pioderma gangrenoso?

a) Es una enfermedad neutrofilica de causa descono-
cida.

b) Es una enfermedad infecciosa; por eso se llama
pioderma.

¢) Esuna enfermedad por anaerobios.

d) Esuna enfermedad estreptocdcica.

e) Ninguna de las anteriores.

Las lesiones que cominmente encontramos en el PG
clésico son:

a) Pustulas diseminadas.

b) Vesiculas arracimadas asentadas en piel eritematosa.
¢) Eritema y escama muy pruriginosa.

d) Comedones de cabeza abierta y cerrada.

¢)  Ulcera de borde bien definido rodeado de piel eri-
temato-violdcea.

Las lesiones iniciales de PG dejan una cicatriz tipica

caracterizada por ser:

a)
b)
o)
d)
¢)

Queloide.

Atréfica en picahielo.
Hipertrofica.

Atroéfica de aspecto fenestrado.
Ninguna de las anteriores.

El fenémeno del PG en donde el sitio de menor trauma

desarrolla lesiones parecidas a la original es el:

a) Fenémeno de Koebner.
b) Fenémeno isomérfico.

¢) Patergia.

d) Efecto Tindall.

e) Signo del dedal.

La topografia mds comun que afecta el PG cldsico del
adulto es:

a) Ojo.

b) Boca.

¢) Piel cabelluda.

d) Extremidades superiores.

¢)

Extremidades inferiores.

En los nifios pocas veces se presenta el PG clasico.

¢Cudl es la topografia mds frecuente?

a)
b)
o)
d)
¢)

Piel cabelluda.

Cicatriz umbilical.

Axilas.

Regién glutea y genital, y extremidades inferiores.
Axila, hombro y extremidades superiores.




I0.

II.

I2.

13.

Se relacionan con el PG estomal:

a) La enfermedad inflamatoria intestinal, diverticu-
los o enfermedad maligna.

b) Laenfermedad pélvica inflamatoria.

¢) La diarrea 4cida.

d) La enfermedad tlcero-péptica.

¢) Laenfermedad celiaca.

El PG en el adulto a menudo se relaciona con: Is.

a) Enfermedad inflamatoria hepdtica.

b) Colitis ulcerativa y enfermedad de Crohn.
¢) Arteritis y colangitis.

d) Ninguna de las anteriores.

La variedad superficial de PG mds relacionada con he-
mopatias malignas es la:

a) Clasica. 16.

b) Periostomal.
¢) Pustulosa.
d)  Ampollosa
¢) Vegetante.

Las variedades topogrificas del PG en las cuales es obli-
gatorio descartar la enfermedad de Behget son:

a) Cefilica. I7.

b) En extremidades superiores.
¢) En extremidades inferiores.
d)  Oral/genital.

e) En el tronco.

Histol6gicamente, en el PG se considera que predomi-
nan los:

a) Granulomas tuberculosos.

b) Neutrofilos.

¢) Infiltrado linfocitario en banda.

d) Granulomas en palizada.

e) Linfocitos atipicos y en mitosis.

14. La enfermedad neutrofilica extracutdnea se encuentra

sobre todo en:

@)
b)
0
d)
¢)

Pulmén.
Corazon.
Higado.
Pancreas.
Bazo.

En nifos, dcudles son las enfermedades asociadas a PG?

a)

b)
0
d)
¢)

Enfermedad inflamatoria intestinal y hemopatias
malignas.

Diarreas y enfermedades respiratorias altas.
Enfermedades amebianas.

Hepatopatfas.

Diabetes mellitus tipo 1.

¢En qué porcentaje de los casos de PG infantil no se

encuentra ninguna enfermedad asociada?

a)
b)
o)
d)
¢)

10aT;.

27.

30 a 50.

60.

No existe PG en nifos.

¢Qué tratamientos se han utilizado en PG infantil?

a)
b)
0
d)
¢)

Esteroides, dapsona y talidomida.
Cremas emolientes.

Férmulas magistrales.

Esteroides sistémicos tinicamente.
Debridacién.





