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Pioderma Gangrenoso

Pyoderma Gangrenosum
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LICIAMARIARICARTE DE AZEVEDO?

RESUMO

E descrito caso de paciente de sete meses de idade com
Pioderma gangrenoso em coxa direita. Nao ha associagado
com doenga sistémica. O tratamento foi feito com corticoide
oral e sulfadiazina de prata. Obteve-se remissédo da leséo.

DESCRITORES
Pioderma gangrenoso. Terapia. Sulfadiazina de prata.

Pioderma Gangrenoso (PG) € uma dermatose
eutrofilica, caracterizada por ulceracao
cutanea de longa evolugéo. Geralmente é
desencadeada por traumatismo na pele (patergia). Tem
patogénese ainda desconhecida. Pode vir associado a
doencas sistémicas, tais como Doenca |nflamatéria
Intestinal (DI1), Artrite Reumatéide (AR), doencas
mieloproliferativas, doencas hepéticas, gamopatias
monoclonais, Granulomatose de Wegener (GW) e
Diabetes Melito. Aproximadamente 50% dos casos ndo
h& associacdo com nenhuma doenca sistémica
(PRYTOWSKY JH et al.,1989; VON DEN DRIESCH P,
1997; GIBSON LEet al. 1997).
A chave parao diagnéstico éaclinica: morfologia
e evolugdo das|esdes, associagdo adoencas sistémicas.
N&o ha achados histol6gicos e laboratoriais patogno-
manicos dadoenca (SCHWAEGERLE SM et al., 1988;
POWELL FC,O" KANEM, 2002).

ABSTRACT

The case is described of a 7 months old patient that presented
Pyoderma gangrenosum in the right thigh. There isnt
association with systemic desease. It was treated with oral
corticoid and silver sulfadiazine.

DESCRIPTORS
Pyoderma gangrenosum. Therapy. Silver sulfadiazine.

ermatosis, characterized by extensive period

utaneous ul ceration and generally caused by skin
trauma (patergia). Its pathogenesisis still unknown. It
can be associated to systemic diseases, such as
Intestinal Inflammation Disease (11D), Rheumatoid
Arthritis (RA), hepatic diseases, monoclonal
gammopathy, Wegener’s Granulomatosis(WG) and
Diabetes Mellitus. In approximately 50% of casesthere
isno association with systemic diseases (PRY TOWSKY
JHetal., 1989; VON DEN DRIESCH P, 1997; GIBSONLE
etal., 1997).

Thekey to diagnosisisclinical: morphological,
lesion evolution, and association to systemic diseases.
There are no hystologic and pathologic laboratory
findings of the disease (SCHWAEGERLE SM et al.,
1988; POWELL FC, O'KANEM, 2002).

Roderma Gangrenosum (PG) is a neutophilic
c
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RELATO

Paciente do sexo feminino, faiodérmica, 7 meses,
natural e procedente de Mamanguape - Paraiba- Brasil.
A paciente foi internada no Servico de Pediatria do
Hospital Universitério Lauro Wanderley (HULW/UFPB
- Jodo Pessoa- Paraiba- Brasil) em 2005, com histériade
picada de inseto na coxa direita, que evoluiu com
crescimento extensivo rapido. Ao exame dermatol 6gico
apresentava lesdo ulcerosa, com fundo necrético, em
faixa, dolorosa, atingindo coxa direita, endurecida, de
bordas eritemato-viol &ceas, assimétricas e elevadas. A
crianga estava pdlida, com diminui¢éo de perfuso
periférica, abdome globoso e auscultas cardiacaerespi-
ratérianormais. Ausénciade artropatia.

Medianteinvestigacdo |aboratorial verificou-se
anemia, leucocitose, plaquetopenia e hipocalemia.
Ultrassonografia de abdome total, mielograma,
anticorpo anticitoplasma de neutrofilos (ANCA),
anticorpo antifosfolipideo, eletroforese de proteinas,
funcdo renal, dosagem de imunoglobulinas, proteina C
reativa, complemento total efracdes (C3, C4 ou CH50),
fator antinticleo eradiografiade térax normais. Exames
sanguineos para HIV, hepatites, fator reumatéide e
Reacdo de Montenegro negativos.

A criancafoi tratada com prednisona 1mg/Kg/
diaecurativo oclusivo com sulfadiazinade prataa 1%.
A lesdo regrediu lentamente, sem intercorréncias de
infeccdo secundaria, conforme documentadas nas
Figurasl,2e3).

AQUINO et al.
_________________________________________________________________________________________________________________]

REPORT

A 7-month-old, female, patient born and residing
in Mamanguape-Paraiba- Brazil, was inpatient at the
Servico de Pediatriaat the Hospital Universitario Lauro
Wanderley (HULW/UFPB) —Jo&o Pessoa—Paraiba- Brazil,
in 2005, with a history of insect sting on her right thigh,
which evolved with rapid extensive growth. The
dermatological exam presented ulcerous lesion, with a
necrotic background, painful areareaching her right thigh,
hardened, erythma violacea, asymmetric and elevated
borders. The child was pale, with adecreasing periphera
perfusion, round abdomen, normal breathing and heart

auscultation and. There was absence of arthropathy.

According to laboratorial investigation, it was
verified that she presented anemia, leucocytosis,
plaguetopenia, and hypokalemia. An ultrasound of the
entire abdomen, myelogram, antineutrophil cytoplasmic
antibody (ANCA), antiphopholipid antibody, protein
electrophoresis, kidney function, immunoglobulin
dosage, reactive protein C, total and fractions
complement (C3, C4 or CH50), antinucleic factor and an
x-ray of the thorax were normal. Blood tests for HIV,
hepatitis, rheumatoid factor and Montenegro Reaction

were negative.

The child wastreated with prednisone 1 mg/K g/
day and occlusive dressing with silver sulfadiazine at
1%. Thelesion regressed slowly, without intercurrences
of secondary type, according to what is documented in

Figures1,2, 3.

-

Figura 1 - Pioderma Gangrenoso: lesao na admisséo.
Figure 1- Pyoderma Gangrenosum: lesion at arrival.

Figura 2 - Pioderma Gangrenoso: lesdo durante o tratamento
(45 dias).

Figure 2- Pyoderma Gangrenosum: lesion during treatment. (45
days).
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COMENTARIO

O PG éumaentidaderaranainfancia. Acomete,
geramente, afaixaetariaentre 25 e 54 anos (POWEL L
FCetal. 1996; POWELL FCetal. 1985). Encontra-se, na
literaturamédi ca, aparecimento de PG emidade pediétrica
delanoedez mesesalbanosesasmeses (NUKUMIZU
LA et al., 2002; POWELL FC, PERRY HO, 1984). H4
relatosde 10% de PG abaixo de 1 ano devida(GRAHAM
JAetal., 1994).

Ha aparentemente quatro formasclinicas de PG
O pioderma ulcerado € o mais fregliente. A associacéo
comArtrite Reumatdide (AR) acontece em até 37% dos
doentes com essa forma clinica, e geralmente o PG
aparece apos o diagndstico daAR (CALLEN JP, 1989).
As outras formas s8o bolhosa, pustular e vegetante. A
variante vegetante é raramente descrita e, geralmente,
sem associagdo com doengas sistémicas. A variante
predominante é aulcerativa (POWELL FC et al. 1996;
COSTA IMC, NOGUEIRA LSC, 2005; POWELL FC,
COLLINS S, 2000). A apresentacdo inicial dessas
diversas formas pode ser explosiva ou indolente e o
diagndstico é essencialmente clinico (JOHNSON RB,
LAZARUSGS, 1982). Aslesdes sfo Unicasou multiplas,
localizadas preferencialmente em membros inferiores,
mas podem também ocorrer em face, tronco, perineo e
regido genital (POWELL FCetal.,1985).

A DIl eapatologiamaisfreqliente associadaao
PG em criangas, diferindo do adulto que aparece em
torno de 15 a50% dos casos (GRAHAM JA et al., 1994;
POWELL FCetal.,1996).

Foram descartadas doencas sistémicas na pa-
ciente pela auséncia de sintomatol ogia clinica genera-
lizada e pelo resultado da pesquisade examesrealizados.

Houve o traumatismo inicial napele (patergia) e
evolucdo clinica rapida que orientaram o diagnéstico.
N&o foi realizado anatomopatol dgico, considerando a
inespecificidade desse exame parao diagndstico de PG
e a faixa etaria da crianca. Sabe-se que o PG pode
anteceder 0 aparecimento dadoencade base, com tempo
em criangas variando entre 1 ano e dois meses e 4 anos
e10meses(NUKUMIZU LA et al., 2002).

As alteragbes histopatol 6gicas sdo variadas,
desde achados inespecificos, dermatose neutrofilica
(LEAR JT, et al.,1997) até infiltrado linfocitico com
vasculite necrozante (SU WPH, et al.,1986). Infiltrados

Figura 3 - Pioderma Gangrenoso: lesdo 2 meses apos
iniciado o tratamento.

Figure 3- Pyoderma Gangrenosum: lesion after 2 months treatment
initiated.

COMMENTARY

PGisrareat infancy; it generally happensin age
groupsof 25to 54 (POWELL FCetal., 1996; POWELL
FCetal., 1985). Inmedical literature, we canfind PGin
pediatric age 1 year and ten months and 15 years and
sx months(NUKUMIZU LA etal., 2002; POWELL FC,
PERRY HO, 1984). There arereports of 10% PG below
agel(GRAHAM JA etal., 1994).

There are apparently four clinical forms
of PG. The ulcerated isthe most frequent. Associated to
RA, it happensto 37% of sick patientswith thisclinical
form and generally, PG occurs after diagnosis of RA
(CALLEN JP, 1989). Other formsare bullous, pustular,
and vegetative. The vegetative variety is rarely
described and, generally, without association to
systemic diseases. The predominant variety isulcerative
(POWELL FCetal., 1996; COSTA IMC, NOGUEIRA
LSC, 2005; POWELL FC, COLLINSS, 2000). Theinitial
presentation of these disease forms can be explosive or
slow, and diagnosisis essentially clinical (JOHNSON
RB,LAZARUSGS, 1982). Lesionsareuniqueor multiple,
located preferably in thelower limbs, but can a so occur
on the face, torso, perineum, and genital region
(POWELL FCetal., 1985).

The DIl is the most frequent pathology
associated to PG in children, differently from the adult
which occursin around 15 to 50% of cases (GRAHAM
JAetal., 1994; POWELL FCetal., 1996).

Systemic patient diseases were disregarded
because of the absence of generalized clinical
symptomology and from results of exam research done.

There was, initially, skin trauma (patergia) and
fast clinical evolution which oriented diagnosis.
Pathological anatomy tests were not undergone,
considering thelack of thisexam’s specification for the
diagnosisof PG and thechild’sage. It isknown that PG
can precede the occurrence of the base disease, with
occurrencetimevarying in children from 1 year and two
months and 4 years and ten months (NUKUMIZU LA
etal., 2002).

The hystopathologic alterations vary from
unspecific findings, neutrophilic dermatosis (LEAR JT
etal., 1997) up tolymphocyteinfiltration with necrotized
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neutrofiticos, formacdo de abscessos, cistos em sitios
extracutaneos tém sido reportados em pacientes com
PG, sugerindo talvez setratar de uma doencasistémica
(POWELL FC, COLLINS S, 2000). Os exames
laboratoriais sdo inespecificos. VON DEN DRIESCH
(1997) evidenciou leucocitose em 32% dos casos. A
terapéutica é individualizada de acordo com o tipo de
PG. O ulcerativo e bolhoso necessitam de altas doses
deterapiaimunossupressora, enquanto que o vegetante,
de terapia tépica ou corticosterdide em baixas doses.
As lesbes podem estar associadas a infeccdo secun-
déria, precisando de antibioticoterapia. Os corticoides
orais sdo droga de escolha. Podem ser utilizados
dapsona, clofazimina, ciclosporina, minaciclina, cloram-
bucil, azatioprina, metotrexate, ciclofosfamida. Alguns
autores preconizam que a ciclosporina e o tacrolimus
s80 os imunossupressores preferenciais, por induzir
remissdo em curto periodo detempo (NUKUMIZU LA,
etal., 2002; POWELL FC, COLLINSS, 2000; CHOW
RKP,VINCENT CH, 1996).

Os pacientes com lesdes pequenas, localizadas,
podem se beneficiar com o tratamento topico: camara
hiperbérica de oxigénio, corticosteroides topicos e /ou
intra-lesionais, sulfadiazinade prata.

A diversidade de drogas utilizada da nocéo da
dificuldade de tatramento do PG. O manejo terapéutico
e o diagnostico da doenca permanecem desafios
meédicos importantes.
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