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Resumen

Se comunica el caso de una paciente en la que se establecié el diagndstico de pio-
derma gangrenoso concomitante con hidrosadenitis supurativa. La paciente no tenfa
antecedentes de dermatosis ni de otras enfermedades. Los sintomas iniciaron nueve
anos previos a su hospitalizacién con dermatosis en las axilas, que se alivié de manera
espontanea. Antes de su hospitalizacién tuvo dos dermatosis que afectaron las axilas, las
ingles y las extremidades. Al no poder establecer el diagnéstico la paciente fue enviada
a nuestro hospital. Se realiz6 protocolo para descartar padecimientos infecciosos, se
corroboré la dermatosis por biopsia de piel y se realizé bisqueda intencionada de
otras enfermedades concomitantes.
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Abstract

This paper presents the case of a patient with pyoderma gangrenosum associated
with hidradenitis suppurativa. The patient had no previous dermatological nor organic
diseases. Her symptoms started nine years before hospital admission with an axillary
dermatosis, which self-limited. Before her hospital admission, she presented two der-
matoses that affected axillary and inguinal regions, as well as extremities. She was sent
to our hospital given the lack of an accurate diagnosis. We conducted the protocol to
exclude infectious diseases and the diagnosis was finally possible by skin biopsy. An
intentioned search for associated conditions was made afterwards.
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ANTECEDENTES

El pioderma gangrenoso es una dermatosis ca-
racterizada por una Ulcera crénica, dolorosa, con
fondo sucio, de borde eritematoso y socavado.
El sitio mas comun de afectacién es el tercio
inferior de la pierna, pero puede tener cualquier
localizacion.”

Pertenece al grupo de enfermedades cono-
cidas como dermatosis neutrofilicas, que
son procesos reactivos que tienen en comdn
infiltracion cutanea por neutréfilos de origen
no infeccioso. Otras caracteristicas que com-
parten estas dermatosis son la asociacién con
enfermedades sistémicas (enfermedad infla-
matoria intestinal, artritis, etc.), el fendmeno
de patergia y la respuesta al tratamiento con
glucocorticoides.?

El pioderma gangrenoso en un inicio se consi-
deré exclusivamente cutdneo; sin embargo, en
algunas series actuales se reporta concomitante
con otro padecimiento y las cifras varian de 30
a 70%.** La manifestacién de hidrosadenitis
supurativa con pioderma gangrenoso rara vez
se reporta.'

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 28 afios de edad sin ante-
cedentes personales patolégicos de importancia,
con una dermatosis que inicié nueve afios antes
de su ingreso hospitalario, caracterizada por
abscesos localizados en la axila izquierda, que
drenaban de manera espontanea y desapare-
cian sin dejar cicatrices. Dos afos después del
primer evento tuvo pustulas en la axila izquier-
da, acompafadas de fistulas y fisuras. Recibio
tratamiento en primer nivel de atencién con
penicilina, desconociéndose dosis, con aparente
mejoria. Un mes previo al ingreso hospitalario,
tuvo dermatosis diseminada en el térax anterior
y las extremidades inferiores, caracterizada por
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pustulas, que se convirtieron en ulceras doloro-
sas, con bordes eritematosos; algunas de éstas
iniciaron después de la picadura de insectos. La
paciente ingreso a un hospital rural y fue tratada
con curaciones diarias y tratamiento antimicro-
biano no especificado. Ante la persistencia de
los sintomas, fue enviada a un hospital de tercer
nivel de atencién.

Al momento de la hospitalizacién, se encontré
a la paciente con dos dermatosis. La primera era
una dermatosis localizada en la ingle izquierda
y las axilas, bilateral y simétrica; se distinguia
por abscesos, con salida espontanea de material
purulento, fisuras de trayecto serpentiginoso y
cicatrices atroficas (Figuras 1y 2). La segunda
dermatosis estaba diseminada a las extremi-
dades superiores, de las que afectaba el dorso
del brazo y las manos en sitios de venopuncion
(Figura 3) y en la cara anterior y posterior de las
piernas, bilateral y simétrica, caracterizada por
multiples Glceras de forma y tamafio variables,
de bordes bien definidos, cortados a pico, de
fondo sucio, de borde eritemato-violaceo, al-
gunas con necrosis (Figura 4). La mas extensa
era una Ulcera de 8 x 8 cm en la cara anterior
del pie derecho (Figura 5).

En los estudios de laboratorio, se encontr6
anemia grado Il de la OMS, normocitica, nor-

Figura 1. Fisura en la axila derecha con material
purulento.
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Figura 2. Tracto sinuoso en la region inguinal izquier-
da, con salida de material purulento.

™

Figura 3. Fenémeno de patergia.
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Figura 4. Lesiones ulcerativas, redondeadas, eritema-
to-escamosas con fondo necrético en la region tibial
anterior y posterior.

mocrémica, con quimica sanguinea dentro
de parametros normales, sin alteraciones hi-
droelectroliticas y pruebas de funcién hepatica
normales. Panel viral no reactivo para VIH, he-
patitis C y B.

Durante su hospitalizacién se observé fenémeno
de patergia por venopunciones y debido a las
caracteristicas de las lesiones se sospeché pio-
derma gangrenoso, por lo que se realizé biopsia
de piel que indic6é dermatitis aguda y cronica,
superficial y profunda, con microabscesos,
compatible con pioderma gangrenoso de tipo
superficial (Figura 6). Se solicitaron anticuerpos
ANA, C-ANCA, P-ANCA, anti-LA, anti-CCP y
ANTI SSA que resultaron negativos, con HLA-B
27 también negativo. Debido a la relacién de esta
enfermedad con otros padecimientos que reporta
la bibliografia, particularmente con enfermedad
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Figura 5. Lesion eritemato-escamosa de borde mal
definido con fondo necrético.

inflamatoria intestinal, se realizé colonoscopia
que no revel6 lesiones macroscopicas y la biop-
sia de la mucosa intestinal no mostré hallazgos
patolégicos. Se inici6 tratamiento con predni-
sona a dosis de 1 mg/kg durante 10 dias, tras
lo que la paciente tuvo alivio de los sintomas y
reduccién de las lesiones. Egresé del hospital con
ese tratamiento para continuar su seguimiento
de manera ambulatoria.

DISCUSION
El pioderma gangrenoso lo describi6 inicial-

mente el dermat6logo francés Brocq en 1916.
Aunque la causa sigue siendo desconocida, se ha
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atribuido a una dermatosis neutrofilica reactiva,
caracterizada por el fenémeno de patergia, que
se refiere a una lesion exagerada en la piel que
ocurre después de un traumatismo.®> Para esta-
blecer el diagnéstico del pioderma gangrenoso
se requiere correlacién clinico-patolégica y
habitualmente es un diagndstico de exclusién,
después de que se han descartado causas comu-
nes de ulceracion de la piel, como infecciones,
neoplasias y sindromes vasculiticos.

Las lesiones iniciales pueden mostrar neutrofi-
lia centrada en los foliculos, mientras que las
lesiones cutdneas mas avanzadas pueden mos-
trar necrosis tisular con infiltrado mononuclear

Figura 6. Estudio histopatolégico que describe der-
matitis aguda y crénica superficial y profunda con
microabscesos, compatible con pioderma gangrenoso
de tipo superficial (H&E, 5 y 40X).
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que rodea a la célula.>*5 El pico de incidencia
ocurre entre 20 y 50 afnos de edad, es raro en
nifios y es mds frecuente en las mujeres.®¢ La
enfermedad se distingue por una ulcera crénica
y suele acompanarse de enfermedades sistémicas
hasta en 74% de los casos, particularmente de
enfermedad inflamatoria intestinal.?

La manifestacion clinica puede clasificarse en:
a) clasica, b) superficial, c) ampollar, d) perios-
tomal y e) maligna.® Puede ser asintomatica o
manifestarse con dolor, descrito como exquisito.
Las lesiones agudas progresan rapidamente. Un
nédulo cutdneo se convierte en una lesion fu-
runculada con necrosis central. La lesion crece
rapidamente, con un borde serpiginoso necroti-
zante y acneiforme, rojo-azulado, muy doloroso.
El halo eritematoso puede serde 1 a2 cm, y se
interpreta como piel afectada por la lesion, aun
sin necrosis. La lesién después se convierte en
necrosis central y ulceracion. El curso clinico
va de meses a afios y al curar deja una zona de
atrofia o puede sanar como una cicatriz cribifor-
me; 25% de los pacientes muestran fendmeno
de patergia.” Afecta con mas frecuencia la parte
inferior de la pierna, en la regién pretibial, pero
puede afectar otras partes del cuerpo, como
las manos, las mamas, el tronco, la cabeza y el
cuello, asi como dermatosis periostomal (pos-
quirargico).®

Los diagndsticos diferenciales incluyen infeccio-
nes (bacterianas, flngicas y por micobacterias),
enfermedades de la colagena, sindromes con
vasculitis (lupus eritematoso generalizado,
artritis reumatoide, enfermedad de Behcet,
granulomatosis con poliangeitis), halogenoder-
mias, neoplasias malignas y ulceras facticias.”
Respecto a su asociacién con otras enfermeda-
des, distintos autores discrepan en el porcentaje
de casos; sin embargo, de manera general se
considera que entre 30 y 50% de los casos son
exclusivamente cutdneos, e incluso 70% de los
casos son concomitantes con otra enfermedad:?
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la enfermedad inflamatoria intestinal representa
15 a 30% de los casos, las artropatias 11 a 25%
y las enfermedades hematolégicas, 20%.% Otras
asociaciones que siguen en frecuencia son en-
fermedades mieloproliferativas y gammapatias
monoclonales.” La hidrosadenitis supurativa
se considera una enfermedad concomitante en
menos de 5% de los casos.

AlUn no hay consenso respecto al mejor
tratamiento contra este padecimiento. Los cor-
ticoesteroides sistémicos han resultado efectivos
como la primera linea de tratamiento,>® mientras
que la combinacién de corticoesteroides con in-
munomoduladores permite evitar la prescripcion
de dosis altas de corticoesteroides y las compli-
caciones vinculadas con esas dosis. Debido a
su fisiopatologia, los fairmacos anti-TNF como
infliximab y adalimumab han sido exitosos en
el tratamiento.’

El término hidrosadenitis supurativa lo acufi6 en
1854 el cirujano francés Verneuil, por la relacion
de la enfermedad con las glandulas sudoriparas
apocrinas.* No es un proceso de infeccion pri-
mario, pero responde a fairmacos que favorecen
infecciones, a corticoesteroides, inmunosupreso-
res y agentes anti-TNF, asi como a antibi6ticos,
especificamente rifampicina y clindamicina.’®"

Se ha demostrado que el evento histolégico pri-
mario en la hidrosadenitis supurativa se da en el
ducto folicular, igual que en el acné, lo que le dio
su segundo nombre, acné inversa.' En términos
histolégicos, las glandulas sudoriparas apocrinas
vacian su contenido dentro del canal folicular,
justo encima del ducto de las glandulas seba-
ceas, al contrario de las glandulas sudoriparas
ecrinas, que vacian su contenido directamente
en la superficie de la piel.* El evento fisiopato-
I6gico primario en la hidrosadenitis supurativa
es la hiperqueratosis folicular con taponamiento
y dilatacién del foliculo piloso que resulta en
inflamacidn, abscesos y formacion de un tracto
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sinuoso.*'° El dafo apocrino aparece como un
fendmeno secundario resultante de la difusion
de inflamacién granulomatosa en las estructuras
profundas de la piel."

En la hidrosadenitis supurativa estdn presentes
y activas, ademas, multiples bacterias y varios
regimenes de antibiticos han demostrado redu-
cir el dano inflamatorio; sin embargo, también
agentes proinfecciosos han demostrado buenos
resultados. La coexistencia de estos dos fenéme-
nos contradictorios hace considerar a moléculas
antibacterianas que juegan un papel clave en
la inmunidad innata y adquirida: los péptidos
antimicrobianos.'%'2

Los péptidos antimicrobianos se conocen por
tener accién anti y proinflamatoria, activan la
respuesta inmunitaria adaptativa y a los querati-
nocitos que las producen. Inducen migracion de
queratinocitos y su proliferacion. Los principales
son catelicidinas, defensinas y psoriasinas.'®'>'3
Estos péptidos son producidos por queratinoci-
tos maduros de manera espontanea o por un
estimulo, y algunos estan sujetos a modularse
por antibidticos. Sin embargo, se sabe que estos
péptidos se producen también en las glandulas
ecrinas y no se conoce ningin péptido que sea
especifico de las glandulas apocrinas.'®'

Las lesiones de la hidrosadenitis supurativa
tienen topografia especifica que copia la distri-
bucién anatémica de las glandulas sudoriparas
apocrinas: axilas e ingles, principalmente, asi
como mamas, perineo y gliteos como regiones
accesorias; sin embargo, las glandulas apo-
crinas no son el principal blanco del proceso
patolégico.?

Aln se desconoce qué hace que estos mecanis-
mos se vean afectados en algunos pacientes que
padecen la enfermedad. Como factores de riesgo
se han identificado la obesidad y el sobrepeso,
debido a la fuerza de traccién que se origina
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en pliegues extensos de piel en estos pacientes.
Aunque también afecta a pacientes con peso
normal o bajo, la obesidad y el sobrepeso se aso-
cian con la gravedad de la manifestacién. Otro
factor de riesgo identificado es el tabaquismo.'®

El tratamiento es la terapia antimicrobiana
prolongada, y los antibiéticos mas estudiados
son clindamicina y rifampicina. También se ha
descrito la aplicacién de tacrolimus tépico y la
ablacion quirdrgica de los abscesos y tractos
sinuosos. Otros tratamientos aceptados son los
inhibidores de TNF-a, antagonistas del receptor
de IL-1, corticoesteroides sistémicos, triamcino-
lona intralesional, ciclosporina y dapsona.' 1>

La coexistencia de pioderma gangrenoso e hidro-
sadenitis supurativa en el mismo paciente rara
vez se reporta en la bibliografia.’ En una serie de
casos de 11 pacientes con ambas enfermedades se
encontré que la edad de inicio de la hidrosadenitis
supurativa precedia por una media de tres afios al
pioderma gangrenoso, 91% eran mujeres, 80%
eran obesas y 45% de los casos padecia también
diabetes mellitus, 27% hipertensién arterial sis-
témica e igualmente 27%, acné.™

La coexistencia de pioderma gangrenoso e
hidrosadenitis supurativa con acné conforma
el sindrome PASH, descrito en 2012 como
un padecimiento diferente al PAPA (pioderma
gangrenoso, acné y artritis piégena); sin em-
bargo, con sustrato fisiopatolégico similar, no
asi etiolégico, que en el PAPA se vincula con
la mutacién del PSTPIPT del cromosoma 15q."
En la actualidad se sabe que hay miltiples genes
implicados en la manifestacién del sindrome
PASH, se cuentan incluso nueve; en esta enfer-
medad hay aumento de la cantidad circulante
de las principales citocinas inflamatorias: IL-18,
TNF-a e IL-7.7617

Asimismo, también en épocas recientes se des-
cribié en un subgrupo de pacientes la asociacion
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de pioderma gangrenoso, artritis piégena, hidro-
sadenitis supurativa y acné, a la que se le dio el
acrénimo de sindrome PAPASH. Se sugiere que
la caracteristica principal de este padecimiento
es la activacién neutrofilica por el eje TH17/
TNF-a, lo que se observa en la patogénesis de
la hidrosadenitis supurativa, el pioderma gangre-
noso, la psoriasis, el acné y la artritis."”

Todas estas enfermedades, que comparten me-
canismos fisiopatolégicos, se caracterizan por
episodios recurrentes de inflamacion estéril, en
ausencia de células T autorreactivas y autoanti-
cuerpos circulantes. Se consideran enfermedades
hereditarias."®

CONCLUSIONES

Estas enfermedades de manifestacién poco
frecuente representan un reto diagnéstico para
el personal médico, y conocer su manifesta-
cién clinica es la principal herramienta para el
diagnéstico. Los conocimientos recientes de su
asociacién vy sustrato fisiopatolégico abren el
panorama para nuevas terapias que mejoren el
prondstico de estos pacientes.

Aunque no existe un tratamiento estandarizado,
la administracién de corticoesteroides como
monoterapia ha demostrado eficacia en ambos
padecimientos y su disponibilidad es adecuada en
la mayor parte de los medios hospitalarios, por lo
que su prescripcion resulta una alternativa propicia.

Por ultimo, al considerar la asociacién con otras
enfermedades con importante repercusién en
la mortalidad y calidad de vida del paciente,
como enfermedad inflamatoria intestinal, y otras
que conforman sindromes complejos, como la
coexistencia de acné y artritis piégena, estos pa-
decimientos deben buscarse intencionadamente
para descartarse o confirmarse, con lo que se
logra la adecuada documentacion de los casos,
para dar el tratamiento mejor y mds oportuno.
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