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Relata-se o caso de doente de 67 anos de idade observada com placas eritematovioldceas dolorosas
centradas por pUstulas nas extremidades dos membros inferiores, com evolucdo de 1 més, progredindo para lesdes
ulceradas de crescimento centrifugo, com bordos infilirados e descolados, com andlise histolégica compativel com
pioderma gangrenoso. Associava diarreia mucopiossanguinolenta, erosdes orais e febre, com 3 meses de evolu-
¢do. A colonoscopia subtotal foi sugestiva de doenca inflamatéria intestinal com envolvimento continuo da mucosa
visualizada. Ao 102 dia de internamento foi submetida a colectomia esquerda na sequéncia de perfuragdo célica, e
posteriormente a proctocolectomia total por complicacéo pds-operatéria. Observou-se cicatrizagéo répida das lesdes
nos 3 meses seguintes, sob tratamento com dermocorticéide, sem recidiva em follow-up de 2 anos.

O pioderma gangrenoso pustuloso é uma entidade clinica rara; salienta-se neste caso a evolucdo sinérgica das do-
encas infestinal e cutnea, e em particular a répida resolucé@o do quadro cutdneo apés proctocolectomia.

Pioderma Gangrenoso; Doenca Inflamatéria Intestinal; Proctocolectomia.

PUSTULAR PYODERMA GANGRENOSUM AND INFLAMMATORY
BOWEL DISEASE - HEALING AFTER PROCTOCOLECTOMY

We present the case of a é7-year-old patient observed with multiple painful violaceous plaques with
central pustules on distal lower limbs, rapidly transforming into deep ulcers with infiltrated undermined borders and
centrifuge progression, associated with mucous bloody diarrhea, oral erosions and hyperthermia in the previous three
months. Histopathologic skin examination was consistent with the diagnosis of pyoderma gangrenosum (PG). Subtotal
colonoscopy showed a severe continuous rectocolitis, consistent with unspecific inflammatory bowel disease (IBD). Due
to colonic perforation, the patient was submitted to left colectomy, and afterwards to total proctocolectomy. Treatment
with topical corticosteroids was performed and complete ulcer healing was observed three months after surgery, without
recurrence in the following 2 years. Pustular PG is a rare condition; the relevance of this case is supported not only by
the synergic evolution of severe pustular PG and IBD, but also by the prompt regression of the former after proctoco-
lectomy.

Pyoderma Gangrenosum; Inflammatory Bowel Diseases; Proctocolectomy.
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INTRODUCAO

O Pioderma Gangrenoso é uma dermatose neutro-
filica rara, de etiologia néo esclarecida'?, de natureza
polimorfa e recidivante, com cardcter localmente des-
trutivo e potencialmente fatal. Apesar de se manifestar
a nivel cuténeo, tipicamente sob a forma de lesdes
ulceradas dolorosas com base necrética e bordos infil-
trados, violdceos e descolados*®, &, na realidade, uma
doenca sistémica, podendo cursar com febre e diversas
manifestacdes exiracutneasé. Em cerca de metade
dos casos é uma doenca idiopdtica isolada, mas nos
restantes surge associado a diversas patologias sistémi-
cas, em particular entidades clinicas que traduzem um
determinado grau de anomalia imunolégica'*¢. A do-
enca inflamatéria intestinal, em particular a doenca de
Crohn e a colite ulcerosa, sGo as mais frequentemente
associadas, mas vdrias outras patologias (doengas mie-
loproliferativas, paraproteinémias, artropatias inflama-
térias, entre outras) t&m sido também relacionadas*¢.
O tratamento é moroso e frequentemente agressivo,
com taxas de sucesso varidveis e néo reprodutiveis em
todos os casos. As alternativas terapéuticas sdo mal-
tiplas, abrangendo um leque vasto de fdrmacos de
acgdo sistémica e tépica*é. As formas néo isoladas de
pioderma gangrenoso poderdo ser mais refractdrias
aos tratamentos convencionais e beneficiam habitual-
mente das medidas de tratamento ou estabilizacdo das
doencas associadas®.

CASO CLINICO

Descrevemos o caso de uma doente caucaséide do
sexo feminino, de 67 anos, referenciada para a con-
sulta externa de Dermatologia por apresentar miltiplas
lesdes papulosas e em placa de tonalidade eritema-
tovioldcea, muito dolorosas, associadas a pUstulas ou
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bolhas de contetdo hematopurulento, localizadas a
nivel do dorso de ambos os pés, com cerca de um més
de evolucdo (Fig. 1). Estas lesdes tinham agravamento
progressivo, originando Ulceras profundas de bordos

Fig. 1 - Multiplas lesées pustulosas e bolhosas no dorso do
pé direito (em cima) progredindo rapidamente para lesdes
ulceradas dolorosas com bordos violdceos (em baixo).
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infiltrados, violdceos e descolados, de crescimento
centrifugo (Fig. 1). Esta dermatose surgia no contexto
de um quadro caracterizado por astenia, anorexia e
perda ponderal ndo quantificada com trés meses de
duragdo, associado a episddios recorrentes de diarreia
mucopiossanguinolenta, tenesmo, dor abdominal tipo
cblica de distribuicdo difusa, lesdes erosivoulceradas
dolorosas da mucosa oral e hipertermia, de natureza
néo esclarecida e agravamento recente. Tratava-se de
uma doente sem antecedentes pessoais relevantes &
excepgdo de fissura anal crénica, ndo fazendo outra
medicagdo para além de modificadores da motilidade
gastrointestinal e analgesia local, de que fazia uso de
forma esporédica. Néo havia registo de alergias co-
nhecidas ou antecedentes familiares relevantes.

A biépsia incisional de uma lesGo dos membros
inferiores revelou puUstula intraepidérmica e um infiltra-
do dérmico denso rico em células polimorfonucleares
(PMN) com carioclasia e sem vasculopatia (Fig. 2),
compativel com o diagnéstico clinico de pioderma gan-
grenoso pustuloso.

Nesse contexto, a doente foi internada no Servico de
Dermatologia dos Hospitais da Universidade de Coim-
bra - EPE para terapéutica especifica e estudo comple-
mentar. A entrada, encontrava-se subfebril, com dor e
distenséo abdominais em contexto de diarreia mucosa
abundante, sendo evidentes, para além de multiplas
lesdes erosivoulceradas com dimensdes entre os 2 e os
8mm de didmetro a nivel da mucosa lingual e jugal,
extensas placas mucosas brancas aderentes, cobrindo
uma grande superficie da superficie dorsal da lingua
e palato, sugestivas de candidiase oral (Fig. 3). Néo
apresentava outras lesées do restante tegumento, &
excepcdo das lesdes ulceradas descritas dos membros
inferiores.

Analiticamente foi evidenciada elevag@o da protei-
na C-reactiva (19mg/dl) e velocidade de sedimentagéo
(83mm na 12 hora), leucocitose (13.400 G/L) com
neutrofilia (83,2% PMN) e anemia normocitica normo-
crémica com perfil de cinética do ferro enquadravel em
contexto de doenca crénica (Hg 9,2g/dl). Adicional-
mente, foram detectados titulos séricos elevados (++)
de anticorpos anti-citoplasma neutrofilico (x-ANCA).
As restantes andlises realizadas (sumdria de urina tfipo
2, proteinograma electroforético e imunoelectroforese
séricas, serologias virais para CMV, HBY, HCV e HIV,
anticorpos anti-Saccharomyces cerevisiae — ASCA —,
pesquisa de toxina de Clostridium difficile nas fezes, he-
moculturas e coproculturas) néo revelaram alteragdes
relevantes. A colonoscopia permitiv a visualizagdo de
rectocolite severa continua com importante ulceragéo
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Fig. 2 - Estudo histopatolégico de biépsia de leséo pustulosa
do pé direito, revelando pustula intraepidérmica com infiltrado
dérmico denso de células polimorfonucleares com carioclasia,
sem vasculopatia (H&E, 100x; detalhe na imagem inferior,
H&E 400x).

da mucosa, por vezes afectando toda a circunferéncia
luminal, extendendo-se até aos 65cm da margem anal,
ponto em que foi interrompida a progresséo do exa-
me por infolerdncia da doente. As biopsias da mucosa
intestinal realizadas por via endoscépica evidenciaram
alteracdes inflamatérias crénicas compativeis com do-
enca inflamatéria intestinal, na auséncia de critérios
que permitissem a classificacgo da mesma. A endos-
copia digestiva alta néo revelou alteragdes dignas de
registo a nivel das mucosas esofdgica, géstrica ou duo-
denal e a radiografia abdominal simples evidenciava
apenas sinais de distens@o célica marcada, sem outras
particularidades.
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Fig. 3 - Placas mucosas brancas aderentes e lesdes erosi-
vas a nivel da superficie dorsal da lingua.

Perante o diagndstico de pioderma gangrenoso
pustuloso em contexto de doenga inflamatéria intestinal
ndo classificada de evolugdo sincrona em associagdo
a candidiase oral, a doente iniciou tratamento com
metilprednisolona (48mg/dia, per os), mesalazina (1g,
6-6h per os), omeprazol (40mg ev id), fluconazol (toma
inicial 200mg ev, e posteriormente 100mg ev id), e
associagéo de antibidticos orais (ciprofloxacina 500mg
12-12h e metronidazol 500mg 8-8h), para além de
terapéutica analgésica e de suporte hidroelectrolitico.
A auséncia de resposta ao tratamento motivou a reali-
zagao de segunda colonoscopia ao 102 dia de interna-
mento, que precipitou um quadro de abdémen agudo
por perfuracdo rectossigmoideia com consequente
peritonite purulenta, pelo que a doente foi sujeita a
laparotomia em contexto de urgéncia para realizagéo
de hemicolectomia esquerda alargada e construgéo
de colostomia terminal. Na sequéncia de complicagéo
pbs-operatéria precoce, foi realizada hemicolectomia
direita restante no 272 dia de internamento e poste-
riormente resseccdo anterior do recto por formagéo de
abcesso perirrectal. O exame macroscépico e micros-
cépico das pecas operatérias confirmou a presenca
de processo inflamatério crénico continuo transmural,
com Ulceras mucosas profundas e infiltrado neutrofilico
importante, mas foi inconclusivo relativamente & clas-
sificacdo da doencga inflamatéria intestinal, atendendo
ao contexto de peritonite aguda e auséncia de critérios
histolégicos especificos.

No pés-operatério procedeu-se a uma répida sus-
pensdo da corticoterapia sistémica e sua substituigGo
pela aplicacdo de dermocorticéide de elevada poténcia
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(proprionato de clobetasol pomada, 0,05%) em oclu-
s@o sobre as lesdes cutdneas dos membros inferiores,
misturado em partes iguais com antibidtico tépico (dci-
do fusidico pomada, 2%). Observou-se uma melhoria
progressiva das lesdes cutéineas, com cicatrizagdo com-
pleta trés meses apds a primeira cirurgia. Néo foram
observados fenémenos de patergia envolvendo as feri-
das operatérias ou recorréncia das lesées em follow-up
de 2 anos.

DISCUSSAO

A variante pustulosa de pioderma gangrenoso é,
entre as demais, pouco comum, e estd particularmente
associada & doenca inflamatéria intestinal*®, nome-
adamente & doenca de Crohn. Tal como as demais
variantes de pioderma gangrenoso, é frequentemente
agressiva, localmente destrutiva e de dificil resolucdo.
Os tratamentos recomendados séo multiplos e nédo
consensuais, baseados num pequeno nimero de es-
tudos e centrados de forma empirica em fadrmacos de
accdo sistémica com acgdo imunossupressora ou imu-
nomoduladora*®. Agentes como corticosterdides orais,
ciclosporina e imunoglobulina humana figuram entre
os mais frequentemente administrados, embora com
resultados muito varidveis e, em regra, limitados pela
longa duracéo dos tratamentos e toxicidade intrinseca
dos mesmos?+¢. Estas limitagdes traduzem, no fundo,
o desconhecimento dos mecanismos etiopatogénicos
da doenca e a inexisténcia de estudos comparativos
controlados com amostras considerdveis, em virtude da
sua raridade?. Em formas mais limitadas da doenga, e
particularmente quando esta surge de forma isolada,
vérios agentes de acgdo tépica t&m sido propostos'®#;
os dermocorticéides de elevada poténcia sdo os mais
consensuais, podendo elevar a taxa de sucesso quando
associados a fdrmacos de acg@o sistémica®4, mas o
seu beneficio como terapéutica isolada é, ainda assim,
pouco consistente.

Quando associado a outras doencas sistémicas, o
controlo do pioderma gangrenoso é particularmente
dificil, sendo frequentemente resistente das terapéuticas
convencionais e descrevendo um maior risco de recor-
réncia. Nestes casos, o sucesso terapéutico é, muitas
vezes, dependente da estabilizagéo ou resolucdo da
doencga subjacente®®. No caso presente, é interessante
verificar que o pioderma gangrenoso surgiu de forma
quase sincrona com a doenca inflamatéria intestinal,
estabelecendo uma clara relacdo entre ambas’. A fa-
|éncia do tratamento médico instituido e a progresséo
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para um quadro de urgéncia cirirgica propiciou a ins-
tituicdo de um tratamento radical da doenca inflama-
téria intestinal, que consistiu na exérese sequencial de
todo o célon e recto, Unicas estruturas do tubo digestivo
onde foi demonstrado envolvimento inequivoco pela
doenga. Esta, traduzindo-se sob a forma de proctocolite
severa com envolvimento continuo da mucosa e ulcera-
¢Go extensa, apesar de clinicamente sugestiva de colite
ulcerosa, foi considerada como inclassificavel atenden-
do & inexisténcia de critérios histolégicos especificos,
aparente envolvimento transmural da parede intestinal
(sendo o quadro de irritagdo peritoneal um factor limi-
tante para a valorizacdo da inflamagdo da serosa) e
associagéo a lesdes erosivoulceradas da mucosa oral
(mais frequentes na doenca de Crohn). O tratamento
cirdrgico electivo da doenca inflamatéria intestinal é,
hoje em dia, ponderado em caso de doenca grave e
limitada em contexto de faléncia de tratamento médico,
sendo que as recentes modalidades terapéuticas com
recurso a fdrmacos imunossupressores e bioldgicos tém
limitado ou atrasado de alguma forma a sua utilizagdo
na maioria dos casos. E irrefutdvel, no entanto, a sua
eficécia terapéutica, particularmente nas formas graves
de colite ulcerosa. E conhecido também o beneficio te-
rapéutico do tratamento cirirgico sobre as principais
manifestacdes extracutneas da doenca, incluindo a
espondilite anquilosante, o eritema nodoso, a irite, a
conjuntivite e, em particular, o pioderma gangreno-
s0°>7?, embora de forma inconstante'®. Estas entidades
extra-intestinais, apesar de poderem ser um factor fa-
voravel & consideragdo do tratamento cirdrgico, néo
constituem, por si s6, indicag@o para a realizacdo do
mesmo®. No caso particular do pioderma gangrenoso,
qualquer terapéutica cirtrgica poderd consistir um risco
de desenvolvimento de novas lesdes sobre as feridas
operatérias, caso se verifiquem fenémenos de pater-
gia*. No caso apresentado, a terapéutica cirdrgica (co-
lectomia e, posteriormente, ressecg@o anterior do recto)
foi imposta pelas circunstancias clinicas e revelou-se ex-
tremamente eficaz no controlo da doenca inflamatéria
intestinal e simultaneamente do pioderma gangrenoso,
permitindo a répida cicatrizacdo das lesdes cuténeas
ulceradas, sendo que a utilizacdo concomitante de der-
mocorticéides de elevada poténcia poderd ter tido um
papel adjuvante, mas limitado. Os resultados obtidos
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fazem ressurgir questdes relativamente & natureza da
ligacdo entre o pioderma gangrenoso e a doenca in-
flamatéria intestinal, em particular no que diz respeito
aos mecanismos imunolégicos anémalos associados &
mucosa intestinal e o seu papel na génese e regresséo
das lesdes cuténeas de pioderma gangrenoso.
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