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Caso Clinico

RESUMO - Pioderma gangrenoso é uma dermatose cutdnea incomum, de patogénese desconhecida, incluida no grupo das der-
matoses neutrofilicas. Caracteriza-se como ulceragdo néo infecciosa, necrotizante e dolorosa da pele. Acomete preferencialmente
adultos, sendo raro em criancas (menos de 4%) e com poucos casos relatados na literatura de acometimento na faixa etéria <1
ano. O diagndéstico geralmente é baseado em evidéncias clinicas e confirmado com a exclusdo das outras etiologias de lesées
ulceradas cuténeas. Relatamos um caso de pioderma gangrenoso em uma lactente de 4 meses de idade, com lesées ulceradas
multiplas na regido de nddegas, sem comprometimento sistémico e com resposta satisfatéria e efetiva ao tratamento com cortico-
terapia oral.

PALAVRAS-CHAVE - Pioderma Gangrenoso; Lactente.

Pyoderma Gangrenosum in an Infant

ABSTRACT - Pyoderma gangrenosum is an uncommon cutaneous dermatosis of unknown pathogenesis, included in the group of
neutrophilic dermatosis. It is characterized as noninfectious, necrotizing and painful cutaneous ulcers. It affects primarily adults and
is rare in children (less than 4%) and with few cases reported in literature of involvement in the age group < 1 year. The diagnosis is
usually based on clinical evidence and confirmed with the exclusion of others causes of skin ulcerated lesions. This report describes
a case of pyoderma gangrenosum in a 4 months old infant presented with multiple cutaneous ulcers on her buttocks, without any
systemic involvement and with rapid and effective response to oral corticosteroid.
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INTRODUCAO

O pioderma gangrenoso (PG) foi primeiramente descri-
to em 1916 por Brocq e melhor caracterizado posterior-
mente por Brusting et al em 1930." Fagedenismo crénico,
dermatite gangrenosa e pioderma fagedénico s@o termos
sinénimos com valor histérico para o pioderma gangre-
noso, que é definido como uma doenca inflamatéria e
neutrofilica, ndo infecciosa, que geralmente evolui para ul-
ceracdes cutneas e comprometimento sistémico, estando
associada ao fenémeno patérgico em até 30% dos casos e

a doencas sistémicas em 30-70% dos casos, sendo princi-
palmente associada & doenca de Crohn, retocolite ulcera-
tiva, artrite reumatéide e doencas hematolégicas.’?¢ O PG
é considerado idiopdtico em 25-50% dos casos.® Estima-se
que sua incidéncia ocorra entre 3 a 10 casos por milhdo de
pessoas/ano,’ sendo mais frequente em adultos e conside-
rada muito rara na infancia, principalmente quando consi-
derada a faixa etéria < 1 ano.*

A etiologia e patogénese do PG permanecem desconhe-
cidas, apesar dos avancos cientificos na compreensdo da
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doenca. Muitos autores acreditam numa possivel etiologia
imune devido a associacdo do PG com doengas sistémi-
cas as quais possuem mecanismo auto-imune conhecido,
porém estas alteracdes parecem ser detectdveis apenas em
alguns pacientes de forma isolada.!?4°

A apresentagéo clinica do PG é varidvel e classicamen-
te dividida em quatro formas: ulcerada (80% dos casos),
bolhosa, vegetante e pustulosa. Essencialmente, caracteri-
za-se por lesées cut@neas que iniciam como puUstulas ou ve-
sicopUstulas e progridem para lesées ulceradas dolorosas,
por vezes necréticas. Os membros inferiores constituem o
local mais comumente acometido.'4>

Trata-se de diagnéstico de exclusé@o e o diagndstico di-
ferencial deve incluir ectima gangrenoso, infecgdo por mi-
cobactéria atipica, micose profunda, vasculite nodular e
sindrome de Sweet.’#¢

O tratamento é feito com base em imunossupressores,
sendo o mais descrito e mais utilizado em criancas, a corti-
coterapia sistémica. Terapias alternativas incluem dapsona,
sulfapiriding, ciclosporina, metotrexate, clofazimina, mino-
ciclina e colchicina, além de relatos atuais de uso de imu-
nobiolégicos.®® Ressalta-se a importéncia do diagnéstico
precoce devido & rdpida progressdo das lesdes e & étima
resposta & terapéutica na maioria dos casos.

CASO CLiNICO

Paciente do sexo feminino, quatro meses de idade, na-
tural e procedente de Manaus/AM. Trata-se de lactente pre-
viamente sauddvel, sem antecedentes familiares relevantes,
que hé 20 dias apresentava inicio do quadro com vesicu-
las e pUstulas que evoluiram em uma semana para lesées
ulceradas multiplas, de fundo necrético, na regido cober-
ta pelas fraldas (Fig. 1). Procurou atendimento médico e
foi avaliada pela equipe de pediatria que optou por iniciar
tratamento com antibioticoterapia oral de amplo espectro
com vancomicina e meropenem acreditando na possivel
etiologia bacteriana das lesées. Apds 10 dias de antibiofi-
coterapia sem resposta foi, entdo, proposto desbridamen-
to cirdrgico das lesdes pela equipe da cirurgia geral. Apés
o procedimento cirdrgico houve agravamento do quadro

Figura 1 - Lesoes ulceradas multiplas, de fundo necrético, na regido
coberta pelas fraldas.

com aumento progressivo das lesées ulceradas. Foi solici-
tado, entdo, parecer da dermatologia. Ao exame derma-
tolégico, foram encontradas mdltiplas Ulceras profundas
de fundo granuloso recoberto por material sero-purulento
e com focos hemorrégicos e bordos bem delimitados, eri-
témato-violdceos e subminados na regido glutea (Fig. 2).
Foi realizada biéspia com envio de material para histopa-
tologia e cultura para fungos, micobactérias e bactérias.
O exame histopatolégico demonstrou hiperplasia pseudoe-
piteliomatosa na epiderme, denso infiltrado inflamatério
ocupando derme superficial e profunda, estendendo-se até
subcutdneo, constituido predominantemente por neutréfi-
los. Auséncia de vasculite. Néo foi observada a presenca de
micobactérias pela coloracéo de Ziehl-Neelsen ou fungos
pela coloragdo de Gomori-Grocott. As culturas tiveram re-
sultado negativo. E os demais exames complementares rea-
lizados foram igualmente negativos sem qualquer evidéncia
de acometimento sistémico.

Face & correlagéo clinico-histolégica e & exclusdo das
outras hipdteses diagnésticas, foi instituida terapia imu-
nossupressora para PG com corticoterapia sistémica

Figura 2 - Exacerbacéo das lesdes apds o desbridamento cirdrgico. Mdltiplas Glceras profundas com fundo granuloso recoberto por material sero-
-purulento e com focos hemorrdgicos e bordos bem delimitados, erittmato-violdceos e subminados na regido gltea.
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Figura 3 - Melhora parcial das lesées apés uma semana do inicio do
tratamento (prednisolona 3 mg/kg/dia).

(prednisolona 3 mg/kg/dia) com importante melhora do
quadro em uma semana (Fig. 3) e resolugdo com comple-
ta cicatrizagdo das lesdes apés trés semanas do inicio da
terapia (Fig. 4). A paciente obteve alta hospitalar, seguida
de reducéo gradual da dose do corticoide em ambulatério.
Atualmente, apresenta apenas cicatrizes atréficas.

Figura 4 - Cicatrizacdo completa das lesdes apés trés semanas do
infcio da corticoterapia oral. Observam-se apenas lesdes residuais atré-
ficas e pigmentadas.

DISCUSSAO

O PG é uma dermatose neutrofilica que se manifesta
em geral em adultos.? Estima-se que aproximadamente 4%
dos casos de PG ocorram em criangas, sendo considerada
doenca rara nesta faixa etéria. E ainda mais rara quando
se considera apenas a populacdo pedidtrica < 1 ano com
poucos relatos descritos na literatura.”:?

A causa do PG ¢é desconhecida, mas alguns estudos su-
gerem que o processo primdrio seja a quimiotaxia anormal
dos neutréfilos.? O subtipo mais comum de PG na inféncia é
o ulcerado. Neste caso, a lesGo comeca como uma pUstula
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inflamatéria que rapidamente progride para ulceracéo e
que pode ocorrer em locais de minimo trauma (fendmeno
da patergia). A ulcerag@o tem caracteristicamente os bordos
eritémato-viol&ceos, irregulares, subminados ou solapados
circundados por halo eritematoso e é intensamente doloro-
sa, podendo apresentar fundo necrético.”? Nas criancas,
em geral, a doenca manifesta-se com lesdes mdltiplas, prin-
cipalmente localizadas na face, nddegas, perineo, genitais
e coxas e o fendbmeno da patergia é comumente relatado
como desencadeador de leses. Antecendentes de trauma
sGo muito descritos como desencadeantes em criangas, o
que pode explicar o acometimento preferencial de dreas co-
bertas por fraldas, local acometido em nossa paciente.®7?

O PG estd associado a doencas sistémicas em cerca de
50% dos casos nos adultos, no entanto é importante ressal-
tar que as criangas raramente tém acometimento sistémico,
compativel com o nosso caso relatado.b7?

O diagnéstico do PG é de exclusé@o e pode ser dificulta-
do na inféncia por causa da variedade de doencas cutdneas
que podem afetar esta faixa etéria. O diagnéstico diferen-
cial inclui infeccdes por fungos, bactérias e micobactérias
atipicas, granuloma gldteo infantil, doenca de Crohn, lin-
foma cuténeo, histiocitose de células de Langerhans, mas-
tocitose, entre outros.” Erros diagnésticos relacionados com
esta dermatose sdo frequentes e podem ser prejudiciais aos
pacientes. Comumente é confundido com doengas bacte-
rianas, sendo tratado com antibioticoterapia e submetido a
desdridamento cirdrgico, o qual provoca patergia e exacer-
bacdo das lesdes podendo levar até a amputagéo.10 Neste
contexto, avaliagdo dermatolégica por profissional especia-
lizado é de suma importancia para exclusdo de outras der-
matoses e inicio do tratamento adequado de forma precoce.

Su et al, em 2004, propuseram critérios diagnésticos
de PG, incluindo critérios principais e secundérios. Dentre
os critérios principais encontram-se: 1) Presenca de Glcera
cutdnea dolorosa, com bordos irregulares, apresentando rd-
pida progressdo; 2) Exclus@o de outras causas de ulceragao
cuténea; e como critérios secunddrios: 1) Histéria sugestiva
de patergia ou presenca de cicatriz cribiforme; 2) Associa-
¢@o com doencas sistémicas; 3) Neutrofilia estéril da derme
e/ou infiltrado inflamatério misto e/ou vasculite linfocitica
no exame histopatolégico; 4) Rapida resposta & corticotera-
pia sistémica. A presenca de dois critérios principais e de um
secunddrio estabeleceria o diagnéstico de PG. Portanto, a
nossa paciente cumpre critérios para a doenca.®4?

O tratamento de primeira escolha é descrito com corti-
coterapia sistémica em dose imunossupressora, opgdo com
mais evidéncias e sucesso terapéutico relatados, sendo tam-
bém a opcdo preferencial em criancas.'®'? Os resultados
s@o répidos, com melhora das lesdes em dias a semanas,
o que corrobora com a resposta satisfatéria apresentada no
nosso caso.

No presente artigo, ressalta-se a importéncia do médi-
co dermatologista na elucidagéo diagnéstica e tratamento
adequado com sucesso terapéutico do PG em faixa etdria
ndo usual.
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