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Pioderma gangrenoso: reporte de un caso y revision de la
literatura

Pyoderma gangrenosum: case report and literature review

Alberto Ruiz', Francisco Bravo?

RESUMEN

Se reporta el caso de una mujer de 65 afios de edad procedente de Huaral (norte de Lima), con tiempo de enfermedad de seis meses, carac-
terizada por aumento de volumen de pierna derecha con multiples lesiones papulonodulares, muy dolorosas, de aparicion progresiva, que
evolucionan rapidamente a Ulceras, que no ceden con tratamiento antibidtico ni antiinflamatorio. La paciente se encontré en buen estado
general, con multiples lesiones ulcerativas, de bordes irregulares y sobreelevados, eritematosos, violdceos, que siguen un trayecto lineal desde
el tobillo a la rodilla. El cultivo para hongos y micobacterium fueron negativos. El frotis y cultivo para leishmania también fueron negativos en
dos oportunidades. La anatomia patologica fue inespecifica, BAAR (-), PAS (-). Con estos resultados se concluyo en el diagnostico clinico de
pioderma gangrenoso, con buena respuesta al tratamiento con corticoides orales y dapsona. No se encontré ninguna enfermedad asociada. Se
presenta el caso y revision de la literatura por ser una entidad poco frecuente y que nos hace pensar en patologias mas comunes vy errar en el
diagnostico inicial retardando el inicio del tratamiento.
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SUMMARY

We report the case of a 65-year-old woman from Huaral (north of Lima), with a disease course of six months, characterized by increase of right
leg volume with multiple papulo-nodular injuries, very painful, of progressive appearance, which evolve rapidly to ulcers and did not recover
with antibiotics nor anti-inflammatories. The patient was in good general condition, and presented multiple ulcerative injuries of irreqular
and elevated edges, erythematous, purplish, that followed a line from the ankle to the knee. The culture for fungi and mycobacterium were
negative. The smear and culture for leishmania were also negative in two opportunities. The pathology was unspecific, BAAR (), PAS (-). With
these results we concluded in the clinical diagnosis of pyoderma gangrenosum, with good response to the treatment with oral corticoids and
dapsona. Any associate disease was found. We present the case and review of the literature because this disease is infrequent and makes us
think in more common pathologies, giving place to mistakes in the initial diagnosis and treatment.
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INTRODUCCION

El pioderma gangrenoso (PG) es una enfermedad idio-
patica y cronica de la piel, que evoluciona rapidamente. Fue
caracterizada en el afio 1930 por Brunsting y cols’. Se carac-
teriza por la presencia de ulceras muy dolorosas, con bordes
irreqgulares, edematosas y de color rojo azulado, socavados,
alrededor de una base necrotica y purulenta. La importancia
de su diagnostico radica, ademas de lo agresivo que puede ser
el dafio a nivel de la piel, en que enfermedades sistémicas ta-
les como la colitis ulcerosa™ enfermedad de Crohn?, artritis*y
neoplasias hematoldgicas® suelen asociarse con alta frecuen-
cia a la manifestacion cutanea. El diagnostico estd basado
en hallazgos clinicos, excluyendo otros procesos que pueden
causar ulceras cutaneas®. El tratamiento es conservador, uti-
lizando, en forma prolongada, altas dosis de corticosteroides
sistémicos y otros inmunosupresores, en adicion a cuidados
locales de la herida’. Reportamos el caso de un pioderma gan-
grenoso no asociado a enfermedad sistémica, que respondio
a la terapia corticosteroidea y dapsona, y se hace revision de
la literatura.

REPORTE DE CASO

Una mujer de 65 afos de edad, natural y procedente
de Huaral (zona norte-centro de Lima), sin antecedentes pa-
tologicos, fue derivada al Servicio de Dermatologia para ser
evaluada por la presencia de multiples ulceras en las pier-
nas, muy dolorosas, que tenian una evolucion de seis meses
aproximadamente vy, que habian sido tratadas, en el Servicio
de Medicina Interna, como “Ulceras varicosas" con multi-
ples antibioticos y antiinflamatorios en forma reiterada, sin
conseguir remision del cuadro. La paciente refirio iniciar su
enfermedad hace seis meses con la aparicion de un nodulo
doloroso, posterior a trauma con la rama de una planta, que
rapidamente evoluciono a ulcera, en el tobillo de pierna iz-
quierda, para luego mas tarde, desarrollar nuevas y multiples
lesiones similares a lo largo de la parte posterior de la misma
pierna en direccion al pliegue de la rodilla. Estas ulceras no
le impedian caminar ni hacer sus quehaceres diarios, salvo el
referir que eran lesiones muy dolorosas.

Al examen clinico la paciente se encontraba en buen es-
tado general, aquejada por el dolor de las lesiones ulcerosas.
Se aprecio una pierna izquierda edematosa, con multiples ul-
ceras, de bordes irregulares, edematosas y de color rojo azu-
lado, socavados, alrededor de una base necrotica y purulenta.
Estas ulceras sequian un trayecto casi lineal desde el tobillo
hacia el pliegue posterior de la rodilla (Fotografia 1). Incluso,
en la parte central de la pierna habian confluido formando
una gran ulcera de aproximadamente 20x10cm (Fotografia
2). El resto del examen clinico fue completamente normal. Los

cultivos del tejido debridado fueron negativos para bacterias,
micobacterias y hongos. El frotis y cultivo para leishmania
fueron negativos en dos oportunidades. El examen histoldgi-
co identifico un infiltrado inflamatorio mixto inespecifico en
dermis, con areas de necrosis, BAAR (-), PAS (-) (Fotografia
3). Con estos resultados se considerd el diagndstico de pio-
derma gangrenoso. El hemograma y VSG fueron normales.
Urea, electrolitos, pruebas hepaticas y proteina C reactiva
fueron normales. No se encontré ninguna enfermedad aso-
ciada.

La paciente fue tratada con 40 mg de prednisona duran-
te 30 dias, produciéndose una mejoria de un 20% del tamafio
de las lesiones (Fotografia 4), posteriormente se agregd dap-
sona 100mg/d, remitiendo las lesiones en un 40% al cabo de
cinco meses (Fotografia 5). Actualmente se encuentra aun
en tratamiento y continua la mejoria.

Fotografia 1. Pierna edematosa, con multiples Ulceras, de bordes irregulares, de color rojo azulado,
que siguen un trayecto lineal desde el tobillo hacia el pliegue de la rodilla, antes del tratamiento.
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Fotografia 5. Mejoria del 40% después de emplear dapsona 100 mg/d/5 meses.

DISCUSION

Descrito por primera vez en 1916 por Brocg? como "pha-
gedenisme geometrique” v, luego, caracterizado en una re-
vision de cinco casos por Brunsting y cols." en 1930, el PG
es una enfermedad cutdnea ulcerativa que no es infecciosa
("pioderma") ni gangrenosa. Debido a que es una enfermedad
rara (180 casos fueron diagnosticados en la Clinica Mayo en
un periodo de 53 afios), la incidencia de PG es dificil de de-
terminar®.

Demografia. El PG primariamente afecta a jovenes y
adultos de edad media, pero ha sido reportado en todos los
grupos etarios. Las series de casos revisadas reportan desde
una igual distribucién por sexos*'® hasta una preponderancia
de pacientes mujeres de 2:11"%. No hay informacion sobre
raza.
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Fotografia 3. Infiltrado inflamatorio inespecifico mixto en dermis (HE 40X).

Caracteristicas clinicas y variantes

Clasica: Existen muchas variantes, pero el mas comun
es el PG clasico. Esta se presenta como una ulcera profunda
con un borde bien definido, el cual es usualmente violaceo
0 azul. El borde de la ulcera estd frecuentemente dafiado y
la piel que lo rodea estd eritematosa e indurada. La Ulcera
frecuentemente se inicia como una pequefia papula o gru-
po de papulas, las cuales dan lugar a pequefias Ulceras con
apariencia de "pata de gato” Estas coalescen y el area central
se necrosa para formar una ulcera unica. El PG clasico pue-
de ocurrir en cualquier lugar de la superficie cutanea, pero
es mas comunmente visto sobre las piernas. Los pacientes
frecuentemente presentan sintomas sistémicos como fiebre,
malestar, artralgias y mialgias. Las lesiones son usualmente

Fotografia 4. Disminucion del tamafio de las lesiones ulcerativas y del edema después de 30 .
dias de tratamiento con prednisona 40 mgd. dolorosas vy el dolor puede ser severo. Cuando las lesiones
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curan, las cicatrices suelen ser cribiformes. El diagndstico y
tratamiento temprano reduce el riesgo de cicatrices, y puede
ocurrir desfiguracion si el diagndstico es pasado por alto'™.
Patergia ocurre en 25-50% de los casos (lesiones que se de-
sarrollan en el sitio al menor trauma, de tal manera que la
cirugia o debridamiento estan contraindicados)'.

PG periostomal: El pioderma periostomal, el cual ocurre
cerca a estomas abdominales, comprenden alrededor del 15%
de los casos de pioderma. Muchos de estos pacientes tienen
enfermedad inflamatoriaintestinal, pero el pioderma periosto-
mal puede ocurrir en pacientes quienes tenian una ileostomia
o colostomia por enfermedad maligna o diverticular'. Las le-
siones son dolorosas y frecuentemente interfieren con la bol-
sa estomal adherida a la pared abdominal, lo que puede cau-
sar que el contenido de la bolsa irrite la piel mas de lo usual’.

PG pustular: El pioderma gangrenoso pustular es una
variante superficial rara de la enfermedad. El pioderma se ini-
cia frecuentemente como una pustula o grupo de pustulas
que mas tarde coalescen y ulceran. Este proceso se detiene en
el estadio pustular en el pioderma pustular, y el paciente tiene
una lesion pustular dolorosa que puede persistir por meses.
El pioderma pustular parece estar confinado a pacientes con
enfermedad inflamatoria intestinal y tiende a ocurrir sobre el
tronco y superficies extensoras de las extremidades'®%.

PG buloso o atipico: El pioderma buloso o atipico es una
variante superficial que afecta las extremidades superiores y
cara mas que las extremidades inferiores. Esta asociado ma-
yormente con enfermedades hematoldgicas, especificamente
condiciones preleucémicas (p.e. metaplasia mieloide?') y leu-
cemia mieldgena aguda. Otras dermatosis neutrofilicas (sin-
drome de Sweet o derrmatosis neutrofilica febril aguda) pue-
den ser dificil de distinguir del PG atipico. Sin embargo, estas
lesiones no son ulceradas, pero pueden tener una superficie
seudovesicular o mamelonada. EI sindrome de Sweet esta
también asociado con malignidades hematoldgicas y estados
premalignos. Esta forma de enfermedad se presenta como
areas bulosas concéntricas que se extienden rapidamente en
un patron concéntrico. Ellas pueden romperse para formar
mas ulceras superficiales que esos vistos en el pioderma clasi-
co, aunque ellos tienen aun el borde corroido. El pronostico es
frecuentemente pobre debido a la malignidad hematoldgica
subyacente??,

PG vegetativo: El pioderma vegetativo es una forma
superficial de la enfermedad que parece ser menos agresiva
que las otras variedades. Usualmente ocurre como una lesion
Unica en pacientes quienes estan por lo demas bien y pueden
responder a tratamiento local mas rapidamente que otras
formas de la enfermedad?*.

PG vulvar: En el PG vulvar, otra variante recientemente
reconocida®, la ulceracion es tipica de PG excepto por su lo-
calizacion. Un proceso similar ha sido descrito en hombres,
sobre el pene o escroto. Cuando las lesiones genitales estan
presentes se debe descartar una enfermedad de Behcet. EI PG

vulvar del pene o escrotal son diferenciadas de las lesiones
aftosas de la enfermedad de Behcet por el reconocimiento de
las otras caracteristicas de esta enfermedad.

Pioestomatitis vegetante: Una variante oral es la pio-
estomatitis vegetante, la cual es cronica, pustular vy, even-
tualmente, erosiones vegetativas desarrollan sobre las mem-
branas mucosas, mas notablemente en la boca?. Muchos de
estos pacientes habian tenido enfermedad inflamatoria intes-
tinal, y algunos habian tenido lesiones cutaneas ulcerativas
similares a PG,

El PG en infantes y nifios? es raro (s6lo 3-4% de todos
los casos estan en este grupo). Esta forma no es una variante
verdadera ya que la apariencia clinica y localizacion se pare-
cen a esos de las lesiones clasicas en adultos. Sin embargo,
en infantes tiende a tener compromiso perianal o genital. En-
fermedades asociadas son similares a esos de los adultos. En
muchos nifios el pronostico es favorable.

Enfermedad neutrofilica extracutanea ha sido reportada
en pacientes con PG%. Cultivos negativos de infiltrados pul-
monares neutrofilicos son quizas los mas comunmente re-
portados como manifestacioes extracutaneas. Callen reporto
un varon de 17 afos con un nodulo cavitario pulmonar. La
terapia con corticoides Ilevo a una resolucién completa de las
lesiones pulmonares y de la piel®. Los infiltrados neutrofilicos
estériles han sido reportados también en el corazon, sistema
nervioso central, tracto gastrointestinal, ojo, higado, bazo y
nodulos linfaticos.

El PG superficial difiere de las otras formas clinica e
histopatologicamente, pero su clasificacion como una va-
riante de PG***! es controversial. Es controversial también si
el pioderma maligno® es una entidad distinta o una variante
de PG®. Las lesiones predominan sobre la cabeza y cuello, las
enfermedades sistémicas asociadas estan ausentes, y no hay
bordes corroidos o eritema circundante. El pioderma maligno
puede ser una variante de granulomatosisde Wegener®*,

Histopatologia

Las caracteristicas histopatologicas de PG no son especifi-
cas, pero son utiles para descartar otras causas de ulceracion y en
confirmar una histologia aparentemente consistente con PG. La
histopatologia de PG depende del momento y sitio de la biopsia®.
La microscopia revela infiltracion neutrofilica masiva, hemorragia
y necrosis de la epidermis. El proceso puede simular un absceso o
una celulitis. Algunos clasifican el infiltrado inicial como una der-
matosis neutrofilica®®, mientras que otros creen que los cambios
iniciales comprenden un infiltrado linfocitico, edema de células
endoteliales y necrosis fibrinoide de la pared de los vasos (vascu-
litis linfocitica)®®. Una infiltracion menor de la pared de los vasos
puede verse en muchos tipos de ulceraciones cutaneas pero, si
hay una vasculitis prominente, probablemente se trate de una
vasculopatia primaria mas que de un PG.
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Etiologia y enfermedades asociadas

La etiologia y patogénesis de PG es desconocida pero
se han descrito anormalidades del sistema inmune. Aunque
muchos casos de PG estan asociados con enfermedades sis-
témicas subyacentes entre 25y 50% de los pacientes tienen
una enfermedad “idiopatica” Las enfermedades asociadas
mas comunmente son la enfermedad inflamatoria intestinal,
artritis y malignidades hematoldgicas™.

Enfermedad inflamatoria intestinal (Ell): Mientras que
reportes iniciales hacian énfasis en la asociacion con colitis
ulcerativa®®, ahora se reconoce que la enteritis regional y la
enfermedad de Crohn (colitis granulomatosa) se asocian con
PG tan frecuentemente como la colitis ulcerativa®¥. La Ell re-
presenta solo el 15-20% de las enfermedades asociadas y no
mas del 2% de pacientes con Ell tendran PG. Reportes recientes
también hicieron énfasis en la relacion entre PG y la actividad
de la Ell y, aun, sugieren que la enfermedad cutédnea podria
resolverse después de la reseccion quirurgica del intestino in-
flamado (colitis ulcerativa solamente). Sin embargo, otros gru-
pos han reportado PG asociado con ileitis terminal inactiva, y
también han reportado la falta del efecto de la reseccion del
intestino en algunos pacientes con PG y colitis ulcerativa®®*.

Artritis: La artritis es un hallazgo frecuente®*’. Sin embar-
go, ésta puede ser la manifestacion de un compromiso extra-
intestinal ya que cinco de nueve pacientes con artritis reporta-
dos por Prystowsky y cols.*” tenian Ell. La artritis asociada con
PG es mas frecuentemente una poliartritis simétrica, la cual
puede ser seronegativa o seropositiva. La espondilitis ocurre
generalmente en asociacion con Ell asociada a PG. La artri-
tis psoriatica también ha sido reportada en asociacion a PG.

Enfermedades malignas: Una asociacién con enfer-
medades malignas, mas comunmente leucemia mielégena
o0 estados preleucémicos, tales como metaplasia mieloide o
anemia refractaria, suelen ser mas comunes con la variante
atipica o en pacientes con caracteristicas de superposicion de
sindrome de Sweet. Se han reportado tumores sélidos tam-
bién, pero su presencia es probablemente fortuita.

Paraproteinemia, usualmente benigna, se han asociado a
PG, con mas nuevas técnicas de separacion de proteinas 15%
de pacientes con PG pueden tener una gamopatia monoclo-
nal, mas frecuentemente IgA¥. Una asociacion de mieloma
con PG es muy rara pero pacientes con una paraproteina de-
berian ser monitoreados®’.

Diagndstico y diagndstico diferencial

La evaluacion diagnostica de un paciente que se pre-
sume tiene PG tiene dos objetivos: descartar otras causas de
ulceracion cutanea y determinar si hay una enfermedad sisté-
mica asociada. No existe una prueba de laboratorio o histopa-
tologica especifica. Sin embargo, algunas de las enfermeda-
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des asociadas pueden ser procesos clinicamente silentes.

El diagnostico diferencial de lesiones ulcerativas cuta-
neas incluyen enfermedades infecciosas, malignas, vasculitis,
picaduras de insectos, insuficiencia arterial o venosa (inclu-
yendo anticuerpos antifosfolipidicos asociados a enferme-
dad oclusiva), y ulceraciones facticias (autoinducidas). Deben
realizarse cultivos del exudado vy, posiblemente, directamente
del tejido. La biopsia, aunque no es especifica, es de utilidad
para excluir malignidad, vasculitis e infecciones causadas por
micosis profundas, micobacterias o parasitos. Aun cuando la
biopsia puede, algunas veces, agrandar la ulceracion (pater-
gia) debe ser hecha en muchos casos.

En pacientes que tengan cualquier enfermedad asociada
y, para descartar otras causas de ulceracion, debe realizarse
una buena historia. Ademas debe hacerse un examen del trac-
to gastrointestinal en pacientes seleccionados. Los procedi-
mientos radiograficos pueden incluir un examen gastrointes-
tinal altoy un enema de bario. Deben hacerse sigmoidoscopia
y/o colonoscopia, con biopsias. Un hemograma completo, un
frotis de lamina periférica y, en pacientes seleccionados, un
aspirado de médula 6sea que ayudara a excluir malignidad
hematologica. Electroforesis de proteinas séricas, estudios de
inmunodifusion del suero, y posiblemente, inmunoelectro-
foresis de suero y orina ayudaran a eliminar gammopatias
monoclonales o mieloma. Ulceras de piernas PG-"like" pue-
den ocurrir en pacientes con sindrome de anticuerpos an-
tifosfolipidicos o enfermedades vasculiticas, también VDRL,
anticuerpo anticardiolipina, tiempo parcial de tromboplastina
y anticuerpos citoplasmico antineutrofilo (ANCA) son ahora
usualmente en pacientes con PG. Pacientes con PG frecuen-
temente seran pANCA (perinuclear) positivo, especialmente
si tienen Ell. La presencia de cANCA (citoplasmico) podria
sugerir granulomatosis de Wegener. Un pANCA positivo es
comun en pacientes con vasculitis, pero no es especifico vy,
frecuentemente ocurre in otras enfermedades inflamatorias,
incluyendo Ell, mientras que cANCA en altamente especifico
de granulomatosis de Wegener™,

Tratamiento

El objetivo del tratamiento de PG es la completa elimi-
nacion de la actividad de la enfermedad inflamatoria, pro-
mover la curacion de la herida, control del dolor y tratar la
enfermedad asociada subyacente. No hay un tratamiento es-
pecifico ni uniformemente efectivo para PG*, ni tratamientos
que hayan sido sujetos de estudios clinicos controlados. Asi,
la eleccion del tratamiento recae sobre el clinico y el paciente.
Se deben discutir los riesgos vy el potencial beneficio y cuan
larga podria ser la terapia dada. Con Ell y, posiblemente, en-
fermedad hematoldgica, hay una oportunidad para dirigirse
hacia la enfermedad subyacente, lo cual puede afectar la en-
fermedad cutanea.
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Terapia local: En casos leves, las medidas locales como
compresas, elevacion de piernas, descanso, agentes topicos o
inyecciones intralesionales pueden ser suficientes para con-
trolar el proceso de la enfermedad. Recientemente Stone y
Burge reportaron que PG es frecuentemente mal diagnosti-
cado y mal manejado*. Por ejemplo, PG es una causa rara
de ulcera de piernas y los dermatologos solo piensan en ella
cuando el injerto ha fallado. Otro ejemplo, es el debridamien-
to, el cual es util para muchas enfermedades ulcerativas pero
frecuentemente habra muchos problemas de empeoramien-
to en pacientes con PG. Pueden ser utiles las compresas, o
las mas nuevas compresas semipermeables biooclusivas. La
limpieza o terapia con agentes antibacterianos como peroxi-
do de hidrogeno o peroxido de benzoilo reportan beneficio
en pacientes ocasionales. Oxigeno hiperbarico también ha
sido reportado, en un pequefio numero de casos, a ser efec-
tivo. Corticosteroides topicos superpotentes y las inyeccio-
nes intralesionales de corticosteroides pueden ser benéficos.
Triancinolona 40mg/ml puede ser inyectado en el borde de la
ulcera®®. Recientemente, el tacrolimus tépico ha demostra-
do efectividad en pacientes con enfermedad periostomal. Se
presenta en ungliento al 0.1% y al 0.03%". Se debe tener cui-
dado para evitar introducir una infeccion y limitar los poten-
ciales efectos sistémicos de corticosteroides que se presentan
tras inyectar grandes dosis intralesionalmente. En general, se
inyecta la periferia de la lesion, pero la base de la ulcera tam-
bién puede ser inyectada. Otros topicos incluyen cromoglica-
to sodico, mostaza nitrogenada y acido 5-aminosalicilico.

Terapia sistémica: En pacientes quienes no responden
a terapias topicas o locales o quienes tienen una enferme-
dad severa, de curso rapido, se deben usar agentes sistémicos
(sulfonamidas, sulfonas o corticosteroides, éste ultimo el mas
comun). Perry reporto que sulfasalazina oral es efectiva en
pacientes con o sin Ell, a una dosis de 1 a 4g/d. Dapsona a
mas de 200mg/d ha sido usada como agente ahorrador de
esteroides en monoterapia o como adyuvante. Usualmente la
droga es administrada a dosis mas bajas (100 a 150mg/d), y
son necesaria las precauciones usuales y la evaluacion pre te-
rapia. El mecanismo de accion de las sulfonamidas y sulfonas
no son bien comprendidas pero los efectos sobre los leuco-
citos polimorfonucleares pueden ser un factor. Otro agente
antileproso, clofazimine, también se ha reportado como efec-
tivo en algunos pacientes. Muchos antibioticos se han usados
exitosamente en casos individuales, incluyendo tetraciclina,
rifampicina, vancomicina, clindamicina y mezlocilina. Mino-
ciclina administrada a dosis mayores a 300mg cuatro veces
al dia ha producido resultados favorables, con éxito atribuido
a sus propiedades antiinflamatoria, antiquimiotacticas y an-
timicrobianas.

Colchicina a Tmg/d ha sido reportada como efectiva para
el tratamiento y supresion de la recurrencia de PG, posible-
mente relacionada a interacciones con la actividad de citoqui-
nas de linfocitos y macréfagos presentes en la lesion dermal*.

Los corticosteroides sistémicos son generalmente muy
efectivos en PG vy sus variantes. Usualmente son necesarios
grandes dosis (40-120mg/d) para inducir remision, y tales
dosis, a larga data, frecuentemente produciran efectos cola-
terales relacionados a los esteroides. En el estudio de Holt y
cols, seis de los doce pacientes desarrollaron complicaciones
serias por esteroides, y cuatro de los seis murieron como re-
sultado de la terapia®®. Johnson y Lazarus utilizaron terapia de
pulsos con metilprednisolona intravenosa 1g diario por cinco
dias*®. El mantenimiento de la remision estuvo acompafiado
con corticosteroides orales interdiario. Prystowsky y cols. han
reportado terapia de pulsos en ocho pacientes adicionales®.
Cinco pacientes lograron remision y los corticosteroides ora-
les pudieron ser discontinuados y la dosis de otras terapias
disminuidos. La terapia de pulsos no esta exenta de efectos
colaterales, puede producir muerte subita. Para Prystowsky y
cols.’ el principal problema fue la hiperglicemia transitoria;
sin embargo, la terapia de pulsos necesita ser muy cuidado-
samente usada y monitorizada.

Como los pacientes con PG requieren meses a afios de
tratamiento con corticosteroides, es extremadamente impor-
tante prevenir o minimizar los efectos colaterales. Un suple-
mento de calcio y vitamina D debe ser administrado desde
el inicio del tratamiento. Debe realizarse evaluacion basal y
anual de la densidad 6sea, y afiadir bifosfonatos o calcitonina
si se detecta pérdida 6sea significativa.

Se han sugerido agentes inmunosupresores en pacientes
que no responden a otras terapias, particularmente corticos-
teroides sistémicos, o quienes desarrollan efectos colaterales
relacionados a los esteroides. La ciclosporina A se da frecuen-
temente como una opcion de segunda linea, sola 0 en combi-
nacion con los corticosteroides. Las dosis usuales van de 3 a
5mg/kg/d. Muchos pacientes muestran una buena respuesta
clinica dentro de las tres semanas. La ciclosporina tiene serios
efectos colaterales, que incluyen nefrotoxicidad, hipertension
e incremento de riesgo de cancer. Estos efectos colaterales
no han sido reportados para las dosis tan bajas usadas para
tratar el PG*“. Hay reportes individuales de éxito con azatio-
prina oral*, clorambucilo®, tacrolimus (FK 506), micofenolato
mofetilo®’, y metotrexate, y con pulsos intravenosos de ciclo-
fosfamida® o inmunoglobulina®.

Se ha reportado repuesta del PG a infliximab, un an-
ticuerpo monoclonal contra el factor de necrosis tumoral
alfa®. Recientemente, se ha reportado la respuesta de PG a
tratamiento con etanercep, una proteina recombinante que
neutraliza el factor soluble. Los autores reportaron un caso
singular donde el PG curd cuando el etanercep fue dado en
asociacion con corticosteroides orales, aunque los esteroides
no pudieron ser completamente disminuidos®™.

El rol de la cirugia es controversial debido al riesgo de
patergia, un fenomeno por el cual el menor trauma puede
resultar en destruccion progresiva de la piel aparentemente
sana*. Sin embargo, se han reportado PG tratados quirurgi-
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camente con resultados positivos®®8, Ademas, en casos en
los cuales la terapia con oxigeno hiperbarico fue implementa-
do junto con el tratamiento quirurgico los resultados fueron
favorables®. En muchos de los casos reportados, la cirugia fue
postergada hasta que el avance de la enfermedad fue deteni-
da con la terapia sistémica®.
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