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Resumo

O pioderma gangrenoso é uma dermatose inflamatéria
cutanea rara, ndo infecciosa, de curso cronico e recorrente,
de causa desconhecida e comumente associada a doencas
sistémicas. A enfermidade é freqiientemente descrita como
uma das possiveis manifestacdes extra-intestinais em por-
tadores de doencas inflamatdrias intestinais, em particular,
nas formas graves da retocolite ulcerativa inespecifica onde
pode acometer até cinco por cento dos doentes. A terapéutica
clinica medicamentosa pode controlar a doenca em boa parte
dos casos; entretanto, em enfermos portadores de formas
graves de retocolite ulcerativa inespecifica, o pioderma
gangrenoso pode se tornar refratdrio ao tratamento clinico,
restando como unica alternativa para sua cura a resseccao
cirirgica do célon doente. O objetivo do presente relato é
apresentar um caso de pioderma gangrenoso, localizado
na perna direita de mulher jovem, portadora de retocolite
ulcerativa inespecifica com intensidade grave e atividade
inflamatdéria severa, refratdrio ao tratamento clinico, que
apresentou remissdo completa dois meses apés a realizagdo
de colectomia total.
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Abstract

Pyoderma gangrenosum is a rare form of non-infectious
inflammatory skin disease of unknown cause that has a
chronic and recurrent course and is commonly associ-
ated with systemic diseases. The disease is frequently
described as one of the possible extra-intestinal manifes-
tations among patients with inflammatory bowel disease.
The disease frequently occurs in association with severe
forms of Crohn’s disease or ulcerative colitis, in which it
may affect up to five percent of the patients. Clinical therapy
may control this skin disease in a large proportion of the
cases. However, among patients with the most severe forms
of ulcerative colitis, gangrenous pyoderma may become
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refractory to medical treatment. In such cases, surgical
resection of the colon remains as the only alternative for
cure. The aim of the present report is to present a case of
pyoderma gangrenosum that was located in the right leg
of a young woman with severe ulcerative colitis and high
score of inflammatory activity who was refractory to clinical
treatment. She presented complete remission two months
after performing total colectomy.
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Introdugao

Manifestagbes extra-intestinais em enfermos portadores
de doengas inflamatérias intestinais (doenga de Crohn e
retocolite ulcerativa inespecifica) podem acometer as articu-
lagdes, figado, rins, olhos e a pele'. O pioderma gangrenoso
(PG) e o eritema nodoso representam as afecgdes cutineas
mais freqiientemente associadas s doengas inflamatérias
intestinais®®. O PG é uma moléstia inflamatéria da pele,
incomum, de origem obscura, curso destrutivo, que se
encontra associado a doencas sistémicas em cerca de 50%
dos casos, podendo ocorrer em até 5 % dos portadores de
retocolite ulcerativa inespecifica (RCUI). A dermatose com-
porta-se, habitualmente, de modo imprevisivel, surgindo de
forma subita, fulminante e agressiva ou de forma crénica,
lenta e insidiosa como ulceras cutineas que se expandem
centrifugamente®.

O PG atinge qualquer faixa etdria, acometendo, prefe-
rencialmente, mulheres jovens, portadoras de formas graves
de RCUI com acometimento difuso de todo o célon. Pode
surgir em qualquer parte do corpo, sendo descrito com maior
freqiiéncia nos membros inferiores, principalmente no tergo
inferior das pernas. A lesdo cutinea se manifesta geralmente
durante os primeiros dois anos do aparecimento da doenga
inflamatéria intestinal, apresentando maior incidéncia durante
os periodos de exacerbagio clinica da RCUI%
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O tratamento do PG apresenta controvérsias na
literatura, nio existindo nenhuma terapia especifica
e uniformemente efetiva. O tratamento e controle da
doenga inflamatéria intestinal associados ao emprego
de aminossalicilatos, corticéides, imunossupressores e
mais recentemente anticorpos anti-I'NFa, geralmente
apresentam bons resultados, levando a cicatrizagio
completa do PG. Contudo, nos portadores das formas
graves de RCUI, com intensa atividade inflamatdria, por
vezes o PG se torna resistente e recorrente ao tratamento
clinico, fazendo com que a extirpag¢do completa do célon
apresente-se como Ultima opg¢io terapéutica.

O objetivo do presente relato é descrever um caso de
remissio completa de PG, apds colectomia total, em doente
portadora de forma grave de RCUI refratiria 4 terapéutica
medicamentosa.

Relato de caso

Mulher, 22 anos, negra, portadora de RCUI diag-
nosticada hd nove meses, foi internada com crise aguda
caracterizada por célicas abdominais e quinze episédios
didrios de evacuagdes liquidas com muco e sangue em
moderada quantidade. Ao exame fisico, apresentava-se em
regular estado geral, descorada, desnutrida, edemaciada,
taquicdrdica, taquipnéica e com febre (38°C). O abdome
se apresentava distendido, difusamente doloroso a palpa-
¢do, com ruidos aumentados, sem descompressao brusca.
Jé na admissdo notava-se presenca de lesdo bolhosa, de
superficie vermelho-enegrecida, com bordas irregulares,
dolorosa, localizada na face lateral externa da perna direita
pouco acima da regido maleolar (Figura 1A). Os exames
laboratoriais mostravam Hb 8,6 g/dl, 14.900 leucécitos
com acentuado desvio a esquerda e linfocitopenia. A
velocidade de hemossedimentagdo na primeira hora era
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Figura 1A
Aspecto do pioderma gangrenoso (PG) no
primeiro dia de internagio
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de 80 mm, proteina C reativa (PCR) de 24 mg/dl e a
dosagem sérica de albumina de 2,1 g/dl. A retossigmoi-
doscopia flexivel mostrava acometimento difuso de toda
a mucosa retal que se encontrava edemaciada, congesta,
fridvel, com sangramento ao toque do aparelho, além da
presenca de ulceragdes superficiais irregulares da mucosa
com exsudato fibrino-purulento e formacio de pseudo-
polipos inflamatérios. Com a hipétese de RCUI, com
indice de atividade classificado como severo?®, posterior-
mente confirmada, por meio de estudo histopatolégico,
instituiu-se terapéutica medicamentosa com: mesalazina
(2,4g/dia), prednisona (60mg/dia), ciprofloxacina (1,0g/dia)
e metronidazol (1,2g/dia), além de suporte nutricional.
Apés seis dias de tratamento medicamentoso, a lesdo
cutanea evoluiu com aumento progressivo de tamanho
passando a apresentar sinais flogisticos, necrose tecidual
e odor fétido (Figura 1B). Em virtude da progressio da
drea necrética e presenga de secre¢do purulenta, suge-
rindo infecgdo secunddria, optou-se por debridamento
cirdrgico higiénico (Figura 2A). O exame histopatolégico
do material ressecado confirmou o diagnéstico de PG.
Cinco dias apés o debridamento, houve acentuada piora
das condigdes clinicas com instalagio de quadro sugestivo
de megacélon téxico, mesmo apéds a realizagido de pul-
soterapia com hidrocortisona (300mg/dia) e introdugio
de nutri¢do parenteral, sendo indicado o tratamento
cirurgico. Realizou-se colectomia total fechando-se o
coto retal na altura da reflexdo peritonial e confecgio de
ileostomia terminal tempordria na fossa iliaca direita.
O exame histopatolégico do célon extirpado confirmou
diagnéstico de RCUI com comprometimento difuso de
todo o célon que apresentava, na mucosa, dreas esparsas
de displasia moderada. Apés a colectomia total, houve
melhora progressiva das condigdes clinicas, bem como da
lesdo cutdnea que apresentou cicatrizagdo completa em

Figura 1B
PG no 6° dia de internagio
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60 dias (Figura 2B). Quatro meses apds a intervengio
cirdrgica inicial, a enferma foi submetida a extirpagio do
reto remanescente e reconstrugio do transito intestinal por
meio de anastomose ileo-anal realizada com o emprego
de reservatério ileal em “J“. No momento, encontra-se
bem, um ano apés a reconstrugio do trinsito intestinal,
com duas a trés evacuagdes didrias, tendo recuperado
seu peso inicial e ndo apresentando até a presente data
recidiva do PG.

Discussao

Brunsting ez al., em 1930% chamaram a atengio pela
primeira vez para a possibilidade do desenvolvimento de PG
em doentes com RCUI. Relatos subseqlientes demonstraram
que o PG pode acometer tanto portadores de RCUI quanto
enfermos com doenga de Crohn, passando-se a considerar a
moléstia como uma manifestagio sistémica pouco freqiiente
das doengas inflamatérias intestinais™. Apesar da incidéncia
na populagio geral ainda ndo estar bem estabelecida, estima-
se que surjam entre 1 e 1,5 casos novos por ano para cada
100.000 habitantes®’.

O PG ¢ doenga cutinea necrotizante, ndo infecciosa,
de curso crénico e muitas vezes recorrente, na qual um
nédulo ou vesicula hemorragica rapidamente se transforma
numa tlcera profunda, pouco dolorosa, expansiva, que é
gradativamente recoberta por crosta necrética®. Pode se
apresentar como afec¢io cutinea isolada em até 50% dos
casos descritos quando entdo é chamado de idiopdtico.
Contudo, a associagio com enfermidades sistémicas tais
como doengas inflamatdérias intestinais, enfermidades
reumatoldgicas, doengas hematoldgicas, hepatite, diabetes,
neoplasias e SIDA ¢ freqlientemente descrita®®. Das mo-
léstias sistémicas mais comumente associadas, as doengas
inflamatérias intestinais sdo as mais freqlientemente

Figura 2A
PG dois dias apés o debridamento
cirurgico local
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encontradas (27% dos casos), havendo predominio na
RCUI quando comparada a doenga de Crohn®. Todavia,
cabe destacar que o surgimento do PG em portadores de
RCUI ¢ evento raro, estimando-se que possa ocorrer em
0,5 a 5% dos doentes.”!°

O PG apresenta ocorréncia universal acometendo
ambos os sexos e qualquer faixa etdria. Quando associado
a RCUI, tem maior predisposi¢io em mulheres jovens
portadoras das formas graves da doenga, com compro-
metimento difuso de todo o célon, intensa atividade
inflamatéria e, 4 semelhan¢a da enferma do presente
relato, de dificil controle medicamentoso'®!'. Acomete
preferencialmente os membros inferiores e com menor
freqiéncia as mios, face, tronco e, mais raramente, a pele
circunvizinha a um estoma ou incisdo cirdrgica. Quando
surge nos membros inferiores, a face lateral da regido
tibial inferior, préxima ao maléolo lateral, é o local mais
freqiientemente acometido!’.

O PG surge inicialmente a partir de uma lesdo bo-
lhosa (vesicula) hemorrigica, de colora¢io enegrecida ou
avermelhada, de bordos irregulares, circundada por halo
eritematoso’. A vesicula gradativamente € substituida por
uma ulcera bem delimitada, de bordos avermelhados, re-
gulares, curvilineos, endurecidos, de tamanho variado que
a compressio local pode provocar a drenagem de exsudato
hemopurulento. Com o passar dos dias, ocorre necrose
tecidual completa e posterior formagio de crosta gangre-
nosa, endurecida, irregular, dolorosa e com odor fétido®.
A semelhanca da doente do presente relato, a rapidez com
que a necrose cutinea progride é um aspecto caracteristico
do PG. A microscopia, as alteragdes histopatolégicas do
PG sio inespecificas, variando de acordo com o estidio
de evolugdo da lesdio bem como o local onde a biépsia
foi realizada®.

Figura 2B
Cicatrizagiao completa do PG 60 dias
apos a colectomia total
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A patogénese do PG ainda permanece incerta, acreditan-
do-se que distirbios da imunidade celular sejam os aspectos
mais convincentes na etiopatogenia, embora estes distirbios de
forma isolada sejam insuficientes para explicar a patogénese da
doenga®. Deficiéncias na sintese de imunoglobulinas, produgio
de um fator inibidor de mastdcitos, disfungées neutrofilicas
e anergia cutinea também sdo altera¢des comumente encon-
tradas em doentes com PG 712,

O diagnéstico diferencial depende da fase evolutiva da
doenga. No inicio do quadro, quando ocorre a formagdo da
lesdo bolhosa, o carbinculo, o eritema nodoso hemorrigico,
a vasculite necrotizante, as picadas de insetos e as ulcera¢es
facticias representam os principais diagnésticos diferenciais.
Quando a ulcera se encontra estabelecida, a diferenciagio
deverd ser feita com as micoses profundas (blastomicose, crip-
tococose), amebiase cutinea, infecgdes microbianas atipicas,
herpes, tromboflebite com gangrena, Glceras isquémicas ou
varicosas’. A concomitincia com doengas sistémicas (destaque
para as doencas inflamatdrias intestinais) é de grande valia
no auxilio ao diagnéstico diferencial.

O tratamento do PG é ainda controvertido, pela falta de
conhecimento especifico quanto aos fendmenos etiopatogé-
nicos envolvidos®!®, Quando o PG se encontra associado as
doengas inflamatérias intestinais, o enfoque terapéutico devera
ser direcionado para a doenga intestinal a qual, em grande
numero de casos, é acompanhada pela melhora clinica da
lesdo cutinea®.O tratamento tépico com pomadas (peréxido
de benzoila, cromoglicato de sédio, corticéides) geralmente
ndo é eficaz, mas os cuidados higiénicos constantes para
evitar a infec¢do secunddria devem ser incentivados®. O
debridamento cirtrgico pode ser empregado somente como
medida higiénica uma vez que nio tem relagio com o curso
da doenga podendo inclusive promover o aparecimento de
novas lesées’. Na doente do presente relato, o debridamento
cirurgico foi realizado devido a infecgio secundaria da lesio
e, embora tenha melhorado o aspecto local, ndo interferiu no
tempo de cicatrizagio.

A oxigenoterapia hiperbdrica, por aumentar a tensio de
oxigénio nos tecidos, favorecendo com isso a cicatrizagio,
tem sido empregada como medida auxiliar no tratamento
do PG. A oxigenoterapia hiperbdrica diminui os fenémenos
dolorosos, age contra os microrganismos que contaminam
secundariamente a lesdo e, em virtude de fornecer maior
aporte de oxigénio a um tecido sabidamente isquémico,
abrevia o tempo de cicatrizagio.

Os corticosteréides sistémicos representam o trata-
mento medicamentoso mais eficaz independentemente
do esquema terapéutico proposto*®. Os corticosterdides
administrados por via oral apresentam resultados favo-
réveis principalmente no PG associado as formas leves
ou moderadas da RCUI. A pulsoterapia parenteral com
hidrocortisona ou metilprednisolona em doses elevadas
¢ eficaz e pode ser empregada no PG que acompanha as
formas graves de RCUI'. Na doente do presente relato, os
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dois esquemas terapéuticos foram empregados associados
ao metronidazol, ciprofloxacina e mesalazina, nio melho-
rando o PG, bem como nio impedindo o agravamento das
condigbes clinicas que acabaram determinando a indicagio
cirtrgica de urgéncia.

Medicamentos imunossupressores associados ou nio
a corticosteréides também podem ser empregados. A in-
trodugdo destas drogas de forma isolada na fase aguda da
doenga nio é recomendada em virtude do tempo necessério
para o inicio de sua agdo efetiva e pela possibilidade de
condicionarem até mesmo o aparecimento do PG®. Den-
tre os imunossupressores mais freqiientemente utilizados
destacam-se a azatioprina, 6-mercaptopurina, o tacrolimus
e a ciclosporina, que dentre todos, parece ter obtido os
melhores resultados.!”!®

Recentemente, vem sendo demonstrado que o uso de
infliximab, um anticorpo quimérico monoclonal anti-TNF-o,
apresenta resultados promissores no tratamento do PG asso-
ciado as doengas inflamatérias intestinais!®?!. Cabe destacar
que, apesar dos bons resultados, a pouca disponibilidade e
os altos custos da droga infelizmente limitam seu emprego
mais freqiiente.

No PG associado as formas graves de RCUI com intensa
atividade inflamatéria, quando a terapia medicamentosa se
mostra ineficaz na reversio do curso da doenga, o tratamento
cirdrgico muitas vezes se torna a ultima opgio terapéutica®.
Das possiveis intervengdes realizadas, a retocolectomia total
com ileostomia tempordria e posterior reconstrugio do transito
intestinal por meio de reservatorio ileal, geralmente realizada
em dois tempos cirdrgicos, vem sendo o procedimento cirdrgico
preconizado®. A operagio tem como principal vantagem,
quando comparada a proctocolectomia total, o fato de ndo
condenar o doente a0 uso de ileostomia definitiva. Quando
comparada a colectomia total com anastomose primdria, a
cirurgia em dois tempos evita o aparecimento de fistulas
pela inexisténcia de anastomose intestinal, confeccionada
em doente usando altas doses de corticosterdides e com
estado nutricional comprometido?2*. O procedimento em
dois tempos apresenta menor morbidade e mortalidade
pois quando se restabelece o transito intestinal, o doente ji
se encontra em melhores condi¢des clinicas, nutricionais e
ndo mais em uso de corticosterdides.

A possibilidade de cicatriza¢do do PG apés a remogio
cirdrgica do célon doente jd havia sido anteriormente des-
crita*. De modo semelhante, na paciente do presente relato,
verificou-se que apds a remogdo do célon doente, houve
cicatriza¢do completa do PG em 60 dias, apesar da redugio
progressiva dos corticosteréides. Quatro meses apds a co-
lectomia, a enferma foi submetida a extirpagdo do coto retal
remanescente e reconstrugio do transito intestinal por meio
de anastomose colo-anal com a confec¢io de reservatério
ileal em “J” tendo evolugdo pés-operatdria satisfatéria. Atu-
almente, encontra-se no primeiro ano apés restabelecimento
do transito intestinal tendo recuperado seu peso habitual,
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apresentando em média trés evacuagdes didrias, nio mais
usando qualquer tipo de terapéutica medicamentosa e, até
o momento, sem recidiva do PG. O acompanhamento do
presente caso confirma as observagdes de outros autores que,

nos doentes portadores de RCUI, com intensa atividade
inflamatéria e refratdria ao tratamento clinico, a remogio
cirdrgica do célon doente pode ser medida eficaz para re-
missdo completa do PG%.
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