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RESUMO

O pioderma gangrenoso ¢ uma dermatose cronica, ndo infecciosa, rara, de dificil
diagnostico e tratamento. Manifesta-se através de lesdes cutidneas ulceradas, dolorosas com
evolugdo rapida e progressiva, preferencialmente em membros inferiores. Na maioria dos casos
esta relacionado a outras patologias, como doengas hematoldgicas, artrites, neoplasias
malignas, doenca inflamatoria intestinal, incluindo doenga de Chron, entre outros. Além disso,
casos excepcionais associam o uso de cocaina ao desenvolvimento do pioderma gangrenosoa.
Este estudo objetiva relatar um caso de pioderma gangrenoso em um paciente pardo, do sexo
masculino, adulto, portador de doenga de Crohn hd 34 anos e recentemente ex-usuario de
cocaina, atendido no ambulatério de dermatologia. Além de abordar brevemente sobre a
fisiopatologia, diagnostico, tratamento estabelecido e o impacto que essa doenca acarreta na

vida do paciente.

PALAVRAS-CHAVE: Pioderma gangrenoso; dermatose neutrofilica; doenga de Crohn;

cocaina.



ABSTRACT

Pyoderma gangrenosum is a chronic, non-infectious, rare dermatosis that is difficult to
diagnose and treat. It is manifested through ulcerated, painful skin lesions with rapid and
progressive evolution, preferably in the lower limbs. In most cases, it is related to other
pathologies, such as hematological diseases, arthritis, malignant neoplasms, inflammatory
bowel disease, including Chron's disease, among others. In addition, exceptional cases associate
cocaine use with the development of pyoderma gangrenosum. This study aims to report a case
of pyoderma gangrenosum in a mixed-race, male, adult patient with Crohn's disease for 34 years
and recently a former cocaine user, treated at the dermatology outpatient clinic. In addition to
briefly addressing the pathophysiology, diagnosis, established treatment and the impact that

this disease has on the patient's life.

KEYWORDS: “pyoderma gangrenosum”; “neutrophilic dermatosis”; “crohn’s disease”;

“cacoine.
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1 — INTRODUCAO

O pioderma gangrenoso (PG), também chamado de fagedenismo geométrico, ¢ uma
dermatose neutrofilica rara, ndo infecciosa, de evolu¢do cronica e recidivante.! Inicialmente,
em 1916, foi descrito por Brocq, mas apenas em 1930 que foi melhor caracterizado por
Brusting. A apresentacdo clinica € variavel, essencialmente caracteriza-se por lesdes cutaneas
ulceradas, dolorosas, multiplas ou Unicas, com aspecto salpicado e eritematoso.!?> A evolucédo
rapidamente € progressiva e o local mais comumente acometido sdo os membros inferiores. '

Na maioria dos casos esta relacionado neoplasias malignas, doenca inflamatéria
intestinal (DII), doencas reumatologicas, hepatites, Sindrome de Imunodeficiéncia Adquirida
(SIDA) e ao uso de drogas, como a cocaina.'® Pode afetar qualquer idade, sendo mais comum
no adulto jovem, entre os 25 a 54 anos, acomete o sexo feminino com maior frequencia.*
Raramente se manifesta em criangas, menos de 4% dos casos.? A incidéncia global ¢ incerta,
sendo estimada em 3 a 10 casos por milhdo de pessoas/ano.?

Apresenta 4 variantes clinicas classificadas em classica, pustulosa, bolhosa e vegetante,
sendo a forma ulcerativa mais frequente e associada a DII e artropatias inflamatorias, entre
outras.> Apesar de ser uma condi¢io bem reconhecida, muitas vezes ha uma falha no
diagnostico precoce. O diagndstico do pioderma gangrenoso ¢ essencialmente clinico e de
exclusdo, devendo ser considerado ativamente ao avaliar qualquer tlcera, uma vez o tratamento

imediato pode evitar as complicagdes da terapia sistémica prolongada, retardo na cicatrizagao
de feridas e cicatrizes.!>*

Multiplos fatores devem ser levados em consideracao ao decidir sobre o tratamento ideal
para cada paciente: localizagdo, nimero e tamanho da lesdo/ulceracdo, envolvimento
extracutaneo, presenca de doenga associada, custo e efeitos colaterais do tratamento, bem como
como comorbidades e preferéncias do paciente. Casos refratarios e rapidamente progressivos
requerem o inicio precoce da terapia sistémica.? As opgdes terapéuticas incluem corticosteroide
topico ou sistémico, imunossupressores, imunomoduladores e antibidticos de amplo espectro
para tratar infecgdes secundarias.’>3 Vale destacar que a doenga pode recidivar, portanto, é
importante manter acompanhamento médico para esses pacientes, fornecendo uma melhor
qualidade de vida e diminuindo complicagdes futuras.*>

A mortalidade ¢ trés vezes maior para pacientes com PG e 1,72 vezes maior para

pacientes com DIL> Esta patologia representa um desafio médico, visto que infecgdes
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bacterianas e nao bacterianas da pele e tecidos moles frequentemente mimetizam o pioderma
gangrenoso, além de sua baixa resposta ao tratamento provocando em tempo maior para
recuperacdo e pior qualidade de vida para o paciente.*?

O objetivo do presente estudo € reportar o caso de um paciente com pioderma
gangrenoso de dificil diagnostico que foi tratado com antibioticoterapia sem melhora clinica.
Como antecedentes apresentava doenca de Crohn (DC) e uso de cocaina, dois fatores bastante
correlacionados ao PG. Além disso, € colocado em evidéncia a necessidade de reconhecer o
quadro clinico da doenga, método diagndstico, terapéutica atualizada e conduta diante das

complicagdes.

2 - FUNDAMENTACAO TEORICA

2.1 - PATOGENESE

Embora tenha ocorrido diversas evolucdes cientificas na compreensdo do pioderma
gangrenoso, sua patogénese ainda permanece desconhecida.!* Desregulagio do sistema
imunologico inato, bem como quimiotaxia anormal, migracdo de neutrofilos, fagocitose,
capacidade bactericida e trafego anormal de neutréfilos, foram relatados em pacientes com a
doenca.? Destaca-se ainda presenc¢a de um componente genético com casos de agrupamento de
PG em familias e irmaos.*

Admite-se ainda a presenga de fatores imunoldgicos envolvidos ao desenvolvimento do
PG, uma vez que na maioria dos casos ha patologias autoimunes em associagdo, como exemplo,
doenca inflamatéria intestinal, paraproteinemia, artrite reumatoide, e respostas a agentes
imunomoduladores, como corticosteroides e ciclosporina. As evidéncias de distarbios em
c¢lulas imunes sao muito convincentes, mas insuficientes para explicar totalmente a patogénese
da doenga. Estudos tém demonstrado que pacientes com PG apresentam uma resposta
autoimune desordenada, especialmente uma resposta mediada por células, acompanhada de
alteragdes na resposta fagocitaria dos neutréfilos. Isso se torna um fator de suscetibilidade para
que esses pacientes desenvolvam lesdes traumaticas menores, ao invés de uma resposta normal
para excluir e restaurar dano tissular.'3

Outra associagdo conhecida ¢ a manifestacdo da doenga com o uso de alguns farmacos,
como a isotretinoina, propiltiouracil ou sunitinibe, bem como em pacientes com historico de
drogas, sendo a cocaina o culpado mais comum.® Até 80% da cocaina ¢ adulterada com o agente
levamisol.” Pensa-se que o levamisol seja o agente responsavel pelo PG induzido pela

cocaina.”® Embora a patogénese do PG induzido por drogas ndo seja clara, a maioria das lesdes
12



se resolve apos a descontinuagdo do uso. Hé relatos também de indugdo apds reexposicao com

a mesma droga.’

2.2 - HISTOPATOLOGIA

No pioderma gangrenoso, o quadro histoldégico nao ¢ especifico, sendo importante para
exclusio de outras condi¢des. E valido destacar que os achados na histopatologia estdo sujeitos
a variacoes de acordo com a localiza¢ao da biopsia, que inclui borda, centro ou area necrotica
da ulcera, do estagio evolutivo que a lesdo apresenta e da forma de classificagdo.!?>

Frequentemente sdo encontrados formacdo de abscessos, infiltrados de neutrofilos e
pustulas de neutréfilos, que as vezes sdo relatados com funcionamento anomalo, como
exemplo, defeitos de quimiotaxia ou hiperresponsividade (figura 1).> Na histologia, a lesdo
inicial, antes da ulceracdo, mostra uma inflamagdo supurativa profunda, muitas vezes
foliculocéntrica, com densos infiltrados neutrofilicos, € uma vasculite leucocitoclastica esta
frequentemente presente. A borda solapada de uma ulcera mostra um infiltrado inflamatério
misto, com predomindncia de neutrofilos, e a base da lesdo geralmente mostra evidéncias de
necrose € hemorragia. Em uma amostra coletada de eritema ao redor de uma ulcera PG, pode
ser observada necrose de trombose de vasos sanguineos dérmicos ou paniculares, com um
infiltrado predominantemente linfocitario. Vale mencionar que edema e vasculite linfocitica

também podem estar presentes.!?*
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Figura 1: A, microscopia eletronica de ulcera evidenciando abundante infiltrado neutrofilico
na derme papilar e reticular. Detalhe em aumento na seta: componente celular. B, microscopia
eletronica de tulcera evidenciando infiltrado inflamatério perivascular denso de neutréfilos.

Detalhe em aumento na seta: componente celular.

Fonte: Pyoderma gangrenosum associated to the use of cocaine/levamisole. Series of three cases and

literature review. Anais Brasileiros de Dermatologia. 2021

Também ja foi demonstrado a deteccdo de autoanticorpos contra antigenos cutaneos,
mas ndo foi comprovado que esses anticorpos estejam envolvidos na causa da lesdo.!>* Ha
alguns estudos sugerindo a existéncia do fendmeno da "patergia", que descreve o aparecimento
de uma lesdo cutanea apds trauma menor, indicando uma resposta inflamatoria alterada,
exagerada e descontrolavel a estimulos ndo especificos, poderia estar presente também nas

lesdes.!2

2.3 — ASPECTOS CLINICOS

O pioderma gangrenoso apresenta-se clinicamente de formas distintas e, portanto,
diagnosticar pode ser um desafio.? Os membros inferiores constituem o local mais comumente
acometido, mas pode surgir simultaneamente ou de forma consecutiva em diferentes
localizagdes no corpo, como nadegas e abdome.! O envolvimento da cabega e pescogo ndo ¢é
incomum em criangas, enquanto o envolvimento da area genital e perianal tem sido relatado em
bebés.?

O curso clinico da doenga pode variar muito, de relativamente indolente a agressivo ou
fulminante.? A patologia geralmente se inicia como um nédulo profundo ou pustula violeta, que
rapidamente se desenvolve em uma ferida ulcerada, dolorosa e de rapida expansdao com bordas

irregulares de coloragdo vermelho escura ou purpurica, com base necrética granular, salpicada
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de pequenos abcessos.*%!1? Exsudato purulento hemorragico, geralmente, se desenvolve dentro
da tlcera. O crescimento periférico da lesdao ¢ serpiginoso e deve-se a escavagdao das margens
ou ao aparecimento de novas pustulas hemorrégicas. A ferida pode variar em tamanho de alguns
milimetros a mais de 30 cm, mas raramente atinge mais profundamente do que o
subcutineo. No entanto, lesdes mais profundas até os tenddes e musculos podem ser vistas. !

As Ulceras superficiais podem estar confinadas a derme, mas geralmente se estendem
para a camada lipidica até a fascia subjacente. As lesdes sdo geralmente isoladas, mas podem
ser observadas fusdo. A mucosa geralmente ndo ¢ afetada, mas lesdes aftosas podem se
desenvolver na mucosa oral, as vezes com envolvimento extenso da boca, laringe e faringe. Em
70% dos casos, a infec¢do bacteriana nio é encontrada na inoculagdo da ferida?. Tipicamente,
ocorrera concomitante insuficiéncia venosa e/ou arterial. Manifestagdes extracutaneas também
podem ser encontradas em o0ssos € pulmdes, com a presenca de infiltrados neutrofilicos. %>

O PG ¢ classificado em quatro subtipos clinicos: classico, bolhoso, pustuloso e
vegetante. A forma mais comum ¢ a cldssica, ou também denominada ulcerativa, que apresenta
dois estagios distintos, os estagios ulcerativo e de cicatrizagao. A fase ulcerativa evolui como
uma ferida rapidamente progressiva, dolorosa, com um halo vermelho e bordas salientes,
vermelho-purpura e solapadas. O centro consiste em necrose com base purulenta ou
granulomatosa. A resolu¢do provoca cicatriz atrofica com a epiderme em aspecto de "papel de
fumo" e pode estar associado a vasculites sistémicas.! Acomete preferencialmente em regides
de extensdao de membros e tronco, com frequéncia nas zonas pré-tibiais, o que influencia na
maior predisposi¢do para surgimento em locais de trauma.?*>

A classificacdo vegetativa, ou granulomatosa superficial, configura por lesdo superficial
ou placa ulcerada vegetante, de forma localizada, com lesdes ulceradas e verrucosas
superficiais, com bordas ndo escavadas, de base nao purulenta. Possui lenta progressao e
predilecdo por tronco, cabeca e pescogo. Geralmente, ndo esta associada a doencga sistémica e
responde rapidamente ao tratamento topico, intralesional ou sistémico. >3

A forma bolhosa surge subitamente, mais superficial e caracteriza-se por papulas,
purpuras e lesdes cinza-azuladas, bolhosas e hemorragicas.! Geralmente, afeta em locais
atipicos, como face, dorso das mios ou superficies extensoras dos bracos? Em mais de 70%
dos casos, esta associada a patologia linfoproliferativa e mieloproliferativa e pode ser uma
manifestagdo de leucemia, sindromes mieloproliferativas e mielodispléasicas. Quando o PG ¢
diagnosticado, a evidéncia de malignidade hematoldgica deve ser excluida em todos os

pacientes com forma bolhosa, pois isso sugere um prognostico ruim.?>
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A apresentacao pustulosa ¢ uma variante clinica distinta, em que o inicio abrange um
ou diversos grupos de pustulas que convergem, gradualmente, podendo ulcerar e provocar
lesdes extremamente dolorosas com duracdo de varios meses. Localiza-se nas superficies
extensoras de extremidades e 4rea de tronco. E uma manifestagio limitada a pacientes com

doenga inflamatoria intestinal.!

2.4 - DIAGNOSTICO

O diagnéstico da doenga ¢ baseado nas caracteristicas clinicas e curso evolutivo do
quadro associado aos diagndsticos de exclusdo. Embora nenhum critério clinico tenha sido
formalmente adotado, um conjunto proposto requer o cumprimento de dois critérios principais.
O primeiro ¢ a rapida progressao da lesdo dolorosa, adotando a expansao da margem de 1-2 cm
por dia, ou aumento de 50% no tamanho da tilcera em 1 més, necrética com borda irregular,
violacea e solapada. O segundo consiste na exclusao de outras causas de ulceragdo cutanea,
acompanhado de pelo menos dois critérios menores, que inclui (a) historia sugestiva de patergia
ou achado clinico de cicatriz cribiforme, (b) doencas sistémicas associadas a PG, (c) achados
histopatologicos como neutrofilia dérmica estéril, inflama¢do mista ou vasculite linfocitica, e
(d) resposta ao tratamento.''!

A avaliagdo inicial deve incluir historia completa, exame fisico e bidpsias de pele. Um
histérico completo do paciente deve esclarecer a progressao das lesdes, patergia, exposigoes
recentes ¢ resultados de intervencdes tentadas anteriormente. Exame fisico minucioso ¢
necessario, definir todas as areas de envolvimento, incluindo a descri¢ao da lesdao, além de
avaliar a evidéncia de doenga sistémica concomitante. >34

As biopsias de pele sdo fundamentais tanto para o exame histologico para organismos
infecciosos, quanto para cultura de bactérias, virus, fungos e micobactérias atipicas, sendo uteis
para exclusdo de outras condic¢des. Estudo de imunofluorescéncia direta pode ser importante
para afastar doenca autoimune da pele ou vasculite, embora os achados nao sejam sensiveis
nem especificos para PG. Ao obter uma amostra, a bidpsia incisional profunda ¢é preferivel a
uma bidpsia por puncdo, com a amostra incluindo uma por¢ao da borda da lesdo e abrangendo
o subcutaneo. A preocupagdo com a inducdo de patergia ndo deve impedir a bidpsia inicial. 2*!!

Em relagdo aos achados laboratoriais, ndo existem exames especificos, mas ¢ possivel
observar indices elevados de proteina C reativa (PCR), velocidade de hemossedimentagdo
(VHS) e leucocitose.!' Pode haver anemia e diminui¢do do ferro sérico, assim como hiper e
hipoglobulinemia. Autoanticorpos especificos ndo costumam ser observados, da mesma forma

que imunocomplexos circulantes ndo sdo detectados.!!!:12
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O pioderma gangrenoso também ¢ um diagndstico de exclusdo, sendo crucial descartar
outras etiologias de ulceras, especialmente causas infecciosas. O diagndstico diferencial €
amplo, inclui vasculites sistémicas, como granulomatose de Wegener, crioglobulinemia,
poliarterite nodosa e sindrome do anticorpo antifosfolipideo, infec¢des de esporotricose,
amebiase, ulcera sifilica e ectima gangrenoso, neoplasias malignas, ulceras isquémicas e
picadas de insetos, entre outros. O diagnostico erroneo de PG como outra condicdo ¢ frequente
e pode ser prejudicial aos pacientes.'?!!

Pode-se presumir que tulceras bem demarcadas representam dermatite facticia,
potencialmente causando atraso no tratamento ou sofrimento psicologico. O pioderma
gangrenoso também pode ser confundido com infec¢do e submetido ao desbridamento da

ferida, que pode provocar patergia e exacerbar a doenca ou resultar em amputagdo do membro.

Um estudo recente sugere que até 10% dos casos de PG sdo na verdade diagnosticos errados. >!!

2.5-TRATAMENTO

Nao hé padrao-ouro para o tratamento, seu manejo terapéutico, essencialmente, tem
como alvo limitar a destruicao de tecido, possibilitar a cura da ferida e alcangar um resultado
estético adequado. A doenca tem o elemento inflamatorio sistémico e o componente da ferida,
deste modo, uma estratégia de terapia eficaz deve abordar ambos os processos. Uma
combinagdo de tratamento local da ferida, terapia topica e/ou sistémica ¢ ideal. Sao indicadas
medidas diretas para assepsia simples das lesdes e realiza¢io de curativos estéreis. E importante
evitar a patergia com minimizagdo da cirurgia e cautela no desbridamento’. Ademais, o uso de
medicacao quase sempre pode ser ponderado, com objetivo de promover cicatrizagdo e prevenir
surgimento de novas lesdes. '+

O tratamento abrange a utilizagdo de corticosteroides topicos ou intralesionais, de 6-
mercaptopurina ou a azatioprina, de cromoglicato topico, de dapsona, de clofazimina e de
ciclosporina, entre outros. A corticoterapia sist€émica ¢ considerado o tratamento mais eficaz,
seu uso pode interromper a progresso das Ulceras e prevenir novas lesdes.!>* Na maioria dos
casos, sdo necessarias altas doses iniciais, aproximadamente 100-200 mg/dia de prednisolona
ou 60-80 mg/dia de prednisona. A utilizagdao da oxigenoterapia hiperbarica pode ser necessaria
para pacientes que ndo toleram ou respondem doses a altas de corticosteroides sistémicos. '>!!

O uso de sulfonamidas também pode ser benéfico. A faixa de dose didria¢ de4 a6 ge
deve ser reduzida para aproximadamente 0,5 a 1 g/dia apds a observacao de melhora clinica e

podem ser adicionados ao tratamento, em uso concomitante aos corticoides nos estagios iniciais

da doenca. Outra proposta, a ciclosporina pode produzir melhora significativa a medida que a
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lesdo cicatriza, na dose de 6-10 mg/kg/dia entre 1 a 3 meses. A clofazimina, em doses diarias
de 200-300 mg, pode ser utilizada para cessar a progressao da lesdo em 1 a 2 meses e completar
a cicatrizacdo em até 5 meses. Em pacientes refratarios a altas doses de corticosteroides, a
talidomida oral foi eficaz com cicatrizagdo completa em 10 semanas de tratamento.'

A cirurgia para PG, no geral, ¢ controversa devido ao risco de patergia. Patergia ¢
relatada em 15,1% dos pacientes ¢ aumenta com cirurgias mais invasivas'?. No entanto, a
limpeza da necrose na ferida pode ser necessaria para evitar infeccdo e pode ser realizada com

cautela quando o paciente estd imunossuprimido.’

3 - MATERIAL E METODOS

3.1 - DESENHO

O trabalho consiste em um estudo descritivo constando um relato de caso de um homem de
53 anos, usuario de drogas e portador de doenga inflamatoria intestinal, doenga de Crohn, que
evolui com pioderma gangrenoso. O paciente ¢ proveniente da Policlinica de Saude, localizado
na Barra da Tijuca, Rio de Janeiro. A coleta de dados foi realizada em prontuario eletronico

arquivado na unidade de tratamento com o devido consentimento da mesma ( Apéndice A).

3.2 - METODOLOGIA DE PESQUISA BIBLIOGRAFICA

Foi realizada uma busca através das plataformas BVS, Scielo e Pubmed utilizando como
critérios de busca “pioderma gangrenoso”, ‘“pyoderma gangrenosum”, ‘“dermatose
neutrofilica”, “neutrophilic dermatosis”, “doenga de crohn”, “crohn’s disease” “cocaina” e
“cacaine”. Foram incluidos os trabalhos entre o periodo de 2011 a 2021, no idioma portugués
e inglés, priorizando contetidos mais recentes, excluindo os que nao t€ém enfoque no objetivo

do trabalho ou que ndo se encontram dentro da faixa temporal.

4 - RELATO DE CASO

Paciente, masculino, 53 anos, pardo, natural do Rio de Janeiro, no dia 25 de fevereiro
de 2021 dé entrada no ambulatério de dermatologia da Policlinica de Saude da Unigranrio,
localizada na Barra da Tijuca, queixando-se de uma ferida que ndo cicatriza em perna esquerda.

Refere crescimento progressivo da lesdo, dor intensa e prurido em perna esquerda
associado a edema e hiperemia de inicio ha 3 meses. Nega febre e/ou sintomas sist€émicos

associados, mordidas de insetos e lesdes prévias. Fez uso de cefalexina, ciprofloxacino e
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amoxacilina com clavulanato de forma ambulatorial sem obter melhora do quadro.
Anteriormente, no dia 26 de dezembro de 2020, internou no Centro de Emergéncia Regional
(CER) do Leblon onde permaneceu por 12 dias em uso de clindamicina e oxacilina sem melhora
do quadro. Foi transferido para o Hospital Federal do Andarai onde permaneceu por 8 dias em
uso de ertapenem, relatando melhora com a medicagdo. Porém, houve piora da doenca de Crohn
durante a internacao, sendo prescrito uso de corticoide sistémico. Nega desbridamento da lesdao
durante internagdes.

Ao exame, na face anterior e lateral de perna esquerda, ha presenca de duas lesdes
ulceradas, dolorosas, com bordas bem delimitadas, irregulares de coloracao vermelho escuro,
solapadas, e base gangrenosa, salpicada de pequenos abcessos, sugestivo de pioderma
gangrenoso, forma classica, como mostra a figura 2. Verifica-se que hd uma lesdo maior, de
aproximadamente 5 cm, de localiza¢cdo mais inferior e outra lesdo menor, de aproximadamente

3 cm, se localizando em regido acima.
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Figura 2 — Imagem de perna esquerda com presenca de lesdes compativeis com pioderma

gangrenoso, forma classica.

Fonte: imagem cedida pelo paciente em 25 de fevereiro de 2021.

Atualmente, em uso sulfassalazina 500mg, comprinido, duas vezes ao dia. Diagnostico
de doenga de Crohn héa 34 anos. Tabagista, carga tabagica 30 macgos/ano, € recentenente ex-
usuario de droga, cocaina. Ultima colonoscopia foi feita em 2019, referindo controle da doenga
de Crhon. Durante a consulta, foi realizada biopsia na lesdo, solicitado cultura para fungos,
micobactérias e histopatologia. Diante da hipotese diagndstico de pioderma gangrenoso, foi
prescrito prednisolona 60 mg/dia, comprimido, por 15 dias, e ivermectina 15mg, comprimido,
para prevencao de estrongiloidiase.

No dia 04 de marco, evolui com piora da lesdo desde a ultima consulta, ndo houve
resposta com o tratamento, sem resultado ainda da biopsia. Foi prescrito corticoide sistémico,
prednisona 80mg/dia, comprimido, pela manha durante duas semanas, carbonato de calcio 500
mg, comprimido, 2 vezes por dia, omeprazol 10 mg, comprimido, pela manhd em jejum e
encaminhado para o Hospital Universitario Pedro Ernesto.

Paciente retorna no dia 20 de maio de 2021 ao ambulatoério com o controle do quadro
algico e Otima evolugdo da lesdo cicatricial, observado em figura 3. Resultado da biopsia,
evidenciando processo inflamatorio misto difuso, rico em neutréfilos, sugestivo de dermatose
neutrofilica. Além do resultado da cultura para micobactérias, fungos e leveduras todos
negativos. Em consulta, refere melhora do quadro, apresentando cicatrizacao completa da lesao
em membro inferior esquerdo. Paciente agora retorna as suas atividades, antes comprometidas

devido sua patologia, acarretando nao somente numa melhora fisica como psiquica do paciente.
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Figura 3 — Imagem de perna esquerda com lesdes cicatrizadas.

Fonte: imagem cedida pelo paciente em dia 20 de maio de 2021.

5 - DISCUSSAO

O pioderma gangrenoso ¢ uma dermatose neutrofilica inflamatoria rara, cronica e muitas
vezes recorrente, que acomete principalmente adultos.! Sua etiologia ainda ¢ desconhecida, e
na maior parte das vezes, sabe-se que ha relacdo com alguma patologia sistémica subjacente,
como doenga inflamatdria intestinal, neoplasias, artrites e doengas hematologicas.!?*

A apresentacdo clinica do PG ¢ varidvel, comumente, caracteriza-se pelo
desenvolvimento lesdes cutineas ulceradas, multiplas ou unicas e dolorosas.> Sintomas
sistémicos como febre, artralgias e mialgias podem estar associados.! Ainda faltam marcadores
soroldgicos ou histologicos especificos para identificacao da doenga, desta forma, o diagndstico
¢ clinico e de exclusdo. Sendo assim, o diagndstico agil e, consequente, tratamento precoce €
manejo adequado, sao fundamentais para reduzir a atividade da doenga, melhorando a qualidade
de vida do paciente.???>

A doenca acomete principalmente adultos de 25 a 54 anos, portanto, € possivel verificar
que o paciente do caso se encontra dentro da faixa epidemioldgica da doenga.'* Além disso, o
mesmo ¢ diagnosticado doenca de Crohn ha 34 anos, que consiste em uma doenga inflamatoéria
intestinal granulomatosa cronica, de etiologia também desconhecida, frequentemente
relacionada ao pioderma gangrenoso.>*>

Na doenga de Crohn, cerca de 6% a 40% dos pacientes diagnosticados apresentam
manifestagdes intestinais e extraintestinais. Embora a maior parte das extraintestinais siga o
curso subjacente da DII, algumas dessas alteracdes sao independentes de sua atividade e podem

surgir antes ou apos o diagnostico. Desses com lesdes extraintestinais, aproximadamente 10%
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apresentaram manifestacdes dermatologicas, sendo as lesdes mais frequentes o eritema nodoso
e o pioderma gangrenoso. Notavelmente, essas manifestagoes podem afetar a qualidade de vida
do individuo e, inclusive, produzir comorbidades potencialmente fatais, como colangite
esclerosante primaria e tromboembolismo venoso.'3

O paciente também foi usuério de cocaina, e em casos excepcionais associam o uso da
droga ao PG, principalmente contaminada com o agente adulterante levamisol.”%!* Cerca de
80% da cocaina ¢ adulterada com levamisol, como ambos apresentam aparéncia semelhante,
pode ser usado para potencializar o efeito psicotrdpico e agente de volume para aumentar o
peso do farmaco’”’.

O paciente do caso apresentou duas lesdes localizadas em perna esquerda, ulceradas,
dolorosas, com bordas bem delimitadas, irregulares de coloragdo vermelho escuro e solapadas.
Ao analisar as caracteristicas clinicas da lesdo, ¢ possivel identificar o quadro da forma
ulcerativa do pioderma gangrenoso, que também ¢ a mais classificagdo mais comum.'??
Apresentou evolucao rapida e progressiva, com base gangrenosa ¢ salpicada de pequenos
abscessos, o que diferencia da forma vegetativa da doenca, que evolui de forma lenta, com base
ndo purulenta e superficial >

Corroborando para o diagnodstico, o resultado da biopsia evidencia processo
inflamatorio misto difuso, rico em neutréfilos, sugestivo de dermatose neutrofilica.'?* Como o
pioderma gangrenoso também ¢ um diagnéstico de exclusdo, € essencial descartar outras
etiologias de ulceras, especialmente causas infecciosas.!>!! Para tanto, foi realizada cultura
para micobactérias, fungos e leveduras, que nao evoluiram com crescimento microbiano.

Mediante a correlagao clinico-patoldgica e a exclusao das outras hipoteses diagndsticas,
foi instituido no paciente terapia imunossupressora para pioderma gangrenoso conforme
preconiza literatura, com corticoide sistémico, prednisolona.'>* A corticoterapia sistémica ¢é
terapia mais adequada, e seu uso pode cessar a progressao e evitar o surgimento de novas
lesdes.!>!! Nao foi realizado o desbridamento na ferida do paciente durante seu manejo e
hospitalizagdo, sendo importante para evitar o efeito de patergia, que poderia agravar a lesao
ou provocar amputa¢do do membro acometido.>!!

Cabe destaca que bons resultados tém sido alcangados com inibidores do TNF- alfa,
como o infliximabe, principalmente em pacientes com comorbidades, como no pioderma
gangrenoso associado a doenga de Crohn, essa droga é considerada a terapia de escolha.!!> Para
pacientes ndo estaveis e refratarios ao tratamento medicamentoso, a manipulagao cirurgica pode

desempenhar um papel importante no tratamento do pioderma gangrenoso secundario da
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doenca inflamatoria intestinal. O manejo cirurgico pode ter algum papel no tratamento do PG
secundario a doenga inflamatoria intestinal em pacientes instaveis e refratarios a terapia
medicamentosa.!®

Sabe-se ainda que a instituigdo precoce da terapia adequada ¢ capaz de diminuir a dor,
prevenir cicatrizes extensas e reduzir a mortalidade associada a doenga.>!! Entretanto, o
pioderma gangrenoso ainda ¢ um desafio clinico, de dificil diagnostico e frequentemente mal
diagnosticado.">!'® Em virtude disso, o individuo pode permanecer com a doenga por um longo
periodo sem o devido diagnostico e tratamento, como foi o caso do paciente, que passou por
uma internacdo hospitalar de 20 dias, utilizou diversos antibidticos de amplo espectro e

demorou 3 meses até, enfim, iniciar o devido tratamento.

6 — CONSIDERACOES FINAIS

O pioderma gangrenoso ¢ uma dermatose neutrofilica complexa, predominante em
adultos, de etiopatogenia ainda incerta, que pode ter um curso imprevisivel e muito variavel
desde seu inicio e durante sua evolucdo. O monitoramento vigilante para o pioderma
gangrenoso também ¢ apropriado em qualquer paciente com doenga sistémica frequentemente
associada, como DII, artrite, neoplasias ou disturbio hematoldgico, apresentando novas lesdes

cutaneas. Embora raro, o uso da cocaina pode estar associado ao PG, constituindo em um
problema pelas lesdes cutaneas e sistémicas.

Dessa forma, a manutencdo de um alto indice de suspeicdo ¢ crucial para o
diagnostico. As investigacdes devem ser consideradas em pacientes cujas feridas sao dolorosas,
de rapida expansdo, ndo cicatrizam e ndo respondem a antibidticos, ou pioram com
desbridamento cirurgico. O manejo bem-sucedido do PG normalmente requer varias
modalidades para reduzir a inflamacao e otimizar a cicatrizac¢ao de feridas, além do tratamento

de quaisquer doengas subjacentes.
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8 - APENDICES

U NINVERSIDADE
@, UNIGRANRIO
SOLlClTAQAO DE DISPENSA DO TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E

ESCLARECIDO

Data: 16/05/2022
Titulo: Pioderma gangrenoso associado a doenga de Chron: um relato de caso
Pesquisador responsavel: Tathiana Fernandes Mattos Bahia Alves

Pesquisadoras assistentes: Paulo Eduardo Pirrho Ribeiro de Azevedo

Solicitamos ao Comité de Etica em Pesquisa desta instituicdo, a isengao
do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) deste projeto
encaminhado para vossa apreciagao.

O projeto intitulado PIODERMA GANGRENOSO ASSOCIADO A

DOENCA DE CHRON: UM RELATO DE CASO ¢é apenas um estudo
observacional e, portanto, nao intervencionista e que dispensa a coleta de
informacao direta com o participante da pesquisa.

As razoes para solicitagao da isencao do TCLE sao enumeradas abaixo:

1. Levantamento retrospectivo de dados em prontuario, o que nao
interfere no cuidado recebido pelo paciente;

2. Nao ha riscos fisicos e/ou biolégicos para o paciente uma vez que o
estudo € meramente observacional,

3. Inviabilidade e impossibilidade de acesso individual/pessoal, ou via
telefone ao participante da pesquisa de forma a convida-lo a participar, sendo
que a sua forma de participagao seria conceder a autorizagao para coletar
dados do seu prontuario. O motivo que impede o contato é o fato do paciente
ser de dificil localizagao, por nao residir no Rio de Janeiro, tendo sido levado,
apos alta, para o estado da Bahia onde reside com familiares, aos quais
também nao temos acesso.

4. A confidencialidade da identificacao pessoal do paciente é garantida
pela pesquisadora principal e pelas técnicas de levantamento e guarda dos

dados: o paciente sera identificado apenas através de iniciais € numeros de
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registro que servem apenas para validar a individualidade da informacgao.
Esses dados nao serao objetos de analise.

Por esses motivos e como o uso e destinagao dos dados coletados
durante este projeto de pesquisa estdo descritos no mesmo, solicitamos a

dispensa do referido documento.

Tathiana Fernandes Mattos Bahia Alves
Pesquisadora Principal
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