Relato de Caso

Coexisténcia de pioderma gangrenoso e hidradenite supurativa resultando
em atraso diagnostico

Coexistence of pyoderma gangrenosum and hidradenitis supurativa resulting in diagnosis delay
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Abstract

Resumo

Pioderma gangrenoso e hidradenite supurativa sdo doengas
inflamatdrias que podem coexistir entre si, apesar de essa ser uma
associacdo rara. E comum que ocorra atraso diagndstico em ambas
individualmente e isso se agrava quando ocorrem no mesmo
paciente.

Relatar um caso de pioderma gangrenoso associado a hidradenite
supurativa em uma mulher de 31 anos, apds a paciente passar por
inimeros tratamentos desnecessarios devido a erros diagndsticos.

A coexisténcia de duas doengas inflamatérias em uma mesma
paciente foi observada em ambulatério de Dermatologia e foi
realizado um relato de caso.

A associa¢do de pioderma gangrenoso com hidradenite supurativa é
rara e possui negativo impacto na qualidade de vida de seus
portadores. O atraso diagndstico ira impactar mais ainda na
qualidade de vida.

E fundamental que o médico Dermatologista seja capaz de
reconhecer e de fazer o diagndstico diferencial entre as duas
doencgas para iniciar um tratamento precoce para o0s pacientes,
evitando atrasos diagndsticos.

The coexistence of two auto inflammatory diseases is a real
challenge for Dermatologists. Pyoderma gangrenosum and
hidradenitis supurativa are two of this diseases and can be
diagnosed in the same patient. They are both rare diseases that
have an important impact in the quality of life of the patients.
Therefore, it is essential that doctors are able to diagnose them
correctly so there won’t be any delays on the treatments.
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INTRODUCAO

A Hidradenite Supurativa (HS) e o Pioderma Gangrenoso (PG) fazem parte do
espectro de doencas inflamatdrias com associacdo frequente de doencas sistémicas.
Ap0ds o desenvolvimento de HS, o PG pode se desenvolver em qualquer momento da
evolucdo da doenca, apesar de se tratar de uma associacdo rara W,

O Pioderma Gangrenoso trata-se de uma doenca inflamatdria caracterizada por
Ulceras cutadneas dolorosas com bordas violdceas irregulares, que se localizam mais
comumente em membros inferiores, porém podem atingir qualquer area do corpo @
E classificado dentro do espectro das sindromes neutrofilicas e autoinflamatdrias, com
infiltrado neutrofilico no histopatoldgico @) Apresenta multiplas formas clinicas, sendo
o tipo ulceroso o mais comum @

Possui incidéncia global de 2-3 casos a cada 100.000 habitantes por ano,
atingindo principalmente adultos entre 40 e 60 anos e possui leve predominancia no
sexo feminino *®. Devido a dificuldade diagndstica, acredita-se que sua prevaléncia é
subestimada. Isso ocorre devido a similaridade com outras dermatoses neutrofilicas e
devido a sua histopatologia inespecifica, que se caracteriza por infiltracdo de
neutrdfilos polimorfonucleares (2.4),

Hoje preconiza-se que o diagndstico seja baseado na clinica e evolucdo das
lesGes, além de bidpsia da borda de ulcera demonstrando infiltrado neutrofilico (este
constitui um critério obrigatorio para o diagndstico) ),

A hidradenite supurativa € uma doencga crbnica, recorrente e debilitante da
pele, que se caracteriza pela presenca de nddulos, abscessos e fistulas em regides de
dobras, principalmente axila, regido inframamadria e perineo (®),

Ha prevaléncia de 4% na populagao de adultos jovens e € mais comum no sexo
feminino 7). Possui forte associacao com fatores genéticos e hormonais, além de piora
com tabagismo e obesidade ®) Por se confundir com outras dermatoses inflamatdrias,
€ comum o atraso diagndstico de, em média, 12 anos, o que impacta negativamente
na qualidade de vida desses pacientes ™,

O diagndstico é basicamente clinico, observando-se caracteristicas e localizacao

das lesGes, sendo que bidpsia é indicada somente se o diagndstico for incerto (®),
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RELATO DO CASO

Paciente de 31 anos do sexo feminino com diagndstico de Pioderma
Gangrenoso realizado em 2016 com auxilio de anatomo patolégico. Ndo apresenta
demais comorbidades. O andtomo patoldgico de 2016 foi trazido pela paciente na
consulta e evidenciou infiltrado inflamatério misto, predominantemente mononuclear,
contendo neutrdfilos e aglomerados esparsos de histidcitos epitelioides, com
permeacdo neutrofilica da epiderme, permanecendo com hipétese diagndstica de
dermatite granulomatosa com atividade supurativa.

Antes de realizar o diagndstico, a mesma ja havia realizado tratamento para
outras hipdteses diagnodsticas: tuberculose cutdanea com levofloxacino, rifampicina e
claritromicina e para acne inflamatéria com isotretinoina, em decorréncia de lesdo
atipica em face, caracterizada por placa eritematosa de superficie irregular, medindo
cerca de 5 cm em regido malar bilateralmente.

Como os tratamentos ndo tiveram o resultado desejado, realizou-se bidpsia
que revelou dermatose neutrofilica ulcerada, o que auxiliou no diagndstico de
pioderma gangrenoso. Com isso a paciente iniciou tratamento com Dapsona ainda em
2016 relatando melhora das lesdes durante o periodo de uso do medicamento, porém
abandonou o tratamento apds dois anos. Retorna em 2020 com queixa de placas
hipercromicas descamativas com pontos de exulceragao, bordas bem definidas, limites
precisos, medindo cerca de 3,5cm em dorso a direita (Figura 1) e medindo 2cm em
membro superior direito (Figura 2). Possui lesdes cicatriciais normocrémicas atrdéficas

em regido malar bilateralmente (Figura 3).
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Figura 1 - Placa hipercromica descamativas com pontos de exulceragdo, bordas bem definidas,

limites precisos, medindo cerca de 3,5cm em dorso a direita.

Fonte: original da autora.

Iniciado tratamento com Prednisona 70mg ao dia por 4 semanas e também
encaminhada para gastroenterologista devido a probabilidade de associagdo de
comorbidades do trato gastrointestinal com o Pioderma Gangrenoso. Retorna apods
alguns meses com queixa de nova lesdao nodular eritematosa com centro ulcerado em
regido axilar direita, sugestiva de Hidradenite Supurativa. Tendo em mente a
associacdo de HS e PG, foi iniciado tratamento com Metformina 500mg/dia, Dapsona
100mg/dia e Espironolactona 100mg/dia ao qual a paciente apresentou resposta
adequada, porém com fistulizacdo de lesGes em dorso e em axila, uma complica¢ao
comum em pacientes com HS.

Devido ao quadro caracteristico de ambas as doencas, associado a resposta ao
tratamento e ao anatomo patoldgico do ano de 2016, foi possivel que houvesse a
suspeicdo da associacao de duas doencas.

A paciente continua seguindo em nosso ambulatério sem previsdao de alta,
devido a cronicidade das duas doencas e a dificuldade de encontrar um tratamento ao

gual ambas respondam de maneira adequada.
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Figura 2 - Placa hipercromica descamativas com pontos de exulceragdo, bordas bem definidas, limites

precisos, medindo 2cm em membro superior direito.

Fonte: original da autora.

Figura 3 - Lesdo cicatricial normocrémica atréfica em regido malar direita.

Fonte: original da autora.

RESULTADOS E DISCUSSAO

O Pioderma Gangrenoso (PG) e a Hidradenite Supurativa (HS) se caracterizam
como doencgas inflamatdrias e frequentemente podem se associar a outras doencas
sistémicas. Apesar de ser uma rara associacao, o PG pode se desenvolver em qualquer
momento da evolu¢do do HS WA prevaléncia de pacientes com essa associacao

permanece desconhecida ®)
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Ambas dividem varios aspectos em comum, principalmente as lesGes dolorosas
que surgem devido a resposta inflamatéria exacerbada, sendo que no caso do PG, as
lesdes se apresentam como ulceras enquanto no HS caracterizam-se por abscessos e
fistulas .

E mandatério saber diferenciar as duas condicdes, de maneira que, além de
saber identificar o tipo de lesdao, devemos também conhecer os principais sitios de
ocorréncia de ambas: enquanto o pioderma gangrenoso é mais comum nos membros
inferiores, a hidradenite supurativa ira acometer axilas, perineo e regidao inframamaria
@A clinica é importante no diagndstico de ambas as condicdes, porém no caso do PG
é importante realizar bidpsia da borda de lesdo para a identificacdo de infiltrado
neutrofilico, enquanto na HS isso s6 é recomendado quando hd duvida diagndstica 58,

Foi demonstrado que 1 em cada 546 pacientes com HS pode desenvolver PG
concomitantemente. Essa baixa prevaléncia torna dificil reconhecer um fendtipo
caracteristico dos pacientes que possuem ambas as doencas em associacao,
dificultando ainda mais o diagndstico ®

A fisiopatologia de ambas as doengas ainda ndo foi completamente esclarecida,
portanto os tratamentos disponiveis para ambas ja configuram um desafio para o

médico Dermatologista. Dessa forma é ainda mais dificil encontrar um tratamento que

seja eficiente quando hd a coexisténcia de HS com PG @,

CONCLUSOES

A concomitancia de duas doencas autoinflamatdrias que naturalmente j3
possuem um atraso diagndstico devido a natureza das lesdes e achados histolégicos
inespecificos, € um desafio ainda maior para o médico Dermatologista. O aspecto das
lesdes, dependendo do estdgio em que se encontram as doencas, pode gerar muitas
duvidas no examinador, além de pode haver mimetismo entre as duas doencas.

Ambas podem se apresentar com lesdes extremamente dolorosas, com saida
de secrecdo e odor fétido, causando um enorme desconforto no paciente, o que

impacta diretamente em sua qualidade de vida.
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No caso acima percebemos que o quadro clinico dessas doencas ainda gera
muita dlvida diagndstica em profissionais de saude, causando inseguran¢a nos
pacientes, além de inUmeros tratamentos desnecessarios até se chegar a um
diagndstico correto e estabelecer um tratamento que nem sempre sera eficaz.

Cada vez mais é reconhecido que doencas dermatoldgicas sdo responsdaveis por
impactar negativamente na qualidade de vida de seus portadores. Quanto mais se
atrasa um diagndstico, maiores as chances de surgirem sequelas fisicas e psicoldgicas
de dificil reversao.

Apesar de configurar um grande desafio diagndstico, é de suma importancia
gue médicos de todas as especialidades tenham conhecimento sobre essas
dermatoses e saibam diagnostica-las para amenizar os impactos negativos na
qgualidade de vida que essas doencas causam em seus portadores. Um conhecimento
basico sobre caracteristicas e localizacdo das lesdes, além de conhecer as primeiras
linhas de tratamento disponiveis, j4 é o suficiente para iniciar um tratamento de
maneira precoce na tentativa de reduzir possiveis sequelas.

Conhecendo as duas dermatoses separadamente, o médico terd mais
seguranca no momento de realizar o diagndstico e, na rara ocasidao de haver
concomitancia entre ambas, sera possivel iniciar um tratamento em estagios iniciais da
doenca com o intuito de minimizar os impactos negativos na qualidade de vida dos

pacientes.
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