PRESENTACION DE CASOS

Pioderma gangrenoso como sindrome
paraneoplasico de un tumor tipo Phyllodes

Borderline

Pyoderma gangrenosum as paraneoplastic
syndrome of a Phylloides tumor, Borderline type
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Resumen

Se presenta el caso de una paciente de 65 afios con una masa en su seno izquierdo y una udlcera
en el tobillo izquierdo. La paciente consulta por tlcera crdnica sin resolucién, a pesar de multiples
tratamientos. Al realizar estudio histoldgico de las dos lesiones, se establecié que la masa en la mama
correspondia a un tumor Phyllodes Borderline y la tdlcera del tobillo a un pioderma gangrenoso. El
pioderma gangrenoso es generalmente secundario a otras condiciones. En este caso se establecié que
era un sindrome paraneopldsico del tumor Phyllodes. Esta relacién es poco frecuente, debido a que
en el mundo sélo se han reportado cuatro casos con la asociacién pioderma gangrenoso y tumores de
mama. Ninguno de ellos en Colombia. (Acta Med Colomb 2014; 39: 207-210).
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Abstract

The case of a 65 year old patient with a mass in her left breast and an ulcer on the left ankle, is
presented. The patient consults for a chronic ulcer unresolved despite multiple treatments. When histo-
logical study of the two lesions was performed, it was established that the breast mass corresponded to
a Phyllodes Borderline tumor and the ankle ulcer to a pyoderma gangrenosum. Pyoderma gangrenosum
is usually secondary to other conditions. In this case it was established that it was a paraneoplastic
syndrome of Phyllodes tumor. This relationship is rare because only four cases with association of
pyoderma gangrenosum and breast tumors have been reported worldwide. None of them in Colombia.
(Acta Med Colomb 2014; 39: 207-210).
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Introduccion

Los sindromes paraneopldsicos son un conjunto de sin-
tomas y signos asociados a una neoplasia, pero que no son
atribuibles a invasién o compresién directa por el tumor;
se originan de secrecién por parte del tumor de hormonas,
péptidos o citoquinas o de reacciones inmunoldgicas cru-
zadas entre las células neopldsicas y tejidos normales (1).
Los sindromes paraneopldsicos ocurren en el 7-15% de
los pacientes con cancer (2, 4). Se pueden presentar como
la primera manifestacién o tardiamente en la evolucién
natural de la neoplasia y pueden afectar diversos sistemas
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del organismo, especialmente endocrino, piel, neurolégico,
reumatoldgico y hematolégico.

Los procesos dermatoldgicos que se pueden presentar
como sindrome paraneopldsico son: 1) la dermatomiositis
que se observa en neoplasias de mama, ovario, colon, pul-
mon, préstata; 2) la acantosis nigricans que se ve en adeno-
carcinomas de la cavidad abdominal; 3) la eritrodermia en
leucemia linfocitica cronica, linfoma de células T, desérde-
nes mieloproliferativos, tumores del tracto gastrointestinal;
4) la ictiosis relacionada con la enfermedad de Hodgkin; 5)
el sindrome de Sweet en leucemia, linfoma no Hodgkin, sin-

207



D.F. Severiche y cols.

dromes mielodispldsicos, mieloma multiple, cAncer de mama
y tumores del tracto genitourinario y gastrointestinal (4).

El siguiente caso corresponde a un pioderma gangrenoso
como manifestacion paraneopldsica de un tumor de seno
tipo Phyllodes Borderline.

Caso clinico

Mujer de 65 afios procedente de zona rural de Colombia
con antecedentes personales de hipertension arterial en trata-
miento y leishmaniasis cutdnea diagnosticada y tratada hace
tres afios. Presenta desde hace tres meses ulcera dolorosa,
que limita la marcha, de crecimiento progresivo, localizada
en maléolo externo del tobillo izquierdo. Manejada con anti-
bidticos tépicos y sistémicos sin mejoria. Refiere aparicién
de masa en seno izquierdo de cinco meses de evolucién y nie-
ga sintomas gastrointestinales y constitucionales asociados.

Al examen fisico se encuentra paciente afebril, hiperten-
sa, sin taquipnea o taquicardia, con dlcera de 10 x 8 cm en
maléolo externo del pie izquierdo, de bordes eritematosos,
socavados, irregulares, con base purulenta, zonas necroti-
cas y exposicion de tendones (Figura 1). Presentaba dolor
intenso continuo, el cual se exacerbaba a la palpacién pe-
rilesional, con incapacidad para el apoyo. Adicionalmente
se palpaba masa en seno izquierdo de aproximadamente
8 cm de didmetro, no adherida a planos profundos y leve-
mente dolorosa a la palpacion. Por las caracteristicas de
la lesién y el antecedente epidemioldgico se plantearon
como diagndsticos pioderma gangrenoso y leishmaniasis

Figura 1. Fotos al momento del ingreso.
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cutdnea, luego de descartar lesion vascular y dsea con es-
tudios imagenoldgicos. Se realizé biopsia de la dlcera que
reportd: “epidermis desprendida con cambios reactivos y
liquido de edema intracérneo, en la dermis cambios reacti-
vos con homogenizacidn, proliferacién de vasos capilares
e infiltrado crénico linfocitario escaso con extravasacion de
eritrocitos, descartando proceso infeccioso”. Confirmdndose
diagnéstico de pioderma gangrenoso se inici6 corticoterapia
con prednisolona a dosis de 1 mg/Kg/dia con seguimiento
estricto de la evolucion de la lesion.

Simultdneamente debido a la presencia de masa en mama
izquierda, la cual no habia sido estudiada previamente, se
realizé estudio con mamografia que reporto: “dos masas
s6lidas en mama izquierda, la de mayor tamafio se clasi-
fic6 como un Birads categoria 4-B. A la cual se le realiz6
biopsia que report6: “tumor bifdsico de tipo Phyllodes con
pardmetros de Borderline”.

Se realizé un interrogatorio dirigido a sintomas como
diarrea crénica, sangrado digestivo, dolor abdominal, dolor
o inflamacién articular, sintomas visuales, pérdida de peso,
que sugirieran enfermedad inflamatoria intestinal o artritis
reumatoidea, debido a la alta asociacion entre estas entida-
des y el pioderma gangrenoso; la paciente negé cualquier
sintomatologia.

Figura 2. Fotos a la semana de iniciado tratamiento con prednisolona.
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Figura 3. Fotos a las dos semanas de iniciado tratamiento con prednisolona.

En la historia clinica, el examen fisico exhaustivo y
estudios complementarios de paraclinicos (hemograma,
funcién renal y hepdtica, glucemia, uroandlisis, placa de
térax) no se encontraron hallazgos de otra patologia que se
relacionara con el pioderma gangrenoso. A los ocho dias del
inicio de tratamiento con corticoides se evidencia mejoria de
latlcera, apoyando el diagnéstico de pioderma gangrenoso.
Posteriormente se realizé mastectomia radical izquierda
con posterior resolucion total del pioderma gangrenoso sin
necesidad de continuar con la corticoterapia.

Discusion

El pioderma gangrenoso fue descrito por primera vez
en 1930 por Brunsting y O’leary (7). La fisiopatologia es
desconocida, pero se cree que es un defecto en la quimio-
taxis y la fagocitosis especialmente de los neutrdfilos por
la sobreexpresion de algunas citoquinas tales como la inter-
leuquina 8 que activa los neutréfilos y la interleuquina 16
(3,5). El pioderma gangrenoso se clasifica en tres formas:
clésica, atipica y periostomal; la forma cldsica suele afectar
las extremidades inferiores, se inicia como una pustula o
vesicula de consistencia blanda que rdpidamente progresa
hacia una tlcera o erosién profunda de bordes violdceos
sobresalientes o irregulares, muy dolorosa, con centro
necrético y supuracion aséptica (3, 4); la forma atipica se
manifiesta como una tlcera mds superficial que se ubica
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en los miembros superiores, el cuello y la cabeza (3); el
pioderma periostomal aparece alrededor de un estoma como
el que se forma siguiendo un procedimiento quirtirgico para
la enfermedad intestinal inflamatoria (3).

El diagnéstico se sospecha por las caracteristicas de la
dlcera y la rdpida progresion de la lesion; se deben excluir
ulceras de origen infeccioso (bacterianas, micéticas,
leishmaniasis, tuberculosis, herpes), vasculares de tipo
inflamatorio (lupus, Wegener, poliarteritis nodosa) o
trombdético (sindrome antifosfolipido) y neopldsicas como
linfoma cutdneo, el carcinoma de células escamosas y
carcinoma metastasico (3).

En el pioderma gangrenoso se puede observar el fend-
meno de patergia que consiste en la apariciéon de nuevas
lesiones cutdneas en sitios de injuria, lo que explica el
empeoramiento de la lesién que puede suceder luego de
procedimientos quirtirgicos como el debridamiento de las
dlceras (3). Los hallazgos histopatolégicos no son espe-
cificos o diagnésticos (3,4,7); sin embargo, si se toma la
muestra de los bordes violdceos se puede evidenciar una
neutrofilia estéril difusa en la dermis junto con otros hallaz-
gos como edema y vasculitis linfocitica (3, 7).

Aproximadamente 50% de los casos de pioderma gan-
grenoso se pueden asociar a una condicién subyacente (1).
Las entidades mds frecuentemente asociadas con pioderma
gangrenoso son la artritis reumatoide y la enfermedad intes-
tinal inflamatoria (2,3, 5). Debido a los avances en medicina
y en las herramientas diagndsticas se ha evidenciado un
aumento en la asociacién con neoplasias malignas. Maier
y cols. fueron los primeros en describir el pioderma gan-
grenoso como un sindrome paraneopldsico de una leucemia
mieloide aguda (2, 8) y Gallo y cols. describieron también
su asociacién con neoplasias malignas gastricas (2, 9).El
tumor digestivo mds frecuentemente asociado al pioderma
gangrenoso es el colorrectal tal como lo describe Cailhol y
cols en una asociacién entre adenocarcinoma sigmoideo y
pioderma (10). En la literatura sélo se han descrito cuatro
casos de asociacion entre pioderma gangrenoso y neoplasias
de seno segtin Labat y cols (2, 11).

El manejo incluye uso de corticoterapia como la predni-
solona (dosis de 0.5-1 mg/Kg/dia) o inmunomoduladores
como la ciclosporina, el metrotexate y la azatioprina (5).
La respuesta al manejo con esteroides es satisfactoria en
la mayoria de pacientes y se puede considerar como un
criterio diagnéstico menor del pioderma (3). Otros tipos de
manejo adicionales incluyen medidas locales para evitar la
sobreinfeccién y las complicaciones (2, 3, 6). No hay que
olvidar también que es una entidad muy dolorosa, por lo
cual es importante administrar una analgesia efectiva.

En cuanto a su tratamiento definitivo como sindrome
paraneopldsico, no hay que olvidar que éste depende de la
condicién subyacente y que una vez se logra un correcto
manejo de ésta, el pioderma gangrenoso se cura por com-
pleto en la mayoria de los casos, ya sea mediante el uso de
inmunomoduladores en el caso de la artritis reumatoide o

209



D.F. Severiche y cols.

de la colitis udlcerativa como procedimientos quirdrgicos
para el manejo de algunas neoplasias.

Conclusion

Este reporte de caso corresponde a una paciente con un
pioderma gangrenoso como manifestacién paraneopldsica
de un tumor de mama tipo Phyllodes Borderline.

En la evaluacion de las tlceras cutdneas crénicas de di-
ficil manejo deben considerarse los siguientes diagndsticos
diferenciales: ulceras de origen diabético, leishmaniasis
cutdnea, tlceras de origen vascular o neoplasias cutdneas
como el linfoma cutdneo y el carcinoma de células esca-
mosas. Este caso nos indica la importancia de incluir el
pioderma gangrenoso entre los diagndsticos diferenciales
y a partir de su diagndstico realizar una evaluacién exhaus-
tiva, basdndose en el examen fisico completo, una historia
clinica detallada y el correcto uso de ayudas diagnésticas
para encontrar la posible condicién o lesién neopldsica
asociada teniendo en cuenta que la mayoria de las veces
es una condicién secundaria.
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