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Resumen

Descrita por Pifiol en 1974, representa una

forma de gangrena escrotal, de origen desconocido,
cuyas caracteristicas clinicas y patologicas son
propias, permitiendo diferenciarla de otras formas
de necrosis escrotal. Los examenes de laboratorio
general y las pruebas inmunolégicas no suelen
mostrar alteraciones.
Se caracteriza por la apariciéon aguda de lesiones
escrotales eritematosas, generalmente Unicas, con
prurito y/o ardor, que luego evolucionan hacia
placas necréticas bien definidas. De aparicion
exclusiva en gente joven, generalmente en los dias
posteriores a una infeccion respiratoria alta. Luego
del tratamiento con corticoesteroides y
antibioterapia, las placas tienden a la resolucion
completa en dos a tres semanas.

Hasta la fecha se han reportado un total de
15 casos, incluido el nuestro que se refiere a un
paciente de 14 anos de edad, previamente sano,
que presento un cuadro de amigdalitis febril, tratada
con azitromicina, que al sexto dia de evolucién
curs6 con una placa eritematosa dolorosa,
evolucionando hacia la necrosis en 24 horas hacia
la necrosis. Luego de tratamiento con prednisona,
se desprendio la placa necroética dejando una ulcera
que cerrd espontaneamente durante la tercera
semana de evolucién. Se tomé una biopsia y
marcadores inmunoldgicos.

Si bien los casos reportados son escasos y
con variados diagnosticos diferenciales, nuestro
caso cumple con los criterios clinicos descritos por
Pifol.

Palabras Clave: Vasculitis, gangrena escrotal,
juventud
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Abstract

First described by Pifiol in 1974, it
represents a type of scrotal gangrene, of unknown
origin, that has its own clinical and pathological
characteristics, which makes it unique and therefore
differs from other types of scrotal necrosis. Lab
exams and different immunological tests seem to
show no sort of alterations.

Its main characteristics include the
presence of sharp eritematous scrotal lesions that
are mostly unique and of a burning and itching
sensation, and evolve into well defined necrotic
plates. It only shows up in young people, mostly a
few days after a breathing infection. The plates tend
to disappear after approximately two to three
weeks, if properly treated with corticosteroids and
antibiotics.

Until now there have been a total of 15
cases, including this one which features a fourteen
year old patient, previously healthy, who showed up
with tonsillitis and was treated with azitromicine. On
the sixth day of treatment, he presented painful
eritematous plates that 24 hours later evolved into
necrosis. After treating it with prednisone, the
necrotic plate disappeared and the disease derived
into an ulcer that suddenly closed down during the
third week of treatment. A biopsy was taken, along
with immunological tests.

Although we count with a low number of
reported cases that include different kinds of
diagnosis, this particular case meets all of the
clinical criteria described by Pifiol.
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Marco tedrico

Descrita por Pifiol y colaboradores en 1974 en el
XIV Congreso de Dermatologos en Iengua francesa
con un total de 5 casos recolectados’, representa
una forma peculiar de gangrena escrotal, de origen
desconocido, cuyas caracteristicas clinicas y
patolégicas son propias. Esto permite diferenciarla
de otras enfermedades que presentan necrosis
escrotal.

Se caracteriza clinicamente por la aparicion
aguda de lesiones exclusivamente escrotales
eritematosas, generalmente Unicas, asociadas a
prurito y/o ardor, que luego evolucionan hacia
placas necroticas bien definidas. De aparicion
exclusiva en gente joven, generalmente en los dias
posteriores a una infeccidn respiratoria alta. Luego
del  tratamiento  con corticoesteroides vy

Tabla 1.- Diagnésticos Diferenciales

antibioterapia local y sistémica, las placas tienden a
la resolucién completa, en dos a tres semanas,
dejando una cicatriz. No se han descrito casos
recidivantes®*.

Los examenes de laboratorio general, las
pruebas inmunoldgicas y las bacteriolégicas no
suelen mostrar alteraciones, salvo una elevacion
discreta de la velocidad de eritro-sedimentacion.
Con respecto a la histopatologia se describe
infiltrado neutrofilico en la dermis y necrosis
fibrinoide de vaso pequeno. No se describen los
signos clasicos de vasculitis leucocitoclastica.’

Con respecto a los diagnosticos
diferenciales deben incluirse enfermedades tanto

locales como sistémicas con el objetivo de

pesquisar las de mayor complejidad. (Tabla 1)**

Gangrenas Genitales

|Gangrena de Fournier
Pyoderma Gangrenoso
Hidrosadenitis Supurada

Gangrenas latrogénicas

Antisépticos Cutineos
Anticoagulantes

[Enfermedades de Transmision Sexual

Herpes Simplex Genital
Sifilis
[Chancro Blando

[Amebiasis

Picaduras de artropodos

Loxoscelismo cutaneo

Enfermedades Sistémicas

Panarteritis Nodosa

Enfermedad de Behget

Purpura de Scholein-Henoch
[Cancer de piel

Enfermedades linfoproliferativas

Una revisién bibliografica del afo 2006
realizada por Caputo et al reporté un total de 13
casos, de los cuales 7 fueron descritos por Pifiol et
al. Un caso de los reportados se presentd en un
paciente con S.I.D.A% Hasta la fecha existe un total
de 15 casos publicados. Nuestro caso cumple con
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los criterios clinicos descritos por Pifiol y, aunque
se trate de una patologia poco frecuente, sus
criterios bien definidos y la importancia de
establecer el diagndstico diferencial con otras
lesiones, nos promueve a aportar un nuevo caso a
la escasa casuistica encontrada.
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Caso Clinico

Nuestro caso se refiere a un paciente de 14
afios de edad, previamente sano vy sin
antecedentes morbidos, que en Marzo del afio 2007
comenzé con un cuadro de amigdalitis febril que fue
tratada con Azitromicina y que al sexto dia de
evolucion curs6 con una placa eritematosa,
dolorosa al roce, de 1x1 centimetros de didametro en
el escroto, que en 24 horas evolucion6 hacia una
placa necrética, por lo que acudié al Servicio de
Urgencia del Hospital Parroquial de San Bernardo.
Se hospitalizd con el diagnéstico de reaccion
cutanea autoinmune y para descartar Loxoscelismo
cutaneo-visceral.

Al examen fisico de ingreso el paciente se
encontraba en buenas condiciones, afebril, faringe
congestiva sin pus y destacando en escroto una
placa necrética de bordes irregulares de mas o
menos 1 centimetros de diametro, rodeada por un
halo eritematoso (Fotos 1)

Testiculo izquierdo mostraba leve aumento
de tamafio, no sensible. Resto del examen dentro
de rangos normales.

Foto 1: Placa necrética
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Tabla 2.- Laboratorio al ingreso

PCR: 157,1 mg/lt.
VHS: 43 mm/Hr
Hematocrito: 43,6%

Hemoglobina: 14,4 gr/dl.

Leucocitos: 10,8 x 10"3/mm3

Orina completa: analisis microscopico
Eritrocitos: 15 — 20 por campo
Leucocitos: 2 — 4 por campo
Bacterias: regular cantidad

Tabla 2. Examenes de laboratorio al ingreso.

Durante hospitalizacién fue tratado con
clorfenamina 4 mg. cada 8 horas, prednisona 50
mg. cada 12 horas y omeprazol 20 mg. al dia, todos
por via oral. Presentd una evoluciéon favorable, con
regularizacion de parametros de laboratorio por lo
que al tercer dia de hospitalizacion fue dado de alta
con control para completar estudio y obtener
muestras de tejido. Ambulatoriamente se realizo
serologia para sifilis y estudio inmunolégico de
anticuerpos anti nucleares, antiDNA y anti-
citoplasma del neutrdfilo, resultando todos
negativos.

La biopsia de piel informé la presencia de
fragmentos de piel con ortoqueratosis, epidermitis
con acantosis y dermis con infiltrado inflamatorio en
su mayoria linfocitario con abundantes plasmocitos
de distribucién perivascular. (Fotos 2 y 3).
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Foto 2: Ortoqueratosis

Foto 3: Infiltrado inflamatoria

La lesion evoluciond con el
desprendimiento de la placa necrética al cabo de 5
dias, dejando una Ulcera que cerro
espontaneamente al final de la tercera semana de
evolucion (Foto 4).
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Foto 4: Desapariciéon de placa necrética al quinto
dia

Discusion de diagnésticos diferenciales

Es importante poder establecer el
diagnostico  diferencial con otras lesiones,
especialmente con aquellas de alta prevalencia y/o
que puedan significar un riesgo vital para el
paciente. Uno de los principales es la pyoderma
gangrenosa (PG), habiéndose planteado incluso
que ambos cuadros podrian corresponder a una
misma entidad.> La PG es una enfermedad
ulcerativa de la piel poco comun, que
frecuentemente se asocia a otras enfermedades
sistémicas. Lopez de Maturana et al, reportaron un
promedio de edad inicial de 47,5 afios, con un
rango entre 27 y 81 afios.” Aproximadamente un
4% de los pacientes son pediatricos, de los cuales
existen 50 casos reportados en la literatura. El
paciente mas joven reportado en la literatura es un
recién nacido de tres semanas de edad’ La
patogenia de esta enfermedad aun no esta claray a
pesar de que frecuentemente se ha asociado a
enfermedades autoinmunes, no queda claro el
mecanismo por el cual se producen las lesiones.’
Clinicamente se clasifica en 4 variedades:
ulcerativa, es la forma clasica descrita por Brunsting
et al,® pustular, bulosa y vegetativa. La localizacion
mas frecuente de la lesidon cutanea son las
extremidades inferiores, pero también se observan
en cara, extremidades superiores y genitales,
siendo comun el dolor intenso espontaneo y
exacerbado por el contacto con las lesiones.® Powel
et al’ en una serie de 86 pacientes con PG
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ulcerativa, informé un 78% de enfermedad
sistémica asociada, predominando la artritis y las
enfermedades inflamatorias  intestinales.  El
diagndstico depende principalmente del
reconocimiento y de la alta sospecha clinica frente
a una enfermedad ulcerativa de la piel. Los cambios
histopatoldgicos son inespecificos. Infiltracion
neutrofilica en ausencia de vasculitis y granulomas
es considerado sugerente de PG." Los pilares
terapéuticos son los corticoides y los
inmunosupresores, por lo tanto se hace
estrictamente  necesario  descartar cualquier
patologia infecciosa previo al inicio del tratamiento.

La fascitis necrotizante corresponde a una
infeccion polimicrobiana y rapidamente progresiva
de la fascia y tejido subcutaneo. Cuando comienza
en perineo e implica un riesgo vital se llama
gangrena de Fournier."" En general se presenta en
sujetos mayores de 50 afios ° con factores de
riesgo establecidos, tales como diabetes mellitus,
inmunodeficiencias, alcoholismo, déficit
neurolégico, cancer, enfermedad terminal
renal/hepatica e instrumentacion urolégica."’

Uno de los diagnésticos diferenciales
planteados en un principio fue el loxoscelismo. Este
cuadro se produce por la inoculacién del veneno de
la arafia Loxosceles Laeta o “arana del rincon” y se
puede presentar de dos formas. En la forma
cutanea se desarrolla una lesién muy dolorosa
llamada placa livedoide y que esta constituida por
una macula violacea-equimoética, rodeada por un
area isquémica palida que a su vez esta rodeada
por un halo eritematoso.” La forma visceral se
caracteriza por presentar ademas de las lesiones
locales otras manifestaciones sistémicas como
fiebre, malestar general, compromiso de
conciencia, anemia hemolitica, ictericia,
hemoglobinuria  macroscépica y alteraciones
renales." Si bien en un comienzo nuestro paciente
presentdé microhematuria, esta se corrigi6 de
manera rapida y sin asociarse a oftras
manifestaciones sistémicas ni locales como las
anteriormente descritas.

Por otro lado, la sifilis es una infeccion
adquirida por via sexual, cronica, producida por
treponema pallidum, y que se caracteriza por la
diversidad de sus manifestaciones clinicas. En
Chile las tasas de incidencia de sifilis para los afnos
2000 y 2005 fueron 23,9 y 17,4 por 100.000
habitantes, respectivamente.”® Los sintomas
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pueden aparecer en promedio a los 21 dias del
contacto, con un rango de 14-90 dias. La lesion
primaria se presenta como una papula indolora
seguida de necrosis superficial y la tipica ulcera
redonda, bordes netos e indurados que se
desarrolla en el sitio de la exposicién. En el hombre
se ubica preferentemente en el surco
balanoprepucial y a veces en el glande, pero puede
aparecer en cualquier punto de la piel y mucosas.
Linfoadenopatia regional puede estar presente.'*"
El diagndstico de laboratorio de la sifilis incluye la
presencia de treponemas en el examen
microscoépico de campo oscuro, pruebas
serolégicas treponémicas (VDRL) y las no
treponémicas FTA-ABS (indicadas para confirmar
una no treponémica reactiva).”® Si bien el VDRL
tiene una positividad de sélo un 30% para la sifilis
primaria, nuestro paciente no presentaba
antecedentes de relacion sexual durante el periodo
promedio de incubacion.

Los virus herpes simples (HSV) tipo 1y 2
son la causa infecciosa mas comun de ulceracion
genital en los paises en desarrollo, siendo el HSV
tipo 2 el gue con mayor frecuencia produce dichas
dlceras. """ La infeccion genital es causada por la
inoculacién del virus en la mucosa o a través de
lesiones en la piel, usualmente luego de contacto
sexual cercano. El virus es trasmitido por lesiones
sintomaticas o por la excreciéon asintomatica de
este mismo.? La edad media de presentacion del
primer episodio de herpes genital es de 20 a 24
afos para ambos hombres y mujeres. La
enfermedad recurrente es comun, especialmente
en los primeros 18 meses luego de Ila
primoinfeccién. La recurrencia tiene una clinica mas
moderada y suele ser de menor duracion que el
primer episodio. Tanto la primoinfeccion como las
recurrencias de la enfermedad herpética genital se
presentan generalmente como las tipicas lesiones
vesiculares dolorosas confluentes sobre una base
eritematosa que luego evolucionan a una lesion
ulcerosa para terminar en costra, ubicada en la
region genitourinaria o anal. El desarrollo de la
lesion se precede por un prédromo caracterizado
por sensaciéon de hormigueo o prurito en la zona
afectada. En cuanto al diagnéstico de la
enfermedad, un tamizaje clinico (historia y examen
fisico) presenta baja sensibilidad y especificidad,
por lo que se puede complementar con pruebas de
laboratorio y estudios seroldgicos especificos para
HSV-1 y 2, aumentando ambas sensibilidad vy
especificidad. 2 En el caso de nuestro paciente, si
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bien no se realizaron pruebas de laboratorio, se
excluye el diagnéstico ya que la clinica de la lesion
no concuerda con la presentacion clasica del
herpes debido a la ausencia de prédromo y de
lesiones vesiculares.

Nuestro caso cumple con las

caracteristicas descritas por Pifol y, aunque se
trate de una patologia rara y poco frecuente, sus
criterios clinicos bien definidos nos promueven a
aportar un nuevo caso a la escasa casuistica
publicada.
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