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Pyoderma gangraenosum

bor misstiankas vid svarliakta sar

56-arig kvinna hade drygt 30 ars anamnes pa odiagnostiserad sjukdom
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Pyoderma gangraenosum ir en ovanlig, icke-infektios, neut-
rofil hudsjukdom som i huvudsak drabbar vuxna. Pyoderma
gangraenosum debuterar ofta med en papel, pustel eller blasa,
som sedan progredierar till ett snabbt vixande, sméirtsamt
nekrotiskt sar med underminerade, ofta violetta, kanter [1].
Diagnosen baseras pa ovan beskrivna typiska manifestatio-
ner och uteslutning av andra ulcerativa hudsjukdomar (exem-
pelvis infekterade sar, ulcererande malignitet, vaskulirt be-
tingade sar, vaskulit) (Fakta 1). Histopatologin &r ofta varie-
rande och okarakteristisk, men kan #nda vara till hjilp for att
utesluta andra sjukdomar [2].

Mer dn hilften av alla patienter med pyoderma gangraeno-
sum har en underliggande sjukdom (framfor allt inflammato-
risk tarmsjukdom [IBD], artrit, monoklonal gammopati eller
blodmalignitet), och 2 procent av alla med IBD insjuknar i
pyoderma gangraenosum [3].

Orsaken till pyoderma gangraenosum &r okidnd. Patergi
(trauma mot huden som ger upphov till hudfériandringar) ar
en kind utlésande faktor. Lindrigt trauma som nalstick och
sarskador, men dven kirurgi, kan utlésa sjukdomen [1]. Pyo-
derma gangraenosum efter brostkirurgi har rapporterats fle-
ra ganger [4-6], och dven efter bukplastik har tillstandet rap-
porterats [7]. Extrakutana manifestationer dr ovanliga men
kan presentera sig som sterila neutrofila abscesser ilunga, le-
ver, mjilte, skelett, CNS, muskler och hornhinna [1].

Patienternablir ofta initialt feldiagnostiserade och behand-
lade mot infektion, vilket ibland innebér kirurgisk sarrevi-
sion, somisin tur ofta férvéarrar sjukdomen.

FALLBESKRIVNING

En 56-arig i ovrigt frisk kvinna utan pagaende medicinering
diagnostiseradesislutet avjuli 2012 med duktal cancer in situ
ihoger brost. Patienten opereradesiborjan av september 2012
med partiell mastektomi och portvaktskortelkirurgi. Inga
komplikationer noterades vid ingreppet eller under vardti-
den, och hon skrevs ut dagen efter operationen.

1 vecka efter brostoperationen noterades en rodnad kring
operationsséaret pa brostet. 2 dagar senare hade patienten fatt
feber och smirta, och det fanns en nekros i den kaudala delen
av saret. Sarodlingar togs, och patienten lades in pa kirurgkli-
niken med misstinkt sarinfektion och erhdll antibiotikabe-
handling.

Trots antibiotikabehandling férsimrades patienten och
fick septiska symtom samt progredierande nekroser pa bros-
tet och tilltagande smérta.

3 dagar efter ankomst till sjukhuset utférdes en omfattan-
de sarrevision, och patienten erholl sirbehandling med nega-
tivt tryck. Initialt forbéttrades hon, men 1 dryg vecka senare
blev hon ater hégfebril och fick tilltagande rodnad pa brostet.

B FAKTA 1. Diagnostiska kriterier [3]

Huvudkriterier (bdda kriterier-
na krdvs fér diagnos)

e Smdrtsamt och snabbt pro-
gredierande nekrolytiskt sar
med oregelbunden lila kant.
Saret har oftast féregatts av
en papel, pustel eller blasa,
och smdrtan dr oproportio-
nerligiforhallande till sarets
storlek

Exklusion av andra orsaker
till ulceration (tex infektion,
vaskulit, malignitet, arteriel-
la och/eller vendsa sar)

Underkriterier (tva kriterier

krévs for diagnos)

e a) Tidigare patergi eller b)
forekomst av sallformad
(med sma hali) drrbildning

e Systemisk sjukdom associe-
rad med pyoderma gangrae-
nosum (inflammatorisk
tarmsjukdom [IBD], poly-
artrit, blodmalignitet, mono-
klonal gammopati)

¢ Histologiska fynd (steril der-
mal neutrofili + blandad in-
flammation + lymfocytar
vaskulit)

® Snabbt svar pa peroral korti-
kosteroidbehandling

CRP steg till 460 mg/l och LPK 51,8 x10°/1, och hon fick svira
buksmirtor lokaliserade under hoger revbensbage.

Ultraljudsundersokning visade en uttalad akalkulds kole-
cystit, och ett transhepatiskt galldrinage anlades. Patienten
forbittrades nagot, men nekrosernaibrostet fortsatte att bre-
da ut sig (Figur 1). Det tillkom dven omraden med kraftig
smirta, rodnad och svullnad pa vinster handrygg och héger
underarm, dér patienten tidigare haft perifera venkatetrar.
De misstéinkta abscesserna pa handrygg och underarm inci-
derades akut pa grund av snabb forsimring med svullnad och
smarta (Figur 2). Patienten utvecklade &ven rodnade omman-
de resistenser palaren dar hon erhallit subkutana injektioner
med lagmolekylirt heparin.

Infektionslikare var inkopplad under hela sjukdomsfor-
loppet. Fasciitdiagnos diskuterades, men nagra tecken till
djupare infektion forelag inte. Samtliga bakterieodlingar var
negativa. Det blev alltmer tydligt att den sammantagna kli-
niska bilden inte 6verensstimde med en infektion. Reumato-
log och hudlédkare kopplades in 3 veckor efter patientens an-
komst till sjukhus. Med tanke pa sarets utseende och symtom
i kombination med att andra diagnoser bedémdes mindre

HSAMMANFATTAT

Pyoderma gangraenosum dr en
ovanlig hudsjukdom, som ibland
kan ge extrakutana manifesta-
tioner.

Sjukdomsbilden kan likna en
svar sarinfektion med utbredd
nekrosbildning. Sjukdomen har
dock inte infektios grund, och
sarodlingar dr oftast negativa.
Hér beskrivs ett fall dér patien-
ten sannolikt hade haft upprepa-
de odiagnostiserade episoder av
pyoderma gangraenosum, vilket

lett till langa sjukhusvistelser
och omfattande drrbildning.
Tidig upptéackt och behandling, i
forsta hand med kortikosteroider
eller ciklosporin, 6kar patientens
chanser att slippa utbredd arr-
bildning och kan dven rddda liv.
Patergi (dér trauma mot huden
utléser hudsymtom) &r vanligt
vid pyoderma gangraenosum.
Kirurgi kan utlésa och férvdrra
symtomen hos patienter med
pyoderma gangraenosum.



Lékartidningen

KLINIK & VETENSKAP FALLBESKRIVNING

sannolika, misstinkte bada diagnosen pyoderma gangraeno-
sum.

Hogdos steroidbehandling sattes in, och eftersom patien-
ten snabbt forbattrades och inga nya nekroser uppstod kunde
diagnosen pyoderma gangraenosum bekréftas. Efter en total
vardtid pa drygt 1 manad kunde patienten skrivas ut till hem-
met.

Handkirurg utforde 1 vecka direfter delhudstransplanta-
tion for tickning av senorna pa handen. Ytterligare 3 veckor
dérefter genomgick patienten transplantation avicke-meshad
delhud pa plastikkirurgisk klinik for tickning av huddefekten
pa hoger brost (Figur 3). Bada dessa ingrepp utfordes under
kortisonbehandling och medf6érde inga nya manifestationer
av pyoderma gangraenosum. Kortisonbehandlingen trappa-
des ut successivt och avslutades i mars 2013. Saren pa brost
(Figur 4) och handrygg samt tagstéllen for delhudstransplan-
tationerna har ldkt fint.

Efter avslutad behandling drabbades patienten av lang-
dragna diarréer. Hon har genomgétt gastroenterologisk ut-
redning med bl a koloskopi, som dock inte visat nagon inflam-
matorisk tarmsjukdom.

2 ar fore brostkirurgin hade patienten genomgatt en laser-
assisterad fettsugning pa buken och drabbats av hog feber,
smirta och omfattande nekroser av hud och subkutan fettviav
1 vecka efter ingreppet, trots pagaende antibiotikabehand-
ling. Hon vardades inneliggande pa kirurgklinik under niastan
1 méanad och genomgick upprepade sarrevisioner pa grund av
progredierande nekroser. Slutligen avstannade nekrosut-
bredningen. Samtliga odlingar fran sar och vdvnad var negati-
va. Sjukdomsbilden tolkades trots allt som utlost av infektion
efter det genomgangna plastikkirurgiska ingreppet, och pa-
tienten antibiotikabehandlades.

For att ticka huddefekten pa buken, som mitte ca 30 x 30
cm, genomgick patienten delhudstransplantation pa plastik-
kirurgisk klinik, och saret likte.

Patienten berittade ocksa att hon i samband med forsta
barnets fodelse hade fatt en abscess i hoger klinka efter en pe-
tidininjektion. Av journalen framkom att patienten vardades
knappt1méanad pd BB respektive infektionsklinik pa grund av
hog feber och kraftig inflammatorisk hudreaktion utan att
man kunde faststilla nigon bakteriell genes. Aven vid nista
forlossning flera ar senare fick patienten ett svarlikt sar glu-
tealt efter petidininjektion och vardades inneliggande i 2
veckor.

DISKUSSION

Pyoderma gangraenosum ir en ovanlig ulcerativ hudsjuk-
dom, som kan vara forknippad med hég morbiditet och i sill-
synta fall 4&ven mortalitet. Det &r viktigt att diagnosen 6ver-
viags tidigt i forloppet for att kunna sétta in riatt behandling
och pa sa sitt undvika langvarig sjukhusvistelse, onodig anti-
biotikabehandling och utbredd &rrbildning.

Effektiv behandling finns
Flera effektiva behandlingar finns beskrivna. Vid tidiga och
lindriga besvir (sma och ytliga sar) kan det ricka med lokal be-
handling som fuktbevarande forband, potent steroidkrim,
takrolimussalva eller intralesionella steroidinjektioner [2].
Vid mer utbredd sjukdom och tecken till systemiskt engage-
mangkrivs systemiskimmunmodulerade behandling. Hégdos
steroider (prednisolon 1-2 mg/kg kroppsvikt/dygn) och/eller
ciklosporin ir ofta effektiva och far betraktas som forsta-
handsbehandling &ven om kontrollerade studier saknas [8].
Pyoderma gangraenosum hos patienter med underliggande
sjukdom behandlas i férsta hand med likemedel som riktar
sig mot grundsjukdomen. Patienter med pyoderma gangrae-
nosum och Mb Crohn svarar bra pa behandling med tex in-

Figur 1. Pyodermasar
pd brost med typiskt
violetta sdrkanter.

Figur 2. Sarpa
handrygg med blotta-
de stracksenor.

Figur 3. Sar pd brost
fore delhudstrans-
plantation.

Figur 4. Slutresultat
efter delhudstrans-
plantation.

»Pyoderma gangraenosum ér en ovanlig
ulcerativ hudsjukdom, som kan vara
forknippad med hég morbiditet och i
sillsynta fall iven mortalitet.«
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fliximab (TNFa-antikropp [tumornekrosfaktor]), och det
finns studier som talar for att biologiska likemedel hjidlper
dven vid pyoderma gangraenosum utan underliggande sjuk-
dom [2].

Kirurgisk behandling (tex excision, hudtransplantat, mus-
kellamba) har inte visats vara effektiv, oavsett om patienten
haft immunsuppressiv behandling. Patergieffekten gor att
pyoderma gangraenosum kan férvirras och nya sar uppsta pa
eventuella tagstillen. Darfor bor kirurgisk behandling utfo-
ras undantagsvis och da under skydd av systemisk behandling
[8]. Omfattande sarrevisioner leder ofta till nya nekroser, och
sarrevision bor utforas forst efter inledd immunmodulerande
behandling och i samrad med hudlékare.

Idetaktuellafallet utférdes delhudstransplantationiforsta
hand for att ticka handens senor, dock under skydd av syste-
misk behandling. Da det forsta saret och tagstillet ldkte fint,
utférdes 3 veckor senare delhudstransplantation for att ticka
de stora sarytorna pabrostet och for att i méjligaste man und-
vika utbredd érrbildning. I detta fall gick det bra, men i flera
andra publicerade fall har kirurgiska interventioner lett till
forvirring av sjukdomen [8].

Extrakutana manifestationer dr ovanliga vid pyoderma
gangraenosum. I detta fall fick patienten en akut akalkults
kolecystit, som kan férekomma hos svart sjuka patienter [9].
Det dr mojligt att detta skulle kunna vara en delmanifestation
av pyoderma gangraenosum, vilket ocksa finns rapporterat i
ett tidigare fall [10]. Aven extrakutana manifestationer bru-
kar svara bra pa behandling med kortikosteroider.

Hudldkare bor konsulteras vid sar som inte ldker

Det beskrivna patientfallet illustrerar hur svart det kan vara
att misstinka pyoderma gangraenosum. Sannolikt hade pa-
tienten sin forsta manifestation av sjukdomen redan i sam-
band med forsta barnets fodelse, dvs drygt 30 ar tidigare. Fle-
raav de senare manifestationerna hade kunnat undvikas eller
minskas om diagnosen hade stillts redan da.

Vivill darfor peka pa vikten av att konsultera hudlikare om
man har en patient med ett sar som inte liker, 4ven om den kli-
niskabilden i 6vrigt talar for infektion. Detta sérskilt om upp-
repade bakterieodlingar &r negativa.

W Potentiella bindningar eller jivsforhallanden: Inga uppgivna.
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ESUMMARY

Pyoderma gangrenosum is a rare ulcerating skin disease that may
not be readily recognized. It presents a diagnostic challenge during
the postoperative phase because of the similarities with postope-
rative wound infections. If left untreated it can lead to extensive
scarring, long hospital stays and even mortality. We describe a
56-year-old woman who developed extensive skin necrosis after a
partial mastectomy as well as extracutaneous manifestation in the
gallbladder. She had a good clinical response to systemic steroids.
Careful examination of her medical history revealed several probable
earlier episodes of pyoderma gangrenosum, which were undiag-
nosed. Doctors should be aware of pyoderma gangrenosum as a
differential diagnosis when meeting a patient with a non-healing
wound and repeatedly negative bacterial cultures.



