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INTRODUCCION

La hidradenitis supurativa (HS) es una enfermedad autoin-
mune inflamatoria sistémica cronica, recurrente, debilitante
y potencialmente discapacitante, que se inicia en el foliculo
piloso, en dreas de mayor densidad de glandulas apdcrinas.’
Seglin series europeas presenta una incidencia mundial de
entre el 1y el 4% *y seguin el registro nacional del 2018 exis-
tirfan 253 casos en nuestro pais.’ Existe una relacion mu-
jer:hombre de 3-5:1. Predomina en mujeres de 20 a 40 afios
de edad y en hombres mayores de 45 afios, mientras que en

*Nédulos inflamatorios

**Predominante l
- Tractos fibrosos
|
! 1
<2 dreas <2 areas
corporales corporales
< 5 abscesos/ < 5 abscesos/
nédulos* nédulos*
Lesiones Lesiones -‘—
fijas** migratorias**
Leve Moderado Severo Leve
Hurley 1A Hurley IB Hurley IC Hurley IIA

Pacientes con HS

la infancia la incidencia es de solo 2-3%.

Se describen como factores predisponentes la carga genética,
la obesidad y el tabaquismo.

Su diagndstico es clinico y ecografico. En esta entidad, la
clinimetria o valoracion de la gravedad cobra fundamental
relevancia. Se han descripto diversas escalas para estadificar
la enfermedad: Hurley, Sartorius, Physician Global Assesment
(PGA), Respuesta Clinica en HS (HiSCR-Hidradenitis Clini-
cal Response), Hidradenitis Supurativa Severity Score System
(IHS4- International HS 4). En nuestro medio, las mas utili-
zadas son las escalas de Hurley y de Sartorius (Fig. 1).
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Figura 1. Clasificacion de Hurley de la hidrosadenitis supurativa (HS). SC: Superficie corporal.
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Una infrecuente complicacion de la HS es el desarrollo de
neoplasias, de las cuales el carcinoma escamoso es la mds
prevalente, mientras que el adenocarcinoma mucinoso
(ACM) es sumamente infrecuente; no se han descripto mas
de 8 casos en toda la bibliografia internacional.’

CASO

Se presenta el caso de una paciente de sexo femenino de 46
aflos de edad con diagnoéstico de HS de 10 anos de evolu-
cion y tabaquismo de aproximadamente 20 pack-year. Rea-
liz6 multiples tratamientos, tanto locales como sistémicos,
sin respuesta satisfactoria, hasta que se indic6 Adalimumab
40 mg via subcutanea cada 15 dias durante los afios 2013 y
2014. Con esta terapia logré una muy buena respuesta, con
ausencia de secrecidn y sin progresion de la enfermedad. Sin
embargo, las secuelas de esta patologia habian escalado has-
ta un grado de Hurley III y Sartorius 100 (Fig. 2 A). Poste-
riormente, por razones sociales asociadas a dificultades en la
provision del inmunomodulador, se la paciente interrumpid
el tratamiento y correcto seguimiento, hasta que a los 2 afos
(2016) volvid a la consulta con una tumoracion glutea con
abundante secrecién mucinosa (Fig. 2 B).

Se abordd el caso en equipo multidisciplinario iniciando el
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estudio mediante una biopsia, la cual informé adenocarci-
noma mucosecretante. Se descarté patologia colorrectal con
una videocolonoscopia completa.

Se procedi6 a la reseccion de la lesién con margenes onco-
logicos, removiendo gliteo derecho, parcialmente gluteo iz-
quierdo, rafe anococcigeo y parte del elevador del ano homo-
lateral (Fig. 2 C). Se produjo una efraccion de la pared rectal
posterior, que fue reparada y protegida con una colostomia
sigmoidea en asa.

El andlisis anatomopatolégico informé adenocarcinoma
mucosecretante con lagos de mucina y células glandulares
atipicas.

Descartada la presencia de enfermedad, se procedio al cierre
de la colostomia a los 10 meses. Sin embargo, factores inhe-
rentes al sistema de salud y la falta de adherencia al segui-
miento llevaron a diferir los controles durante un afio, luego
del cual se constaté una recidiva local voluminosa (Fig. 2
D) asociada a imagenes tomograficas compatibles con secun-
darismo, a pesar de que un PET no presentaba captacién a
dicho nivel. Por deterioro en la calidad de vida y sintomas
suboclusivos, se realizé nuevamente una colostomia sigmoi-
dea en asa. Se discutié nuevamente el caso en ateneo on-
colégico multidisciplinario, recomendéndose tratamiento
oncolégico adyuvante, sin embargo, la paciente no aceptd
la propuesta.

mientos. B. Gran tumor gliiteo con abundante secrecion mucinosa, desarrollado luego de 2 afios sin seguimiento. La biopsia revelé un adenocarcinoma
mucosecretante. C. Reseccion local amplia. D. Recurrencia local voluminosa al afio de la cirugia.
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Figura 3. Recidiva local del adenocarcinoma mucosecretante. A. Exenteracién pelviana posterior del adenocarcinoma mucosecretante recidivado. B Re-
construccién parcial del defecto mediante un colgajo rotatorio de recto anterior del abdomen (VRAM). C. Progresién de la enfermedad a los 4 meses de la

exenteracion, tratada con curetajes durante 1 asio. D. Tumor recurrente.

Dado el avance en la historia natural de la enfermedad sin
tratamiento y el deterioro progresivo en la calidad de vida,
se decidi6 nueva conducta quirurgica mediante una exen-
teracién pelviana posterior con reconstruccion parcial del
defecto mediante un Colgajo vertical miocutdneo de recto
abdominal (VRAM) a los 41 meses de la primera reseccién
(Fig. 3 A y 3 B). Dicha reseccion presento la misma estirpe
tumoral y debido a que uno de los margenes (hueso isquion
derecho) resulté positivo, se indicé tratamiento oncologico
que realizd parcialmente con capecitabine.

A los cuatro meses se constatd por biopsia progresion de la
enfermedad, la cual fue tratada localmente mediante cure-
tajes a lo largo de un afio (Fig. 3 C). En dicha instancia se
constataron lesiones tomograficas compatibles con metasta-
sis pulmonares.

Luego de un afo, se documento estabilidad de la enfermedad
oncoldgica a nivel sistémico, pero por alteracion en la calidad
de vida por el crecimiento local (Fig. 3 D), asociado a las
dificultades de higiene y postura, se le realizé una reseccién
parcial paliativa. Al mes se observo secundarismo suprarre-
nal y seis meses mds tarde, en contexto de un sindrome de
impregnacion de un mes de evolucién se produjo el 6bito.
Cabe destacar que a lo largo de los 6 afos y medio en que
padecid esta enfermedad oncoldgica con una cuestionable
calidad de vida, se constat6 un performance status de 0 hasta
el ultimo mes de vida.

DISCUSION

El adenocarcinoma mucosecretante del periné/genital (AC-
MSPG) fue descripto por Rosser® en 1934, quien lo recono-
ce en fistulas de larga data. En los pocos casos publicados
secundarios a HS, los pacientes reportan un antecedente de
enfermedad de mas de 10 afos de evolucion.? El tumor mas
frecuente es el carcinoma escamoso, pero se han descripto
ACM, en contraste a lo que se presenta habitualmente rela-
cionado con las fistulas.

Tekbas et al.,” en su publicacién de 2022, describen 20 casos
de neoplasias de la region perianal, dentro de los cuales se
incluyen solo 4 casos de ACM sin discriminar su origen. En
2016, Mukai et al.* presentan una revision sistemética de la
bibliografia, donde cita solo 5 casos publicados de ACM se-
cundario a HS. Estos ultimos sumados a otros dos reportes
de caso y el paciente aqui presentado permiten afirmar que
hasta el momento solo existen 9 casos publicados en revistas
indexadas.**%?

Segun Kim et al.,* para considerar que un adenocarcinoma
es secundario a una fistula anal, en primera instancia se debe
descartar su origen en una neoplasia rectal. Ademads, la fistula
debe preceder al carcinoma y, por ultimo, el orificio primario
debe hallarse en el canal anal y no en el tumor. Siguiendo estos
conceptos podemos afirmar que el caso reportado se debe a
la malignizacion de trayectos fistulosos secundarios a la HS.
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Con respecto a la evolucién de esta complicacién croénica,
cabe destacar el concepto descripto en el consenso de HS de
la Sociedad Argentina de Dermatologia' sobre “ventana de
oportunidad”, entendiéndose este como el periodo durante el
cual los esfuerzos tendientes a controlar la actividad inflama-
toria pueden ser mas ttiles.

Es habitual que dicha ventana se pierda debido al retraso
diagndstico que se produce en la HS, debido a cuestiones in-
herentes a la patologia, el sistema de salud, e incluso el propio
paciente.”

El tratamiento de los adenocarcinomas de la regién perineal
y perianal depende de la localizacion, la extension y el ori-
gen. Esto puede implicar desde resecciones locales amplias
hasta una resecciéon abdominoperineal. En el presente caso,
se optd por un abordaje progresivo, resultado de la discusion
en equipo multidisciplinario y respetando la autonomia de
la paciente.

Por dltimo, y no por ello menos importante, cabe destacar el
rol del cuidado de la salud mental del paciente, ya que las se-
cuelas de esta enfermedad suelen relacionarse con depresion,
vergiienza, estigmatizacion e irritabilidad, que producen ais-
lamiento, aversidn a las relaciones intimas y muchas veces,
como en nuestro caso, una incapacidad que excede la volun-
tad del paciente de cumplir con el mejor tratamiento.'*?

CONCLUSION

El ACM originado en una HS es una complicacién muy in-
frecuente. La vigilancia de los pacientes con enfermedad de
larga data es fundamental y el desarrollo de una neoplasia
debe sospecharse ante la progresion de la enfermedad a pesar
del tratamiento, o la evolucién térpida posterior a una res-
puesta previa favorable.

Se recomienda la implementaciéon de equipos multidiscipli-
narios para el manejo integral del paciente con HS, que in-
cluya el cuidado de su salud mental y el tratamiento de sus
posibles adicciones.
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