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Resumen

Introduccion: La hidrosadenitis supurativa perianal (enfermedad de Verneuil) es una enfermedad
inflamatoria crénica y recurrente con compromiso de las glandulas sudoriparas apocrinas, que
ocasiona una supuracion cutanea y subcutdnea pluriorificial. Presentamos un caso de larga
evolucién en un paciente con sindrome de Pallister-Killian, alteracidon genética extraordinariamente
rara (tetrasomia del brazo corto del cromosoma 12), que supone un retraso mental, dismorfia facial,
hipotonia y graves malformaciones musculo-esqueléticas asociadas.

Objetivos: Conseguir el doble reto terapéutico de tratar la enfermedad de Verneuil extensa en un
paciente afecto de graves malformaciones musculo-esqueléticas y con retraso mental.

Caso clinico: Paciente de 23 afios, afecto del sindrome de Pallister-Killian, con retraso mental,
térax dismorfico e hipoplasia pulmonar, asociado a graves malformaciones en raquis dorsal y
extremidades inferiores. Presentaba una hidrosadenitis supurativa perianal extensa a ambos gluteos,
de larga evolucion, con clinica de supuracion pluriorificial continua (estadio de Hurley III). Tras
estudio preoperatorio multidisciplinar (cirujanos generales, cirujano plastico, anestesiélogos, UCI y
enfermeria clinica) fue intervenido quirirgicamente con anestesia general. Se realizd exéresis
radical de todo la zona perianal y glitea afecta, con reconstruccion inmediata mediante plastia
bilateral miocutanea de fascia lata, cubriendo todo el defecto con preservacion de la zona anal y sin
colostomia de proteccion. Postoperatorio precisando atencidon continua por enfermeria clinica y sin
presentar ninguna complicacion cardio-pulmonar. La plastia bilateral present6 cierta retraccion
tisular y desinsercion parcial pero sin signos de isquemia. A las 5 semanas, las plastias representan
una cobertura viable de la zona exerética de mas del 50%, y el resto mostrando un buen tejido de
granulacion por segunda intencion.

Discusion: La enfermedad de Verneuil perianal extensa y de larga evolucion representa un reto
terapéutico para cualquier paciente. En el caso que se presenta se anade la dificultad que supone la
condicién de retraso mental y graves deformidades toracicas y musculo-esqueléticas por su
alteraciéon genética de base. Se decidid por ello, tras discusién multidisciplinar, cirugia radical y
reconstruccion primaria con plastia miocutdnea bilateral de fascia lata para cubrir toda la zona
afecta, con el objetivo de poder “agilizar” y acortar el tiempo de curacion en el postoperatorio
respecto a la alternativa de mantener una zona en curacion por segunda intencion. Los resultados
satisfactorios nos hacen ser partidarios del cierre primario tras la exéresis quirurgica, sobretodo en
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pacientes complejos y con dificil manejo postoperatorio, haciendo hincapié que las técnicas de
cirugia plastica nos ayudan a resolver dichos casos. Si existe un alto compromiso y buena
coordinacion de la enfermeria clinica, asi como la colaboracién de familiares, no creemos necesaria
la realizacion de colostomias derivativas para proteger las plastias, en este tipo de pacientes.
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