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Pioderma gangrenoso
periestomal tras
adenocarcinoma de recto en el
contexto de enfermedad de
Crohn de localizacion colénica 'y
perianal compleja

\!’J'_lm!lh"\.

Peristomal pyoderma gangrenosum after
rectal adenocarcinoma in the context of
colonic and complex perianal Crohn’s disease

El pioderma gangrenoso (PG) representa la segunda mani-
festacion extraintestinal cutanea mas frecuente de la
enfermedad inflamatoria intestinal (Ell) (1-3% de casos).
Mas frecuente en colitis ulcerosa (CU) (5-12%), que en
enfermedad de Crohn (EC) (1-2%), 2 recientes trabajos mul-
ticéntricos retrospectivos italiano y espafnol parecen sefialar
un cambio de tendencia’?. La variante periestomal (PGP),
es sin duda una de las complicaciones mas temidas de
cuantas afectan a un estoma quirdrgico. Probablemente
infradiagnosticado, supone un 10-15% del total de localiza-
ciones de pioderma. Su rapido reconocimiento es clave para
implementar de forma precoz medidas terapéuticas en un
contexto multidisciplinar. Notificamos un caso de dificil y
peculiar manejo por un doble motivo: su gravedad y refrac-
tariedad, y la contextualizacion en un ambito de neoplasia
reciente que ocasioné un dilema terapéutico.

Mujer de 43 anos de edad actual diagnosticada en
1993 de EC de localizacion colénica (afectacion de recto y
colon izquierdo) y perianal segln criterios estandarizados
(A2L2B1p). Desde el ano 2000 inicia inmunosupresion con
azatioprina por corticodependencia. A partir de 2004 la
enfermedad perianal se torna compleja (fistula rectovaginal
mas varias fistulas transesfinterianas altas), por lo que a
inicios de 2005 se asocia infliximab segin pauta de induc-
cién y mantenimiento habitual precisando intensificacion
maxima (acortamiento de intervalo a 4 semanas) a partir
del segundo afo de tratamiento. El tratamiento médico se
combina con multiples intervenciones quirdrgicas (drenaje
de abscesos, sedalizacion de trayectos fistulosos y colgajos
de avance para la fistula rectovaginal). La evolucion no es
satisfactoria con limitacion severa de la calidad de vida,
estenosis rectal y abscesos perianales de repeticion. Es
por ello, que a finales de 2012 se plantea a la paciente

colostomia terminal definitiva y hemicolectomia izquierda
con proctectomia por refractariedad a tratamiento médico-
quirdrgico maximo (la colonoscopia con toma de biopsias
de estenosis rectal de inicios de 2012 no demostraba
neoplasia). La paciente no contempld en primera instancia
dicha opcion y prefiri6 agotar otras opciones solicitando
inclusion en ensayo clinico de inyeccion intralesional de
células madre. En la colonoscopia previa del protocolo de
inclusion en dicho ensayo (junio 2013) se biopsia recto
inferior con resultado histolégico de adenocarcinoma.

A finales de julio de 2013 se realiza hemicolectomia
izquierda y reseccion abdominoperineal con confeccion
de colostomia definitiva con colon transverso distal pre-
sentando 2 complicaciones postoperatorias inmediatas:
infeccion y dehiscencia parcial de las suturas perineal y de
la pared vaginal. La pieza quirlrgica evidenciaba un seg-
mento de intestino grueso con severa afectacion por EC con
extensa ulceracion e inflamacion transmural. A nivel rec-
tal, adenocarcinoma moderadamente diferenciado de 2cm
con componente mucinoso de mas del 50% que infiltraba
la capa muscular sin alcanzar grasa perirrectal. Los marge-
nes quirurgicos no estaban afectos, asi como ninglin ganglio
(pT2NOMX). La TC abdominopélvica no reveloé afectacion a
distancia.

En septiembre de 2013 aparece lesion periestomal
ulcerada de grandes dimensiones, de bordes violaceos y
anfractuosos, que rodea en su totalidad al estoma provo-
cando dolor local intenso, retraccion y compromiso de su
funcionalidad, compatible con PGP (fig. 1). Las biopsias de
la lesion fueron compatibles con PGP y los cultivos tomados
de la lesion negativos.

Tras la evaluacion conjunta por dermatélogo, cirujano,
estomaterapeuta y gastroenterélogo optamos por un manejo
integral y secuencial.

Como parte importante del tratamiento, se atendid a
la optimizacion del estado nutricional y control del dolor
producido por el pioderma seglin escala de la OMS.

El manejo local en la unidad de estomaterapia consistio
en la limpieza de ulceraciones con salino estéril bajo anes-
tesia local, aplicacion de agentes antibacterianos (peroxido
de hidrogeno) y la colocacion de apositos absorbentes hidro-
coloides (carboximetilcelulosa y pelicula de poliuretano).

El tratamiento médico local se inicié en octubre de 2013
con corticoides topicos (clobetasol propionato 0,05%, 2 apli-
caciones/dia) objetivandose a las 2 semanas ausencia de
mejoria de las lesiones, por lo que se cambi6 a tacrolimus
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Figura1 Pioderma gangrenoso periestomal antes de iniciar el
tratamiento con infliximab.

topico (pomada 0,3%, 2 aplicaciones/dia). Tras un mes de
tratamiento sin respuesta y con escasa tolerabilidad de la
paciente se decidio iniciar tratamiento sistémico.

El tratamiento sistémico comenzé en diciembre de 2013
con corticoides orales a dosis de 1mg/kg/dia durante un
mes. Al no evidenciar mejoria clinica, iniciamos a mediados
de enero 2014 ciclosporina oral a dosis de 5mg/kg/dia junto
con un descenso paulatino en la pauta de corticoides. En
febrero de 2014 tras una respuesta muy discretay transitoria
del pioderma al tratamiento con ciclosporina oral se plantea
como opcion tratamiento bioldgico con infliximab.

Tras consensuar con su oncélogo (adenocarcinoma rectal
bien diferenciado estadio 1) y la paciente (gran deterioro de
la calidad de vida, importante impacto psiquico y compro-
miso del fracaso de la colostomia) se decide tratamiento
con infliximab previa actualizacion de estudio previo anti-
TNF alfa. Se informd a la paciente de la posibilidad potencial
de recurrencia de la enfermedad oncoldgica y esta aceptd
la relacion beneficio-riesgo. Se introdujo infliximab a dosis
habitual de 5mg/kg seglin esquema de induccion habitual
(0, 2 y 6 semanas) observandose mejoria progresiva de la
lesion hasta practicamente desaparicion tras la tercera infu-
sion (fig. 2), decidiéndose tratamiento de mantenimiento
cada 8 semanas durante 3 meses mas, pudiendo retirar el
tratamiento bioldgico y encontrandose sin lesiones a las 12
semanas de iniciar el tratamiento (fig. 3).

Como se indicé en la introduccion, el PGP es una
complicacion invalidante, infrecuente y a menudo infra-
diagnosticada que exige una aproximacion multidisciplinar.

Figura 2 Mejoria lesional 6 semanas después de iniciar el
tratamiento con infliximab.

Se estima que afecta al 2-4,3% de pacientes con Ell en los
que se confecciona un estoma quirurgico (en contraposicion
al 0,6% para estomas por todas las causas). De causa
desconocida, una respuesta inmune alterada parece ser
fundamental en su génesis. Afecta mas al sexo femenino
con una distribucion etaria mayoritaria entre la segunda
y quinta década. Aparece mas en ileostomias (70%) frente
a colostomias (30%); como es el caso de la paciente que
presentamos). Su aparicion sigue 2 patrones fundamentales:
inmediato a la creacion de la ostomia (dentro de la primera
semana, mas propio de la CU) y otro mas subagudo en
un periodo medio de 2 meses (mas caracteristico de la
EC)*4.

Si bien hay autores que senalan una frecuencia supe-
rior de la localizacién periestomal en EC sobre CU, no hay
consenso sobre tal aseveracion®4.

El PGP no es patrimonio del estoma quirdrgico en el con-
texto de la Ell, habiéndose descrito casos en neoplasias,
diverticulitis o disfunciones neuroldgicas®*. Un reciente
estudio caso-control con una reducida muestra de pacien-
tes con Ell, ha sehalado con las limitaciones del trabajo,
que los factores de riesgo de aparicion de PGP serian un
IMC elevado, sexo femenino y otras alteraciones inmunes
asociadas’. En nuestro caso coexisten la presencia de una
EC y el sexo femenino.

El diagnostico es fundamentalmente clinico (lesiones
periestomales pustulares inicialmente, que se ulceran y se
tornan dolorosas, de margenes anfractuosos y eritemato-
violaceos, con lechos necrdticos que tienden a confluir). La
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Figura3 Cicatrizacion completa de las lesiones a las 12 sema-
nas del inicio del tratamiento.

histologia no es imprescindible pero recomendable para la
exclusion de otras entidades y se caracteriza por una infil-
tracion masiva de neutrofilos sin infeccion microbiologica.

El tratamiento debe iniciarse con celeridad tras el diag-
nostico, y engloba una vertiente de manejo general (control
del dolor, del estado nutricional y correccion de anemia si
existe), una local y otra sistémica debiendo ser llevado a
cabo de forma multidisciplinar por gastroenterélogo, der-
matologo, cirujano y estomaterapeuta.

El aspecto local del tratamiento pasa por la limpieza
y desbridamiento de las lesiones ulceradas, aplicacion de
dispositivos colectores adecuados y creacion de un entorno
que favorezca la aplicabilidad del tratamiento local que se
decida.

Dentro de los tratamientos locales, son los corticoides
topicos los mas utilizados mediante inyecciones intralesio-
nales o apositos oclusivos. Tacrolimus topico parece ser
superior a los corticoides en PGP de mas agresividad y
tamano. En nuestro caso su aplicabilidad fue lastrada por el
dolor intenso de la paciente a la manipulacion. Salvo casos
muy excepcionales no se recomienda reubicar el estoma por
el elevado riesgo de reaparicion.

En caso de refractariedad a las terapias locales y topi-
cas, curso rapido y agresivo de las lesiones, o actividad de
la enfermedad subyacente hay que plantear tratamiento
sistémico. No hay trabajos prospectivos de calidad para
recomendar pautas establecidas de tratamiento sistémico.
Los esteroides sistémicos son el tratamiento que en la lite-
ratura se ha mostrado efectivo con mayor consistencia en

este contexto. Suelen emplearse a dosis de 1 mg de pred-
nisona/kg/dia con reduccion de la dosis cada 2 semanas.
En caso de que se produzcan efectos secundarios no asumi-
bles, corticodependencia o refractariedad al tratamiento se
opta por agentes de segunda linea. La alternativa mas usada
en caso de refractariedad a esteroides es la ciclosporina a
dosis de 3-5mg/kg/dia durante un mes, habiendo demos-
trado su efectividad en casos aislados y pequenas series
de casos. Bien con la intencion de ahorrar esteroides, bien
en monoterapia otros inmunosupresores se han utilizado en
el tratamiento de PGP: azatioprina, micofenolato mofetilo,
dapsona, minociclina, metotrexato y talidomida con eficacia
variable®?.

Por altimo, las terapias bioldgicas se han anadido al
arsenal terapéutico de esta entidad (mayoritariamente anti-
TNF: infliximab, adalimumab, certolizumab y etanercept) y
anecdoticamente se ha descrito efectividad de ustekinumab
(anti-IL12 y anti-1L23)~°.

En nuestro caso concurrian 2 hechos: la agresividad del
pioderma periestomal con importante limitacion de la cali-
dad de vida y dolor cronico invalidante, y la neoplasia
colorrectal recién diagnosticada y tratada. Por ello nues-
tra aproximacion fue secuencial, intentando no recurrir al
tratamiento bioldgico hasta al menos agotar el tratamiento
local, los corticoides sistémicos y un inmunosupresor (ciclos-
porina). Hay una carencia de informacion en cuanto al
periodo de ventana de seguridad hasta la reintroduccion
de un tratamiento bioldgico en tumores solidos. Algunas
sociedades hablan de 10 afios libres de enfermedad’®. Asi-
mismo, y en los casos donde no existan otras alternativas
terapéuticas, tampoco hay evidencia de calidad sobre la
utilizacion del biolégico en monoterapia o asociado a un
inmunosupresor. En nuestro caso, dado el escaso periodo
ventana desde el diagnostico de la neoplasia hasta la intro-
duccion del bioldgico y la brevedad hasta la consecucion
de la respuesta, la asociacion de un inmunomodulador no
se planteo.
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Endometriosis en el musculo
recto anterior del abdomen
sobre cicatriz de cesarea

l.!)'_lm!llr'\.

Rectus abdominal endometriosis on cesarean
scar

La endometriosis es una entidad frecuente con una preva-
lencia del 8-15%'°. Consiste en la presencia de glandulas
y estroma endometrial fuera de la cavidad uterina'~3°. Su
implantacion extrapélvica se ha descrito en el 8,9% de los
casos de endometriosis’ y se presenta en practicamente
cualquier d6rgano. Su localizacion en el musculo recto ante-
rior del abdomen es rara, normalmente asociada con cesarea
previa'>>¢, Su diagnéstico preoperatorio es infrecuente v,
normalmente, se obtiene después de la reseccion de la
lesion' 3.

Presentamos el caso de un endometrioma del musculo
recto anterior del abdomen en relacion a una cesarea previa.

Mujer de 32 anos en seguimiento en las consultas externas
de aparato digestivo por enfermedad de Crohn ileocdlica,
que tras 10 afos de un parto por cesarea, comienza con
dolor abdominal ciclico y aparicion de masa proxima a la
cicatriz de la cesarea. Se le realiza una ecografia abdominal
en la que se observa en el interior del mUsculo recto anterior
del abdomen derecho, una lesion sélida de unos 4,7 x 3cm,
hipoecoica con respecto al muisculo y que no presenta flujo
con el estudio Doppler color, ademas de 3 lesiones quisticas
en su periferia (figs. 1 y 2). Todos hallazgos sugerentes de
endometrioma. Se solicita RMN para mejor caracterizacion,
donde se observa hipointensa en T1 con respecto al tejido
muscular que le rodea, con focos en el interior hiperintensos
en T1 con supresion grasa, sugerente de focos hemorragicos
(figs. 3 y 4). Se le realiza una PAAF guiada por ecografia,
obteniéndose anatomia patoldgica compatible con endome-
triosis. Se decide hacer inicialmente seguimiento ecografico
de la lesion, ya que la paciente se encuentra asintoma-
tica y no desea ser intervenida. Actualmente la paciente
se encuentra exclusivamente con tratamiento analgésico a
demanda, con el que controla los episodios de molestias
abdominales ciclicas. En las ecografias de control la lesion
se ha mantenido estable, con un tamano similar al del inicio
del diagnostico.

La endometriosis localizada en el mlsculo recto ante-
rior del abdomen es una entidad poco frecuente, y hasta

ahora solo se conoce una serie de casos descritos en la lite-
ratura médica’. Se relaciona con el antecedente de cesarea
previa®, al igual que los endometriomas de la pared abdo-
minal anterior en general, donde se estima que entre el
0,03-1% de las ceséreas lo presentan’>° con un aumento
leve de la incidencia en los Ultimos afos a una media del
0,8% (probablemente por el aumento de las cesareas que
se realizan)’. Es mas frecuente en mujeres jovenes en la
tercera década de la vida'®, y los sintomas mas frecuentes
son dolor abdominal, en ocasiones asociado a una masa'®.
En concordancia con los de la pared abdominal en general,
que se presentan con dolor abdominal, el 75% de los casos
no catamenial, aunque se considere como caracteristico el
dolor asociado al ciclo menstrual, y en el 84,1% asociado a
una masa abdominal'-3-37,

Hay varias teorias que intentan explicar su patogéne-
sis. La teoria de la implantacion, la mas aceptada, sugiere
que las células endometriales salen a través de las trom-
pas de Falopio o de la incisi6on quirtrgica, y se implantan
en estructuras pélvicas. Otras teorias proponen una meta-
plasia de células endometriales, diseminacion vascular o
linfatica'>7.

En general para los endometriomas de la pared ante-
rior del abdomen, el diagnéstico principalmente se hace por
ecografia o RMN®. Sus caracteristicas ultrasonograficas son
una masa hipoecoica y heterogénea, con ecos internos, mas
raramente soélida o incluso con cambios quisticos (coleccio-
nes de sangre secundarias a un sangrado reciente). Suele
acompanarse de un halo hiperecoico debido a la inflamacion
del tejido circundante*>. Con Doppler color se observa un
pediculo vascular en la periferia, sin sefial intralesional’. En
la TC aparece como una masa solida isodensa al musculo
y en la RMN isointensidad con el musculo en T1 y alta
intensidad en T2, ambos con captacion de contraste en
fase arterial®. Todas las caracteristicas muy inespecificas
para hacer un correcto diagnostico preoperatorio, que solo
se consigue en el 20-50% de los casos*>’, probablemente
debido a la baja sospecha clinica por la sintomatologia ines-
pecifica, y el desarrollo de los sintomas tardio (entre los 2-5
afos después de la cirugia)?*>7. La PAAF guiada por ecogra-
fia constituye una primera aproximacion para determinar
la naturaleza de la lesion. Sus limitaciones son la escasa
celularidad en lesiones quisticas o con hemorragia, insu-
ficientes para un correcto diagnostico histologico, ademas
de la frecuente atipia de las células glandulares que hace
dificil el diagnodstico diferencial. La presencia de 2 de los
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