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Enfermedad perianal como primera )
manifestacion en la enfermedad @
de Crohn pediatrica

Perianal disease as the first manifestation
in paediatric Crohn’s disease

La enfermedad de Crohn (EC) pediatrica tiene una mayor
incidencia de complicaciones comparado con el adulto. La
enfermedad perianal (EPA) es ademas un factor predic-
tivo de peor prondstico, justificando un tratamiento mas
agresivo'.

Se reportan 3 casos de pacientes pediatricos diagnostica-
dos con EC y EPA como Unica manifestacion al inicio, con el
objetivo de describir su presentacion, hallazgos fenotipicos
y desenlace.

Caso 1: Vardn de 12 anos con anemia ferropénica. Pre-
senta fisura anal profunda y rectorragia asociada de 3 meses
de evolucion, sin mejoria con tratamientos topicos. Madre
afecta de EC. Se asocia pérdida de peso en los Gltimos meses.
En la Ultima semana comienza con diarreas y fiebre. La
exploracion muestra zona perianal con repliegue mucoso,
2 fisuras anales, una con trayecto fistuloso y supuracion. En
la analitica: anemia ferropénica, PCR 4, 3 mg/dl, albumina
normal, calprotectina fecal: 82 ug/g, screening infeccioso
negativo. Esofagogastroduodenoscopia (EGD): normal e ileo-
colonoscopia (IC) y biopsias de multiples tramos, compatible
con EC ileocoldnica (A1b,L3,P,G-0 clasificacion de Paris). La
RMN pélvica muestra fistula simple y un absceso en regién
perianal. wPCDALI: 60. Se inicia induccion con adalimumab a
dosis de 160, 80 y 40mg/cada 14 dias de mantenimiento,
y azatioprina y antibioterapia con metronidazol durante
3 semanas. Mejoria clinica progresiva. Al mes reingresa por
eritema nudoso y fiebre sin foco, y durante el ingreso insufi-
ciencia renal, suspendiéndose la azatioprina con resolucion
del cuadro. Actualmente en tratamiento con adalimumab en
monoterapia con buen control.

Caso 2: Varon de 8 anos acude por hematoquecia aso-
ciada a fisura anal con deposiciones normales de 2 anos
de evolucion. Desde entonces estancamiento ponderoes-
tatural. Al examen fisico: fisura anal profunda y polipo
centinela en margen anal. La analitica muestra ferropenia
e hipogammaglobulinemia, screening infeccioso negativo,
calprotectina fecal 2.758 ng/g. EGD e IC con aspecto
macroscopico normal, confirmando las biopsias escalonadas
la presencia de inflamacion granulomatosa no necrosante
sugiriendo el diagnoéstico de enfermedad inflamatoria intes-
tinal (A1a,L3,P,G-1 clasificacion de Paris). Se completa
estudio con RMN pélvica: descarta fistulas o abscesos. Se
realiza densitometria 6sea (DMO), presentando una Z-score

de -2,5 en cuerpo total. wPCDAI: 25. Se inicia tratamiento
con infliximab a 5mg/kg/dia/cada 8 semanas y azatioprina
hasta 2,5mg/kg/dia. A los 7 meses presenta absceso peria-
nal que requirié drenaje quirdrgico y antibioticoterapia
21 dias. Desarrolla anticuerpos anti-infliximab con niveles
del farmaco indetectables por lo que se decide cam-
biar a adalimumab 40mg/cada 14 dias. Posteriormente,
cicatrizacion del absceso y actualmente con adalimumab
intensificado cada 7 dias con buena evolucion.

Caso 3: Varon de 11 afos. Derivado desde consulta de
cirugia pediatrica por abscesos anales recurrentes de 3 afos
de evolucion que habian precisado drenaje quirurgico. En el
momento actual asintomatico y sin lesiones perianales. La
analitica muestra ferropenia, VSG y PCR y screening infec-
cioso negativos. Calprotectina fecal: 1.144 ug/g. EGD e IC
que evidencian lesiones endoscopicas compatibles con EC
ileocolonica (A1b,L3,B1,G-0 clasificacion de Paris). Se com-
pleta estudio con RMN pélvica que evidencia trayecto fibroso
perianal izquierdo, sin signos de actividad aguda. La DMO
normal. Se inicia nutricion enteral exclusiva (NEE) y trata-
miento de mantenimiento con azatioprina a 2mg/kg/dia.
Completa induccion de 8 semanas con la NEE. Al afo de
tratamiento se mantiene en monoterapia con azatioprina a
2,5mg/kg/dia y sin nuevas lesiones perianales.

La afeccion perianal es la inflamacion préxima al ano e
incluye pélipos, fisuras, fistulas, abscesos y/o estenosis’. En
la poblacién pediatrica la informacion es limitada, reportan-
dose unaincidencia de EPA entre un 13,6-62%y al diagndstico
de la EC un 15% tenian lesiones perianales. La edad tem-
prana y la afectacion intestinal grave se han asociado a su
aparicion®.

La clinica es diversa, incluso pudiendo ser asintomatica.
La EPA puede ser la Unica manifestacion de la EC y preceder
a la sintomatologia intestinal incluso en afos®. Los cuadros
fistulizantes se han asociado con peor pronostico’“.

El objetivo del tratamiento es alcanzar la curacion de los
abscesos y el cierre total de la fistula. La llegada de los far-
macos anti-TNF han supuesto un cambio en el tratamiento de
estos pacientes, recomendandose la terapia biologica en la
induccion y mantenimiento de la EPA pediatrica fistulizante,
combinado si es necesario con tratamiento quirdrgico. Los
antibioticos son adecuados para favorecer el cierre de la
fistula®.

En los casos sin afeccion fistulizante no queda claro
si estaria recomendado iniciar precozmente tratamiento
bioldgico, pero debido a su asociacion con enfermedad fis-
tulizante podria ser beneficioso'.

En los nifos con enfermedad perianal recurrente se
deberia descartar EC porque muchas veces es la Unica
manifestacion, esto ayudaria a proporcionar un tratamiento
precoz y evitar complicaciones.
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Tumor de células epiteliales L)
perivasculares (PECOma) de origen
pancreatico. Descripcion de un caso

y revision de la literatura

Pancreatic perivascular epithelial cell tumour
(PECOma). Case report and literature review

Los tumores perivasculares de células epitelioides (PECo-
mas), son neoplasias de origen mesenquimal caracterizadas
histologicamente por la proliferacion de células epitelioi-
des perivasculares (PEC) e inmunohistoquimicamente por
expresar marcadores melanociticos (HBM-45 y Melan-A) y
musculares (actina y desmina)’. Las células en los PEComas
se disponen alrededor de los vasos sanguineos y parecen for-
mar parte de su pared, a menudo infiltrando el musculo liso
de los vasos de pequeno y mediano tamano. En la histologia
ademas las células tienen nlcleos pequeiios, redondeados u
ovalados, a veces con atipia nuclear focal y citoplasma eosi-
nofilico. Dentro del grupo denominado como PEComas se
incluyen los angiomiolipomas; los linfangioleiomiomas; los
tumores de células claras «sugar» del pulmoén asi como otro
tipo de tumores mas infrecuentes entre los que se encuen-
tran el tumor de células claras del ligamento falciforme o
el sarcoma abdominopélvico de células epitelioides perivas-
cular habitualmente asociado a la esclerosis tuberosa con la
que comparte anomalias genéticas®. El término PEComa se
emplea para referirse a todas las lesiones de este tipo que
no son angiomiolipomas, linfangioleiomiomas o tumores de
células claras «sugar» del pulmon.

Poseen un espectro conductual de benigno a franca-
mente maligno, con propuesta de criterios histoldgicos para

evaluar el potencial maligno (indice mitotico, proliferacion
vascular, necrosis). El diagnostico diferencial puede incluir
carcinomas, tumores de musculo liso, otras neoplasias de
células claras y tumores adipociticos. Los PEComas constitu-
yen un grupo genéticamente diverso que incluye neoplasmas
que albergan reordenamientos del gen TFE3 y aquellos
con mutaciones de TSC2, indicando caminos tumorogéni-
cos alternativos. Los recientes avances en el tratamiento
de PEComas malignos se relacionan con un mayor conoci-
miento de los cambios genéticos especificos y sus efectos en
las vias metabolicas que son susceptibles a intervenciones
especificas.

Presentamos el caso de una paciente con una lesion
solida en cuerpo de pancreas con puncién por ecoendoscopia
(ECEN) con atipia a la que se realizé una pancreatectomia
corporocaudal con esplenectomia laparoscopica. Realiza-
mos a proposito una revision de la literatura con los casos
de PEComa pancreatico publicados hasta el momento.

Mujer de 50 anos sin antecedentes médico-quirirgicos
de interés. Es remitida a consulta de cirugia tras hallazgo
de lesion en cuerpo de pancreas de 13mm detectada en
estudio de anemia y dolor abdominal. Aporta las siguien-
tes pruebas complementarias: ECEN: lesion de 13mm en
cuerpo de pancreas intimamente relacionada con el con-
ducto pancreatico principal, se realiza puncion citologia
informada como presencia de células atipicas sin claro ori-
gen. Tanto la RM como el TC fueron informados como una
lesion en cuerpo pancreatico de 15 mm con comportamiento
dinamico discretamente hipervascular en fase arterial que
se hace isodensa en fase portal compatible con tumo-
racion primaria de origen pancreatico. Ante la sospecha
de lesion maligna se decide intervencion quirdrgica reali-
zando pancreatectomia corporocaudal con esplenectomia
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