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Resumen

Las enfermedades perianales del adulto, de caracter no
infeccioso y no neoplasico, son un motivo de consulta poco
frecuente. Se caracterizan por la variedad de su etiologia
y de su sintomatologia clinica, y plantean dificultad
en el diagnéstico y en la terapéutica. El objetivo del
presente trabajo es abordar una patologia que plantea
la necesidad de una intervencién interdisciplinaria.
Se incluyen consideraciones anatomopatolégicas,
clinicas y terapéuticas.

Palabras claves. Enfermedades perianales.

Noninfectious, non-neoplasic
adult perianal affections

Summary

Noninfectious, non- neoplasic perianal affections are
uncommon diseases. They are characterized by the variety
of the etiology and clinical symptomatology, posing
difficulty in diagnosis and therapeutics. The objective of
this paper is to address a pathology that raises the need
for interdisciplinary intervention anatomopathological,
clinical and therapeutic considerations are included.
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Introduccién

Las enfermedades perianales constituyen un
grupo poco frecuente de entidades que requieren
muchas veces del abordaje conjunto del dermatdlo-
go, el proctélogo y el patélogo a fin de arribar al
diagnéstico de certeza.

Ocasionan rechazo y discriminacién en las rela-
ciones de cardcter intimo, con angustia de quien las
padece. La consulta al profesional es generalmente
demorada.

La importancia de su estudio radica en que pue-
den ser el signo inicial de una enfermedad sistémica
o bien, integrar el cortejo sintomatico de patologia
que compromete la vida del paciente.

La mayoria de las veces la biopsia de piel es im-
prescindible ya que permite confirmar el diagndsti-
co. Se puede llevar a cabo por medio de exfoliacién,
mediante un sacabocados, una incision, o a través
de una biopsia escisional, dependiendo de las carac-
teristicas de la lesion en estudio y de su localizacién.

Mediante la biopsia incisional se extirpa parte
de la lesién, exclusivamente con fines diagnésticos.
Puede ser necesaria en presencia de una lesién de
gran tamarfio, en la que se requerira programar ul-
teriormente la reseccién total.

La biopsia escisional tiene por objeto extirpar
integramente la lesién; por este motivo queda reser-
vada para afecciones tinicas. Para garantizar que la
reseccién ha sido completa debe incluir tejido nor-
mal adyacente.

El sacabocados permite obtener una muestra de
todo el espesor de la piel, pero frecuentemente no lle-
ga a extirpar la afeccién en su totalidad. A este fin
se suele utilizar el “punch”, que entrega una muestra
cilindrica del tejido en estudio.

La biopsia incisional extirpa solo una porcién
de la lesién, por lo que debe contar con tejido re-
presentativo, en cantidad y condiciones adecuadas.
Se debe emplear unicamente a fin de obtener ma-
terial destinado al diagnéstico histopatolégico ya
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que no es terapéutica. También se puede recurrir a
la puncién con aguja (tanto en lesiones de tamarfio
pequeno como en las mas grandes); sin embargo, no
es recomendable su empleo indiscriminado, pues la
muestra obtenida puede no ser representativa.

La estrategia ideal es efectuar una biopsia por
congelacién, entregando al patélogo una muestra
recién obtenida, sin fijar, o recurrir a la técnica de
Mohs, que permite obtener un resultado anatomo-
patolégico contempordaneo con la toma del material,
y ademas identificar con precisién areas donde la
reseccién pudo no ser completa a fin de que el ciru-
jano realice una nueva toma especifica.

En procesos infecciosos, la biopsia es util para
identificar el germen involucrado a partir del culti-
vo correspondiente.

Analizaremos las siguientes entidades:

1. Pénfigo cronico familiar benigno. Enferme-
dad de Hailey-Hailey.

. Pénfigo vegetante.

. Pénfigo vulgar.

. Penfigoide membrano mucoso.

. Dermatitis herpetiforme. Enfermedad de Duhring.
. Sindrome de Stevens Johnson.

N O v o N

. Dermatitis por contacto irritativa del adulto.

1. Pénfigo crénico familiar benigno. En-
fermedad de Hailey-Hailey

Genodermatosis ampollar autosémica domi-
nante con penetrancia incompleta y expresividad
variable. La frecuencia es igual en ambos sexos.

Asintomatica hasta la segunda década de la
vida. Presenta mutacién del gen ATP2C1, que codi-
fica la bomba de calcio impulsada por ATP (cromo-
soma 3q 21-q24, 3922.1).

Con brotes recurrentes de ampollas acantoliti-
cas, pequenias, sobre eritema, coexisten lesiones ero-
sivas, costras humedas, con olor fétido, bordes bien
delimitados y fisuras. Hay prurito y ardor.

Afecta grandes pliegues, zonas de friccién: late-
ral del cuello, axilas, ingle, regién perianal. Repara
con hiperpigmentacién, para recidivar en las mis-
mas zonas sin dejar cicatriz.

Diagnéstico

A) Antecedentes familiares

B) Clinica

C)Biopsia: hendiduras intraepidérmicas por
acantdlisis suprabasal en distintos niveles epidér-
micos. Dando “imagen en pared de ladrillos que se
derrumban” que expresa cohesién parcial entre los
queratinocitos (acantélisis, de efecto en la adhesién
entre proteinas desmosémicas y tonofilamentos).

Tratamiento

Localmente: cremas con corticoides, antibiéticos
y antimicéticos, tacrolimus.
Fotoproteccién en zonas expuestas.

Tratamiento sistémico: corticoides, tetraciclinas,
talidomida, dapsona, retinoides, ciclosporina, meto-
trexato, alefacept.

Ante sobreinfeccion, antibiéticos sistémicos.

Debido a su evolucion por brotes con remisiones
espontdneas, no hay estudios randomizados ni exis-
te tratamiento especifico.

En pacientes que no responden a ninguna tera-
péutica debe contemplarse: extirpaciéon quirurgica
de la zona, dermoabrasién, laser diéxido de carbo-
no, laser YAG, toxina botulinica A, radioterapia su-
perficial, radiofrecuencia, radioterapia con haz de
electrones, terapia fotodindamica, criocirugia o foto-
terapia de banda estrecha.

Requiere control periddico del paciente por ha-
berse descrito carcinoma espinocelular en vulva so-
bre lesién de Hailey-Hailey con HPV.

Todas las opciones buscan prolongar periodos
de remision.

No hay consenso en la terapéutica.’

2. Pénfigo vegetante

Enfermedad ampollar autoinmune, poco fre-
cuente, que afecta al adulto entre la 4% y 5% década
de la vida.

Se localiza en zonas intertriginosas, pliegues
peribucal, perianal, cuello. Se considera una for-
ma de pénfigo vulgar en quienes poseen mayor
resistencia inmunolégica.

Se describen dos tipos:
Tipo Neumann

Clinica: inicia con ampollas suprabasales en
pliegues que evolucionan a vegetaciones con pustu-
las y costras.

La biopsia expresa ampollas acantoliticas supra-
basales, con proliferacién de vegetaciones verrugosas
y abscesos de eosindfilos. Es de curso mads agresivo.

Tipo Hallopeau

Clinica: comienza con pustulas que dan lugar a
placas vegetantes.

La biopsia muestra ampollas suprabasales acan-
toliticas, hendiduras, eosindfilos, espongiosis eosi-
nofilica. Tiene mejor respuesta al tratamiento.

El localizado en la zona perianal puede expresar
dolor perianal a la defecacién, evidenciando enroje-
cimiento local, exudacién inicialmente; es frecuente
la sobreinfeccién con Escherichia coli o Candida.

La inmunofluorescencia directa determina dep6si-
tos de IgG, Complemento 3 en el cemento intercelular.

En el suero la inmunofluorescencia indirecta de-
muestra anticuerpos IgG contra sustancia intercelu-
lar de la epidermis.

ELISA detecta anticuerpos contra desmogleina.?

Tratamiento

Control del medio interno, correcciéon del des-
equilibrio de liquidos y electrolitos.
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Sistémico: corticoides, inmunosupresores (azatio-
prina, metotrexato, ciclofosfamida) concomitante para
ahorrar dosis de corticoides, plasmaféresis, mofetilmi-
cofenolato, rituxinab (anticuerpo monoclonal).t™

3. Pénfigo vulgar

Enfermedad ampollar autoinmune. Se generan
anticuerpos inmunoglobulina G que se unen a la
desmogleina 3 alterando la adhesién intercelular en
la epidermis (acantdlisis). Afecta a ambos sexos por
igual en la edad media de la vida.

Evolucién recurrente, reviste gravedad.

Se expresa con ampollas flaccidas sobre piel
sana. Preceden lesiones en mucosa oral, vaginal,
cuero cabelludo, para afectar luego tronco miem-
bros y mucosas (conjuntival, nasal, esofagica, rec-
tal). Al destecharse las ampollas dejan erosiones
dolorosas que sangran facilmente, se observa mal
estado general.

Diagndstico

A)Clinica: Signo de Nikolsky Positivo (pre-
sién tangencial en piel sana vecina a las lesiones
desprende porcién superior de epidermis). Signo
de Asboe (la presién vertical sobre la ampolla la
extiende lateralmente).

B) Biopsia: ampolla acantolitica suprabasal.
Imagen en “hilera de lapidas”. Queratinocitos acan-
toliticos dentro de ampolla suprabasal.

Inmunofluorescencia directa: depésito de IgG,
Complemento 3 intraepidérmico, intercelular.

Inmunofluorescencia indirecta: deteccion de an-
ticuerpos circulantes, IgG antidesmosoma “en pa-
nal de abejas”.

ELISA: reconoce la presencia de anticuerpos con-
tra desmogleina 3 en lesiones mucosas y de antides-
mogleina 3 y antidesmogleina 1 cuando la afecta-
cién es mucosa y cutdnea.

Complicaciones: respiratorias, renales.

Causa de muerte: septicemia, alteraciones
electroliticas.

Tratamiento

Control del medio interno, deteccioén de posibles
focos sépticos.

Sistémico: corticoides, inmunosupresores (solos o
asociados a corticoides): azatioprina, metotrexato,
ciclofosfamida, mofetilmicofenolato.

Inmunoglobulina  sérica,
rituximab.116

plasmaféresis,

4. Penfigoide membrano mucoso

Enfermedad autoinmune, inflamatoria, créonica,
mas frecuente en mujeres mayores de 70 anos.

De curso grave, es poco comun. Afecta preferen-
temente las mucosas.

Presenta ampollas subepidérmicas, que dejan al
romperse cicatriz atréfica. Puede afectar piel de la
cara y del cuero cabelludo (30% de los casos).

Se localiza en la mucosa oral, ocular, faringea,
laringeaq, anal, genital, y lleva a estenosis anal, ge-
nital y laringea.

La localizacién conjuntival causa inflamacién
con ausencia de ampollas, con cicatrizaciéon poste-
rior que puede evolucionar a ceguera.

La variante de Brunsting-Perry no afecta muco-
sas y en la piel las ampollas recidivan en los mismo
sitios dejando cicatrices atroéficas.

Diagnéstico

A) Clinico

B) Biopsia: ampollas subepidérmicas sin acan-
tolisis, con infiltrado de eosindfilos, indistingui-
bles del penfigoide ampollar. En zonas cicatriza-

les hay infiltrado inflamatorio.
Se caracteriza porque en membrana basal se

demuestra depédsito de IgG, IgA, Complemento
3 lineales.

Se detectan autoanticuerpos contra membra-
na basal de epitelios contra BPA G2, laminina
332, colageno tipo VII, anticuerpos contra la in-
tegrina beta 4 en variedad generalizada y ocular
y anticuerpos contra alfa 6 integrina en variedad
oral.

Tratamiento: dapsona en combinacién con cor-
ticoides, ciclofosfamida. Otros autores propician
azatioprina en combinacién con corticoides; ritu-
ximab; inmunoglobulina G endovenosa.

Debe realizarse seguimiento del paciente por
riesgo de malignizacién.!” 18

5. Dermatitis herpetiforme. Enfermedad
de Duhring

Es una dermatitis ampollar crénica, mas fre-
cuente en hombres adultos.

Etiologia autoinmune. Naturaleza inflamatoria,
intervienen factores genéticos (generalmente se evi-
dencian en los adultos), inmunolégicos, ambienta-
les relacionados con intolerancia al gluten.

Papulas, vesiculas, ampollas, excoriaciones, pla-
cas urticarianas agrupadas e hiperpigmentacion re-
sidual en erupcién crénica, simétrica, bilateral, re-
currente y muy pruriginosa, polimorfismo lesional.

Se ubica en cara extensora de miembros, gliteos,
lumbosacra, codos, rodillas, cuero cabelludo e inte-
rescapular. Respeta mucosas.

Diagnéstico

A) Clinica

B) Biopsia de piel eritematosa adyacente a am-
polla de reciente formacién; ampolla subepidérmi-
ca con eosindfilos. Microabscesos de neutroéfilos en
vértice de papilas.

Inmunofluorescencia directa: muestra depésitos gra-
nulares de IgA en papilas dérmicas de piel perilesional.

Marcadores serologicos son anticuerpos IgA an-
titransglutaminasa y antiendomisio.
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Tratamiento: DAPS, sulfapiridina, dieta
sin gluten.®-2!

6. Sindrome de Stevens Johnson

Es un complejo de hipersensibilidad que afecta
piel y mucosas, mads frecuente en hombres jévenes.
Se lo considera una expresiéon maxima del eritema
multiforme mayor, pero de menor intensidad que la
necrolisis epidérmica toxica.

Expresa un 10% de desprendimiento cutdneo (si
se evidencia entre el 10 al 30% de desprendimiento
cutdneo constituye Sindrome de Steven Johnson /
Necrolisis epidérmica téxica superpuesto).

El Sindrome de Steven Johnson es una reaccién
inmunitaria citotéxica con destruccién de querati-
nocitos (apoptosis).

Etiologia multifactorial: medicamentos, infeccio-
nes, vacunas, en el 50 % de los casos es idiopatico.

Debuta bruscamente con postracién, sensacién
quemante o dolorosa de la piel, fotofobia, cefaleas,
fiebre, mal estado general. Afecta piel y mucosas.

Presenta madculas eritematosas con apariencia
en “diana” que confluyen y se tornan ampollas
(que se extienden por presion lateral), signo de
Nikosky positivo. Ampollas en mucosas (oral, na-
sal, conjuntival, genital, anal). Lesiones multifor-
mes, cursa por brotes.

Presenta costras hematicas en labios. En piel
presenta ampollas flaccidas que dejan erosiones por
desprendimiento de la epidermis, que deja zonas de-
nudadas y costras.

Conjuntivitis, fotofobia, opacidad de la cérneaq,
puede evolucionar a la ceguera. Constituye un cua-
dro de gravedad extrema, el paciente se halla an-
gustiado y refiere intenso dolor.

Complicaciones: pulmonares, renales, cardia-
cas; revisten gravedad con prondstico reservado.

Diagnostico

A) Clinica: la neutropenia se relaciona con
mal pronéstico.

B) Biopsia: ampolla subepidérmica, necrosis epi-
dérmica, necrosis de todas las células y desprendi-
miento por hendidura por arriba de la membrana
basal. Poco infiltrado inflamatorio en dermis

Tratamiento: internaciéon en unidad de cui-

dados intensivos, identificar etiologia para su ra-
pido tratamiento.

Si se sospecha de un farmaco este debe suspen-
derse, regulacion del medio interno, identificar la
etiologia y tratarla.

Detectar posibles complicaciones infecciosas.

Interconsulta con oftalmologia por evolucién de
afectacion ocular.

Corticoides (uso controvertido), ciclosfosfamida,
ciclosporina, inmunoglobulina endovenosa.?*24

7. Dermatitis por contacto irritativa del adulto
Expresa irritacion, eritema, edema, vesiculas,

prurito, excoriaciones por rascado, provocadas
por contacto por multiples causas: contacto con
heces, productos de limpieza, incontinencia fecal
(relaciones sexuales anales), diarreas. Se debe a la
inflamacién por accién directa de una sustancia
irritante. Si el contactante es agresivo se formara
ampolla y ulceracion.

En esta dermatitis por contacto irritativa el ras-
cado suele llevar a una sobreinfecciéon por estafilo-
coco (escamo-costras amarillentas) o por candida
(papulo - pustulas en el margen de la lesién).

Debe determinarse ausencia de sangre en heces
y ausencia de adenopatia regional.

Se indica: higiene diaria, luego de cada defeca-
cién higiene con abundante agua.

Si se utiliza jabén debera ser neutro.

Evitar dejar restos de jabén en la zona asi como
su utilizacion excesiva.

Secar por presion.

Tratamiento

A)Cremas con corticoides de baja potencia
asociadas a antimicéticos 1 o 2 veces por dia por
breve tiempo.

B) Antihistaminicos sistémicos.

En caso de sobreinfeccién bacteriana, antibiético tépico.?

Medidas a tener en cuenta en afecciones del
area perianal

Higiene diaria de la zona y luego de cada defe-
cacién, con agua o jabén neutro y abundante agua
sin friccionar.

Secar con parfio suave de algodén con palmaditas.

Es importante no dejar rastros de jabén.

En el drea afectada se puede indicar: cremas con
corticoide (hidrocortisona) asociada a antibiéticos
(acido fusidico, mupirocina) y antimicéticos (mico-
nazol) 2 veces por dia.

Utilizar ropa interior de algodén no ajustada.

Evitar el uso de talco perfumado, desodorantes
genitales, jabones perfumados.

Evitar el rascado.

El alcohol, los picantes, los citricos y el chocolate
son agentes irritantes, por lo cual deben evitarse.

Deben favorecerse las deposiciones regulares y
sélidas (las fibras incluidas en la dieta favorecen el
regular transito intestinal).

Deben evitarse deposiciones diarreicas.?¢

Conclusiones

En el presente trabajo cientifico se ofrece una su-
cinta descripcién de las afecciones de observacion
mas frecuente en la piel perianal del adulto (exclu-
yendo las neopldsicas y las infecciosas).

La gran diversidad etiol6gica (que abarca condi-
ciones clinicas, hereditarias, infecciosas, tumorales
y parasitarias, entre otras) obliga a un manejo inter-
disciplinario de la patologia de la piel perianal. Fre-
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cuentemente la primera consulta del paciente se en-
camina hacia el proctélogo o dermatélogo cuando
lo que subyace es una enfermedad que no es abor-
dada por dichas especialidades. Por ello es impor-
tante la divulgacién y el conocimiento del amplio
abanico de entidades posibles de manifestarse con
alteraciones patoldgicas locales, y en consecuencia,
que se constituyan equipos integrados por médicos
clinicos, dermatdlogos, infectélogos, oncélogos y ci-
rujanos para la atencién de esta patologia.
Concluimos que solo a partir del abordaje multi-
disciplinario se lograra arribar precozmente al diag-
nostico de certeza y aplicar una acertada terapéutica.
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