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Sindrome de Cronkhite-Canada: una poliposis adquirida
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RESUMEN

El sindrome de Cronkhite-Canada es una poliposis no ade-
nomatosa, adquirida e infrecuente que asocia alteraciones
ectodérmicas, de la cual desconocemos la etiopatogenia y el
manejo terapéutico 6ptimo. Presentamos un caso de sindro-
me de Cronkhite-Canada en un varén de 58 aios de edad
que, tras el tratamiento combinado con corticoides, cromo-
glicato disédico, loratadina, ciprofloxacino y cinc, obtuvo la
remision clinica y endoscépica parcial. Las lesiones polipoi-
des del sindrome de Cronkhite-Canada pueden revertir con
tratamiento médico, por lo que es posible modificar la histo-
ria natural de la enfermedad y mejorar su prondéstico.

CRONKHITE-CANADA SYNDROME: AN ACQUIRED,
POTENTIALLY REVERSIBLE POLYPOSIS

Cronkhite-Canada syndrome is an infrequent, nonadeno-
matous, acquired polyposis that is associated with ectoder-
mic alterations. The etiopathogenesis and optimal therapeu-
tic management are unknown. We present a case of
Cronkhite-Canada syndrome in a 58-year-old man who, af-
ter combined treatment with corticosteroids, disodium cro-
moglycate, loratadine, ciprofloxacin, and zinc, showed com-
plete clinical and partial endoscopic remission. The polypoid
lesions of Cronkhite-Canada syndrome can be reversed with
medical treatment. Consequently, the natural history of the
disease can be modified and its prognosis improved.

INTRODUCCION

El sindrome de Cronkhite-Canada es una poliposis, sin
agregacion familiar y caracterizada por la presencia de po6li-
pos gastrointestinales no adenomatosos y alteraciones ecto-
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dérmicas. A pesar de estar considerada como una poliposis
no maligna, el prondstico en general es malo, y actualmente
no cuenta con un tratamiento etiolégico efectivo.

OBSERVACION CLINICA

Varén de 58 aflos de edad, sin antecedentes familiares o personales de
interés, salvo tabaquismo sin criterios clinicos de bronquitis crénica.
Desde hacia 4 meses referia hipoageusia, malestar epigdstrico que se
aliviaba con el vémito, diarrea sin productos patolégicos y una pérdida
ponderal de 10 kg de peso.

A la exploracion, el paciente presentaba mal estado nutricional, dismi-
nucién de la masa muscular, pérdida del vello corporal y del cuero cabe-
1ludo, onicopatia, maculas parduscas en las palmas de las manos y ede-
mas perimaleolares. No se palpaban adenopatias. La auscultacion
cardiopulmonar era normal. El abdomen era blando, depresible y no do-
loroso a la palpacion, sin masas o megalias, con peristaltismo presente.
En la analitica, el hemograma, la coagulacién, la glucosa, los iones, la
funcién renal, el perfil hepético y lipidico se obtuvieron valores dentro
de la normalidad. El paciente presentaba hipoproteinemia (4,6 g/dl), hi-
poalbuminemia (2,26 g/dl), sin proteinuria y una alfa-1-antitripsina fecal
elevada (3,49 mg/g; valor normal, < 0,3 mg/g). El coprocultivo, los pa-
rdsitos y la grasa en heces, los anticuerpos antiendomisio y antireticuli-
na, asi como el test de la D-xilosa y los marcadores tumorales, eran ne-
gativos. La determinacion de cinc sérico fue de 42 pg/dl (60-150 pg/dl).
Se realiz6 una endoscopia oral, que mostré un eséfago normal y una ca-
mara gastrica con miiltiples polipos sésiles, de 3-8 mm de didmetro, de
superficie lisa y eritematosa, algunos erosionados (fig. 1). En el bulbo y
la segunda porcién duodenal habia p6lipos de menor tamaiio. El test de
la ureasa de la mucosa antral fue positivo. Se tomaron muestras para el
estudio histolégico en el antro, la primera y la segunda porcién duode-
nal. En el transito gastrointestinal se hallaron nédulos de 4 mm de dia-
metro en la tercera porcién duodenal y el yeyuno proximal, asi como
una aceleracion del transito y la fragmentacién de la columna de bario.
La ecoendoscopia definié una mucosa géstrica engrosada (7 mm) con
dilataciones quisticas superficiales. En una rectosigmoidoscopia, reali-
zada hasta 40 cm del margen anal, se apreciaron desde la unién recto-
sigmoidea muiltiples pélipos, que no superaban los 6 mm de didmetro,
sésiles y de superficie brillante, eritematosa y lisa. Se practicé una poli-
pectomia endoscdpica con asa de alambre de uno de los pélipos para su
estudio histoldgico. En el enema opaco se apreciaban imdgenes nodula-
res en todo el marco cdlico, de predominio en el colon descendente y el
sigma (fig. 2). Una tomograffa computarizada abdominopélvica definié
un engrosamiento difuso de los pliegues gastricos y de las asas intesti-
nales, sin adenopatias locorregionales. El estudio histolégico de las
muestras obtenidas, tanto del tracto digestivo superior como del colon,
puso de manifiesto una mucosa con dilataciones quisticas glandulares y
agregados de polimorfonucleares en su interior, asi como un edema de
la estroma y un infiltrado inflamatorio linfoplasmocitario (fig. 3).

Se administré soporte nutricional oral, erradicacién de Helicobacter py-
lori (omeprazol 20 mg/12 h, amoxicilina 1 g/12 h y claritromicina 500
mg/12 h) y 300 mg de sulindaco/d{a, con lo que se obtuvo una mejoria
clinica y analitica de corta duracién. Se inicié entonces tratamiento
intravenoso durante una semana con 40 mg de metilprednisolona
(0,8 mg/kg/dia), cromoglicato disédico (200 mg/6 h), ranitidina (300
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Fig. 1. Endoscopia oral.

mg/dia), loratadina (10 mg/dia), ciprofloxacino (500 mg/12 h) y suple-
mentos con cinc. Posteriormente, se introdujeron corticoides po via oral,
reduciendo 4 mg de metilprednisolona cada semana y manteniendo el
resto de la medicacién. Se obtuvo una remisién clinica precoz y el pa-
ciente recuperd el sentido del gusto, el vello corporal y del cuero cabe-
lludo y 14 kg de peso. Tras finalizar el tratamiento corticoideo, adminis-
trado durante un total de 10 semanas, se realizd al paciente una
endoscopia oral, en la que se observo que la mayor parte de las lesiones
polipoides gastricas y duodenales habian desaparecido. Persist{a tinica-
mente una mucosa gastrica nodular en la cara anterior del cuerpo gastri-
co. El paciente ha continuado tratdndose con cromoglicato disédico, ra-
nitidina y loratadina, y en la actualidad se mantiene en remision clinica,
6 meses después del inicio del tratamiento.

DISCUSION

El sindrome de Cronkhite-Canada es una entidad infre-
cuente descrita por primera vez en 1955'. Se trata de una
poliposis no adenomatosa y no hereditaria que afecta di-
fusamente al tracto gastrointestinal y asocia anormalida-
des ectodérmicas: alopecia, hiperpigmentacién y onicopa-
tia.

Aunque se han publicado casos en pacientes caucasianos,
este sindrome es mds prevalente en Asia?, suele iniciarse
en la sexta década de la vida® y presenta una ligera predi-
leccién por el sexo masculino®.

Su etiopatogenia permanece en la actualidad sin aclarar.
Se han sugerido diversas causas posibles: sobrecreci-
miento bacteriano, déficit inmunitario y malabsorcion’,
deficiencias nutricionales, alteracion en la produccion de
mucina intestinal® o disfuncién mastocitaria’.

Los sintomas mds comunes son diarrea, pérdida de peso,
nauseas, vomitos, hipoageusia y anorexia. En la explora-
cién fisica se identifican usualmente alteraciones ectodér-
micas, como distrofia ungueal, alopecia del cuero cabe-
lludo y corporal e hiperpigmentacion cutdnea en las
palmas, las plantas, el cuello y la cara’, en forma de ma-
culas pardas por depésitos de melanina en la capa basal?.
Los p6lipos son hamartomas, semejantes a los que apare-
cen en la poliposis juvenil?, que se distribuyen de forma
difusa a lo largo del tracto gastrointestinal sin afectar al
esofago. Estos polipos suelen ser sésiles y con erosiones
superficiales®. El examen microscépico revela una dilata-
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Fig. 2. Enema opaco con imdgenes nodulares en todo el marco colico,
de predominio en el colon descendente y el sigma.

cién quistica glandular con moco y agregados de poli-
morfonucleares, junto a edema de la ldamina propia e infil-
trado inflamatorio linfoplasmocitario’.

Aunque generalmente se considera que este tipo de poli-
pos carece de potencial maligno, se han hallado cambios
adenomatosos® y/o carcinomas en el estémago’, el co-
lon'®!! y el recto!? en pacientes con sindrome de Cronkhi-
te-Canada. Hasta el dia de hoy se han publicado 21 casos
de neoplasias malignas digestivas en pacientes diagnosti-
cados de sindrome de Cronkhite-Canada; sin embargo, se
desconoce si estos casos son hallazgos casuales o el resul-
tado del curso evolutivo de la enfermedad.

La falta de una terapia efectiva, su curso progresivo y las
complicaciones asociadas definen un mal prondstico a
corto plazo, con una mortalidad de hasta el 60%°. Esta
mortalidad se produce fundamentalmente como conse-
cuencia de la desnutricion, si bien se han referido otras
complicaciones, como el sangrado gastrointestinal, la in-
tususcepcion y la perforacion coldnica.

El sindrome de Cronkhite-Canada es una enfermedad ex-
cepcional en nuestro medio, que plantea el diagnéstico di-
ferencial con otras poliposis difusas no adenomatosas y
no hereditarias, como la poliposis lipomatosa, la poliposis
linfoide maltiple, la poliposis hiperplésica difusa, los pé-
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Fig. 3. Estudio histoldgico de las muestras obtenidas, que puso de ma-
nifiesto una mucosa con dilataciones quisticas glandulares y agregados

de polimorfonucleares en su interior, asi como un edema de la estroma
y un infiltrado inflamatorio linfoplasmocitario.

lipos inflamatorios difusos en relacidn con parasitosis y/o
tuberculosis intestinal, y la hiperplasia nodular linfoide
no asociada a inmunodeficiencias primarias’.

Se han ensayado tratamientos tan dispares como los so-
portes nutricionales orales, la nutricién parenteral total, la
combinacién de distintos antibidticos®, corticoides'?,
cinc', ranitidina®® y cromoglicato disédico, con los que
se han obtenido algunas remisiones parciales y/o comple-
tas de corta duracién'®. Recientemente, se ha publicado
un caso en el que obtuvo la curacién clinica y endoscépi-
ca mediante la utilizacién combinada de prednisona, cro-
moglicato disddico, ranitidina, loratadina y ciprofloxaci-
no'”. Aunque se han comunicado resecciones quirdrgicas
del segmento afectado ante determinadas complicaciones,
como hemicolectomia en un caso de enteropatia pierde-
proteinas, al tratarse de una entidad que afecta difusamen-
te al tracto gastrointestinal, el tratamiento quirtrgico no
suele estar indicado®.

En nuestro caso, con la administracién combinada de cor-
ticoides, ranitidina, cromoglicato disédico, loratadina, ci-
profloxacino y suplementos con cinc, al igual que en el
caso publicado por Ward et al'®, obtuvimos la remisién
clinica y endoscopica parcial.

Aunque desconocemos la etiopatogenia y el tratamiento
efectivo que mejore el prondstico de los pacientes con
sindrome de Cronkhite-Canada, destacamos que esta poli-
posis adquirida puede revertirse con tratamiento médico.
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