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Hidroadenocarcinoma ecrino
perianal en el contexto de una
enfermedad de Crohn
fistulizante

Perianal eccrine hydroadenocarcinoma  in  the
context of a fistulising  Crohn’s  disease

El  adenocarcinoma  del canal  anal  es una  neoplasia  muy  poco
frecuente  que  representa  el  5%  de  todas  las  anorrectales
y  un  1,5%  de  los  tumores  gastrointestinales1,2.  De  acuerdo
con  la  Organización  Mundial  de  la  Salud,  se  pueden  distinguir
3  tipos:  el  primero  tiene  su  origen  en  la  mucosa  de  transición
del  canal  superior,  el  segundo  deriva  de  las  glándulas  (duc-
tos)  anales  y el último,  de  una  fístula  perianal  crónica.  Los
pacientes  con  tumores  del  canal  anal,  independientemente
de  su  tipo,  presentan  mayor  porcentaje  de  enfermedad
avanzada,  metástasis  a  distancia  y  menor  supervivencia  glo-
bal  en  comparación  con los casos de  carcinoma  escamoso
rectal.  La  escasa  casuística  publicada  implica  que  no  exista
un  esquema  terapéutico  plenamente  comprobado3,4,  aun-
que  la  mayoría  de  los autores  abogan  por  un  tratamiento
con  quimiorradioterapia  neoadyuvante  seguido  de cirugía
radical5.  Describimos  a continuación  un  caso extremada-
mente  raro  de  hidroadenocarcinoma  ecrino  perianal  en  un
paciente  a  quien  se diagnosticó  previamente  enfermedad  de
Crohn.

Varón  de  42  años  con enfermedad  de  Crohn  de 20  años
de  evolución  con  múltiples  fistulizaciones  perianales  cró-
nicas,  intervenido  en  2006  con  colostomía  derivativa.  El
paciente  fue  derivado  a  cirugía  para  biopsia  de  adenopatía
inguinal  dolorosa  y  biopsia  «trucut» perianal  para  descar-
tar  la  degeneración  de  una  fístula  perianal  crónica.  En
el  estudio  anatomopatológico,  el  ganglio  linfático  mostró
una  arquitectura  totalmente  reemplazada  por  una  proli-
feración  celular  atípica  de  estirpe  epitelial  organizada  en
forma  de  nidos  sólidos,  adoptando  en otras  áreas  un  patrón
ductal  con  morfología  cribiforme  focal. La celularidad  neo-
plásica  era  de  gran  tamaño,  con núcleos  pleomórficos  de
cromatina  granular,  nucléolos  evidentes  y  abundantes  mito-
sis.  El  citoplasma  variaba  (pálido  eosinófilo,  granular  o  con

cambio  hacia  célula clara).  El inmunofenotipo  de  la célula
era  positivo  para  p53 (80%),  CK8,  CK19,  antígeno  epitelial
de  membrana  (EMA),  antígeno  carcinoembrionario  (CEA),
CKAE1/AE3  y CAM  5.2 con  inmunoexpresión  negativa  de
34BE12,  calretinina,  CD30,  CD117,  vimentina,  a-inhibina,
CK7,  p504S,  p63,  PSA,  CDX2,  CK20, CD10  y S1006.  El EMA,
CK8,  CK19 y el  CEA  suelen  estar  presentes  en  las  glándu-
las  ecrinas  y  apocrinas.  La  morfología  y  el  inmunofenotipo
descritos  fueron  coincidentes  con  los  hallazgos  de  la  biop-
sia  «trucut», estableciéndose  el  diagnóstico  de metástasis
ganglionar  de hidroadenocarcinoma  derivado  de  glándulas
ecrinas  perianales.

Se  realizó  un  estudio  de  extensión  mediante  TC tora-
coabdominal,  RM  pélvica  y rastreo  corporal  con  citrato
de galio-67  (fig.  1).  El estudio  con galio-67  puso  de
manifiesto  un  depósito  patológico  de actividad  en la
región  perianal  compatible  con un  proceso  inflamatorio-
séptico.

En la  TC  se observaron  múltiples  adenopatías  en  las
cadenas  ilíaca interna  y  externa  derechas  e  inguinales  bila-
terales.  Se  detectaron  hallazgos  de enfermedad  perianal
compleja;  múltiples  trayectos  fistulosos  y  abscesificaciones.
Adicionalmente,  en  la  RM  se identificó  una  gran  masa  hetero-
génea  de  aspecto  infiltrativo  que  interesaba  desde  la porción
más  caudal  del recto,  musculatura  del suelo  de  la  pel-
vis,  glúteo  mayor  derecho  y hasta  tejido  graso  subcutáneo
y  piel.

Con el diagnóstico  de  una  afectación  neoplásica  infiltra-
tiva  del  canal  anal  (T4)  con diseminación  adenopática,  se
discutió  el  caso  en  el  Comité  Multidisciplinar  y, revisada
la  bibliografía,  se decidió  tratar  mediante  quimioterapia
neoadyuvante7.  Se  administraron  12  ciclos  con  esquema
FOLFOX  (ácido  folínico,  fluorouracilo  y oxiplatino)  y 8  ciclos
más  sin  oxiplatino  (con  5-fluorouracilo).

Se  reevaluó  al  paciente  mediante  RM  abdominopél-
vica  que  confirmó  progresión  tumoral  asociando  fístulas
complejas  y  abscesificación  perilesional  y se identificaron
adenopatías  en  progresión  a  nivel  inguinal  e  ilíacas  externas.
En  el  estudio  de extensión  (TC)  no  se constataron  signos  de
enfermedad  diseminada.

Se  planificó  la intervención  quirúrgica  y  se  procedió  a  una
resección  local,  extirpándose  una  neoplasia  perianal  ulce-
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Figura  1  Rastreo  corporal  obteniendo  imágenes  planares  en  proyección  anterior  y  posterior  tras  la  administración  intravenosa  de
citrato de  Galio-67.
Se  detecta  un depósito  patológico  de  actividad  en  la  región  perianal  y  rectal  compatible  con  un  proceso  inflamatorio-séptico.  En
la región  inguinal  izquierda  existe  un  pequeño  depósito  de  moderada  intensidad  que  sugiere  una  adenopatía  reactiva  en  dicha
localización.  No se  aprecian  otros  depósitos  en  abdomen  ni en  el  resto  del rastreo  corporal  que  sugiera  la  existencia  de  lesiones
adenopáticas y/o  procesos  infecciosos.
Aumento  de  actividad  en  región  de  colostomía  probablemente  por  depósito  fisiológico  de galio  debido  a  su eliminación  por  vía
intestinal.

rada  y  gangrenosa  de  8  cm  de  diámetro  mayor  con base
de  4  cm,  que  se resecó  hasta  presentar  bordes  macros-
cópicamente  libres.  La evolución  fue  favorable,  con  alta
hospitalaria  al segundo  día postoperatorio.

El  estudio  anatomopatológico  de  la  pieza  quirúrgica
(fig.  2) demostró  una  neoplasia  primaria  epitelial  maligna
e  invasiva  categorizable  en  un hidroadenocarcinoma  ecrino
con  ulceración  cutánea,  necrosis  focal  y patrón  morfoló-
gico  mixto  (sólido,  cribiforme,  glandular  y  cambios  de célula
clara)  con  infiltración  muscular  esfinteriana.  El paciente  se
encuentra  actualmente  en seguimiento  sin recaídas  locales
ni  enfermedad  a distancia.

El  hidroadenocarcinoma  ecrino  es un  tumor  raro deri-
vado  de  la  glándula  sudorípara  ecrina.  Fue  descrito  por Stout
y  Cooley  en  19518.  Tiene  un  comportamiento  maligno  con
crecimiento  lento,  localmente  agresivo  (alta  recurrencia),
con  potencial  metastásico  a  través  de  ganglios  linfáti-
cos  regionales  y vía  hematógena  a los  ganglios  linfáticos
periesofágicos,  peribronquiales,  periaórticos  y  retroperi-
toneales;  huesos,  vértebras,  costillas,  pelvis,  pulmón  y
pleura,  respectivamente9.  El primer  gran estudio  rela-

cionado  con  su clasificación  fue  publicado  en  1968  por
Berg  y  McDivitt10.  Se  puede  identificar  en la literatura
con  otros  sinónimos  como  hidroadenocarcinoma  de células
claras,  hidroadenoma  maligno  de células  claras,  adenocar-
cinoma  quístico-sólido,  acrospiroma  maligno,  mioepitelioma
maligno  de células  claras  y carcinoma  ecrino  de células  cla-
ras.  Hasta  la  fecha,  y tras  una  revisión  exhaustiva  de la
literatura,  tan  solo  hemos  encontrado  descritos  2 casos  en
la  región  perianal6,9.

Puede  ser  difícil  de distinguir  del adenocarcinoma  de
recto  inferior  con  extensión  al canal  anal.  La  sospecha
temprana  es  crucial  para  evitar  el retraso  en el  diagnós-
tico  y tratamiento  y debe tenerse  en cuenta  en  casos  de
fístulas  perianales  recurrentes  y  abscesificaciones  periana-
les,  especialmente  en los  pacientes  con  enfermedad  de
Crohn  fistulizante.  Aunque  no  existe  un protocolo  estan-
darizado,  la  bibliografía  más  actual  lo considera  dentro
de  los  adenocarcinomas  del canal  anal,  siendo  subsidia-
rio  de  tratamiento  neoadyuvante  seguido  de cirugía  radical
con  posterior  tratamiento  adyuvante  para  prevenir  las
micrometástasis4.
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Figura  2  Características  macroscópicas  (A)  y  microscópicas  (B-D)  del hidroadenocarcinoma  ecrino.  (A)  Secciones  de  la  pieza  de
resección perianal  integradas  por  tumor  compacto,  homogéneo  y  blanquecino.  (B)  Imagen  microscópica  de la  metástasis  ganglionar
por el  hidroadenocarcinoma  (véase  nidos  epiteliales  tumorales  a  la  izquierda  y  ribete  periférico  ganglionar  linfoide  preservado
[flecha] a  la  derecha)  (HE  ×  400).  (C)  Infiltración,  ulceración  tumoral  cutánea  perianal  e  invasión  vascular  linfática  (flecha  doble)
(HE ×  250)  (C1),  e imagen  microscópica  del  patrón  cribiforme  de  la  neoplasia  (HE  × 250)  (C2).  (D)  Inmunoexpresión  en  luces  glan-
dulares ecrinas  de  antígeno  carcinoembrionario  (CEA × 200)  (D1),  áreas  tumorales  con  cambio  de célula  clara  (HE  × 200)  (D2),
positividad intensa  y  difusa  para  p53  (p53  × 200)  (D3),  y  componente  neoplásico  con  inmunotinción  positiva  para  citoqueratina
8 (CK8  ×  200)  (D4).
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